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OZET

Kuglikdagh A. C. Fontan prosediirii uygulanmig tek ventrikiillii hastalarin
retrospektif degerlendiriimesi ve prognostik faktorlerin belirlenmesi.
Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Saghg ve Hastaliklari,
Uzmanlik Tezi, Ankara, 2021. Fontan operasyonu fonksiyonel veya anatomik
tek ventrikili olan hastalarda uygulanan palyatif bir cerrahi iglemdir. Son
yillarda Fontan operasyonunun kullanildigi malformasyon tipleri 6nemli dlgide
geniglemis, Fontan operasyonu herhangi bir tek ventrikdl tipi olan hastalar igin
yapilan en yaygin ameliyat haline gelmistir. Yillar icinde cerrahi tekniklerin de
gelismesi ile farkl tiplerde Fontan prosedirleri uygulanmaya baslanmigtir.
Fontan prosedurt uygulanan hastalar, sag kalimin istikrarli bir sekilde
iyilesmesiyle birlikte uzun dénemde 6nemli morbidite riski ile kargl karsiya
kalmaktadir. Fontan operasyonu sonrasi hastalar genellikle korku nedeniyle
sinirli aerobik aktivite yapmaktadir ancak periferik kaslarin Fontan dolagimina
olumlu etkilerinin olabilecegi dusunudlmektedir. Bizim c¢alismamizda 2000
yilindan itibaren Hacettepe Universitesi ihsan Dogramaci Cocuk Hastanesi
Cocuk Kardiyoloji Polikliniginde takip edilen Fontan operasyonu uygulanmis
56 hastanin demografik ve klinik 6zelliklerinin degerlendiriimesi, operasyon
oncesi ve sonrasi ekokardiyografi ve klinik bulgularinin karsilastiriimasi, eslik
eden kardiyak problemlerin ve yapilmis diger cerrahi girisimlerin belirlenmesi,
elde edilen verilerin daha once yapilmig calismalarla karsilastiriimasi ve
literatre katki sunulmasi amaclanmistir. Hastalarimizin Fontan cerrahi
Ozelliklerine gore biyokimyasal degerleri, hastanede yatis sureleri, son
poliklinik kontrollerinde dlgulen oksijen saturasyon deg@erleri karsilastiriimistir.
El kavrama kuvvetleri dlcllip kardiyopulmoner egzersiz testleri ve 6 dakika
yurime testleri yapiimistir. Calismamizda klasik tipte Fontan cerrrahisi
uygulanan hastalarin diger cerrahi tiplerle karsilastirildiginda daha uzun stre
postoperatif yatis slresine sahip oldugu belirlenmis fakat istatistiksel olarak
degerlendirildiginde anlamli bir fark saptanmamistir (p=0,4778). Fontan
cerrahi tipine goére oOlcilen oksijen saturasyonu degerleri arasindaki fark

istatistiksel olarak anlaml bulunmustur (p=0.006). Farki olusturan, diger tiplere



gore daha yluksek oksijen saturasyonuna sahip lateral tinel tipi olarak
goriimustlr. Ekstrakardiyak tip ile intra-ekstrakardiyak tip, klasik tip ile
ekstrakardiyak tip, intra-ekstrakardiyak tip ile klasik tip arasinda anlaml
farklilik saptanmamistir (sirasiyla p=0,723, p=0,491, p=1,000). iskelet kasi
fonksiyonunu degerlendirebilmek icin el kavrama kuvvetleri intra-
ekstrakardiyak ve ekstrakardiyak grupta degerlendirildiginde gruplar arasinda
istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmamigtir (p=0,152). Alti dakika
yurime testi ile baskin el kavrama kuvveti arasinda istatiksel olarak anlamli
pozitif korelasyon bulunmustur (korelasyon katsayisi: 0,543%, p=0,13).
Gelecekte daha buylk hasta gruplariyla calismalar yapilarak 6 dk yurime testi
uygulamasinin yerini poliklinik sartlarinda kolayca uygulanabilen el kavrama
testi alabilir. Egzersiz kapasiteleri, tahmini VOzmaks (ml/kg/dk) ile
degerlendirilmistir. Hastalarimizda ortanca tahmini VO2maks degeri 35,6
mL/kg/dk olarak hesaplanmistir. intra-ekstrakardiayak ve ekstrakardiyak
gruplar VO2maks degerlerine gore karsilastirildiginda gruplar arasinda
istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmamistir (p=0,23). Vicut yag
kompozisyonlari degerlendirildiginde intra-ekstrakardiyak tipte ekstrakardiak
tipe gore vicut yag oranlarinin daha disik oldugu goériimastir (p=0,038).
Yagsiz vicut komponentine sahip olmanin uzun dénemde Fontan cerrahi
prosedurd uygulanmis hastalarda prognoz ve yasam kalitesi agisindan daha
iyi bir sonugla iligkili olabilecedi dusunulmustir. Hastalarimizda yagsiz vicut
kitle indeksi (FFMI) ile 6 dk yurime testi arasinda istatistiksel olarak anlamli

bir korelasyon oldugu goérilmustir (korelasyon katsayisi: 0,526, p=0,017).

Anahtar Kelimeler: Fontan operasyonu, tek ventrikilli kalp, dogumsal kalp

hastaliklari, kardiyopulmoner egzersiz testi, el kavrama gucu
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ABSTRACT

Kligukdagh A. C. Retrospective evaluation of patients with single
ventricle who underwent Fontan procedure and determination of
prognostic factors. Hacettepe University Faculty of Medicine, Pediatric
Specialization Thesis, Ankara, 2021. Fontan operation is a palliative surgical
procedure performed in patients with a functional or anatomic single ventricle.
In recent years, the types of malformations have expanded significantly in
which Fontan operation used, and Fontan operation has become the most
common surgery performed for patients with any single ventricle type. With the
development of surgical techniques over the years, different types of Fontan
procedure have begun to be performed. Due to steady improvement in
survival, patients undergoing the Fontan procedure are at significant risk of
morbidity in long-term. After the Fontan operation, patients usually do limited
aerobic activity because of fear, however it is thought that the peripheral
muscles may have positive effects on the Fontan circulation. In our study, the
evaluation of the demographic and clinical characteristics of 56 patients who
have undergone Fontan operation, who have been followed up in Hacettepe
University ihsan Dogramaci Children's Hospital Pediatric Cardiology
outpatient clinic since 2000, the comparison of pre and postoperative
echocardiography and clinical findings, the determination of accompanying
cardiac problems and other surgical interventions, to compare the data with
previous studies and to contribute to the literature have been aimed.
Biochemical values, length of hospital stay, and oxygen saturation values
measured in the last polyclinic controls of our patients were compared
according to the surgical characteristics of Fontan. Hand grip strength were
measured, cardiopulmonary exercise tests and 6-minute walking tests were
performed. In our study, it was determined that patients who underwent
classical type Fontan surgery had a longer postoperative hospital stay
compared to other surgical types, but no statistically significant difference was
found (p=0,4778). The relationship between the measured oxygen saturation

values according to the surgery type of Fontan was examined, the result was
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statistically significant (p=0,006). The type that made the difference was the
lateral tunnel type which had higher oxygen saturations than other types.
There was no significant difference between the extracardiac type and the
intra-extracardiac type, the classical and extracardiac type, the intra-
extracardiac type and the classical type (p=0,723, p=0,491, p=1,000,
respectively). Hand grip strength was measured to evaluate skeletal muscle
function, and no statistically significant difference was found between intra-
extracardiac and extracardiac groups (p=0,152). A statistically significant
positive correlation was found between the 6-minute walk test and the
dominant hand grip strength (correlation coefficient: 0.543 *, p=0,13). In the
future, larger groups of patients should be studied, according to the results,
instead of the 6-minute walking test, the hand grip test, which can be easily
applied in the outpatient clinic, can be performed. Exercise capacities were
evaluated with estimated VO2max (ml/kg/min).The median estimated
VO2max value in our patients was calculated as 35.6 mL/kg/min. Intra-
extracardiac and extracardiac groups were compared according to VO2max
values, there was no statistically significant difference between the groups
(p=0,23). Body fat composition was evaluated and body fat ratios were found
to be lower in the intra-extracardiac type than in the extracardiac type
(p=0,038). We thought that in long term, having a lean body component might
be associated with a better outcome in terms of prognosis and quality of life in
patients who had undergone Fontan surgery. A statistically significant
correlation was observed between lean body mass index (FFMI) and 6-minute

walking test in our patients (correlation coefficient: 0.526 *, p=0,017).

Key words: Fontan operation, univentricular heart, congenital heart defects,
cardiopulmonary exercise test, hand grip strength
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1. GIRIS VE AMAG

Fontan operasyonu fonksiyonel veya anatomik tek ventrikili olan
hastalarda uygulanan palyatif bir cerrahi islemdir (1). ik olarak 1971'de
trikUspit atrezisi olan hastalar icin tanimlanmistir (2). Son kirk yilda Fontan
operasyonunun kullanildi§i malformasyon tipleri dnemli olglide genislemis,
Fontan operasyonu herhangi bir tek ventrikll tipi olan hastalar igin yapilan en
yaygin ameliyat haline gelmigtir (3).

Fontan proseduru uygulanmaya baslandiktan sonraki ilk G¢ yilda tek
ventrikll morfolojisi olan hastalarin sag kalimi istikrarli bir sekilde iyilesmistir
(4). Gunumuzde ise operasyon sonrasi sag kalim 1 yilda %94, 10 yilda %90,
15 yilda %85 ve 20 yilda %74 gibi oranlara ulagsmigtir (5).

Fontan prosediri uygulanan hastalar énemli morbidite ve mortalite riski
ile karsi karsiya kalmaktadir ve hastalarin, komplike dogumsal kalp hastaligi
olan hastalarin bakiminda deneyimli bir kardiyolog tarafindan yasam boyu
takip edilmesi gerekmektedir. Komplikasyonsuz hastalarda yillik takip
Onerilebilir ancak riskli grupta olan veya izlemde komplikasyon gelisen
hastalarin daha sik takibi gerekir (1).

Fontan prosedurd uygulanan hastalarda kani pulmoner arter
dolasimina itecek ventrikiler pompa olmadigindan normal biventrikller
sirkllasyona oranla sistemik vent6z basing yuksekligi mevcuttur. Fontan
sonrasi gorulen yaygin komplikasyonlarin cogu, dogrudan veya dolayl olarak,
merkezi vendz basincin yukselmesiyle ilgilidir. Bu komplikasyonlar arasinda
aritmi, siyanoz, azalmis egzersiz kapasitesi, ventrikiler fonksiyon bozuklugu,
kalp yetmezligi, atriyoventrikiler kapak yetersizlikleri, protein kaybettiren
enteropati, tromboz, kanama, venoz yetmezlik sayilabilir (6).

Fontan operasyonu Oncesi hastalar rutin sinirli aerobik aktivite dahil
olmak Uzere aktif bir yagsam tarzina tesvik edilmelidir. Fontan yapilmis hastalar
genellikle egzersiz sirasinda kalp debisinde beklenen artisi saglayamaz; bu
nedenle egzersiz kapasitesi sinirli olabilir. Yarigmali ve izometrik sporlara

katiim genellikle 6nerilmemektedir ancak hafif sporlar tesvik edilmelidir (7).



Bu ¢alismada 2000 yilindan itibaren hastanemizde takip edilen Fontan
operasyonu uygulanmig hastalarin demografik ve klinik 6zelliklerinin
degerlendiriimesi, operasyon oncesi ve sonrasi ekokardiyografi ve klinik
bulgularinin karsilastirimasi, eslik eden kardiyak problemlerin ve yapiimig
diger cerrahi girisimlerin belirlenmesi, elde edilen verilerin daha énce yapilimis
calismalarla karsilastirilmasi ve literature katki sunulmasi amaclanmistir.
Ayrica daha once yapilan ¢alismalarda yer almayan, hastalarin gunluk fiziksel
aktivite duzeyleri, vucut yag ve kas kutlesi oranlari, kardiyopulmoner egzersiz
testi ve el kavrama gucu testi sonuglarinin hastalarin klinik durumlari ile olan

iliskisinin de ortaya konulmasi amaclanmistir.



2. GENEL BILGILER

2.1. Tarihce

1971 yilinda Fontan ve Baudet, trikispit atrezisi olan hastalarin kesin
tedavisi i¢in yeni bir teknik tanimlamigtir. Bu teknik sonraki yillarda gogu tek
ventriktl formunun tedavisinde uygulanir hale gelmistir (2). Bu prosedirl
aciklayan ilk yayinlardan bu yana cerrahi stratejide yapilan bazi teknik
degisiklikler, hastalarin yetigkin yaslara kadar hayatta kalmalarini saglamistir
(8). Gunumuzde perioperatif mortalite dusuktlr ancak insan yapimi dolagimin
uzun vadeli uygulanabilirligi ile ilgili sorunlar devam etmektedir (9).

Gunumuzde artik tercih edilmeyen orijinal operasyon, superior vena
kavanin pulmoner artere anastomoz edildigi klasik Glenn operasyonu
sonrasinda veya direkt olarak sag atriyumun pulmoner artere anastamozu ve

interatriyal iletisimin kapatilmasi seklindedir.

Sekil 2.1. ik atriyopulmoner anastomoz igin Kreutzer tekniginin orijinal sematik
gOsterimi. Sag atriyal apendiks ile ana pulmoner arter arasina inferior vena
kavada kapak implantasyonu yapilmadan bir homogreft yerlestirilmigtir.
"Kreutzer G, Galindez E, Bono H, etal. An operation for the correction of
tricuspid atresia. J Thorac Cardiovasc Surg. 1973;6[4]:613-621"den alinmigtir
(10).



Ancak orijinal operasyondan bu yana gecen sirede operasyon teknigi
onemli dlglide gelismis ve degismistir. Ana degisikliklerden bazilari implante
valflerin ortadan kaldiriimasi, fenestrasyon kullanimi, lateral tinel
modifikasyonu, intraatriyal ve ekstrakardiyak tiinel modifikasyonlaridir. Zaman
icinde bu ameliyatlar igin uygun hastalarin secimi hakkinda ¢ok sey
ogrenilmistir. Bu degisiklikler ve tecriibeler sayesinde, cerrahi sonrasinda

hayatta kalma orani istikrarh sekilde iyilesmigtir (3).
2.2. Tek Ventikul Anatomi ve Fizyolojisi

Tek ventrikGlli kalbi kabaca kalp odaciklarindan birinin veya
kapakgiklarinin tam olarak gelismedigi, cerrahi yontemlerle normal fizyolojiye
sahip iki odacikh kalp yapisinin saglanamayacagl anatomik yapi olarak
tanimlamak mumkundur. Bu fizyolojiye sahip ¢ok sayida anatomik
malformasyon mevcuttur. Bu malformasyonlarin tanimlanmasi i¢in kardiyak
morfolojinin segmental analizi oldukga faydalidir.

ilk olarak de la Cruz ve van Praagh malforme kalplerin atriyal,
ventrikiler ve arteryal bilesenler olarak degerlendirildigi segmental analizin
avantajlarini vurgulamistir ancak sistematik siniflandirma ve bunun Klinik
uygulamada kullaniimasi “English School of Anderson” ¢alisanlari tarafindan
yapilmistir (11).

Herhangi bir konjenital kalp hastaligina yaklagirken kalp Ug¢ katlh bir bina
gibi dusunulmelidir. Atriyumlar platformu, ventrikiller birinci kati ve buyuk
damarlar ikinci kati olusturmaktadir. Bu yapilar birbirlerine kapak acikliklari ile
baglanmis ve septalar ile bolunmuslerdir (11, 12). Sekil 2.2’de atriyum,
ventrikul ve buyuk damarlarin birbiriyle iligkisi sematik olarak gosterilmistir (11,
12).



Sekil 2.2. Dogumsal kalp hastaliklarinda segmental analiz. Atriyum, ventrikdl
ve buyuk damarlarin birbiriyle iliskisinin sematik gésterimi. “Frescura C, Thiene
G. The new concept of univentricular heart. Front Pediatr. 2014;2:62.
11.Thiene G, Frescura C. Anatomical and pathophysiological classification of
congenital heart disease. Cardiovasc Pathol. 2010;19(5):259-74.”ten
alinmigtir (11).

Uc segment birbirinden atriyoventrikiler (AV) ve ventrikiiloarteriyel (VA)
olarak adlandirilan iki baglanti ile ayrilir. ilki her bir atriyumu karsilik gelen
ventriktl ile baglarken ikincisi her bir ventriklli uygun arterle baglar.
Atriyoventriktler baglantida mitral ve trikispit kapaklar, ventrikiloarteriyal
baglantida pulmoner ve aort kapaklari vardir. Her atriyum ayri bir ventrikul ile
baglandigindan AV baglanti ‘biventriktler’ olarak adlandirilir. Biventrikuler AV
baglanti sag atriyum sag ventrikule, sol atriyum sol ventriklle baglandiginda
konkordan; sag atriyum sol ventrikile, sol atriyum sag ventrikule
baglandiginda ise diskordan olarak adlandirilir. Sag ve sol apendikslerin
izomerizminde AV baglanti konkordan veya diskordan olarak tanimlanamaz;
ventrikillerin topolojisi (d veya I-loop) eklenmelidir. Biventrikiler AV baglanti
varliginda, sag ve sol ventrikullerin her biri girig, ¢ikis ve apikotrabekuler
bilesenlerden olugan normal morfoloji ve normal boyuttadir. iki ayri baglantinin
veya ortak bir AV baglantinin bulunmasi, konkordan ve diskordan olmasi fark
etmeksizin temel baglantiyi degdistirmez. Univentrikiler baglanti, bir AV
baglantinin olmamasina veya iki/ortak baglantinin agirlikli olarak bir ventrikule
bosalmasina (cift girisli baglanti) bagh olarak atriyumun bir ventrikller odacik

ile baglantili oldugu durumlardir. Her iki durumda da, ventrikillerden biri iyi



boyuttayken digeri hipoplastiktir, giris kismi yoktur ve iki ventrikil bir
interventrikuler septum ile ayrilmigtir. Ana ventrikul boslugu sag veya sol
morfolojide olabilir veya ventrikiler septumun gelismedigi durumlarda morfoloji
belirsizdir.

Ventrikuloarteriyal diizeyde aorta sol ventrikilden ve pulmoner arter sag
ventrikilden kdken aldiginda konkordan, aorta sag ventrikilden ve pulmoner
arter sol ventrikilden kdken aldiginda ise diskordan baglanti vardir. Cift gikigh
VA baglanti, buyuk arterlerden birinin veya yarisindan fazlasinin diger buyuk
arter ile birlikte tek bir ventrikiilden ¢ikmasi olarak tanimlanir. Pulmoner atrezili
tek aort cikisi, aort atrezili tek pulmoner c¢ikis veya trunkus arteriosuslu tek
¢Ikis gibi sadece bir patent buyUk arterin kalpten kdken aldigi durum “tek ¢ikis”
(“‘common outlet”) olarak adlandirilir. Septumun intakt oldugu aort atrezisi ve
pulmoner atrezi, genellikle bir ana buyuk ventrikil ve bir hipoplastik aksesuar
ventrikul ile karakterizedir. Bu durumlarda AV baglantilar genellikle
konkordandir ve ventriklllerin girigi vardir.

Bir buyuk ve bir hipoplastik ventriktler bosluk ile karakterize kalpler
genellikle univentrikiler AV baglantinin bir sonucudur ve genellikle tek
ventrikulli kalpler olarak bilinir. Ancak, giris ve ¢ikis kisimlarini igeren duzenli
AV ve VA baglantilari olan ama bir ventrikilin pulmoner veya sistemik
dolasimi sUrduremedigi kalpler de vardir. Aort darligi/atrezisine bagli
hipoplastik sol ventrikil veya pulmoner darlik/atreziye bagl hipoplastik sag
ventrikll veya Ebstein anomalisine sahip ve sag ventrikul boglugunun genis
atriyalizasyonu olan kalpler bu duruma 6rnek olarak gosterilebilir (11).

Sadece bir ventrikilin tamamen gelistigi fonksiyonel tek ventrikullu
konjenital kalp hastaliklar kompleks klinik problemlerdir. En sik hipoplastik sol
kalp sendromu (hypoplastic left heart syndrome-HLHS) (%25-67), triklspit
atrezisi (%15-24) ve ift girisli sol ventrikil (%14-18) olmak Uzere farkh
morfolojik tanilari igerir. Prenatal taramayla ilgili son gelismeler, tek ventrikallG
kalpleri olan hastalarda prenatal tani ve gebelik sonlandirma oranlarini
arttirmigtir. Ayrica tedavideki gelismeler sayesinde hastaligin mortalitesi

azalmis ve ¢ok sayida hasta erigkin yasa ulasabilmeye baslamigtir.



Tek ventrikulli konjenital kalp hastaliklarinin palyasyonu Fontan
stratejisi ile saglanabilmektedir (13, 14). Palyasyon yapilmamis tek ventrikallu
konjenital kalp hastaliklarinda satire ve ansature kanin kalpte karigmasi
nedeniyle siyanoz olusur. Tek ventrikil hem sistemik hem pulmoner vendz
donusl ayni anda drene eder, bu nedenle fazla hacim yliklenmesine maruz
kalir. Fontan stratejisi hacimsel fazla yuki azaltir ve kanin normal oksijen
konsantrasyonunu tekrar saglar.

Parsiyel kavapulmoner baglanti (partial cavapulmonary connection-
PCPC) ameliyatiyla tek ventrikilin hacim yidklu bir miktar azalir. Total
kavapulmoner badlanti (total cavapulmonary connection- TCPC) ile hacim
yikt daha da azaltihr (6). Total kavapulmoner baglanti ile bu islem
uygulanmadan dnce paralel olan sistemik ve pulmoner kan akimlari seri olarak
baglanir. Bu durum, pulmoner dolasima enerji saglayan ventrikulin yokluguna
yol acar. Santral ven6z basing normalden yuksektir. Pulmoner arterde
pulsatilite cogunlukla kaybedilir ve tek ventrikilin 6n yuku yetersizdir. Bu
anormal dolagima Fontan dolagimi denir. Fontan dolasimi sekil 2.3’te sematik

olarak gosterilmigtir.

Sekil 2.3. Trikuspit atrezisi tedavisi i¢in dizeltici prosedirin ilk versiyonu
Fontan ve Baudet tarafindan yayinlanmistir. Sekilde sag pulmoner arterle
superior vena kava ve sol pulmoner arterle sag atriyal apendiks
anastamozlastiriimigtir. Valfler inferior vena kava ile sag atriyum arasina ve
sag atriyum ile sol pulmoner arter arasina yerlestiriimigtir. “Longer-Term
Outcomes and Management for Patients With a Functionally Univentricular
Heart”den alinmistir (10, 15).



Bu islemler sonucu ortaya ¢ikan fizyoloji “Fontan paradoksu” olarak
adlandirilir ve géreceli pulmoner arter hipotansiyonu varliginda sistemik venéz
basin¢g yuksekligi ile karakterizedir (16). Fontan stratejisinin bazi
komplikasyonlari lenfatik drenajdaki anormallikler ile iligkilendirilmistir. Fontan
dolasimi, fizyolojisi geredi ¢oklu hemodinamik zorluklari nedeniyle genellikle

palyatif bir prosedur olarak kabul edilir (17).

2.3. Fontan Fizyolojisi ve Proseduru

Fontan operasyonu, fonksiyonel veya anatomik tek ventriktlli kalpleri
olan cocuklarin yasam beklentisini arttirmasi nedeniyle konjenital kalp
hastaliklarinda bir dénim noktasi olmustur (1, 18). Superior kavapulmoner
baglanti (Glenn operasyonu) gelistirildikten sonra tek ventriktlli kalp
hastalarinda sag kalim artmig, boylelikle Fontan operasyonunun geligtiriimesi
icin firsat dogmustur (18).

Fransa'nin Bordeaux kentinden Francis Fontan, 1971'de sistemik ve
pulmoner dolasimlari ayirarak tek ventrikil morfolojisine neden olan
malformasyonlarin operatif tedavisine yeni bir yaklasim getirmigtir. Fontan
dolagsiminda sistemik vendz donus pulmoner arterlere baglanir; venoz, atriyal,
ventriktler ve arter seviyesindeki tim santlar kesilir. Bdyle bir Fontan
dolasiminda postkapiller enerji sistemik venlerde kaybedilmez, kani
akcigerlere dogru itmek icin kullanilr.

Fontan dolasiminin avantajlari arasinda arteriyal saturasyonun normal
araliklara gelmesi ve kronik fazla hacim yuUkdndn ortadan kaldirilmasi
sayllirken dezavantajlari ise kronik "pulmoner hipertansiyon" ve sistemik
venoz konjesyon olmasi ve hem istirahatta hem de egzersiz sirasinda kardiyak
atimin azalmasidir (6, 19). Tipik olarak bu devre igin kardiyak atim kalp
tarafindan degil transpulmoner akimla belirlenir. Transpulmoner akim ise esas
olarak pulmoner vaskuler dirence baglidir (6).

Fontan tekniginin orijinal hali klasik Glenn anastomozu yapildiktan
sonra sag atriyumun pulmoner artere anastomoz edilmesidir (6). Tek ventikilll
kalbin dengeli formlarina sahip olan ¢ocuklarin biytk ¢ogunlugu erken yasta
cerrahi bir palyasyon gerektirir (20).



Yenidogan donemindeki palyatif cerrahiden sonra Fontan dolagsimi
genellikle iki asamada saglanir. Oncelikle superior vena kava ile sag pulmoner
arter (bi-directional Glenn) arasinda u¢ uca anastomoz yapilir, daha sonra
inferior vena kava pulmoner artere baglanir. Direkt atriyopulmoner baglantiya
ait eski teknikler son yillarda neredeyse tamamen terk edilmistir. Ginumuzde
en sik kullanilan iki Fontan tamamlama teknigi lateral tlinel veya intrakardiyak
Fontan ve tubuler protez yardimiyla inferior vena kavayi pulmoner artere
baglayan ekstrakardiyak Fontan olmustur (20).

Tanimlandigi gunden bu yana Fontan operasyonu igin birgok teknik ve
strateji gelistirilmistir. ilk tanimlamadan birkac yil sonra, 1973 yilinda, Kreutzer
tarafindan modifikasyon yapilmis; Fontan’in onceki tarifinden daha kisa stren
bir cerrahi ile sag atriyal apendiks dogrudan pulmoner arter goévdesine
baglanmistir (18). Fontan-Kreutzer teknigi baslangicta siklikla uygulanmig
ancak uzun donemde atriyumlarda genisleme, atriyal aritmiler, intrakaviter
tromboz ve pulmoner venlere basi gibi komplikasyonlar goézlenmigtir. Bu
komplikasyonlarin tedavisi zordur ve siklikla ventrikiler disfonksiyon ve tek
ventrikulli dolasim bozukluguna yol agmaktadir. 1988’de Leval ve arkadaslari
tarafindan tanimlanan bir sonraki teknik, intraatriyal lateral tinel kullanan
kavapulmoner anastamozdur (18). 1990 yilinda Bridges ve arkadaslari ilk defa
fenestrasyon teknigini gelistirmig, bu teknigin yuksek riskli hasta gruplarinda
kullanimiyla sag kalim orani artmig, hastanede yatis suresi kisalmistir (21).
Yine 1990 yilinda Marcelletti ve arkadaslari ekstrakardiyak ttp kullanarak
yapilan total kavapulmoner anastamozu tanimlamistir. Sonrasinda yapilan
calismalarda total kavapulmoner anastamozla 6nceki tekniklerden daha iyi
sonuclar elde edildigi gdozlemlenmistir (18). Ekstrakardiyak Fontan prosedurt
daha da basitlestiriimis ve daha genis anatomik varyantlara uygulanmasina
izin verilmistir (22).

Fontan-Kreutzer gibi diger eski teknikler kullanilarak opere edilen ve
hayatta kalan hastalar da mevcuttur; bdylece uzun donem komplikasyonlari da
g0zlemlemek mumkin olmustur. Bu hastalar i¢in diger bir tedavi segenegi ise
Fontan-Kreutzer'in total kavapulmoner anastamoza donusumunid ("Fontan

conversion”) gergeklestirmektir (18).
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Uclincli bir secenek, apikokaval jukstapozisyon dahil kompleks igin
uygun olabilecek intra-ekstrakardiyak Fontan'dir (Sekil 2.4). Bu yaklagimda bir
atriyotomi yoluyla inferior vena kava girisine konduit ile anastomoz uygulanir.
Konduit, kalbin ¢atisindan ¢ikmadan ve pulmoner arterlere devam etmeden
once atriyumdan gecer. Bu teknik ¢ok c¢esitli anatomik varyasyonlara
uygulanabilir, kanalin intraatriyal kismini olusturmak icin bir fenestrasyon
kullanilir (23). intra-ekstrakardiyak (IE) konduit modifikasyonun ekstrakardiyak
(EK) konduit ve lateral tinel yontemlerine gore teknik kolaylik, tekrarlanabilirlik
(reproducibility) ve postoperatif aritmi insidansinda azalma gibi avantajlari
mevcuttur. intra-ekstrakardiyak Fontan modifikasyonunun ekstrakardiyak
modifikasyonuna kiyasla daha dusuk postoperatif plevral eflzyon ve
hastanede kalis suresi ile iligkili oldugu dusunulmektedir ancak en iyi Fontan
modifikasyonunu belirlemek icin daha uzun vadeli ¢alisma sonuglarina ihtiyag
vardir (22).

Sekil 2.4. intra-ekstrakardiyak Fontanin gosterimi (A). Sinls diguminden
uzakta bir atriyotomi olusturulur (B). Bir tip grefti inferior vena kavaya
anastomoz edilir. Atriyumda yer alacak tiup greftinde bir fenestrasyon
olusturulur. Tup grefti atriyumdan ¢ikar, daha sonra atriyumu kapatmak icin
grefte dikilir (C). Greftin yukari ucu daha sonra pulmoner arterlere anastomoz
edilir (23). Sekil “d’'Udekem Y, lyengar AJ, Cochrane AD, etal. The Fontan
procedure: contemporary techniques have improved long-term
outcomes. Circulation . 2007;116[11 suppl]:1157—164" ten alinmigtir (24).
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_____ \ ( |

Lateral Tanel Fontan Ekstrakardiyak Fontan intra-ekstrakardiyak Fontan

Sekil 2.5.. Sekilde lateral tinel, ekstrakardiak tip ve intra-ekstrakardiak tip
Fontan uygulanmig cerrahi tipler karsilastirmali olarak gosterilmektedir.

Peter P. Roeleveld ve ark. Hypoplastic left heart syndrome: from fetus to
Fontan’dan alinmistir (25).

Giiniimiizde genelde iki agamali cerrahi yontem kullaniimaktadir. ilk
asamada bidireksiyonel kavapulmoner anastomoz, ikinci asamada inferior
vena kavanin pulmoner artere anastomozu yapilir. Lateral tunel yontemi,
interatriyal ve kalp diginda tlnel yapilmasi gibi tekniklerin tamami Fontan

modifikasyonlari olarak yapilmaktadir (26).

SVK: Superior vena kava
SPA: Sag pulmoner arter
LT: Lateral tinel

Sekil 2.6. Fenestrasyonlu lateral tlinel tip sematik olarak gdsterilmistir.

(Siyah ok fenestrasyonun oldugu bolgeyi gostermektedir.)*
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SVK: Superior vena kava
AO: Aorta

SPA: Sag pulmoner arter
EK: Ekstrakardiyak konduit

Sekil 2.7. Ekstrakardiyak tlnel/konduit prosediri sematik olarak
gosterilmigtir.*

SVK: Superior vena kava
AO: Aorta

SPA: Sag pulmoner arter

PV: Pulmoner ven

HV: Hepatik ven

Sekil 2.8. Kawashima tipi ameliyat (total kavapulmoner sant) prosediri
sematik olarak gosterilmigtir.*

*Sekil 6, 7 ve 8 Kaulitz, R. ve ark. Current treatment and prognosis in children

with functionally univentricular hearts’tan alinmistir (27).
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IVC: inferior vena kava
PA: Pulmoner arter
SV: Tek ventrikul

SVC: Superior vena kava

Sekil 2.9. Parsiyel kavopulmoner baglanti (Glenn) sonrasinda anatomik
iliskiler sematik olarak gosterilmistir.**

/¢,

T Ltw raa vecs

Sekil 2.10. Total kavapulmoner baglanti sematik olarak gdsterilmigtir.**

*Sekil 2.9. ve 2.10. “Kerlo AEM, Delorme YT, Xu D, et al.: Experimental
characterization of powered Fontan hemodynamics in an idealized total

cavopulmonary connection model. Exp Fluids. 2013; 54: 1581”den alinmistir
(28).
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2.4. Fenestrasyon Teknigi

Fenestrasyon, Fontan dolasimi iginde kasitli olarak olusturulan, sagdan
sola dogru gegcise izin veren bir santtir. Fenestrasyon, merkezi vendz basinci
azaltir ve satlrasyonu bir miktar dusirir. Ozellikle erken postoperatif
dénemde faydali olabilir. Fenestrasyonun kullaniimasi, hastalarda gogus
tipundn daha kisa slrede gikarilmasi ve daha kisa sure hastanede kalis ile
sonuglanmigtir.  Persistan fenestrasyonun risk ve faydalarn vardir.
Fenestrasyon, protein kaybettiren enteropati ve plastik bronsit dahil Fontan'in
ge¢ komplikasyonlarini yonetmek igin bir strateji olarak kullaniimigtir; bu

nedenle, persistan fenestrasyon yapilmaya deger olabilir (22).

Superior vena kava Pulmoner arter dallan

intrakariyvak veya

| gikan sort
Ekstrakardivak |1 <: * a_r : a |
Fontan o

'\. ] atriyum

Saf

=

Fenestrasyo
£ag ventriki

A

Iinfericr vena kava

Sekil 2.11. intrakardiyak veya ekstrakardiyak Fontan’da fenestrasyonun
lokalizasyonu. Jones MB. The Fontan Procedure for Single-Ventricle
Physiology. Critical Care Nurse. 2018;38(1):e1-e10.’den alinmistir (29).

2.5. Fontan Operasyonu Kriterleri

Choussat ve Fontan, Fontan ameliyatinin basari ile sonu¢lanmasi ve
ameliyat sonrasi riskin dusuk olmasi i¢in 1978 yilinda 10 kriter tanimlamigtir
(30).
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Tablo 2.1. Fontan operasyonu uygulanma kriterleri.

Choussat ve Fontan kriterleri

1- Ameliyatin 4-15 yasglari arasinda yapilmasi

2- Kalp ritminin sinus ritmi olmasi

3- Sistemik vendz donusin normal olmasi

4- Sag atriyal hacmin normal olmasi

5- Ortalama pulmoner arter basincinin < 15 mmHg olmasi
6- Pulmoner arteriyel rezistansin <4 U/m? olmasi

7- Pulmoner arter ¢api/aorta ¢apinin >0.75 olmasi

8- Sol ventrikll ejeksiyon fraksiyonunun =2%60 olmasi

9- Mitral kapagin normal olmasi

10-  Onceki pulmoner arter cerrahilerine bagl problem olmamasi

2.6. Fontan Prosediiri ile Tedavi Edilen Konjenital Kalp Hastaliklari

Fonksiyonel tek ventrikul fizyolojisi gosteren kompleks dogumsal kalp
anomalilerinin  tahmini insidansi 1000 dogumda 0,08-0,4 arasinda
degismektedir; tim dogumsal kalp hastaliklarinin yaklasik %2-10’unu
olusturur (14, 27). Fonksiyonel tek ventrikil fizyolojisi gOsteren kompleks
dogumsal kalp anomalilerinin ¢ogunda iki ventrikil mevcut olup biri
gelismemisken diger ventrikil tim kardiyak fonksiyonlari yapar. Fontan
onarimi, genellikle vyeterli bir atriyoventrikiler kapak veya pompalama
sisteminin bulunmamasindan kaynaklanan fonksiyonel tek ventrikulli kardiyak
malformasyonlarda kullanilir (6).

Fonksiyonel tek ventrikll fizyolojisi gosteren kompleks dogumsal kalp
anomalileri Gic ana grupta incelenebilir (27):

1) Atriyoventrikller baglantilarin tek ventrikille iligkili oldugu anomaliler
(cift girigli sag veya sol ventrikil) (Sekil 2.12.-A)

2) Sag veya sol atriyoventrikiler baglantinin olmadigi ve/veya agir
ventrikuler hipoplazinin eslik ettigi konjenital anomaliler (triktspit atrezisi, intakt
ventrikiler septumlu pulmoner atrezi, mitral atrezi, hipoplastik sol kalp
sendromu gibi) (Sekil 2.12.-B)
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3) Fonksiyonel tek ventrikil kabul edilen anomaliler (dengesiz
ventrikulli atriyoventrikiler septal defekt veya tim dizeltme imkani olmayan
kompleks yapili bayuk arter transpozisyonu gibi) (Sekil 2.12. -C)

Fontan ameliyati sag atriyoventrikuler iliskinin olmadigi ya da daha
kompleks anomalilerde biatriyal ve biventrikiler onarimin  mumkun
olamayacagi ¢esitli dogumsal kalp hastaliklarinda (sol atriyoventrikiler kapak
atrezisi, ¢ift girigli sol veya sag ventrikul, hipoplastik sol veya sag kalp
sendromu, pulmoner atrezili hipoplastik sag kalp sendromu gibi) ve bazi

Ebstein anomalilerinde de tercih edilen ameliyat tipidir (31, 32).

Sekil 2.12. Fonksiyonel tek ventrikil fizyolojisi gosteren kompleks dogumsal
kalp anomalilerinin gdsterimi. Cift girisli sol ventrikil (A). Buyuk arter
transpozisyonu olan trikiispit atrezisi (B). Hipoplastik sag ventrikilli dengesiz
atriyoventrikiler septal defekt (C).

Kaulitz R, Hofbeck M. Current treatment and prognosis in children with
functionally univentricular hearts. Arch Dis Child. 2005’den alinmistir (27).

Fontan ameliyatindan sonra 6lim ve morbidite icin risk faktorleri
mevcuttur. Sistemik ven6z obstriuksiyon, daralmis santral pulmoner arterler,
artmis pulmoner vaskuler direng, pulmoner ven stenozu, ylksek diastol sonu
basing 6lim ve morbidite igin risk faktorleri arasindadir (33). Tablo 2.2'de bu
risk faktorleri gosterilmistir.
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Tablo 2.2. Fontan ameliyatindan sonra 6lim ve morbidite igin risk faktorleri.

Sistemik ven6z obstruksiyon m Kavapulmoner anastomozlar
m Ekstrakardiyak kanal veya lateral tinel

Hipoplastik ve/veya daralmis santral m Konjenital
pulmoner arterler m Cerrahi ile iligkili
m Asimetrik akim iligkili

Artmis pulmoner vaskiiler direng m Uzun sureli artmis pulmoner kan akimi
m Uzun sureli artmis pulmoner arter basinci
m Uzun sureli pulmoner vendz hipertansiyon
m Yiksek irtifa
m Kronik hipoventilasyonlu hava yolu
obstruksiyonu, kronik akciger hastaligi, devam
eden uzun sureli mekanik ventilasyon
m Akciger hipoplazisi
Pulmoner ven stenozu m Dogustan
m Edinilmis

Artmis pulmoner venoz atriyal basing = Atriyal ¢ikisin pulmoner ven6z obstriiksiyonu
m Restrikif atriyal septal defekt
m Atriyoventrikiler kapak darligi
m YUksek ventrikiler diyastol sonu basinci

Yuksek diyastol sonu basinci m Hipertrofi
m Ventrikil ¢ikim yolu veya aortik arkin persistan
obstruksiyonu
m Uzun silreli basing veya hacim yuki
m Hipertansiyon
m Ventrikiler skar
m Atriyoventrikiler kapak yetersizligi
m Semilunar kapak yetersizligi
m Aortopulmoner kollateraller
m SinUs nod disfonksiyonu
m Tagiaritmiler
m Atriyoventrikller blok icin ventrikiler pacing

Physiologic Principles to Maximize Outcome in Patients With a Functionally
Univentricular Heart GIL WERNOVSKY and JAMES S. TWEDDELLden
uyarlanmigtir (33).

2.7. Fontanl Hastalarda Biyobelirtecler

Son yillarda pediatrik kardiyoloji ve kalp damar cerrahisinde buyuk

gelismeler olmus, Fontan dolasimina sahip tek ventrikilli kalp hastaligi olan
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gocuklarin sag kalhmi iyilesmistir. Buna ragmen Fontan dolasiminin aslinda
dekompanzasyon riski altinda tedavi edilmis bir kalp yetmezIligi hali oldugu
unutulmamalidir (34).

Tek ventrikilli konjenital kalp hastaliklarinda kalp nakli genellikle tek
potansiyel tedavi yontemidir, ancak Fontan palyasyon islemi yapilmis olan hastalar
nakil sonrasi morbidite ve mortalite agisindan yuksek risk altindadir. Fontan
cerrahisi gegirdikten sonra dolasimi kotulesmeye baslayan bir hastanin
belirlenebilmesi basarisiz  dolasimin ilerlemesini yavaslatabilecek tedavi
denemelerine de izin verecektir. Fontan dolagiminin gidisatinin 6ngdriimesi,
Fontan yetmezligine eslik eden morbiditeler igin dnlemler alinmasini ve kalp nakli
adayliginin belirlenebilmesini saglama agisindan énemlidir (35).

Klinik gidisatin belirenmesinde ¢esitli hormon ve molekullerin kan duzeyleri

biyobelirte¢ olarak kullanilabilmektedir.

2.7.1. Beyin natritiretik peptid (BNP)

Beyin natritretik peptid (BNP) kardiyak ventrikuler ve atriyal duvar stresiyle
iligkili fizyolojik durumlarda atriyal miyositler tarafindan uretilen bir hormondur (36).
Beyin natridretik peptid konsantrasyonu erigkinlerde kardiyak hastaliklari
solunumsal hastaliklardan ayirt etmek icin yaygin olarak bir tani araci olarak
kullaniimaktadir (37). Kalp hastali§i olan cocuklarda ise BNP icin galismalar
sinirhdir, yas ve cinsiyet gibi faktorler igin dizeltiimemistir. Heterojen konjenital kalp
hastaligi tanili cocuklari igeren kiiguk grup ¢alismalarinda ventriktl disfonksiyonu
ile iliskili ylksek BNP dizeyleri bulunmustur (36). Fonksiyonel olarak tek ventrikull(i
kalpleri olan hastalar biventrikiler dolasimi olanlara gore daha yuksek BNP'ye
sahiptir (38). Diger kalp yetmezIligi formlari icin nispeten daha hassas bir
biyobelirte¢ olan BNP, Fontan poptlasyonunda sinirli bir kullanima sahiptir. Fontan
fizyolojisi olan hastalarin gogunda BNP diizeyleri normal sinirlar igindedir ve yiiksek
serum BNP dizeyinin suboptimal Fontan sonuglarnyla iliskisi zayiftir (35, 36).
Belirgin anormal bir dolagima ragmen BNP, hastalarin gogunda yas i¢in normal
sinirlar igerisindedir. Bu nedenle Fontan prosediurinden sonra nispeten saglikl

hastalarin poliklinik izleminde BNP'nin rutin lgcimu dneriimemektedir (36).
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2.7.2. N-terminal pro-BNP

Beyin natridiretik peptidle benzer sekilde Fontan hastalarinda dizeyi

kardiyak fonksiyonel durumla iligkilendirilememigtir (39).

2.7.3. Endotelin-1 (ET-1)

Endotelin-1 glcli endojen vazokonstriktorlerden biridir (40). Fontan
proseduriinin bazi hastalarda normal hemodinamik kriterlerlerin saglanmasina
ragmen basarisiz oldugu bilinmektedir. Cesitli ¢alismalar Fontan operasyonu
yapilmis olup pulmoner arter basinci (PAB) ve pulmoner vaskiler direnci (PVR)
normal olan hastalarda kuguk pulmoner arterlerin medial kalinh@inin arttigini ortaya
koymustur (41). Kaybedilen Fontan hastalarinin otopsilerinde akciger dokusunda
intraasiner pulmoner arterlerdeki vaskuler duz kas hucrelerinin cogalmasi ve ET-
L’in asir ekspresyonu ile anlamli medial hipertrofi bulunmustur (42). Endotelin-1
serum konsantrasyonu ve hastanin egzersiz performansi arasinda anlamli bir iligki
bulunmustur. Endotelin-1, Fontan dolasiminin degerlendiriimesinde kullanilabilir

ancak spesifik degildir (43).

2.7.4. Eritrosit dagihim genisligi (RDW)

Kirmizi kan hicrelerinin dagilim genigligi (RDW), dolasimdaki eritrositlerin
buyukligundeki degiskenligin nicel bir olgumudur. Yuksek RDW, beslenme
eksikligine veya yeni kan transflizyonu yapiimasina bagli olabilir (44, 45). Son
yayinlarda RDW ile kalp yetmezligi, koroner hastalik, miyokard enfarktisu ve
pulmoner hipertansiyon arasinda gugclu ve bagimsiz bir iliski oldugu bildirilmistir.
Bununla birlikte dogustan kalp hastaliklarinda RDW'nin kullanilabilirligi hakkinda
kesin bir bilgi yoktur (46). Fontan cerrahisi gecirmis hastalarda RDW
degerlendirildiginde mikst vendz saturasyon ile negatif, santral venéz basing ile
pozitif iliski bulunmustur. Bu nedenle RDW, bozulmus kardiyak indeks ve bozulmus
Fontan dolagimi icin bir belirteg olabilir (46).
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2.7.5. Insiilin benzeri buyiime faktérii-1 (IGF-1)

instilin benzeri blyime faktéri-1 cocuklarda ve geng eriskinlerde
blyUmenin anahtar belirleyicilerindendir. Yapilan ¢alismalarda Fontan zamani ile
IGF-1 z skoru arasinda negatif bir iligki oldugu gorulmugtur. Ayrica serum BNP
diizeyi ile IGF-1 z skoru arasinda da negatif bir iliski vardir (47). insiilin benzeri
biyume faktori-1 ile kardiyak indeks arasinda pozitif bir korelasyon vardir; bu da
bluyume hormonu aracilari ile hastalik yuku arasindaki potansiyel bir iligki oldugunu

ortaya koymaktadir (35).
2.7.6. Galektin-3

Opotowsky ve arkadaglarinin Fontan hastalarinda galektin-3 serum
seviyelerine yonelik arastirmalari literatire o6nemli katkilarda bulunmustur.
Galektin-3 konsantrasyonu yasla birlikte artar, Fontan dolagimina sahip
yetiskinlerde siklikla yuksektir ve yiksek galektin-3 diizeyi kardiyovaskuler nedenli
hastaneye yatis ya da olum riskinin artmasiyla iligkilidir (48). Galektin-3 dizeyi
artmis inflamasyon belirtegleri ve kotl bobrek fonksiyonu ile iligkilidir ancak Fontan
endikasyonu veya Fontan tipi ile anlamli sekilde iligkili degildir (48).

Fontan prognozu icin biyobelirte¢ incelemeleri serum proteinlerinin
Olcimuyle sinirh degildir. Fontan hastalarinda endotel fonksiyonunun anormal
oldugu ve bunun tilt testi sirasinda kardiyak atimda azalma ile iligkili oldugu
gosterilmigtir (35). Fontan hastalarinda bobrek fonksiyon bozuklugu da yaygindir.
idrar mikroalbUmin/kreatinin orani gibi bbrege spesifik biyobelirtecler, dolagim
yetersizliginin bulunmadi§i Fontan hastalarinda bdbrek hasarini tespit edebilir.
Ancak bu biyobelirteclerin bobrek veya Fontan yetmezligini énceden tahmin
etmede kullanilabilmesi igin daha fazla calismaya ihtiyac vardir (49).

Fontan hastalari ile ilgili gogu ¢alisma, nadir yapilan bir operasyon olmasi
nedeniyle hasta sayisi bakimindan sinirlidir. Fontan'in nasil ilerledigi anlamak ve
bu ilerlemelere yonelik hastalarn koruyacak onlemleri almak icin hastalarin takip

edilebilecegi yeni markerlar bulunmasi elzemdir (35).
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2.8. Fontan Ameliyati Komplikasyonlari

1971 yilinda Fontan ve Baudet tarafindan tek ventrikllli kalp hastalarina
uygulanan prosedurun agiklanmasindan bu yana hastalarin hem cerrahi hem de
tibbi yonetiminde 6nemli gelismeler olmustur. Operasyonel basarinin artmasi uzun
sureli hayatta kalan hasta sayisinin artmasini saglamig, hastalarin fonksiyonel
durum ve ge¢ morbidite oranlari 6nem kazanmistir (50).

Fontan operasyonu tek ventrikul fizyolojisi olan hastalarda siyanozu etkin bir
sekilde ortadan kaldirsa da ameliyat sonrasi uzun dénemde cesitli problemler
ortaya ¢cikmaktadir (51). Fontan fizyolojisi “paradoksal” olarak adlandirilir; sistemik
venOz hipertansiyon, beraberinde pulmoner arteriyal hipotansiyon olusturulur.
Aritmi, kalp yetmezligi, tromboemboli, karaciger fonksiyon bozukludu, protein
kaybettiren enteropati ve kotllesen siyanoz gibi ge¢ komplikasyonlarin ¢cogunun
nedeni bu hemodinamik dengedir (52). Fontan operasyonu sonrasi ge¢ morbidite
ve mortalite buyuk oranda atriyal aritmiler, ventrikiler yetmezlik ve trombis

olusumundan kaynaklanmaktadir (53).



22

Tablo 2.3. Fontan dolagimiyla iligkili organ sistemi hastaligi surecleri

m Pulmoner vaskuler remodeling ve artmis pulmoner vaskiiler
direng (yenidogan déneminde kisitlanmayan kan akisi, pasif
pulsatil olmayan akim)
m Azalmis pulmoner vaskdler direng, endotel disfonksiyonu,
hepatik kan akimi eksikligi ve/veya pulsatilite kaybi nedeniyle
Akciger aortopulmoner kollateraller
m Hepatopulmoner sendrom ve portopulmoner hipertansiyon
m Restriktif akciger hastaligi (gelisimsel, dnceki gogliis ameliyatlari,
kardiyomegali, anormal alveolizasyon ve pulmoner vaskiler
anormalliklere sekonder)
m Plastik bronsit
m Fibrozis, santrilobtiler nekroz ve hepatoseliler karsinom riski
yuksek olan hepatik siroz
Karaciger m Artan portal ven hipertansiyonu ile hepatik arteriyel tampon
refleksi splanknik ve sistemik dolagimi genisleterek ve sistemik
vaskuler direnci azaltarak hepatik perflizyonu korur.
m Azalmis kalp debisi ve/veya renal konjesyon sonucu bobrek
Bobrekler perfizyonunda azalma
m Kardiyorenal sendrom
m Aritmiler
m Sistolik disfonksiyon
m Diyastolik disfonksiyon
m Odacik genislemesi
Kalp m Sirotik kardiyomiyopati
m Siyanoz
m Santlar, intrakardiyak ve ekstrakardiyak (atriyoventrikuler
kollateraller ve venovenoz kollateraller)
m Trombis ve kardiyoembolik olaylar
m Merkezi ve periferik vendz basin¢ta yikselme
m Varik6z venler
m iskemik ve hemorajik inmeler dahil olmak (izere artmig
Norolojik serebrovaskiler olay riski
m Uyku sirasinda solunum bozuklugu
m Bozulmus lenfatik dolasim

Periferik damarlar

Lenfatikler m Protein kaybettiren enteropati
m Plastik bronsit

Metabolik m Artmis obezite riski

Hematolojik m Eritrositoz (siyanoz nedeniyle)

m Trombositopeni (siyanoz ve/veya portal hipertansiyon nedeniyle)
m Gastrotzefageal varisler ve kanama riski

m ishal ve protein kaybettiren enteropati

Ureme m Gebelik ile iligkili artmis maternal ve fetal riskler

*’| onger-Term Outcomes and Management for Patients With a Functionally

Mide-bagirsak

Univentricular Heart"ten alinmigtir (15).
2.8.1. Bozulmus somatik buyume

islevsel olarak univentrikiiler kalbi olan cocuklar icin rekonstriiksiyon
sirasinda ve sonrasinda somatik buyume bozulmaktadir. Agirhk ve boy
parametreleri prematurite veya genetik anormali yoklugunda genellikle dogumda



23

normal araliktadir. ilk cerrahi prosediirin ardindan hem boy hem de agirlik z
skorunda anlamli bir azalma gorulur. Yetiskin ddneme kadar Fontan uygulanmis
erkekler normal populasyondan daha kisadir. Bu iligki kadinlarda erkeklerde

oldugu kadar carpici degildir (15).
2.8.2. Norokognitif ve psikososyal iglev

Cocugun davranis ve ndrokognitif yapisinin bicimlendigi yillarda hayati
tehdit eden bir hastalik tanisi konulmasi, ailede 6mur boyunca dalgalanan genig
kapsamh etkilere sahip olabilir ve c¢ocugun norokognitif islevini olumsuz
etkileyebilir (15).

2.8.3. Aritmi

Atriyal tagiaritmi (AT) Fontan ameliyati sonrasi uzun donemde ortaya en
sik ¢cikan problemlerden biridir; hemodinamik durumun bozulmasina ve ani 6lime
neden olabilir (51). Aritmiler sintis nod disfonksiyonu, predominant nodal ritm,
atriyoventrikller blok, supraventrikiler ve ventrikiler aritmi ve aritmik ani 6lim
riskini icerir. Fontan prosedirt sirasinda yapilan mudahaleler sinis nod
disfonksiyonu ve atriyal aritmiye neden olur. Sinis nod disfonksiyonu
atriyopulmoner baglantilari olan hastalarin  %40'Inda, lateral tinel ve
ekstrakardiyak kavapulmoner baglanti ameliyatlarinin yaklasik %25'inde rapor
edilmistir (54).

Normal bir sinUs ritmini surdirmek tim kalp hastalarinda stabil bir
hemodinamik durumun 6n sartidir. Biventrikiler fizyolojiye sahip olan hastalar
nodal ritmi, atriyal fibrilasyon veya flutter gibi sinus ritmi disi bir ritmi hemodinamik
agidan nispeten daha iyi tolere edebilirler. Ote yandan tek ventrikiil fizyolojisine
sahip bir hastada atriyoventrikiler senkronizasyon ile normal bir sints ritminin
veya supraventrikller ritmin strduriimesi ve ciddi bradikardiden kaginiimasi ¢ok
onemlidir (55).

Fontan hastalarinda 10 yillik takipte %40'a varan aritmi sikligi rapor edilmis
ve aritmilerin atriyopulmoner anastomozu olanlarda daha sik oldugu goralmustir

(55). Fontan ameliyatindan 5 yil sonra aritmi insidansi atriyopulmoner baglanti
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yapilmis olgularda %33, total kava pulmoner baglanti yapiimis hastalarda %18,
sag atriyum sag ventrikil baglantisi yapilmis olgularda %11 bulmustur (56).
Atriyal fibrilasyon yetiskin Fontan hastalarinda giderek yayginlagsmaktadir ve
Fontan donusimu igin bagvuran hastalarin neredeyse yarisinda mevcuttur (54).

Atriyal tasikardi gelisimi icin risk faktorleri arasinda atriyopulmoner baglanti
olmasi, preoperatif bradikardi, normal sinus ritminin olmamasi, ge¢ yasta Fontan
cerrahisi uygulanmigs olmasi, postoperatif gegen zamanin uzamasi,
atriyoventrikuler kapak yetersizligi ve heterotaksi sendromlari sayilabilir (24, 54,
57, 58). Atriyal tasikardi postoperatif donemde sik goruldigia ve onemli bir
morbidite nedeni oldugu icin hastalarin rutin olarak ayaktan kontrole ¢agiriimasi,
aralikli 24 saat ambulatuvar monitorizasyon ile ritm takibi, egzersiz testiyle uzun
sureli takibi 6nerilmektedir (54). Artmis atriyal aritmi orani artmis hepatik fibrozis
riski ile de iliskilendirilmistir. Tim bu veriler Fontan hastalarinda dizenli atriyal
ritmi  surdirmeye yonelik etkili moudahaleler yapilmasi gerekliligini ortaya
koymustur (59).

Tek ventrikdl sirktlasyonunda tagikardi ile iligkili hemodinamik durumda
hizli bozulma riski nedeniyle akut atriyal tasikardi epizodunun 24-48 saat icinde
durdurulmasi onerilir (54).

Tedavide antiaritmik ilaclar genellikle ilk tercih olarak denenir. Son yillarda
Fontan operasyonundan sonra gorilen atriyal tagiaritmiler de dahil olmak tzere
kompleks konjenital kalp hastaligi olan hastalarda tagiaritmi tedavisinde kateter
ablasyon yontemleri siklikla kullaniimaya baslanmistir (51, 60).

Atriyopulmoner Fontan uygulanmis ve atriyal tasikardisi olan hastalar icin
cerrahi yaklasimin en uygun yontem olmasina ragmen, bazi durumlarda kateter
ablasyon da onemli yer tutar. Ablasyon, konversiyonun kontrendike oldugu,
atriyal dilatasyonun asiri olmadigi veya hastanin cerrahiyi reddettigi durumlarda
faydali bir palyasyon olabilir. Fokal atriyal tasikardilerde aksesuar yolak,
atriyoventrikler dugum reentran tagikardi gibi konjenital aritmilerde oldugu gibi
ablasyon uygulamak nispeten daha dogru bir yaklasimdir (15). Fontan
hastalarinda kateter ablasyonunun akut basar orani %40-75 arasinda
degismekte olup bir yil icinde hastalarin %60'Inda tasikardinin tekrarladigi

gOsterilmigstir (61). Uzun vadede atriyal tagiaritminin optimum yonetimi belirsizligini
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korumaktadir (51). GUnUmUzde medikal tedavi yaklagimlarinin yani sira anatomik

olarak erisimin saglanabildigi odaklarda ablasyon tedavilerinin kullanimi oldukga

yayginlasmistir.

2.8.4. Protein kaybettiren enteropati (PLE)

Protein kaybettiren enteropati igin yaygin olarak kullanilan tanim,
gastrointestinal sistem disinda tanimlanan bir protein kaybi olmaksizin
hipoalbtmineminin (<3g/dL) varligidir (62). Protein kaybettiren enteropati Fontan
operasyonu sonrasinda goérulen onemli morbidite ve mortalite nedenlerinden
biridir. Prevalansi net olarak bilinmemektedir ancak hastalarin %3-15'inde
goruldigl not edilmistir (63, 64). Hastalar kronik ishal, karin agrisi ve assit
semptomlari ile basvurabilirler. Tani, hipoalbuminemiye ve yuksek digki alfa-1
antitripsin duzeyine ek olarak tipik semptomlarin varligi ile konur (62).

Protein kaybettiren enteropati, ciddi hipoproteinemiye bagl vaskuler
onkotik basin¢ kaybi ve 6dem, asit, plevral ve perikardiyal eflizyon gelisimine
neden olabilir. Mortalitesi yuksektir; tani baglangicindan itibaren bes yillik sag
kalhm %50°dir (63, 64).

Fontan operasyonuna bagh protein kaybettiren enteropatinin
patofizyolojisi tam olarak anlasilamamistir (65). YUksek sistemik vendz basingla
dogrudan bir iliskisi bulunamamistir (64). Cesitli tedavi stratejilerinin basarilarina
dayanilarak makul hipotezler ortaya konulmaktadir.

Fontan operasyonundan sonra ortalama kalp debisi duger. Kronik olarak
azalmis kardiyak atim hacmi kan akisinin sistemik dagilimini degistirir, kan
mezenterik dolasimdan daha hayati organlara dogru yonelir (65). Fontan
operasyonundan sonra Doppler ultsaronografi (USG) ile yapilan incelemelerde
mezenterik vaskuler direncin belirgin sekilde arttigi gosterilmistir (66). Mezenterik
arter akisindaki bu degisiklik bozulmus hepatik vendz akim ile birlikte mezenterik
perflzyonun bozulmasina, bdylece bagirsak mukozasinin butlnliginde
bozulmaya ve protein kagagina neden olabilir (65). Fontan operasyonu sonrasi
hastalarda kronik dusuk kalp debisi, PLE gelisimine katkida bulunabilecek
inflamatuvar belirteg ve norohormonlarin salinimini tetikleyebilir (65).

Konjenital glikozilasyon defektleri enterosit heparan stlfat indirgeme
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mekanizmasi ile PLE geligsimine yol agabilir. Fontan operasyonu sonrasi
hastalarda  glikozilasyon  bozukluklugunun olup olmadigi  halen
bilinmemektedir (67). Fontan dolagsimina sahip hastalarda operasyon sonrasi
enfeksiyon gelisimi de PLE gelisimine neden olan faktorlerden biri olabilir. Bu
hipotez, PLE'nin ameliyat sonrasi degisen araliklarla gerceklesmesinide
aciklayabilir.  Protein  kaybettiren enteropati gelisim mekanizmasini
anlayabilmek icin c¢cok sayida hasta ile daha fazla c¢alismaya ihtiyag
duyulmaktadir (68). Lenfatiklerin de PLE patofizyolojisinde rolli oldugu
dusundlmektedir (62).

Sag kalimi etkileyebilecedinden PLE’nin erken tani, degerlendirme ve
tedavisi 6nemlidir (62). Tedavi i¢in bir kanit temeli bulunmamakla birlikte ¢esitli
basari derecelerinde bazi tibbi, girisimsel ve cerrahi yaklagimlar tarif edilmistir.
Yaygin olarak kullanilan tedaviler arasinda beslenme destegi, diuretikler, deri
alti fraksiyone olmayan heparin, budesonid ve sildenafil sayilabilir. Protein
kaybettiren enteropati gelistiren hastalarin izleminde kalp nakli igin

degerlendirme de dusunulmelidir (62).

2.8.5. Tromboembolizm

Fontan prosedirld uygulanmaya baslandigindan beri tromboembolizmin
sik bir komplikasyon oldugu bilinmektedir. Gergek sikli§i bilinmemekle beraber
Fontan operasyonu sonrasi trombotik ve embolik komplikasyonlarin (TEK)
prevalansinin  %5-33 arasinda degistigi dusunudlmektedir. Ancak bu
calismalara ait veriler pediatrik ve yetiskin hastalarin karma kohortlarindan
elde edilmistir (69). Fontan operasyonu sonrasi TEK yasamayan hastalarin
orani 1 yilda %92, 3 yilda %90, 10 yilda %82 olarak tahmin edilmektedir (70).

Tromboembolik komplikasyon gelisimi igin birgok risk faktora
tanimlanmistir. Atriyal aritmi, sagdan sola sant olmasi, vendz staz, ventrikuler
diskonksiyon, kalpte prostetik materyal bulunmasi, fenestrasyon varligi,
karaciger fonksiyon bozuklugu ve hiperkoagulan durumlar bu faktorler
arasinda sayilabilir (69, 71). Tedavisinde American College of Chest
Physicians tarafindan bildirilen yonergede primer profilaksi olarak aspirin veya

varfarin kullaniimasi o6nerilmektedir. Bununla birlikte, 6zellikle Fontan
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prosedurinde yapilan modifikasyonlar isiginda tercih edilecek ajan ve optimal
tedavi siresi Uzerine net bir 6neri yoktur (72). Bir gcalismada varfarin kullanan
hastalarin %30'unda kanama oldugu, kanama nedeniyle antikoagilan
tedavinin kesildigi, hastalarin cogunda ikinci bir tromboembolik komplikasyon
gelistigi goérllmustir. Ayrica bu hastalarin pihtilagsma anormalliklerine sahip
olabilecegi, bu nedenle antikoaglilan tedavi kesilmeden &6nce trombofili
panelinin degerlendirilmesinin uygun olacagi dugunitlmektedir.
Tromboembolik komplikasyonlar, kalp yetmezligine bagli hastanede yatis ve

tim nedenlere bagl 6lum riskinin artmasiyla iligkilendirilmistir (69).

2.8.6. Hepatik yetersizlik

Fontan dolasimina bagh ylksek santral ven6z basing ve azalan kalp
debisi gibi hemodinamik degisiklikler Fontan ile iligkili karaciger hastaliginin
(Fontan-associated liver disease-FALD) gelismesinden sorumlu tutulmaktadir
(73). Hepatik arter normal kosullarda otoregulasyon ile portal vendéz akimda
%30-60’a varan dususleri telafi edebilir ancak mezenterik kan akisi ve portal
ve hepatik damarlar arasindaki basing farkina baglh portal kan akiminin
otoregulasyonu ic¢in bilinen bir mekanizma bulunmamamaktadir. Yani dusik
kalp debisi nedeniyle azalan hepatik kan akimi telafi edilememektedir.
Karaciger, kalp yetmezligi nedeniyle ortaya ¢ikan hemodinamik degisikliklere
karg! oldukca hassastir. Bu nedenle Fontan prosedirtnin ardindan hepatik
yetersizlik olusabilecedi bilinmektedir (74). Ayrica santral venoz
hipertansiyonun karacigeri iskemik hasara karsi daha savunmasiz hale
getirdigine dair kanitlar da vardir. Santral ven6z hipertansiyona bagl olarak
hepatik venlerin dallari etrafinda sentrilobller nekroz meydana geldigi
gosterilmigtir (73, 75). Kronik veya tekrarlayan karaciger hasarina cevap olarak
karaciger fibrozu/sirozu gelisebilir.

Fontan ile iligkili karaciger hastaliginda karaciger, dogum zamanindan
itibaren kronik ve tekrarlayan hepatik hasara maruz kalir. Fontan dolagimi
uygulanmadan once karaciger hasari sureci siklikla baslamistir (76, 77).
Anormal fetal dolasim ve siyanozun karaciger Uzerine etkisi halen tam olarak

anlasiimamigtir (73). Bir kohort c¢alismasinda Fontan cerrahisi uygulanan
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hastalarda portal fibrozis gértime sikhgr %87 olarak belirtiimistir (73). Histolojik
calismalarda Fontan ameliyatindan 30 yil sonra hastalarin %43’Unde ileri derecede
karaciger fibrozisi gosterilmigtir (78). Retrospektif bir gorintileme galismasinda yas
ortalamasi yirmi yedi olan Fontan hastalarinin %62’sinde kronik karaciger hastalgi
kanitina rastlanmistir (73, 79).

Fontan ile iligkili karaciger hastaliginda sinirli duzeyde karaciger enzim
yuksekligi olabilir ancak karaciger enzimleri ve pihtilagsma parametreleri ilerlemis
hastalikta bile genellikle normaldir. Dekompanse karaciger sirozu bulunan
hastalarda ge¢ donemde hiperbilirubinemi ortaya ¢ikabilir. Trombositopeni portal
hipertansiyon/hipersplenizm icin énemli bir isarettir ve FALD'da ilerlemis portal
fibrozis ile iligkilidir (80).

Fontan ile iligkili karaciger hastaliginin spesifik bir tedavisi yoktur. Onlenmesi
icin kardiak debiyi artiran ve/veya santral ven6z basinci azaltan cerrahi ve tibbi
mudahalelerle Fontan dolagiminin optimizasyonuna odaklaniimalidir.

Fontan uygulanmadan once ve kardiyak cerrahi sirasinda da iskemik
karaciger hasarini onlemek igin caba gosteriimelidir. Dogum oOncesi taninin
konmasi yenidodanlarda hipotansif krizleri dnleyebilir. Fontan hastalari diger kronik
karaciger hastaliklar agisindan da taranmali, hepatit icin asilanmali, alkol tiketimi
ve obeziteden kaginmak igin danismanlik hizmeti verilmelidir. Ven6z kompliyansi

arttirmak ve ventrikuler artmis yuku azaltmak igin nitrat kullanimi 6nerilebilir (81).
2.8.7. Nefropati

Irk, genetik yatkinlk, premattrite 6ykusu, distk dogum agirhgi, diger tibbi
komorbiditeler, sigara ve alkol kullanimi, enfeksiyon ve diger faktorler Fontan
operasyonu filigkili nefropati igin risk faktorleridir (82). Bobrek fonksiyonu buyuk
Olcide preglomeriler ve postglomeriler basing farkina baghdir. Fontan
dolasiminin  hemodinamik etkilerinin  bobrek saghgini  olumsuz ydnde
etkileyebilecegini destekleyen hipotezler artmaktadir (82).

Renal konjesyon, kalp yetmezligi durumunda renal disfonksiyona neden olur.
Geleneksel olarak kalp hastaliginda meydana gelen bobrek hasari ve bdbrek
fonksiyon bozuklugunun renal arter perflizyonunun azalmasinin bir sonucu oldugu

dusunulmektedir (83-85). Bununla birlikte venoz tikanikligin da bobrek hasari ve
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kronik bobrek hastaligina énemli bir katkida bulunduguna dair kanitlar vardir (84,
85). Venoz konjesyon Fontan dolasiminda beklenen bir durumdur (86). Calismalar,
bdbrek fonksiyon bozuklugu olan dogustan kalp hastalikh erigkinlerde mortalitenin
daha yuksek oldugunu gostermektedir (87, 88). Fontan devresi tamamlanan yirmi
bir hastanin, Fontan tamamlandiktan sonraki 11.4+/-6.5 yil izleminde %45'inde
anormal mikroalbumin/kreatinin orani bulunmustur (49).

Anjiotensin donugturiacu enzim inhibitori tedavisi ile bobrek hasarinin

yavaglatilabilecegi bildirilmigtir (49).
2.8.8. Plastik bronsit

Plastik bronsit nedenleri arasinda kistik fibrozis, astim, lenfanjiomatozis gibi
bronsiyal hastaliklar 6n plandayken son yillarda dodustan kalp hastaligi olan
hastalarda, 6zellikle Fontan operasyonunun bir komplikasyonu olarak giderek daha
sik gorulmektedir (89). Mortalite hava yolu tikanmasina bagl olarak yuksektir ve
potansiyel olarak %50'ye kadar ulagabilir (90).

Tedavi segenekleri sinirhidir. Aerosol Urokinaz ve doku plazminojen
aktivatori fibrin konsantrasyonunun yuksek oldugu vakalarda kullanilabilir. Gogus
fizyoterapisi, kortikosteroidler, disuk doz oral makrolidler ve DNAz da sinirli bir

basari ile kullaniimaktadir (91).
2.8.9. Hipoksemi

Fontan dolagsiminda fenestrasyon, sistemik vendz kanin akciger dolagimini
atlamasina izin verir. Zorunlu sagdan sola sant, sistemik arteriyel hipoksemi ile
sonugclanir. Bu, egzersiz kapasitesini sinirlayabilir ve miyokardiyal fibroz ve nérolojik

komplikasyonlara katkida bulunabilir (15).
2.9. Fontan Sonrasinda Hastalarin Uzun Dénem izlemi ve Sag Kalimi

Fontan operasyonu uygulanan hastalarin yagsam sureleri giderek artmakta,
elli yila yaklasmaktadir (92). Avustralya ve Yeni Zelanda kayitlarinda Fontan

hastalarinda otuz bes yillik izlem sonucunda %62 oraninda bir sag kalm



30

bildirilmektedir (93). Literatirde sag kalim oranlari agisindan farkli veriler mevcuttur.
Farklihk ameliyatin yapildigi donem, cerrahi teknik, cerrahi endikasyon, tek
ventrikul gesitliligi ile aciklanabilir (92). Fontan prosedurt sonrasinda yirmi yillik
hayatta kalma orani %61-85 arasinda degismektedir (5, 52, 94, 95).

Fonksiyonel ventrikiltin sag ventrikll olmasi ve 6zellikle hipoplastik sol kalp
sendromu erken donemde sag kalimi olumsuz yonde etkilememesine ragmen
hipoplastik sol kalbi olan hastalar komplikasyon agisindan daha yuksek risk
altindadir (5, 50, 96, 97). Erkek cinsiyet, ortak atriyoventrikiler kapak varligi, Fontan
operasyonunun ileri yasta uygulanmasi, preoperatif ve erken postoperatif ddonemde
artmis pulmoner arter basinglari, Fontan operasyonu sirasinda es zamanli bagka
cerrahi yapilmasi, Fontan sonrasinda uzamig plevral efizyon ge¢ dénem hayatta
kalma suresi agisindan kotu prognozla iligkilendirilmistir (92, 94, 95, 98-100).
Protein kaybettiren enteropati (PLE), tromboembolik olay veya aritmi gibi gec
komplikasyonlari gelistiren hastalar ve ventrikiller kalp pili olanlarda da sag kalm
suresi azalabilir (92).

Fontan dolagimina sahip poptlasyonun hayatta kalim suresi degerlendirilirken
kalp transplantasyonunun etkisi de distiniimelidir. Kalp transplantasyonuna erisim
konusunda farkli merkezlerde biy(ik farkliliklar gozlenmistir. Ornegin Avustralya ve
Yeni Zelanda'da yapilan bir galismada, hastalarin %3’Unden daha azina nakil
yapilmaktadir (101).

2.10. Geg Oliimler igin Risk Faktorleri

Onceden var olan (Fontan oncesi) faktorler, perioperatif faktorler, erken
postoperatif faktorler, ameliyat sonrasi ge¢ faktorler gec élumler icin risk faktorleri
arasindadir (tablo 2.4).
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Tablo 2.4. Geg olumler icin risk faktorleri.

m Erkek cinsiyet

Onceden varolan (Fontan m Hipoplastik sol kalp sendromu
oncesi) faktorler m Ortak atriyoventrikiler kapak
m YUksek ortalama pulmoner arter basinci (>16-18

mm Hg)

m Fontan tipi (atriyopulmoner daha kott)
_ _ . m Fontan ameliyatinda ileri yas (> 7 yas)
Perioperatif faktorler
m Operatif 6zellikler (aortik klemp zamani, baypass
suresi, eslik eden atriyoventrikller kapak replasmani
gibi)
m YUksek Fontan sirkilasyon basinci (>20 mm Hg)

Erken postoperatif faktorler m Yuksek ventrikuler dolum basinci (>13 mm Hg)

m Uzun streli plevral drenaj (>3 hafta)

m Protein kaybettiren enteropati
Ameliyat sonrasi ge¢ m Tagiaritmi
faktorler m Ventrikuler pacing

m Azalmis egzersiz kapasitesi (tepe VO2)

“Longer-Term Outcomes and Management for Patients With a Functionally

Univentricular Heart”ten alinmigtir (15).

2.11. Ge¢ Prediktorler

2.11.1. Kardiyopulmoner egzersiz testi

Perioperatif donem sonrasi, hastalik progresyonunun sinsi dogasi
nedeniyle risk faktorlerinin tanimlanmasi daha zor hale gelir (15). Cocukluk
doneminde gelismis ve iyi bir egzersiz kapasitesinin gec¢ yetigkin Fontan
patofizyolojisi Uzerinde olumlu bir etkisi olup olmadidi net degildir (102) ancak
egzersiz kapasitesi Fontan hastalarinda gucli bir mortalite belirleyicisi oldugundan
aktif bir yasam tarzinin, yani egzersiz aliskanliklarinin daha iyi uzun vadeli bir
sonu¢ olusturacagr dusunulmektedir (103). TuUm bu nedenlerle

kardiyopulmoner egzersiz stres testi (KPT) Fontan populasyonunda énemli bir
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prognostik aractir (15). Kardiyopulmoner egzersiz stres testinde teknik olarak
Olcllen tim egzersiz degiskenleri arasinda pik VO2, ge¢ morbidite ve
mortaliteyi ongormede en onemli olanidir (104). Pik VO2 degeri 16.6
mL/kg/dakikadan az olanlar, pik VO2 degeri daha ylksek olanlardan yedi kat
fazla mortalite riskine sahiptir (104). En ylUksek egzersiz ve dinlenme kalp atis
hizlari ve rezervi, egzersiz ve dinlenme pik kalp hizlar arasindaki fark

fonksiyon ve prognozun yararl bir belirteci olarak tanimlanmistir.
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Egzersiz Testinin Uzerinden Gegen Yil

Sekil 2.13. Pik VO2 degeri 16.6 mL/kg/dakikadan daha yiksek ve daha az
olan Fontan hastalarinda sag kalim egrisi. (Cl, glven araldi. HR, kalp atim
hizi)

Fernandes S, Alexander ME, Graham DA, et al. Exercise testing identifies
patients at increased risk for morbidity and mortality following Fontan surgery.
Congenit Heart Dis. 2011;6[4]:294-303.’den alinmistir (104).

2.11.2. Hand grip strength (HGS)

Konjenital kalp hastaligi (KKH) olan hastalarda, klinik degerlendirme
icin el kavrama gucunin (HGS) tanisal ve prognostik 6nemi hakkinda ¢ok az

veri bulunurken, genel populasyonda kas guclu ve kas kutlesi kaybi
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kardiyovaskuler hastaliklarda dnemli bir risk faktoradir. El kavrama gicu sag
kalim olasiligini degerlendirmek veya yuksek riskli hastalari tanimlamak igin
uygun bir arag olmasa da test, hastanin genel klinik durumunun bir gostergesi
olarak fonksiyonel kas durumunun guvenilir bir izlenimini saglamak igin ¢ok
uygundur. El kavrama gucu 6zellikle kardiyovaskiler komplikasyonlar ve 6lim
riski daha yuksek olan hastalari tanimlamak icin 6nemlidir (105). Bununla
birlikte, duguk kas gucinun hangi mekanizma ile olustugu ve bunun olumsuz
bir sonuca veya o0Olume nasil vyatkinlik olusturabilecegi tam olarak
bilinmemektedir. EI kavrama guct birgok fizyolojik sistem tarafindan kontrol
edilebilir ve o0zellikle kalp yetmezligi veya ¢oklu kronik hastaligi olan hastalarin
iskelet kasi atrofisi, degismis kas metabolizmasi ve azalmis kas gucune yol
acabilecek mitokondriyal dizeyde enzim seviyeleri nedeniyle olabilecegi

konusunda bazi gorusler vardir (105).
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Sekil 2.14. Fontan cerrahisi uygulanmis hastalarda bozulmus egzersiz
kapasitesinin mekanizmalari.

“Longer-Term Outcomes and Management for Patients With a Functionally
Univentricular Heart’ten alinmistir (15).

Fontan dolagsiminda bozulmus egzersiz toleransinin dort temel tasi 6n
yuk yetersizligi, kronotropik yetersizlik, restriktif akciger hastaligi ve altta yatan
rezidUel lezyonlardir. Bu temel taglarin bazi ozellikleri, subpulmoner pompa
eksikligi ve yuksek sistemik venoz basin¢g da dahil olmak Uzere, Fontan
dolasimi fizyolojisinin dogal sonucudur. Anemi, nérohormonal aktivasyon,
aritmi gibi diger faktorler de egzersiz kapasitesine degisen dizeyde etkide
bulunur (15).



35

3. GEREC VE YONTEM
3.1. Cahisma Grubunun Sec¢imi

Bu calisma Hacettepe Universitesi ihsan Dogramaci Cocuk Hastanesi,
Cocuk Kardiyoloji Bilim Dalinda yapilmistir. Ocak 2000-Agustos 2019 arasinda
hastanemiz Pediatrik Kardiyoloji Poliklinigi’'nde degerlendirilen ve poliklinik
kayitlarindan Fontan operasyonu gegcirdigi belirlenen hastalarin listeleri
cikarildi;  bu hastalarin demografik verileri, basvuru anindaki yas ve
yakinmalari, Fontan operasyonu yapildidi siradaki yaslari, operasyon sonrasi
takip surecleri, eglik eden diger kardiyak problemleri, ilaglari, son
ekokardiyografi bulgulari, elektrokardiyogram (EKG) bulgulari, Fontan
operasyonu oOncesi ve varsa takiplerine ait kardiyak kateterizasyon iglemi
bulgulari, alti dakika yurime testi sonuclari, fizik muayene bulgular ve
laboratuvar tetkikleri (tam kan sayimi, tam idrar tetkiki, karaciger ve bobrek
fonksiyon testleri, brain natriuretic peptid (BNP) dlizeyi) ile ilgili veriler hasta
dosyalari veya hastane argiv otomasyon sisteminden tarandiktan sonra,dijital
veri tabanina iglendi ve analiz edildi.

Calismaya baslama tarihinden itibaren rutin kontrollerine gelen hasta
grubuna fiziksel aktivite dizeyinin belirlenmesine ydnelik yaslarina uygun
anketler uygulandi. Ayrintili bilgilendiriimis onamlari alindiktan sonra bu
hastalara ayni zamanda kardiyorespiratuvar uygunlugun, el kavrama
kuvvetinin ve vicut kompozisyonunun belirlenmesine yonelik testler
uygulandi. 8-17 yas arasi hastalar icin, aragtirma amacli ¢calisma igin ebeveyn
aydinlatilmis onam formu ve arastirma amacli ¢alisma igin ¢ocuk riza formu
dikkatlice acgiklandi, ebeveynler ve hastalar okuyup anlayip kabul ettikten
sonra hastalar ¢alismaya dabhil edildi. 18 yas ve Uzeri hastalar arastirma amagli
calisma icin aydinlatiimis onam formu dikkatlice acgiklanarak ve hastalar

okuyup anlayip kabul ettikten sonra ¢alismaya dahil edildi.
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3.2. Etik Kurul Onay!

Bu calisma Hacettepe Universitesi Girisimsel Olmayan Klinik
Arastirmalar Etik Kurulu tarafindan degerlendirilmis ve 3 Aralik 2019 tarihinde
16969557-2187 sayili karar ile c¢alismanin etik kuralllara uygunlugu

onaylanmistir.
3.3. Anketlerin Yapilmasi

18 yasindan buyuk hastalarin gunlik fiziksel aktiviteleri, siddet,
aktivitenin suresi ve frekansi International Physical Activity Questionnaire
(IPAQ) anketi ile degerlendirilerek, inaktif, minimal aktif ve yeterince aktif

olarak Uc¢ gruba ayrilarak degerlendirildi (106).

Kowalski ve arkadaslari tarafindan gelistirilen Cocuk Fiziksel Aktivite
Anketi (CFAA), 14 yasindan klguk ¢ocuklarda orta siddetli dizeydeki fiziksel
aktiviteyi degerlendirmek Uzere tasarlanmig, 6zbildirime dayali yedi gunluk bir
hatirlama o6lgegdidir. On dort yasindan kuguk hastalarda orta siddetli fiziksel
aktivite duzeyi Cocuk Fiziksel Aktivite Anketi (CFAA) (The Physical Activity
Questionnaire for Older Children-PAQ-C) ile degerlendirildi (107).

14-18 yas arasinda olan 1 hastamiz vardi. Hastamiz icin ¢alismamiz
dahilinde Turkge’ye uyarlanmig uygun bir anket bulunmamasi nedeniyle anket

¢alismasi uygulanmadi.
3.4. Kardiyorespiratuvar Uygunlugun Degerlendirilmesi

Hastalarin kardiyorespiratuar uygunlugunu degerlendirmek icgin efor
testi uygulandi. Efor testi Hacettepe Universitesi Cocuk Kardiyoloji
Poliklinigi'nde yurime bandi ile Modifiye Bruce Protokoll kullanilarak yapildi.
Efor testlerinde GE T2100-ST2 treadmill (GE healthcare, Wisconsin, USA) ile
GE Case V6.73 yazilimi kullanildi. Efor testi sirasinda kalp hizi ve EKG
degisiklikleri siirekli takip edilerek kaydedildi (108). istirahatte, test sirasinda

ve test sonrasi toparlanma evrelerinde elektrokardiyografik kardiyak
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monitarizasyon, CardiMax FX8322 (Fukuda Denshi, Tokyo, Japan) cihazi ile
25 mm/s hizinda ve 10 mm/mV amplitidde elde edilen 12 derivasyon ile
yapildi. Ayrica istirahatte, test sirasinda ve test sonrasi toparlanma evrelerinde
her U¢ dakikada bir dispne, bacak yorgunlugu ve genel yorgunluk Modifiye
Borg Skalasi kullanilarak, kan basinci ise efor testi sistemine bagli bir tansiyon
aleti ile kaydedildi. Her bireyin test sirasinda ulastiklari maksimal is ylikindeki
hiz ve egim degderleri ile tahmin edilen maksimal oksijen tiketimi (predicted
VO2max) hesaplandi (109).

Tahmini VO2 = [(0.1xHiz(m/dk)]+[(1.8xhiz(m/dk)xegdim (%)/100 )+3.5]

Her test oOncesinde cihazin kalibrasyonu vyapildi. Test, bireyler
protokoldeki son asamaya geldiklerinde veya testi durdurmak istedikleri son
noktaya kadar surduruldu. Hastanin testi sonlandirmak istemesi, siddetli nefes
darligi, bacak yorgunlugu veya genel yorgunluk, koordinasyon kaybil, ilerleyici
g6gus agrisi, 2 mm’nin Uzerinde ST segment elevasyonu veya depresyonu,
%380 ve daha az oksijen satliirasyonu durumlarindan biri veya birden fazlasinin
gorulmesi durumunda test sonlandirildi (108).

12-18 yas arasi adolesanlarin VOzmax sonuclari yasa ve cinsiyete gore
dizenlenmis persentiller kullanilarak siniflandirildi (110). Diger vyas
grubundaki hastalarin VOz2max sonuclari ise Mayo Clinic tarafindan geligtirilen
yasa ve cinsiyete gore duzenlenmis Kardiyorespiratuvar Fitness Referans

Olglimleri kullanilarak siniflandiriidi (111).

3.5. El Kavrama Kuvveti

El kavrama kuvveti, Amerikan EI Terapistleri Toplulugu tarafindan
belirlenen standartlara gore bir el dinamometresi kullanilarak (Jamar,
Sammons Preston, Rolyon, Bolingbrook, IL) 6lcildi. Olgiim sirasinda her
birey kollar gdvde yaninda, dirsek 90 derece fleksiyon pozisyonunda, 6n kol
notral pozisyonda, el bilegi 0-30° ekstansiyonda ve 0-50° ulnar deviasyonda
olacak sekilde pozisyonlandi. Bu pozisyonu koruyarak her bireyin olgum
aletinin tutamaclarini mumkidn oldugu kadar kuvvetli bir sekilde sikmasi

istendi. Sag ve sol taraf igin baskin olan el sorgulanarak, baskin olan elde
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yapilan ¢ dlgimden en yuksek olani el kavrama kuvveti olarak kg cinsinden
kaydedildi (112).

3.6. Diyafram evantrasyonu

Hastalarin ~ poliklinik  kontrollerinde  ¢ekilmis  olan  standart
posteroanterior akciger grafileri retrospektif olarak degerlendirilerek diyafram
seviyeleri  degerlendirilerek  diyafram evantrasyonu olup olmadigi

degerlendirildi. Hastalara floroskopik ek ¢calisma yapilmadi.
3.7. Vicut Kompozisyonu

Vicut kompozisyonu, biyoelektriksel impedans analizi ile
degerlendirildi. Analiz sirasinda Tanita Body Fat Analyser (model TBF 300,
Tokyo, Japonya) cihazi kullanildi. Olgiim éncesi boy uzunlugu, yas, cinsiyet ve
antrenman duzeyi bilgileri cihaza kaydedildi ve her bireyden ciplak ve kuru
ayak ile cihazin platformu Uzerine ¢ikmasi istendi. Her bireyin vicut agirligi
(kg), vucut kitle indeksi (kg/cm?), viicut yag orani (%), viicut yag kitlesi (kg)
ve yagsiz vucut kutlesi (kg) kaydedildi (113). Ayrica yagsiz vucut kitle indeksi
kaydedildi. Yagsiz vicut kitle indeksi, yagsiz vicut kitlesinin (kg) boy
uzunlugunun metre cinsinden (m) karesine (kg/m2) bolinmesi ile hesaplandi
(114).

3.8. istatistiksel Degerlendirme

Verilerin timaQ bilgisayar ortamina kaydedildikten sonra istatistiksel
degerlendirme SPSS, Statistical Package for Social Sciences, (SPSS Inc.
Chicago IL) v23 programi kullanilarak yapildi. Tanimlayici dederler olarak
kategorik degiskenler igin yluzde (%) ve frekans; normal dagilim gdsteren
sayisal degiskenler icin ortalama ve standart sapma; normal dagilim
gOstermeyen sayisal degiskenler igin ortanca, minimum, maksimum ve
ceyrekler arasi dagilim arah@r degerleri kullanildi. Sayisal degiskenlerin
normallik varsayimi Shapiro-Wilk testi, histogram, kutu-gizgi grafigi ve Q-Q
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grafik ile incelendi. Analiz boéliuminde bagimsiz iki grup birbirleriyle
kiyaslanirken normal dagilim gosteren sayisal degiskenler igin iki ortalama
arasindaki farkin anlamlilik testi (t testi), normal dagilim gostermeyen sayisal
degiskenler icin Mann-Whitney U testi kullanildi. Varyanslarin homojenligi
varsayimi Levene test istatistigi ile incelendi. Bagimsiz ikiden fazla grup
normal dagilim varsayimi saglanmadigindan Kruskal-Wallis varyans analiz ile
karsilastirildi. ikiserli karsilastirmalarda Dunn-Bonferroni testi kullanildi.
Bagimli iki grup arasindaki farklilik, delta saturasyon normal dagilimdan
gelmediginden varsayim saglanmadigi igin Wilcoxon testi ile degerlendirildi.
Kategorik degiskenlerde bagimsiz gruplar ki-kare testi, siklik sayisinin az
oldugu durumda 2x2 c¢apraz tablolarda Fisher’in kesin testi, daha buyuk
boyutlu tablolarda Fisher-Freeman-Halton testi kullanildi. Bagimli iki kategorik
degisken arasindaki iliski McNemar testi ile incelendi. Sayisal degiskenler
arasinda iliski Spearman korelasyon katsayisi ile incelendi. Tum testler icin

p<0,05 olmasi istatistiksel agcidan anlamli kabul edildi.
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4. BULGULAR
4.1. Demografik Veriler

Hacettepe Universitesi lhsan Dogramaci Cocuk Hastanesi, Cocuk
Kardiyoloji Bilim Dalinda Ocak 2000-Agustos 2019 arasinda takip edilmis
Fontan cerrahi prosedirl uygulanmig 56 hastanin yeterli verilerine ulasilabildi.

Hastalarin genel 6zellikleri Tablo 4.1'de 6zetlenmigtir.

Tablo 4.1. Fontan cerrahisi uygulanmig hastalarin genel 6zellikleri

Cinsiyet, n (%)

Erkek 34 (60.7)
Kiz 22 (39.3)
Ebeveyn akrabaligi, n (%)

(Birinci veya ikinci derece) 13 (23.2)
Tani yasi, ortanca gun (aralik) 1(0-65)

Glincel yas, ortalama yil £SS, aralik 20,6 = 9,3 (7-49)

Tani alma sekli, n (%)

Prenatal tani 8 (14,3)
Morarma 22 (39,3)
Uftiram 21 (37,5)
Takipne 5(8,9)

Hastalarin gogunlugu %60,7 orani ile erkek idi. Ortanca tani yaslari 1
glin (24-48 saat arasi) olan hastalarin 18’inin (%32) yasamin ilk 24 saatinde
konjenital kalp hastaligi tanisi aldigi goruldu. En ge¢ konjenital kalp hastalgi
tanisi alan hastanin 65 gunlukken tani aldigi goruldu. Hastalarin son
kontrollerinde ortalama yaslarinin 20,6+9,3 oldugu, yaslarin 7 ile 49 arasinda
degistigi izlendi (Sekil 4.1).
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Sekil 4.1. Guncel ve tani yaslari histogramlari

Hastalarin soy ge¢mis bilgileri incelendiginde 53 hastanin 13’Untn anne
ve babalari arasinda birinci veya ikinci derece akrabalik oldugu goruldi. Iki
hastanin soyge¢misinde kardes 6lum oykusu bulundugu goruldu. Kardes 6lum
nedenlerine arsiv bilgileri incelenerek ulagilamadi.

Hastalardan 8'’i prenatal dénemde tani alirken, 48 hastanin ise en az bir
semptom ile saglik merkezine basvurusu sonrasinda konjenital kalp hastaligi
tanisi aldigi ogrenildi. Postnatal dénemde tani alan hastalarin 22’sinin
morarma, 21’inin rutin yapilan fizik muayene sirasinda Ufiirim saptanmasi,

5’inin hizli soluk alip verme sikayeti ile basvuru sonrasi tani aldigi goraldu.
4.2. Ekokardiyografik Bulgular

4.2.1. Anatanilar

Hastalarin Fontan karari alinmasini gerektiren ana tanilan
incelendiginde vaka serimizin buyuk ¢ogunlugunu trikuspit atrezisi tanisinin
olusturdugu gérildi. ikinci sirada ise diger eslik eden defektlerle birlikte genis

veya c¢oklu VSD tanisi yer aldi. Hastalarin ana tanilan tablo 4.2'de
Ozetlenmigtir.
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Tablo 4.2. Fontan uygulanmis hastalarin ana tanilari

Ana Tani Sikhik Yizde %
Trikuspit atrezisi 25 44,6
Genis veya ¢oklu VSD 16 28,6
Cift cikish sag ventrikil 4 7,1
Cift girigli sag ventrikl 4 7,1
AVSD 3 5,4
Hipoplastik sol kalp 2 3,6
Mitral atrezi 1 1,8
“‘Unguarded” trikuspit kapak 1 1.8
Toplam 56 100,0

VSD: Ventrikiler Septal Defekt, AVSD: Atriyoventrikiler Septal Defekt

Cift cikisl sag ventrikul tanisi olan 4 hastanin 3’Unde eglik eden genis
VSD varken diger hastada ise ek olarak sol ventrikil hipoplazisi mevcuttu.
Atriyoventrikuler septal defekt tanisi ile Fontan cerrahi prosediri uygulanmis
olan 3 hastanin 2’sinde AVSD’nin dengesiz AVSD tipinde oldugu, diger

hastada ise ek olarak genis VSD tanisi oldugu bilgisine ulasildi.

4.2.2. Genel ekokardiyografik bulgular

Hastalarin tani sureclerindeki genel ekokakardiyografik bulgulari tablo
4.3'te Ozetlenmistir. Kardiyak pozisyon Fontan operasyonu uygulanan
hastalarin ¢ogunlugunda levokardi iken 9 hastada dekstrokardi, 1 hastada
mezokardi bulunmaktaydi. Hastalarin %70’e yakininda pulmoner stenoz veya
atrezi oldugu goruldu. Dort hastada sag atriyal izomerizm, 4 hastada sol atriyal
izomerizm, 3 hastada ise situs inversus mevcuttu. Blyuk damar iligkilieri
incelendiginde hastalarin %10,7’sinde normal iligkiler saptanirken %89,3’Unde
D veya L loop seklinde malpozisyon veya transpozisyon oldugu gorilduo.
Fonksiyonel ventrikul hastalarin gogunda sol ventrikil yapisinda idi.
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Tablo 4.3. Fontan uygulanan hastalarin genel ekokardiyografik bulgulari

Kalbin pozisyonu, n (%)

Levokardi 46 (82.1)
Dekstrokardi 9(16.1)
Mezokardi 1(1,8)
Atriyal situs, n (%)

Solitus 46 (82,1)
Sag atriyal izomerizm 4(7,1)
Sol atriyal izomerizm 3 (5,4)
Situs inversus 3(54)
LV hipoplazisi, n (%) 4(7,1)
RV hipoplazisi, n (%) 26 (46,4)
Pulmoner stenoz/atrezi, n (%) 39 (69,6)
Stenoz 28 (50)
Atrezi 11 (19,6)
Fonksiyonel ventrikul yapisi, n (%)

LV 43 (76,8)
RV 10 (17,9)
Undetermined 3(54)
Buyuk Arter iligkileri, n (%)

D-Malpozisyon 20 (35,7)
L-Malpozisyon 27 (48,2)
Normal 6 (10,7)

RV: sag ventrikil, LV: sol ventrikdl

4.2.3. Kapak yetmezlikleri

Hastalarin ekokardiyografik olarak degerlendirmelerine gére operasyon

oncesi kapak yetmezlikleri ve siddetleri tablo 4.4’te 6zetlenmisgtir.
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Tablo 4.4. Fontan operasyonu 6ncesi kapak yetmezlik dizeyleri

Mitral Kapak Yetmezligi, n (%)

Y ok-hafif 46 (82,1)
Orta 8 (14,3)
Orta agir 2 (3,6)
Agir 0
Aort Kapak Yetmezligi, n (%)

Y ok-hafif 49 (87,5)
Orta 7 (12,5)
Orta agir 0
Agir 0
Triktspit Kapak Yetmezligi, n (%)

Y ok-hafif 50 (98,2)
Orta 6 (10,7)
Orta agir 0
Agir 0

4.2 4. Ek tanilar

Hastalarin ana tanilarina eglik eden ek tanilari incelendiginde 2 hastada
criss-cross kalp ve 4 hastanin superior-inferior ventrikile sahip oldugu izlendi.
Ayrica bir hastada total anormal pulmoner vendz donis anomalisi oldugu

goralda.
4.3. Ameliyat Bulgulari
4.3.1. Fontan proseduri 6ncesi donem

Hastalarin Fontan cerrahi proseduri dncesindeki operasyon oykileri ve
preoperatif pulmoner arter basinglari tablo 5’te 6zetlenmistir. Fontan cerrahi
prosediri uygulanmadan ©Once hastalarin 37’sine Glenn ameliyati
uygulandigi, 16 hastaya ise Glenn yapilmadan ilk asamada Fontan
operasyonu uygulandigi 6grenildi. Ug hastanin ise Fontan oncesi ameliyat
notlarina ulasilamadi. Fontan cerrahi prosedurl uygulanmadan &nce,
hastalarin yapilan son kardiyak kateterizasyonlarinda ana pulmoner arter
ortalama basinglarinin 11,9+2,3 mmHg ve degerlerin 7 ile 17 mmHg arasinda

oldugu gorulda.
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Tablo 4.5. Fontan operasyonu 6ncesi 6zellikler

Aorto-pulmoner$ant,n (%) 33 (58,9)
Pulmoner bantlama, n (%) 7 (12,5)
Glenn ameliyati, n(%) 37 (66,1)
Pulmoner arter basinci 11,942,3 (7 - 17)

mmHg, ortalama£SS (aralik)

4.3.2. Fontan prosedurt ozellikleri

Hastalarin operasyon ile iliskili verileri, operasyon tipi, modifikasyonlar
ve postoperatif yatis sireleri tablo 4.6’da 6zetlenmigstir. Ortanca ameliyat
yasinin 88 ay oldugu hasta grubunda en erken Fontan yasi 21 ay iken, en ge¢
operasyon yasinin 268 ay oldugu goéruldu. En sik Fontan tipinin ekstrakadiyak
Fontan oldugu, bunu intra-ekstrakardiyak Fontan tipinin izledigi goérildi. En
erken taburcu olan hasta 8.gununde taburcu edilirken, en uzun sire hastane
yatiginin 80 guin oldugu bilgisine ulasildi. Ulagilabilen kayitlardan uzamigs yatis

suresinin siklikla uzamig drenaj ile iligkili oldugu goruldu.

Tablo 4.6. Fontan operasyonu peroperatif 6zellikler

Fontan uygulanma yasi, ay 88 (21 - 268)
Ortanca (aralik)

Fontan tipleri, n (%)

Ekstrakardiyak 22 (39,3)
intra-ekstrakardiyak 19 (33,9)
Klasik tip 11 (19,6)
Lateral ttinel 4(7,1)

Pulsatilite, n (%) 12 (21,4)
Fenestrasyon, n (%) 20 (35,7)

Fontan sonrasi yatis siiresi, glin
OrtalamazSS, (aralik) 21,3+11 (8-80)

SS: standart sapma
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TrikUspit atrezisi olan bir hastada intra-ekstrakardiyak tipte Fontan
uygulandiktan sonra uzamis drenaj ve saturasyon dusukliugu nedeni ile yatis
suresinin 80 gune kadar uzadigi, bilateral diyafram evantrasyonu saptanan
hastanin kateterizasyonunda ortalama pulmoner arter basincinin 26 mmHg
saptandigi, anti-pulmoner hipertansiyon tedavileri ile Kklinik dizelme
saglanarak taburcu edilebildigi, son kontrolde oksijen saturasyonlarinin %80-
85 arasinda seyrettigi, diyafragma evantrasyonu igin cerrahi plani yapildigi

ogrenildi.

4.4. Fontan Prosedirii Sonrasi izlem

Hastalarin son poliklinik kontrolleri géz 6nline alindiginda dosya
kayitlarindan elde edilen fizik muayene verileri ve sistem sorgulamalarina ait
bulgular tablo 4.7°de 6zetlenmisgtir.

Tablo 4.7. Son poliklinik kontrolt bulgulari

Hastalarin oksijen saturasyonu, %
OrtalamazSS (aralik)

Sistem Sorgulamalari

89,5+3,8 (%682-%95)

Efor dispnesi, n (%) 23 (41,1)
Ortopne, n (%) 4(7,1)
Gogus agrist, n (%) 9(16,1)
Carpinti, n (%) 15 (26,8)
Bas donmesi, n (%) 7 (12,5)
Senkop, n (%) 3(54)
Oksiiruik, n (%) 2 (3,6)
Hemoptizi,n (%) 3(5,4)
Fizik Muayene Bulgulari

Comak parmak, n (%) 5(8,9)
Hepatomegali, n (%) 3(5,4)

Son kontrollerdeki oksijen saturasyonlarinin ortalama %89,5 oldugu, en
sik kaydedilen yakinmanin ise efor dispnesi oldugu kaydedildi. Hastalarin
%8,9’unda gomak parmak saptanirken %5,4’inde hepatomegali kaydedildigi
saptandi.
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4.4.1. Morbidite ve mortalite

Fontan cerrahi prosedirt uygulanan hastalarimizin izleminde gelisen
protein kaybettiren entropati, karaciger sirozu, diyafram evantrasyonu, aritmi,
tromboembolik olay, pulmoner hipertansiyon komplikasyonlari tablo 4.8’de

verilmigtir.

Tablo 4.8.Fontan cerrahi prosediri uygulanan hastalarin postoperatif
izleminde gelisen mortalite ve komplikasyon oranlari

Mortalite, n (%) 4(7,1)
Protein kaybettiren enteropati, n (%) 6 (10,7)
Plastik bronsit, n (%) 1(1,8)
Karaciger sirozu, n (%) 1(1,8)
Diyafram evantrasyonu, n (%)

Var 7 (12,5)
Yok 49 (87,5)
Pulmoner hipertansiyon, n (%)

Var 9 (16,1)
Yok 42 (75)
Aritmi, n (%)

Var 17 (30,9)
Yok 38 (69,1)
Aritmi tipi, n (%)

Supraventrikuler aritmi 10 (17,9)
AV tam blok 6 (10,7)
WPW 1(1,8)
Tromboembolik olay, n (%)

Var 3(54)
Yok 53 (94,6)

Postoperatif izleminde anti -pulmoner
hipertansiyon tedavisi, n (%)

Yok 42 (75)
Sildenafil 7 (12,5)
Macitentan 2 (3,6)

WPW: Wolf Parkinson White

Fontan cerrahi prosedurlu uygulanan hastalarin operasyon sonrasi
izlemlerinde, 6 hastada protein kaybettiren enteropati, 1 hastada plastik bronsit
ve 1 hastada hastada siroz izlendi. Bu hastalara ait genel 6zellikler tablo 4.9'da

Ozetlenmigtir.
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Fontan cerrahi prosedurt sonrasi izleminde 4 hastanin (%7.1) exitus
oldugu izlendi.

TrikUspit atrezisi ana tanisiyla intra-ekstrakardiyak Fontan cerrahisi
uygulanan hasta elekrolit imbalansi, hipotansiyon, sepsis sonrasinda exitus
oldu. Hasta fenestre ve pulsatil degildi (tablo 4.9’da 2 numarali hasta).

Genis VSD ana tanisi nedeniyle ekstrakardiyak Fontan cerrahisi
uygulanan hasta ishal, elekrolit imabalansi, hipotansiyon, sepsis sonrasinda
exitus oldu. Hasta fenestre ve pulsatil degildi (tablo 4.9°da 5 numarali hasta).

TrikUspit atreizi nedeniyle klasik tipte Fontan uygulanan hasta protein
kaybettiren enteropati komplikasyonu ile izlenirken fenestrasyon acgiimasi
islemi sirasinda intraoperatif olarak kaybedildi. Hasta fenestre ve pulstatil
degildi (tablo 4.9'da 6 numarali hasta).

TrikUspit atreizi nedeniyle ekstrakardiyak tipte Fontan uygulanan bir
hasta operasyon sonrasi erken donemde disuk kardiak output nedeniyle

exitus oldu. Hasta fenestre ve pulstatil degildi.



49

Tablo 4.9. Fontan sonrasi uzun dénem komplikasyon izlenen hastalarin 6zellikleri

Hasta No Komplikasyon Ameliyat Oykiisii Fontan yasi Ana tani Eslik eden tanilar Son durum
Lateral tinel
Protein kaybettiren Pulstatilite - , Fenestrasyon - ;
1 enteropati Glenn + 107. ay CCRV Coklu VSD Izlemde
Bant, Sant ?
intra-ekstrakardiyak Pulmoner arterde -
. . . . . agenezi Elektrolit imbalansi
2 Protein ka_ybettlren Pulstatilite - , Fenestrasyon + 152. ay Trlku_splt hipotansiyon, sepsis
enteropati Glenn + atrezisi Superior inferior EXITUS
Bant - , Sant - .
ventrikul
Ekstrakardiyak PS
3 Protein qubetﬂren Pulstatilite -, Fenestrasyon - 146. ay Genis VSD izlemde
enteropati Glenn + ASD
Bant -, Sant -
Klasik tip
4 Protein ka_ybettlren Pulstatilite -, Fenestrasyon - 88. ay Trlku_splt PS izlemde
enteropati Glenn - atrezisi
Bant -, Sant +
Ekstrakardiyak ishal, elektrolit imbalansi
Protein kaybettiren Pulstatilite -, Fenestrasyon - . Pulmoner atrezi - . -
5 enteropati Glenn + 95. ay Genig VSD Situs inversus totalis hipotansiyon, sepsis
EXITUS
Bant -, Sant -
Klasik Fenestrasyon yapilmasi
Protein kaybettiren Pulstatilite -, Fenestrasyon - Trikuspit islemi sirasinda
6 : 149. ay e - . .
enteropati Glenn - atrezisi intraoperatif
Bant -, Sant - EXITUS
Klasik tip fontan . .
. Trikuspit
7 Siroz Pulstatilite -, Fenestrasyon - 49.ay atrezisi VSD izlemde
Glenn -
Bant +, Sant -
Klasik tip fontan . .
= Trikuspit
8 Plastik brongit (P;lljé‘:']tr?t_'“te "o | FETSEERYEN o 23. ay atrezisi VSD izlemde
Bant -, Sant +

ASD: Atriyal Septal Defekt, CCRV: Cift Cikimli Sag Ventrikil, VSD:Ventrikuler Septal Defekt, PS: Pulmoner Stenoz
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4.4.2. Pulmoner hipertansiyon

Fontan cerrahi prosediru uygulanan 9 hastanin postoperatif izleminde
hepsinde kardiyak kataterizasyon veya klinik bulgulara dayanarak pulmoner
hipertansiyon gelistigi goruldl. Bu hastalarin 7’sine (%12,5) Sildenafil; 2’sine
(%3,6) Macitentan tedavisi baslandi. Hastalarin 42’sinin (%75) ise pulmoner
hipertansiyon agisindan medikal tedavi ihtiyaci olmadi. Bes hastanin pulmoner

hipertansiyona yonelik ila¢ kullanimi bilgisine argiv kayitlarindan ulasilamadi.

4.4.3. Aritmi

Supraventrikiler aritmi tanisi ile takip edilen 10 hastanin 6’sI klasik tip
Fontan hastasi iken, 3 hastada intra-ekstrakardiyak, 1 hastada ise lateral ttinel
yontemi uygulanmigti. Supraventriktler aritmi tanisi ile takip edilen hastalarin
9’una (%90) ablasyon tedavisi uygulandi. Atriyoventrikiler tam bloklu 6
hastanin ise 3’U ekstrakardiyak tipte, 2’si klasik tipte,1’i intra-ekstrakardiyak
tipteydi.Atriyoventriktler tam blok sonrasi hastalarintamaminin pacemaker ile

izlenmekte oldugu gorulda.

Wolf Parkinson White (WPW) tanisi ile takip edilen bir hastaya 12
yasindayken genis VSD tanisi ile ekstrakardiak Fontan uygulanmisti (sol
posterior aksesuar yol). Bu hastada 1999 yilinda kardiyak kateterizasyon
uygulamasi sonrasinda ust ekstremitede hemipleji gelistigi, protein kaybettiren
enteropati komplikasyonu da gelisen hastanin takiplerine 2008 yilindan bu

yana dis merkezde devam ettigi 6grenildi.

4.4.4. Diyafram evantrasyonu

Hastalarin blyuk ¢cogunlugunda diyafram evantrasyonu izlenmezken, 2
(%3,6) hastada sag tarafta diyafram evantrasyonu, 3 (%5,4) hastada sol taraf
diyafram evantrasyonu, 2 (%3,6) hastada iki tarafli diyafram evantrasyonu
mevcuttu. Diyafram evantrasyonu olan 7 hastanin, 3’Unde intra-
ekstrakardiyak, 3'inde ekstrakardiyak, 1'inde ise klasik tipte Fontan cerrahi

prosedurd uygulandigi gorulda.
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4.5. Fontan Revizyon/Konversiyon

Hasta grubumuzda 2 hastaya Fontan revizyonu, 2 hastaya ise Fontan
tipi donisumUu amaciyla olmak Uzere toplam 4 hastaya (%7,1) re-operasyon
uygulandigi gorulda.

Triklspit atrezisi nedeniyle klasik tip Fontan cerrahi proseduri
uygulanmis olan bir hastanin izleminde kontrol altina alinamayan atriyal
tasikardi gelismesi nedeniyle ilk ameliyattan 15 yil sonra, 2009 yilinda mevcut
klasik tipi, lateral tiinele revize edildi.

Trikuspit atrezisi ve sag ventrikul hipoplazisi tanilari nedeniyle 1997
yilinda klasik tipte Fontan cerrahisi yapilan hastanin izleminde atriyal trombusu
olmasi Uzerine 2015 yilinda Fontan dolasiminin ekstrakardiyak tipe
donustaralmus oldugu goérulda.

Cift girisli sag ventrikil nedeniyle 2012 yilinda Glenn operasyonu
uygulanan, postoperatif ddonemde sol tarafta diyafram evantrasyonu gelisen bir
hastaya 2017 yilinda intra-ekstrakardiyak tipte Fontan cerrahi prosediri
uygulandigi, izlemde oksijen saturasyonu disuk seyreden hastaya 2019
yihinda Fontan konduit kagadi giderilmesi amaciyla revizyon uygulandidi
goralda.

TrikUspit atrezisi nedeniyle 1993 yilinda klasik tipte Fontan cerrahisi
uygulanan bir hastaya izlemde Fontan konduitinde darlik olmasi nedeniyle
2008 yilinda klasik Fontan konduit revizyonu yapildigi, takibinde pulmoner
hipertansiyon gelistigi, medikal tedavi ile takip edildigi, atrial fibriloflutter olmasi
nedeniyle ablasyon uygulandi§i izlendi.

Hastalarimizda reoperasyon nedenleri atriyal tagikardi, atriyal trombus,
konduit kagagdi olmasi, konduitte darlik olugsmasi gibi Fontan yetmezIigi yapan
durumlardi. Fontan tipi donusumu yapilan 2 hasta klasik tip Fontan hastasiydi;
bunlardan birine lateral tinel digerine ise ekstrakardiyak konduit yontemi ile
Fontan donisumu uygulandi. Revizyon uygulanan 2 hastadan biri kalsik tip
(konduit darligi) digeri ise intra-ekstrakardiyak tip (konduit kagagi) Fontan

hastasiydi.
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4.6. Biyokimyasal Parametreler

Vaka serimizdeki hastalarin izlemi sirasinda son poliklinik
bagsvurusunda alinan kan orneklerinin sonug degerleri tablo 4.10'da
Ozetlenmigtir. Hastalar kontrole geldikge, 6 ayda bir kez tam kan sayimi,
karaciger ve bdbrek fonksiyonlari ile iliskili olan biyokimyasal degerler, kan
gazi tetkikleri degerlendirildi. Yilda bir kez ise tam idrar tetkiki yapildi. Son
poliklinik kontroliinde hastalarin 37’sinde proteinuri saptanmazken, 17 hastada

1 veya 2 pozitif proteinuri saptandi.

Tablo 4.10. Poliklinik kontroli biyokimyasal bulgulari

pH,

Ortalamazss (aralik) 7,37+0,04 (7,29-7,49)
pCOz(mmHg)

Ortalamazss (aralik)

Laktat (mmol/L)

38,9+6,38 (22,3-51)

Ortalamazss (aralik)
Persentil 25
Persentil 75
BNP (ng/L)
Ortalamazss (aralik)
Persentil 25
Persentil 75
Hemoglobin (g/dL)

Ortalamazss (aralik)

Platelet sayisi (/mm3)

Ortalamazss (aralik)
Persentil 25
Persentil 75

RDW (fL)
Ortalamazss (aralik)
Persentil 25
Persentil 75

2,09+1,01 (0,7-4,9)
1,3
2,70

19,95+81,6(1-350)
10
68,5

14,45+2,2(9,4-19,6)

205400+84000(27000-510000)
143000
263000

15,38+2,43(13,1-23,7)
13,7
15,8



ALT (U/L)
Ortalamazss (aralik)
Persentil 25
Persentil 75

AST (U/L)
Ortalamazss (aralik)
Persentil 25
Persentil 75
Albumin (g/dL)
Ortalamazss (aralik)
Persentil 25
Persentil 75

BUN (mg/dL)
Ortalamazss (aralik)
Persentil 25
Persentil 75
Kreatinin (mg/dL)
Ortalamazss (aralik)
Urik asit (mg/dL)
Ortalam zss (aralik)
Proteindri, n (%)
Yok

Var

+

++
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23,46+12,99(7-76)
15
28

31,70+14,56(15-119)
24
34

4,310,8(1,23-5,62)
4,15
4,78

12,2,+5,42(6,16-37,8)
10
15,1

0,58+0,21(0,27-1,50)

5,41+1,66 (1,40-9,25)

37 (68,5)
17 (31,5)
11 (19,6)
6 (10,7)

ALT: alanin aminotransferaz, AST: aspartat aminotransferaz, BUN: kan Ure nitrojen
(blood urea nitrogen), BNP: beyin natriliretik peptid, RDW: red cell distribution,
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Sekil 4.2. Fontan cerrahi prosediri uygulanan hastalarin postoperatif
izleminde Olctlen BNP degerlerini gbsteren ortalama ve standart sapma kutu
grafikleri ve sikhk dagilimlari grafigi.

20

Hemoglobin

Sekil 4.3. Fontan cerrahi proseduri uygulanan hastalarin postoperatif
izleminde O&lgulen hemoglobin degerlerini gosteren ortalama ve standart
sapma kutu grafikleri.
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Platelet

Sekil 4.4. Fontan cerrahi proseduri uygulanan hastalarin postoperatif
izleminde olculen platelet degerlerini gosteren ortalama ve standart sapma

kutu grafikleri.
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Sekil 4.5. Fontan cerrahi prosediri uygulanan hastalarin postoperatif
izleminde 6lgulen RDW degerlerini gosteren ortalama ve standart sapma kutu

grafikleri.
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4.7. Fontan Alt Tiplerine Gore Karsilagtirma

Hastalarin Fontan tipine gore postoperatif donemde hastanede yatis
sureleri ekstrakardiyak tip, intra-ekstrakardiyak tip, klasik tip ve lateral tinel tip
olarak 4 tipte karsilagtirildi. Lateral tinel tipi uygulanan hasta sayisinin 4
olmasi nedeniyle istatistige dahil edilmeden yapilan degerlendirmede de
Fontan tiplerine gore postoperatif ddonemde hastanede yatis slreleri arasinda
istatistiksel olarak anlamh bir fark saptanmadi. Postoperatif donemde

hastanede yatig sureleri tabloda 4.11’de gdsterilmektedir.

Tablo 4.11. Hastalarin Fontan tiplerine gore postoperatif donemde hastanede
yatis sureleri

Ekstrakardiyak tip

Ortanca (aralik) 19,5 (9-40)
Persentil 25 (1. geyrek) 15
Persentil 75 (3. ¢eyrek) 26
intraekstrakardiyak tip

Ortanca (aralik) 16 (8-80)
Persentil 25 (1. ¢eyrek) 13
Persentil 75 (3. ¢ceyrek) 21
Klasik tip

Ortanca (aralik) 22 (8-32)
Persentil 25 (1. geyrek) 18
Persentil 75 (3. ceyrek) 28
Lateral tinel tip

Ortanca (aralik) 21 (17-25)
Persentil 25 (1. ¢eyrek) 19
Persentil 75 (3. ceyrek) 23

Bagimsiz degiskenler, Kruskal-Wallis'e gore karsilastiriidiginda
aralarindaki fark anlamli kabul edilmedi (p=0,616).
Hastalarin Fontan cerrahi tipine gore yatis sureleri karsilastinldiginda

intra-ekstrakardiyak tipte, ekstrakardiyak tipe gore daha kisa oldugu goruldu
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ancak bu fark istatistiksel olarak anlamli bulunmadi. Klasik tipin diger cerrahi
tiplerle karsilastirildiginda daha uzun sidre postoperatif hastanede yatis
suresine sahip oldugu belirlendi fakat istatistiksel olarak degerlendirildiginde
anlaml bir fark saptanmadi (p= 0,4778). Hastalarin Fontan cerrahi tipine gore

yatis sureleri grafik 5’te goértlmektedir.

80 *

60

o

40

) ? =

Klasik Ekstrakardiyak intra-ekstrakardiyak Lateral Tunel

Fontan sonrasi Yatig Sciresi
(s e}

Fontan Tipi

Sekil 4.6.Fontan cerrahi prosediri uygulanan hastalarin Fontan tipine goére
postoperatif dbnemde hastenede yatis surelerini degerlerini gosteren ortalama
ve standart sapma kutu grafikleri (p= 0,4778).
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Tablo 4.12. Fontan cerrahi prosediri sonrasi uzun dénem izlemde hastalarin
cerrahi alt tplerine gore laboratuvar tetkik sonuglari ve son poliklinik
kontrolinde olgulen oksijen saturasyonu sonuglari

Ameliyat tipleri

Degiskenler Klasik Tip Ekstrakardiyak IeTétTakardiyak Lateral tiinel D
pH,
Ortanca 7,4 7,37 7,36 7,42
Minimum-Maksimum 7,30 - 7,47 7,29-7,46 7,31-7,49 7,32-7,43 0,157
25-75 persentil 7,36 -7,43 7,35-7,39 7,34-7,39 7,36-7,43
Hemoglobin (g/dL)
Ortanca 13,8 14,50 14,70 15,35
Minimum-Maksimum 9,4-17,9 10-18,4 11,70-19,60 13,4-17,2 0,579
25-75 persentil 12,7-15,4 12,65-15,95 13,2-16,6 13,60-17,05
RDW (fL)
Ortanca 15,70 14,20 14,60 14,60
Minimum-Maksimum 13,30-22,20 13,10-17,30 13,40-23,70 13,60-15,30 0,396
25-75 persentil 13,70-17,40 13,65-15 13,80-18 13,80-15,25
Platelet sayisi
Ortanca 207000 157000 207000 1460000
Minimum-Maksimum 103000-310000 270000-516000 144000-320000 117000-270000 0,402
25-75 persentil 114000-281000 115000-265000 193000-253000 121000-219000
BNP (ng/L)
Ortanca 179 12,3 19 7,5
Minimum-Maksimum 10-350 1-115 1-96,7 3-17,6 0,01
25-75 persentil 82-270 10-39,25 10-43,4 1-25
Fontan sonrasi
kontrol saturasyonu
Ortanca 89 90,5 89,0 94,5 0,006
Minimum-Maksimum 84-93 82-95 80-97 94-96
25-75 persentil 85-90 88-94 85-91 94-95,5

750

745

740

pH

735

7,30

725

Klasik Tip

Ekstrakardiyak

intra-ekstrakardiyak

Fontan Tipi

Lateral Tunel

Sekil 4.7. Fontan cerrahi tipine gore son kontrolde ol¢ilen pH degerlerinin

ortalama ve standart sapma kutu grafikleri.
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Fontan cerrahi tipine gore pH degerleri incelendiginde gruplar arasinda

istatistiksel olarak anlamli fark bulunmadi (p=0,157).

400

300

BNP

= &

Klasik Ekstrakardiyak intra-ekstrakardiyak Lateral Tunel

Fontan Tipi

Sekil 4.8. Fontan cerrahi tipine gore hastalarin son poliklinik kontroliinde
Olcllen BNP degerlerinin ortalama ve standart sapma kutu grafikleri.

Tablo 4.13. BNP ile ameliyat alt tipleri arasindaki iligki

BNP ile ameliyat alt tipleri arasindaki iligki p
Lateral tinel/Ekstrakardiyak 1
Lateral tiinel/intra-ekstrakardiyak 0,905
Lateral tinel/Klasik tip 0,004
Ekstrakardiyak/intra-ekstrakardiyak 1,0
Ekstrakardiyak/Klasik tip 0,03
intra-ekstrakardiyak/Klasik tip 0,008

Fontan cerrahi tipine gore BNP degerleri incelendiginde, cerrahi tipler
arasindaki fark istatistiksel olarak anlaml bulundu (p=0.01). Hastalarin

izlemleri sirasinda son poliklinik kontrollerinde 6l¢ilen BNP degerleri arasinda
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lateral tinel tipte Fontan uygulanmis hastalar ile klasik tip Fontan uygulanmig
hastalar arasinda istatistiksel olarak anlamli dizeyde farkhlik vardi (p=0,004).
Ekstrakardiyak Fontan prosediri uygulanan hastalar ile klasik tip Fontan
proseduri uygulanan hastalarin BNP duzeyleri arasinda da anlamli bir fark
mevcuttu (p=0.03). intra-ekstrakardiyak tipte Fontan uygulanan hastalar ile
klasik tipte Fontan uygulanmis hastalarin BNP dizeyleri arasinda
anlamhfarklilik mevcuttu (p=0.08). Ekstrakardiyak tipte Fontan uygulanan
hastalar ile intra-ekstrakardiyak tipte Fontan uygulanan hastalarin BNP

dizeyleri arasinda ise istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmadi (p=0,905).

20,00
18,00
16,00

14,00

Hemoglobin

12,00

10,00

8,00

Klasik Ekstrakardiyak intra-ekstrakardiyak Lateral Tunel
Fontan Tipi

Sekil 4.9. Fontan cerrahi tipine gore hastalarin son poliklinik kontrollerinde
Olculen hemoglobin deg@erlerinin ortalama ve standart sapma kutu grafikleri.

Fontan cerrahi tipine gobre hastalarin hemoglobin  degeri
karsilastinldiginda gruplar arasinda bulunan fark istatistiksel olarak anlamli
degildi (p=0,579). Lateral ve intra-ekstrakardiyak tipte hemoglobin degerlerinin
daha ylksek, klasik tipte ise daha dusuk oldugu goérildi ancak bu fark

istatistiksel olarak anlamli degildi.
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Klasik Ekstrakardiyak intra-ekstrakardiyak Lateral Tunel
Fontan Tipi

Sekil 4.10. Fontan cerrahi tipine gore hastalarin son poliklinik kontroliinde
Olcllen RDW degerleri ortalama ve standart sapma kutu grafikleri.

Fontan cerrahi tipine gore RDW degerleri kargilastirildiginda, ameliyat
tiplerine gére gruplar arasinda istatistiksel olarak anlaml bir fark saptanmadi
(p=0.396). Klasik tipte RDW degeri daha yuksekken ekstrakardiak, intra-
ekstrakardiak ve lateral tunel tipinde daha duguk seviyede olmasina ragmen

bu fark istatistiksel olarak anlaml degildi.
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platelet

Fontan Tipi

Sekil 4.11. Fontan cerrahi tipine gore son polikinik kontroliinde dl¢ilen platelet
degerleri ortalama ve standart sapma kutu grafikleri. Fontan cerrahi tipine gore
platelet degerleri karsilastirildiginda, ameliyat tipleri arasinda istatistiksel
olarak anlamh fark bulunmadi (p=0,402).
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Fontan Tipi

Sekil 4.12. Fontan cerrahi tipine gore hastalarin son poliklinik kontroliinde
Olcilen oksijen saturasyonu degerleri ortalama ve standart sapma kutu
grafikleri.

Fontan cerrahi tipine gore Oolgilen oksijen saturasyonu degerleri

arasindaki fark istatistiksel olarak anlamli bulundu (p=0.006).

Tablo 4.14. Ameliyat alt tipleri ile oksijen saturasyonu degerleriarasindaki iligki

Ameliyat alt tipleri arasindaki iligki p

Klasik tip/intra-ekstrakardiyak 1,000
Klasik tip/Ekstrakardiyak 491
Klasik tip/Lateral tiinel ,010
intra-ekstrakardiyak/Ekstrakardiyak , 723
intraekstrakardiyak/Lateral tiinel ,013

Ekstrakardiyak/Lateral ttnel ,167
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Hastalarin izlemleri sirasinda son poliklinik kontrollerinde 6lculen
oksijen saturasyonu degerleri agisindan lateral tlinel tipi ile klasik tip arasinda
istatistiksel olarak anlamh  duzeyde farkhlik bulundu  (p=0,01).
Intraekstrakardiyak tip ile lateral tiinel tipi arasinda da anlamli bir farklilik vardi
(p=0.013). Ekstrakardiyak tip ile intra-ekstrakardiyak tip, klasik tip ile
ekstrakardiyak tip, intra-ekstrakardiyak tip ile klasik tip arasinda anlamli
farklihk yoktu (sirasiyla p=0,723, p=0,491, p=1,000).

Tablo 4.15. Fontan tipi- diyafram evantrasyonu

Diyafram Evantrasyonu

Durumu p
Var Yok
Ekstrakardiyak, n (%) 3 (13,6) 19 (86,4)
intrakardiyak- 3 (15,8) 16 (84,2)
ekstrakardiyak, n (%) >0,999
Klasik tip, n (%) 1(9,1) 10 (90,9)
Lateral tunel tip, n (%) 0 (0) 4 (100)
Toplam, n (%) 7 (12,5) 49 (87,5)

Degiskenler, Kikare testinde Fisher's exact testine gore karsilastirildiginda
p degeri>0,999 olarak bulundu ve aralarindaki fark anlamli kabul edilmedi.

Fontan tipi ile diyafram evantrasyonu arasinda bir iligki bulunmadi.
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4.8. Fontan Sonrasi Kapak Yetmezlikleri

Tablo 4.16. Fontan sonrasi kapak yetmezlikleri

Fontan Fontan
oncesi sonrasi g
Mitral Kapak Yetmezligi, n (%)
Y ok-hafif 46 (82,1) 49 (87,5)
Orta 8 (14,3) 5(8,9) 0,508
Orta agir 2 (3,6) 2 (3,6)
Agir 0 0
Aort Kapak Yetmezligi, n (%)
Y ok-hafif 49 (87,5) 55 (98,2)
Orta 7 (12,5) 1(1,8) 0,07
Orta agir 0 0
Agir 0 0
Trikispit Kapak Yetmezligi, n
(%)
Y ok-hafif 50 (98,2) 54 (96,4)
Orta 6 (10,7) 2(3,6) 0.289
Orta agir 0 0
Agir 0 0

Hastalarin kalp kapak yetmezlikleri yok-hafif olanlar ile orta ve Uzeri
kapak yetmezligi bulunanlar olmak Uzere iki gruba ayrilarak Fontan cerrahisi
oncesi ve sonrasl arasinda karsilastirildi.  Hastalara Fontan cerrahisi
uygulandiktan sonra orta ve Uzeri kapak yetmezliklerinin geriledigi goruldu
ancak bu azalma istatistiksel olarak anlamli bulunmadi (mitral, aort ve triklispit

kapak yetmezlikleri igin sirasiyla p=0,508, p=0,07, p=0,289).

4.8.1. Mitral kapak yetmezligi

Fontan cerrahi prosediri uygulanmig hastalarin cerrahi prosedur
oncesi ve sonrasi mitral kapak yetmezlikleri karsilastirildigindaorta ve agir
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mitral kapak yetmezligi olan hasta sayisi 10’dan 7’ye dustl, ancak istatistiksel

olarak anlamh bulunmadi (p=0.508).

4.8.2. Aort kapak yetmezligi

Fontan cerrahi proseduru uygulanmis hastalarin cerrahi prosedur
oncesi ve sonrasi aort kapak yetmezlikleri kargilastirildiginda orta ve agir aort
kapak yetmezIigi olan hasta sayisi 7 hastadan 1 hastaya dustu ancak dusus

istatistiksel olarak anlamli degildi (p=0.07).

4.8.3. Trikuspit kapak yetmezligi

Fontan cerrahi prosediri uygulanmis hastalarin cerrahi prosedir
oncesi ve sonrasi trikUspit kapak yetmezlikleri kargilastirildiginda orta ve agir
trikUspit kapak yetmezligi olan hasta sayisi 7 hastadan 1 hastaya dustu, fark

istatistiksel olarak anlamli bulunmadi (p=0.289).

4.9. Diyafram Evantrasyonu

Diyafram evantrasyonu ile hastalarin son poliklinik kontrollerinde
Olcllen oksijen saturasyonu degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir
fark saptanmadi (p=0,753). Diyafram evantrasyonu ile saturasyon arasindaki

iligki tablo 4.17°de gosterilmigtir.



Tablo 4.17. Diyafram evantrasyonu ile son poliklinik kontroliinde oksijen

saturasyonu deg@erleri arasindaki iligki

Saturasyon (%)
Ortanca (aralik)

Persentil 25 (1. ceyrek)
Persentil 75 (3. ceyrek)

Diyafram evantrasyonu

Var

90 (80-95)

83
92

Yok

90 (82-97)

88
93

4.10. Fenestrasyon ile Bazi Degiskenler Arasindaki iligki

Hastalarda fenestrasyon durumu ve poliklinikte bakilan Hb, RDW,

0,753

platelet, pH, BNP ve oksijen saturasyon degerleri tablo 4.18’de verilmistir.

Tablo 4.18. Fenestrasyon ile dediskenler arasindaki iligki

Hemoglobin (g/dL)
OrtalamaxSS

RDW (fL)

Ortanca

Persentil 25 (1. ¢eyrek)
Persentil 75 (3. ¢eyrek)
Min-max

Platelet

Ortanca

Persentil 25 (1. ceyrek)
Persentil 75 (3. ceyrek)
Min-max

pH

OrtalamaxSS

BNP (ng/L)

Ortanca

Persentil 25 (1. ceyrek)
Persentil 75 (3. ceyrek)

Min-max

Fenestrasyon
Var Yok
14,84+2,06 14,22+2,31
14,75 14,2
14 13,7
16,80 15,8
13,4 - 23,7 13,1-22,2
216500 159000
196000 117000
281500 260000

144000-320000

7,37+0,49

17,95
10
46,95
1-150

27000-516000

7,37+0,41

22,75
10
82,1
1-350

p degeri

0,329

0,222

0,027

0,961

0,495
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Fontan sonrasi yatis siiresi

(gun)

Ortanca 16 21

Persentil 25 (1. ceyrek) 10,5 17 0,764
Persentil 75 (3. ¢eyrek) 21 27

Min-max 8-41 8-80

Fontansonrasi kontrol

saturasyon

Ortanca 90 89,5

Persentil 25 (1. ceyrek) 86 88 0,06
Persentil 75 (3. ceyrek) 92 92,5

Min-max 80-97 82-95

Bs

Fontan Sonrasi Kontrol Saturasyon

war yak

Fenestrasyon

Sekil 4.13. Hastalarda fenestrasyon olup olmama durumuna gore saturasyon
degerleri

Hastalarda fenestrasyon olup olmama durumu ile Fontan sonrasi son
poliklinik kontrollerinde Olgllen saturasyon degerleri arasindaki iligki
incelendiginde p deg@eri 0,06 olarak anlamsiz bulundu. Ancak bu sonucun
hasta sayisinin az olmasi ile iligkili olabilecegi, daha fazla hasta

degerlendirilebilirse sonucun anlamli olabilece@i dusunulda.
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Tablo 4.19. Fontan cerrahisi uygulanan hastalarin Fontan tipine goére

fenestrasyon durumliari.

FontanTipi
Klasik, n (%)

Ekstrakardiyak, n (%)

intra-ekstrakardiyak, n (%)

Lateral Tunel, n (%)

platelet

100500

war

Fenestrasyon
Var Yok
1(9,1) 10(90,9)
2(9,1) 20(90,9)
16(84,2) 3(15,8)
1(25) 3 (75)

yok

Fenestrasyon

Sekil 4.14. Hastalarin fenestre olup olmamasi ile hastalarin son poliklinik
kontroliinde dlcllen platelet duzeylerinin ortalama ve standart sapma kutu

grafikleri

Hastalarin son poliklinik kontrolinde Olgulen platelet duzeyleri

hastalarin fenestre olup olmamasina gore degerlendirildiginde fenestre olan

grupta platelet sayisinin daha fazla oldugi goéruldl, gruplar arasindaki fark

anlamhiydi (p=0,027)

Fenestre olan hastalarda postoperatif donemde hastenede vyatis

suresinin, fenestre olmayanlara gére daha kisa oldugu ancak bu farkin
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istatistiksel olarak anlamli dizeyde olmadigi goértldi. Fenestrasyon durumu ile
son poliklinik kontrollerinde bakilan hemoglobin, pH, RDW ve BNP duzeyleri

arasinda istatistiksel olarak anlamli kabul edilen bir iliski olmadigi goruldu.
4.11. Pulsatilite ile Bazi Degiskenler Arasindaki iligki

Hastalarda pulsatilite durumu ve poliklinikte bakilan Hb, RDW, platelet,

pH, BNP ve oksijen saturasyon degerleri iligkisi tablo 4.20’de verilmigtir.

Tablo 4.20. Fontan cerrahi prosedurt gegiren hastalarin son poliklinik
kontrollerinde bakilan degerlerinin pulsatilite durumlari ile karsilagtiriimasi.

Pulsatilite

Var Yok p degeri
Hemoglobin (g/dL)
Ortanca 16,2 13,8
Persentil 25 (1. ceyrek) 14,6 12,7 0,019
Persentil 75 (3. ceyrek) 16,8 15,4
Min-max 11,7 -17,4 9,4-16,9
RDW (fL)
Ortanca 14,20 14,8
Persentil 25 (1. ¢eyrek) 13,7 13,7 0,451
Persentil 75 (3. ¢eyrek) 14,60 16
Min-max 13,6 — 21,20 13,1 -23,7
Platelet
Ortanca 201000 207000
Persentil 25 (1. ceyrek) 117000 114000 0,414
Persentil 75 (3. ¢eyrek) 231000 270000
Min-max 107000-323000 270000-516000
pH
Ortanca 7,38 7,37
Persentil 25 (1. ¢eyrek) 7,35 7,34
Persentil 75 (3. ¢eyrek) 7,41 7,40 0,590
Min-max 7,35-7,46 7,29-7,49
BNP (ng/L)
Ortanca 12,2 20,7
Persentil 25 (1. ceyrek) 10 10 0,643
Persentil 75 (3. ¢eyrek) 70,5 68,5
Min-max 10 - 115 1-350
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Fontan sonrasi yatis siiresi (giin)

Ortanca 16,5 19
Persentil 25 (1. ceyrek) 12,5 16
Persentil 75 (3. ¢eyrek) 21 27 0,202
Min-max 8-41 8-80
Fontan sonrasi kontrol saturasyon
Ortanca 92 89
Persentil 25 (1. ceyrek) 89,5 87
Persentil 75 (3. ¢eyrek) 94 91,5 0,044
Min-max 85-95 80 — 97
|

8

Fontan sonrasi kontrol saturasyon

avet hair

Pulsatilite

Sekil 4.15. Fontan cerrahiprosedirt uygulanan hastalarda pulsatilite durumu
ile son polikinik kontroldine o6lcltlen saturasyon degerlerinin ortalama ve
standart sapma kutu grafikleri.

Pulsatilite durumuna goére son poliklinik kotrolinde d&l¢ilen oksijen
saturasyonu deg@erleri  karsilastirildiginda pulsatil hastalarin  oksijen
saturasyonunun daha yuksek oldugu goéruldt, gruplar arasindaki fark
anlamliydi (p= 0,044).

Fontan cerrahisi sonrasinda hastanede yatig suresi ile pulsatilite
arasinda bir iligki saptanmadi (p=0,202).
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1800

18,00

14,00

Hemeoglebin

8.00

evet heamyir
Pulsatilite

Sekil 4.16.Fontan cerrahi proseduri uygulanan hastalarda pulsatilite durumu
ile son polikinik kontroliinde o&lgilen hemoglobin degerlerinin ortalama ve
standart sapma kutu grafikleri.

Pulsatilite durumu ile son poliklinik kontroliundeki Hb degerleri
kargilasgtinldiginda pulsatil hasalarda Hb dizeyinin daha yuksek oldugu
goruldu, fark istatistiksel olarak anlamliydi (p= 0,019).

Pulsatilite ile son poliklinik kontroliinde bakilan pH, RDW ve BNP

dizeyleri arasinda bir iliski olmadidi1 gorulda.

4.12. Fonksiyonel Ventrikiil Yapisi ile Bazi degiskenler arasindaki iligki

Fontan cerrahi prosedurid wuygulanan hastalarin son poliklinik
kontrollerinde bakilan Hb, RDW, platelet, pH, BNP ve oksijen saturasyon

degerlerinin ventrikul yapilarina gore karsilastiriimasi tablo 4.21°de verilmistir.
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Tablo 4.21.Fontan cerrahi prosedird uygulanan hastalarin son poliklinik
kontrollerinde bakilan degerlerinin ventrikul yapilarina gore kargilastiriimasi.

Fonkisyonel Ventrikiil Yapisi

LV RV + p degeri
Undetermine
BNP (ng/L)
Ortanca 22,95 10,4
Persentil 25 (1. ceyrek) 10 6,5 0,113
Persentil 75 (3. ceyrek) 68,5 51,1
Min-max 1-350 1-220
Hemoglobin (g/dL)
Ortanca 14,5 15,1 0,460
Persentil 25 (1. ¢eyrek) 12,9 12,65
Persentil 75 (3. ceyrek) 15,5 17
Min-max 9,4-19,6 11,7-18,4
RDW (fL)
Ortanca 14,65 14,1
Persentil 25 (1. ceyrek) 14 13,65 0,332
Persentil 75 (3. ¢eyrek) 16 15,1
Min-max 13,1 -23,70 13,1-21,2
Platelet
Ortanca 193500 208500
Persentil 25 (1. ¢eyrek) 132000 173500 0,454
Persentil 75 (3. ¢eyrek) 260000 266500
Min-max 27000-323000 107000-516000
pH
Ortanca 7,37 7,39 0,247
Persentil 25 (1. ceyrek) 7,34 7,37
Persentil 75 (3. ceyrek) 7,40 7,41
Min-max 7,29-7,49 7,34-7,43
Fontan sonrasi yatis
suresi (gun)
Ortanca 18 20
Persentil 25 (1. ¢ceyrek) 13 18 0,221
Persentil 75 (3. ceyrek) 26 31
Min-max 8-80 9-40
Fontan sonrasi kontrol
saturasyon
Ortanca 89 90
Persentil 25 (1. ¢ceyrek) 87 88 0,507
Persentil 75 (3. ceyrek) 93 92
Min-max 80 - 97 82 - 95

RV: sag ventrikdl, LV: sol ventrikdl

Ventikul yapisi undetermine ve RV olan grup, hastalar i¢cinde azinhgi
olusturmaktaydi. Kirk U¢ hastada fonksiyonel ventrikil yapisi LV iken, 10
hastada RV, 3 hastada ise undetermineydi. Fonksiyonel ventrikil yapisi LV ile
RV veya undetermine olanlar olmak Uzere 2 ana gruba ayrildi. Hastalarin

fonkisyonel ventrikil yapilarina gore, son polikinik kontroliinde 6lg¢ilen
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hemoglobin (p=0,460), pH (p=0,247), RDW (p=0,332) ve BNP (p=0,113)
diuzeyleri ile oksijen saturasyonu dizeyleri arasinda istatistiksel olarak anlamli
bir fark bulunmadi. Hastalarin fonksiyonel kalp yapisinin postoperatif donemde
hastanede yatig suresine etkisinin de istatistiksel olarak anlamli olmadigi
goraldu (p=0,221).

4.13. Ortalama Ana Pulmoner Arter Basinci

Ortalama Ana Pulmoner Arter Basinci

Sekil 4.17. Fontan cerrahisi uygulanan hastalarin ortalama ana pulmoner arter
basinglar

Hastalarin Fontan cerrahi prosedlri oncesi yapilan kateterizasyon
kayitlari incelendiginde ortalamaana pulmoner arter basincinin 12 mmHg
oldugu goruldu. Ana pulmoner arter basinci 15 mmHg ve ustiinde olan toplam
7 hasta bulunmaktaydi; ¢ hastada 15 mm/Hg, 3 hastada 16 mmHg, 1 hastada
ise 17 mmHg olarak oOlgllmustl. Hastalar ana pulmoner arter basinci 12
mmHg alti ve 12mmHg ve Ustlu olmak Uzere 2 gruba ayrildi. Pulmoner arter
basinci 12 mmHg ve Ustinde olan 28 hasta (%54.9), 12 mmHg altinda olan
ise 23 (%45,1) hasta bulunmaktaydi.

Tablo 4.22.Fontan cerrahisi uygulanmig hastalarin ortalama ana pulmoner
arter basinglari

Ortalama Ana Pulmoner Arter Basinglari, n (%)
212 mmhg 28 (54.9)
<12 mmhg 23 (45.1)
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Fontan cerrahi prosedirii 6ncesi rutin olarak hastalara yapilan

anjiografiden elde edilen ortalama pulmoner arter basinglari ile hastalarin son

poliklinik kontrollerinde bakilan pH, hemoglobin, RDW, platelet, BNP degerleri

arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark gorulmedi (p degerleri sirasiyla
0,526, 0,104, 0,151, 0,711, 0,157). Bu degerler tablo 4.23’te 6zetlenmisgtir.

Tablo 4.23. Fontan cerrahisi uygulanmis hastalarin ortalama ana pulmoner

arter basinglari ile izlemde Olgulen degiskenlerin karsilastiriimasi

Hemoglobin
Ortalama+SS

RDW

Ortanca

Persentil 25 (1. ceyrek)
Persentil 75 (3. ¢eyrek)
Min-max

Platelet

Ortanca

Persentil 25 (1. ceyrek)
Persentil 75 (3. ceyrek)
Min-max

pH

Ortalama+SS

BNP (ng/L)

Ortanca

Persentil 25 (1. ceyrek)
Persentil 75 (3. geyrek)
Min-max

Fontan sonrasi yatig
suresi (gtn)

Ortanca

Persentil 25 (1. ceyrek)
Persentil 75 (3. ¢eyrek)
Min-max

Fontan sonrasi
kontrol saturasyon
Ortanca

Persentil 25 (1. ceyrek)
Persentil 75 (3. ¢eyrek)
Min-max

Ortalama Ana Pulmoner Arter

Basinci
212 mmhg <12 mmhg
14,85+2,567 13,8+1,72
14,1 15
13,7 14,2
15,8 17,3
13,1 -23,7 13,1-21,2
205500 201000
148000 132000
257000 302000
82000-320000 27000-516000
7,37+0,04 7,37+0,04
17,3 43,3
10 11,9
28,5 79,1
1-308 1-350
20 17
13 14
28 26
8-80 8-41
89,5 90
87,5 88
93,5 92
82 -97 80-95

p degeri

0,104

0,151

0,711

0,526

0,157

0,711

0,834
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Fontan Sonrasi Yatis Siiresi
]

a

»=]2 12

Ortalama Ana Pulmoner Arter Basinci

Sekil 4.18. Fontan cerrahi proseduri uygulanan hastalarda, cerrahi prosedur
uygulanmadan 6énce olgulen ortalama pulmoner arter basinglari ile hastalarin
postoperatif ddnemde hastanede yatis slrelerinin ortalama ve standart sapma
kutu grafikleri.

Fontan cerrahisi uygulanmadan hemen o6nce dl¢ilen ortalama ana
pulmoner arter basinglarinin Fontan cerrahisi sonrasi hastanede yatisi igin
anlamli bir fark olusturmadigi géruldiu (p=0,771).

00 |

Fontan sonrasi kontrol saturasyonu

m| L=
wm] D <12

Ortalama Ana Pulmoner Arter Basinc

Sekil 4.19. Fontan cerrahi prosediri uygulanan hastalarda cerrahi prosedir
uygulanmadan o6nce Olgulen ortalama pulmoner arter basinglari ile hastalarin
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son poliklinik kontrollerinde bakilan saturasyon degerlerinin ortalama ve

standart sapma kutu grafikleri.

Hastalarin son poliklinik kontrollerinde bakilan saturasyon degerleri ile

Fontan cerrahi prosediri uygulanmadan once olgilen ortalama pulmoner

arter basinglar arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmadi

(p=0,834).

4.14. Fontan Prosediri Uygulanan Hastalarin Vicut Kompozisyonlari,

Egzersiz Kapasitesi, Kas Kuvveti, Fiziksel Aktivite Dlzeyi

Poliklinik kontrolinde degerlendirilen hastalarin vicut kompozisyonlari

tablo 4.24’te 6zetlenmistir.

Tablo 4.24. Poliklinik kontrolinde degerlendirilen

kompozisyonlari

Vicut Kompozisyonu
Boy uzunlugu (cm)
Ortanca

Persentil 25 (1. ¢eyrek)
Persentil 75 (3. ¢eyrek)
Min-max

Vucut agirhg (kg)
Ortanca

Persentil 25 (1. ceyrek)
Persentil 75 (3. ¢eyrek)
Min-max

Viicut kutle indeksi (kg/m?)
Ortalama = SS

Min-max

Vicut yag orani (%)
Ortanca

Persentil 25 (1. ¢ceyrek)
Persentil 75 (3. ¢eyrek)
Min-max

Yagsiz vicut kitlesi (kg)
Ortanca

Persentil 25 (1. ceyrek)
Persentil 75 (3. ¢eyrek)
Min-max

Yagsiz viucut kitle indeksi (kg/m?)
Ortanca

Persentil 25 (1. ¢eyrek)
Persentil 75 (3. ceyrek)
Min-max

hastalarin

n=20

159,5
141
169,5
122 - 181

51,15

31,72

60,75
22,35-178,5

18,38 + 3,738
11,5-25,6

14,1
8,25
18,35
5-32

39,5
26,15
50,97

11,25 -65,4

15,47
13
18,35
7,06 — 20

vicut
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Tablo 4.25.Fontan proseduri uygulanan hastalarda egzersiz kapasitesi, kas

kuvveti, fiziksel aktivite dizeyi.

Egzersiz Kapasitesi
Tahmini VOzmaks (ml/kg/dk)
Ortanca

Persentil 25 (1. ceyrek)
Persentil 75 (3. ceyrek)
Min-max

6 DYT mesafesi (m)
Ortanca

Persentil 25 (1. geyrek)
Persentil 75 (3. ceyrek)
Min-max

Kas kuvveti

El kavrama kuvveti (kg)
Ortanca

Persentil 25 (1. ceyrek)
Persentil 75 (3. ceyrek)
Min-max

Fiziksel Aktivite Dlzeyi
IPAQ total skor

Median

Persentil 25 (1. geyrek)
Persentil 75 (3. ceyrek)
Min-max

IPAQ kategori, n (%)
inaktif (n)

Minimal Aktif (n)
Yeterince Aktif (n)
CFAA total skor (min-max)
Median

Persentil 25 (1. ceyrek)
Persentil 75 (3. ¢eyrek)
Min-max

n=20

35,6
24,69
35,6
24,69-60,37

593

541

644
378-844

28,5

16,0

37,0
12-50

1300

74,25

3594
0-8772

5(41,7)
2 (16,7)
5 (41,7)

2,27

1,98

3,22
1,8 -4,23

Tanimlayici bilgiler ortalamazstandart sapma olarak verildi.

6 DYT: alti dakika yurime testi, IPAQ: Uluslararasi Fiziksel Aktivite Anketi (International
Physical Activity Questionnaire), CFAA: Cocuk Fiziksel Aktivite Anketi (CFAA) (The Physical

Activity Questionnaire for Older Children-PAQ-C)

Hastalar inta-ekstrakardyak ve ekstrakardiyak tipte olmak Uzere iki

gruba ayrilarak boy uzunlugu, vicut agirligi, vicut kutle indeksi, vicut yag

oranli, yagsiz vucut kutlesi, yagsiz vucut kutle indeksi agisindan degerlendirildi.

Sonuglar tablo 4.26.'de 6zetlenmistir.
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Tablo 4.26. Kontrole gelen hastalarin viucut kompozisyonlarinin Fontan

cerrahi tiplerine gore ayrimi.

Boy uzunlugu (cm)
Ortanca

Persentil 25 (1. ceyrek)
Persentil 75 (3. ceyrek)
Min-max

Vucut agirhg (kg)
Ortanca

Persentil 25 (1. ceyrek)
Persentil 75 (3. ¢eyrek)
Min-max

Vucut kitle indeksi
(kg/m?)

Ortanca

Persentil 25 (1. ceyrek)
Persentil 75 (3. ceyrek)
Min-max

Vicut yag orani (%)
Ortanca

Persentil 25 (1. ¢eyrek)
Persentil 75 (3. ceyrek)
Min-max

Yagsiz vicut kutlesi
(kg)

Ortanca

Persentil 25 (1. geyrek)
Persentil 75 (3. ceyrek)
Min-max

Yagsiz viucut kutle
indeksi (kg/m?)
Ortanca

Persentil 25 (1. geyrek)
Persentil 75 (3. ceyrek)
Min-max

Ekstrakardiyak ve

Fontan Tipi

Ekstrakardiyak

160

156

171
130 - 175

57,5
51,3
64
25,7-78,5

20,3

17,5

21,9
11,5-25,6

17,8
15,8
20
5- 32

47,27

37,91

53,51
12,9 - 59,7

18,2
15,6
18,41
7,63 -19,49

intra-ekstrakardiyak

intra-

ekstrakardiyak

150
135
165

122 - 181

38,7
24,6
53,2

22,35-76,1

17,2
14,9
19,7

13,5-23,2

9,3
5
14,1
5-229

34,53
13,85
46,99

11,25-65,4

14,91
8,06
17,53
7,06 — 20

0,295

0,067

0,201

0,038

0,175

0,175

tipler karsilastirildiginda

hastalarin yagsiz vucut kutle indeksleri agisindan gruplar arasinda istatistiksel

olarak anlamli bir fark gértlmedi (p=0,175). Vucut kitle indeksi agisindan

ekstrakardiyak ve intra-ekstrakardiyak tipler arasinda istatistiksel olarak
anlaml bir fark yoktu (p=0,201).
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Hastalarin egzersiz kapasitesi, kas kuvveti ve fiziksel aktivite dizeyi

degerlendirilerek uygulanan cerrahi prosedire goére karsilastiriimistir (tablo

4.27).

Tablo 4.27. Uygulanan cerrahi prosedure gore gruplarin egzersiz kapasitesi,

kas kuvveti ve fiziksel aktivite dlzeyi acisindan karsilastiriimasi.

Fontan Tipi

Ekstrakardiyak intra-
ekstrakardiyak
Egzersiz Kapasitesi
Tahmini VO2maks (ml/kg/dk)

Ortanca 35,6 35,6
Persentil 25 (1. ¢ceyrek) 24,69 35,6
Persentil 75 (3. ¢ceyrek) 35,6 47,21
Min-max 24,69 - 60,37 24,69 — 47,21

6 DYT mesafesi (m)

Ortanca 616 590
Persentil 25 (1. ¢eyrek) 540 542
Persentil 75 (3. ¢eyrek) 656 624
Min-max 450 - 682 378 — 844
Kas Kuvveti

El kavrama kuvveti (kg)

Ortanca 36,0 16,4
Persentil 25 (1. ceyrek) 27,0 13
Persentil 75 (3. ceyrek) 36,0 38
Min-max 16 — 50 12 — 46
Fiziksel Aktivite Dlzeyi

IPAQ Total Skor 594 1884
Median 40 1611
min-max 0-8772 49,5 - 6237

Tanimlayici bilgiler ortala + standart sapma olarak verildi.

0,23

0,82

0,152

0,432

6 DYT: alti dakika yurime testi, IPAQ: Uluslararasi Fiziksel Aktivite Anketi (International

Physical Activity Questionnaire)
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Tablo 4.28. Fontan cerrahisi uygulanmis hastalarin ekstrakardiyak ve
intra-ekstrakardiyak alt tiplerinin IPAQ skoruna gore karsilagtiriimasi
IPAQ kategori
Inaktif Yeterince
Aktif ve Uzeri
Ekstrakardiyak tip, n (%) 5(71,4) 2 (28,6)
intra-ekstrakardiyak tip, n (%) 2 (40) 3 (60) 0,558

IPAQ: Uluslararasi Fiziksel Aktivite Anketi (International Physical Activity Questionnaire)

Hastalar IPAQ anket skorunun sonucuna gore inaktif olanlar ile
yeterince aktif ve Uzeri dizeyde aktif olanlar olmak Gzere iki gruba ayrildi.
Ekstrakardiyak ve intra-ekstrakardiyak tip karsilastirildiginda istatistiksel
olarak anlamli bir sonuca ulagilamadi (p=0,558). Ekstrakardiyak tipte Fontan
cerrahisi uygulanan 7 hastadan 5'i IPAQa gore inaktif iken, intra-

ekstrakardiyak tip uygulanan 5 hastanin 2’si inaktifti.

Tablo 4.29. Fontan cerrahisi uygulanmis hastalarin 6 dakika yurime testi
Oncesi - sonrasi oksijen saturasyonu farkini gosteren tablo

Ekstrakardiyak Intra-ekstrakardiyak p

Test Oncesi-sonrasi

saturasyon farki

Ortanca

Persentil 25 (1. ceyrek
! (1. ceyrek) 0.112

Persentil 75 (3. ceyrek) 4

Min-max 1-7 1-15
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me

ka yiirlime testj test Hncesi saturasyon
ka ylrime testi test sonrasi saturasyon

Saturasyon

=]

Ekstrakardiyak intra-ekstakardiyak

Fontan Tipi

Sekil 4.20. Ekstrakardiyak ve intra-ekstrakardiyak Fontan cerrahi tipleri 6
dakika yurume testi 6ncesi ve sonrasinda olg¢llen saturasyon degerleri

Ekstrakardiyak ve intra-ekstrakardiyak Fontan cerrahi tipleri 6 dakika
yurime testi dncesi ve sonrasinda Olgllen saturasyon dederlerinin farki
agisindan karsilastirildiginda intra-ekstrakardiyak tipte saturasyon farkinin
ekstrakardiyak tipe gore daha fazla oldugu goruldi ancak bu fark istatistiksel
olarak anlamh degildi (p=0,112). Intra-ekstrakardiyak Fontan cerrahisi
uygulanmis hasta grubunda test 6ncesi ve sonrasi arasindaki en blyuk fark

%15 iken, ekstrakardiyak tipte en buyik fark %7 oldu.
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Tablo 4.30. El kavrama kuvveti, FFMI, 6 dk yurime testi mesafesi, tahmini
VO2max degderlerinin korelasyon tablosu

N=20 Korelasyon
Baskinel Tahmini 6 DYT
kuvveti VO2max M mesafe (m)
Baskin el kuvveti
Korelasyon katsayisi 1,000 -,438 ,856" ,543"
p degeri . ,053 ,000 ,013
Tahmini VO2max
Korelasyon katsayisi -,438 1,000 -,220 ,025
p degeri ,053 . ,351 917
FFMI
Korelasyon katsayisi ,856" -,220 1,000 ,526"
p degeri ,000 ,351 . ,017
6 DYT mesafe (m)
Korelasyon katsayisi ,543" ,025 ,526" 1,000
p degeri ,013 917 ,017

**_Korelasyon 0.01 dizeyinde anlamhdir.
*, Korelasyon 0.05 diizeyinde anlamlidir.
FFMI: yagsiz vicut kitle indeksi (fat free mass index), 6 DYT: alti dakika yuriime testi

Alti dakika yUrime testinde dl¢llen yurime mesafesiile baskin olan elin
kavrama kuvveti arasindaki korelasyon istatistiksel olarak anlamli bulundu
(p=0,013). Aralarindaki korelasyon katsayisi 0,543'ti. Alti dakika yidriime
testinde Olgulen yirime mesafesi ile yagsiz vucut kutle indeksi (FFMI)
arasindaki korelasyonda istatistiksel olarak anlamli olarak bulundu (p=0,017).
Korelasyon katsayisi 0,526 olarak hesaplandi. Tahmini VO2 max degeri ile 6

dakika yurime mesafesi arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iligki yoktu.
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5. TARTISMA

Konjenital kalp hastaliklari (KKH) tim dogumsal anomalilerin %0,8-
1,2'sini olusturur ve her 1000 kiside yaklasik 5,8'lik bir prevalansa sahiptir
(115). ik defa 1971 yilinda Fontan ve Baudet, trikiispit atrezisi olan hastalarin
cerrahi tedavisi icin yeni bir teknik tanimlamis ve bu teknik sonraki yillarda
cogu tek ventrikll formunun tedavisinde uygulanir hale gelmistir (2). Fontan
prosedurd uygulanmaya baglandiktan sonra tek ventrikil morfolojisi olan
hastalarin sag kalimi iyilesmistir (4). llerleyen dénemlerde cerrahi tekniklerin
ve yogun bakim hizmetlerinin de geligsmesiyle birlikte hastalarin sag kalim
suresi uzadik¢a, uzun donemde daha once bilinmeyen komplikasyonlarin
ortaya ¢gikmaya basladigi gorulmastir. Fontan cerrahisi sonrasi uzun dénem
komplikasyonlar Gizerine ¢galismalar yapiimaya baslanmistir.

Bizim ¢alismamizda Fontan cerrahisi uygulanmis hastalarin demografik
ve Klinik o6zelliklerinin degerlendirilerek operasyon éncesi ve sonrasi
ekokardiyografik ve klinik bulgularinin karsilastiriimasi, eslik eden kardiyak
problemlerin ve yapilmis diger cerrahi girisimlerin belirlenip elde edilen
verilerin daha once yapilmis ¢alismalarla karsilastiriimasi ve literature katki
saglanmasi amaclanmistir. Ayrica daha Once yapilan c¢alismalarda yer
almayan hastalarin gunlik fiziksel aktivite dizeyleri, vicut yag ve kas kitlesi
oranlari, kardiyopulmoner egzersiz testi ve el kavrama gucu testi sonuglarinin
hastalarin  klinik durumlari ile olan iligkisinin de ortaya konulmasi
amaclanmistir.

Fontan uygulanmis hastalarda cinsiyet dagihmi agisindan bakildiginda
Khairy ve arkadaslarinin 261 Fontan operasyonu gegirmis hasta ile yaptiklari
calismada %53.6 orani ile hafif erkek hakimiyeti oldugu gorulmustir (52).
Bizim calismamizda da %60,7 ile erkek cinsiyet baskinligi saptandi.

Konjenital kalp hastaligi farkli tipte kalp hastaliklarina bagli olarak farkli
semptomlar gdsterebilir. Konjenital kalp hastaliginin genel belirtileri arasinda
asiri terleme, zayif beslenme, hizl kalp atigi, nefes darligi, ciltte mavi renk
(siyanoz) ve comak parmak bulunur (116). Bizim hastalarimizin arsiv kayitlar

incelendginde %14,3'Unlin prenatal donemde goérintlileme teknikleri
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sayesinde tani aldigi; %39,3'Untin morarma, %37,5’inin ufurim, %8,9’unun sik
soluk alip verme gikayeti ile saglik merkezine basvuru sonrasinda tani aldigi
goraldu. Ortalama guncel yasin 20,67 yil oldugu hasta grubumuzda prenatal
tani oranlarinin oldukga dusuk olmasinin o donemde fetal tani yontemlerine
ulasimdaki kisitlilikla ilgili oldugu soylenebilir. Ancak ginumuz sartlarinda bu
hastalarin énemli bir kisminin fetal hayatta tani aldigini séylemek yanhs

olmayacaktir.

5.1. Fontan Operasyonu Oncesi Ozellikler:

d’'Udekem ve arkadaslarinin 25 yillik deneyimlerini paylastiklari
calismada, Fontan cerrahi prosediri uygulanan 1006 hastanin, 265 (%26)’ine
Fontan cerrahisi Oncesinde pulmoner arter bantlama islemi yapildigi
goruimustir (94). Bizim vaka serimizde ise 7 hastada (%12,5) Fontan éncesi
surecte pulmoner bantlama islemi yapildigi goraldi. Bu bulgular Klinigimiz
hastalarinda daha ¢ok azalmis pulmoner akimli hastalarda Fontan yolunun
tercih edildigi, artmis pulmoner kan akimli hasta grubunda bantlama ile hazirlik
egiliminin daha az oldugu veya uygun basinglarin saglanamadigi seklinde
yorumlanmistir. Ayni calismada, Fontan cerrahi proseduiri 6ncesinde kardiyak
kateterizasyon ile olculen ortalama pulmoner arter basinci 12+3,6 mmHg
olarak bildirilmistir (94). Bizim hasta grubumuzda da benzer sekilde Fontan
oncesi ortalama pulmoner arter basinglarinin11,9+2,3mmHg oldugu, 7-17
arasinda degistigi bulundu. Sadece 7 hastada Fontan o©ncesi ortalama
basinglarin 15 mmHg Uzerinde oldugu goraldi. Calismamizda Fontan igin
hasta se¢iminde literatur onerileri ve uygulamalari ile benzer sekilde genellikle
15mmHg ve alti basinglarin tercih edildigi gorulmustuar.

Erken donemlerde tek asamada total kavapulmoner anastomoz ile
Fontan girisimi tercih edilmekle birlikte ilerleyen donemlerde adaptasyon
agisindan daha erken donemlerde girisim olanagl saglayan asamali
kavapulmoner anastomoz tercih edilmeye baglanmistir. d’Udekem ve
arkadaslarinin galismasinda hastalarin %63’Une Fontan cerrahi proseduri
uygulanmadan o©nce Glenn cerrahi prosedird uygulanmis olup bizim

hastalarimizda da benzer sekilde %66,1’ine Fontan 6ncesi Glenn ameliyati
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uygulandigi gérilmustir. Direkt total kavapulmoner anastomoz girisimlerinin
daha erken donemlerde yapilan ve klasik tip Fontanl hastalarda oldugu dikkat
cekmigtir. Glenn ameliyatinin 2-3 aylik donemde pulmoner vaskuler
rezistansin dusmesi ile yapilabiliyor oldugu, ek palyatif girisim gereksinimini
ortadan kaldirdigi ve adaptasyon imkani sagladigi disundldigiinde cerrahi
yaklasimdaki bu degisikligin olduk¢a faydali oldugu, klinigimizde de bu
yaklagimin benimsendigi gorulmustur.

King ve arkadaslarinin ¢alismasinda ortanca Fontan cerrahi prosedurt
uygulanma yasi 55 ay (3,5—480 ay) olarak rapor edilmistir (117). d’'Udekem ve
arkadaslarinin galismasinda ortanca Fontan cerrahi prosedurt uygulanma
yas! ise 55 ay (40-76 ay) olarak raporlanmigtir (94). Bizim ¢alismamizda
ortanca Fontan cerrahi prosedird uygulanma yagsi 88 ay, yas aralgi ise 21 —
268 ay olarak bulundu. Fontan cerrahisi uygulanma yas! agisindan literatlr ile
kargilastinldiginda hastalarimizin daha ge¢ doénemde opere edildikleri
goralda.

Akintoye ve arkadaslarinin Amerika Birlesik Devletleri National Inpatient
Sample (NIS) verilerinden faydalanarak yaptiklari calismada proseddirle ilgili
komplikasyonlar ve taburcu olma orani agisindan Fontan cerrahi prosedurt
icin en uygun yasin 3 yas oldugu belirtiimistir (118). Yetiskinlerde ve
adolesanlarda uygulanan Fontan prosedurt ile ilgili seriler %4 ile %13
arasinda degisen hastane mortalitesi bildirmistir. Bu oran, daha gencg
hastalarda uygulanma durumuna goére ¢cok daha yuksektir (9, 94, 99, 119-122).

Schwedler ve arkadaslarinin yaptiklari calismada Fontan cerrahi
proseduri uygulanmig hastalarin ana tanilari incelendiginde en sik hipoplastik
sol kalp sendromu (hypoplastic left heart syndrome-HLHS) (%25-67), trikuispit
atrezisi (%15-24) ve cift girisli sol ventrikil (%14-18) oldugu not edilmistir(13).
Bizim calismamizda ise en sik trikispit atrezisi (%44,6) olmak Uzere genis
veya ¢oklu VSD (%28,6), cift girisli sag ventrikul (%7,1), cift cikisli sag ventrikil
(%7,1), AVSD (%5,4), hipoplastik sol kalp (%3,6), mitral atrezi (%1,8),
unguarded trikuspit kapak (%1,8) gibi ana tanilar ile hastalara Fontan cerrahisi
uygulanmigti. Literattr verilerine gore 6zellikle HLHS hasta grubunda Fontan

oranlarinin dusik olmasi, gegtigimiz on yila kadar tlkemizde bu hastalara
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yapilan asamal girisimlerin (Norwood proseduri) son basamagi olan Fontan
asamasina kadar sag kalim oranlarinin dusuk olmasi ile iligskilendirilmigtir.
King ve arkadaslarinin yaptigi ¢alismada dominant ventrikal yapisi 81
(%7) hastada biventrikuler, 27 (%2) hastada belirsiz, 716 (%60) hastada sol,
375 (%31) hastada ise sag ventrikil yapisindaydi (117). Bizim hasta
grubumuzda ise 43 hasta (%76,8) sol ventikul, 10 hasta (%17,9) sag ventirkal,
3 hasta (%5,4) ise undetermine yapidaydi. King ve arkadaslarinin vaka
grubunda sol izomerizm 33 (%3) hastada, sag izomerizm 55 (%5) hastada
goralurken, 1111 (%93) hastada ise izomerizm 6zelligi yoktu (117). Bizim
calismamizda ise 46 (%82,1) hastada atriyal situs iken, 4 (%7,1) hastada sag
atriyal izomerizm, 3 (%5,4) hastada sol atriyal izomerizm, 3 (%5,4) hastada ise

situs inversus mevcuttu.

5.2. Hayatta Kalim:

Khairy ve arkadaslarinin Fontan cerrahisi sonrasi mortalite Uzerine
yaptiklari ¢alismalarinda, ortanca 12,2 yil icinde 76 hastanin (% 29,1) 6ldugu;
5 hastaya (%1,9) kalp nakli, 5 hastaya ise (%1,9) Fontan revizyonu ve 21
hastaya (%8,0) Fontan dontusumu uygulandigi rapor edilmistir (52). Pundi ve
arkadaslarinin Fontan operasyonu yapiimis 1.052 hastada yaptigi ¢calismada
ise 10, 20 ve 30 yillik sag kalim sirasiyla %74, %61 ve %43 olarak bildirilmistir
(95). d’Udekem ve arkadaslarinin ¢alismasinda Kaplan—Meier'in 15, 20 ve 25
yildaki genel sag kalim tahminleri sirasiyla %93, %90 ve %83 olarak
belirtiimistir (94). Bizim hasta serimizde medyan 6,4 yil icinde sag kalim
%92’ydi. Hastalarin 4'U (%7,1) izlemde 06ldu; hicbir hastaya kalp nakli
yapilamazken Fontan reoperasyonu 4 (%7,1) hastaya uygulandi. Calismamiz
hasta populasyonu ayaktan takip edilen hastalara dayandigi i¢in 6zellikle
poliklinik kontrollerine gelemeyen, perioperatif veya erken postoperatif verileri
icermemektedir. Bu nedenle mortalite ile ilgili verilerin hastanemizde yapilmig

tum Fontan cerrahileri icin yorumlanmasi dogru olmayacaktir.
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5.3. Re-operasyon: Fontan Revizyon/Konversiyon

Literatire baktigimizda Rao ve arkadaslarinin 2015 yilinda yaptigi
calismada Fontan cerrahisi gecirmis hastalarin yeniden opere edilme oranlari
%1 ile 11 arasinda bulunmustur. Takvim yili, ameliyat sirasinda hastanin yasi,
onceki palyatif prosedurlerin tipi, iligkili PA hipoplazisi, distorsiyon veya
obstruksiyon, iligkili subaortik obstriksiyon varligi, onemli mitral kapak
yetmezligi, artmis PA basinci veya direnci, azalmig sol ventriktl fonksiyonu
gibi cesitli faktorler, artmis sol ventrikil kas kutlesi, aspleni sendromu ve
digerleri ge¢ mortalite ve reoperasyon oranlarini olumsuz olarak etkilemektedir
(123). Bizim hasta grubumuzda 2 hastaya Fontan revizyonu, 2 hastaya ise
Fontan tipi donisimd amaciyla olmak uzere toplam 4 hastaya (%7,1) re-
operasyon uygulandigi goéruldi. Reoperasyon nedenleri atriyal tasikardi,
atriyal trombds, konduit kagagi olmasi, konduitte darlik olusmasi gibi Fontan
yetmezligi yapan durumlardi. Fontan tipi donisimu yapilan 2 hasta klasik tip
Fontan hastasiydi; bunlardan birine lateral tunel digerine ise ekstrakardiyak
konduit yontemi ile Fontan donusumd uygulandi. Revizyon uygulanan 2
hastadan biri klasik tip (konduit darhdi) digeri ise intra-ekstrakardiyak tip
(konduit kacagi) Fontan hastasi idi.

5.4. Biyokimyasal Parametreler

5.4.1 Eritrosit dagilhim genisligi

Kojima ve arkadaslarinin yaptidi bir calismada, artmis RDW degerinin
Fontan dolasiminda daha ylksek santral ven6z basing degerleri ve daha
distk SvOz2 ile iligkili oldugunu bulmustur. Bunun Fontan yetmezIigi riski ve
azalmis hayatta kalmaya neden olabilecedi belirtiimigtir (46). Bu amacla
calismamizda hastalarimizin progonozlari hakkinda bilgi edinmek amaciyla
Fontan cerrahi alt tiplerine gore bakilan RDW degerlerinde, gruplar arasinda
istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmadi (p=0,396).
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5.4.2. Beyin natrilretik peptid

Schumacher ve arkadaslarinin yaptigi ¢alismada, Fontan fizyolojisi
olan hastalarin cogunda BNP duzeyleri normal sinirlar icindedir ve yuksek
serum BNP duzeyinin suboptimal Fontan sonuglariyla iligkisi zayif olarak
degerlendirilmigstir (35). Bagka bir ¢galismada ise belirgin anormal bir dolagima
ragmen BNP degerlerinin hastalarin cogunda yas i¢in normal sinirlar icerisinde
oldugu rapor edilmigtir (36). Bizim hastalarimizda son poliklinik kontroliinde
Olculen BNP degerleri Fontan cerrahi tipine gore incelendiginde cerrahi tipler
arasindaki fark istatistiksel olarak anlamli bulundu (p=0.01). Beyin natritretik
peptid degerinin klasik tip Fontan uygulanan hastalarda diger tim gruplara
gore istatistiksel olarak anlaml sekilde yuksek oldugu, diger tipler arasinda

farkliliklar olsa da istatistiksel olarak anlamli bulunmadigi goruldu.

5.5. Kapak Yetmezlikleri:

Atriyoventrikiler kapak yetersizliklerinin derecelendiriimesi
ekokardiyografi ile yapilir ancak klinik bulgularda 6znellik unsuru vardir ve bu
nedenle ayni derecede yetersizlige sahip oldugu kabul edilen hastalar,
gercekte farkli derecelerde klinik bulgular yasayabilir. Fontan palyasyonu
yapilan hastalarda atriyoventrikuler kapak yetmezIigi siklikla gorulur. Kapak
yetmezligi olan hastalarin Fontan dolagimi yetersizligi yasama olasiliginin
kapak yetmezligi olmayanlara goére iki kat daha fazla oldugu rapor edilmigtir
(117). King ve arkdaslarinin Avustralya ve Yeni Zelanda Fontan kayitlarini
kullanarak yaptiklari galismalarinda Fontan palyasyonu yapiimis toplam 1.468
hastanin 1.199’u (%81,6) icin tam takip verileri mevcuttu. Alti yiz seksen alti
hastada 2 (%0,2) atriyoventrikiiler kapak, 286 (%41,6) hastada tek mitral
kapak, 130 (%18,9) hastada ortak atriyoventrikiiler kapak ve 97 (%14,1)
hastada tek trikiispit kapak oldugu; 110 (%16) hastada toplam 132 kez kapak
onarimi, 13 (%1,8) hastada ise 15 kez replasman yapildigi rapor edilmistir
(117). Calismamizda hastalar kalp kapak yetmezlikleri yok-hafif olanlar ile orta
ve Uzeri kapak yetmezligi bulunanlar olmak Uzere iki gruba ayrilarak Fontan

cerrahisi Oncesi ve sonrasi arasinda kargilastirildi. Hastalara Fontan cerrahisi
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uygulandiktan sonra orta ve Uzeri kapak yetmezliklerinin geriledigi goéruldi
ancak bu gerileme istatistiksel olarak anlamli bulunmadi (mitral kapak, aort
kapak, trikispit kapak yetmezlikleri i¢in sirasiyla p=0.508, p=0.07, p=0.289).
Agir duzeyde kapak yetmezligi olan hasta yoktu. Fontan sonrasi kapak
yetmezliklerindeki gerileme istatistiksel olarak anlamli olmasa da ventrikilin

volum yukunde azalma ile iligkili oldugu dugtnuldu.
5.6. Fontan iligkili Komplikasyonlar
5.6.1. Aritmi

Konjenital kalp hastaligi olanlarda cerrahi mudahale sayisinin artmasi
dolayisiyla ameliyat ile ortaya ¢ikan skarlar nedeniyle aritmi insidansi yasla
birlikte artis gosterir (124). Fontan populasyonunda aritmiler, 6zellikle atriyal
tasiaritmiler oldukga yaygindir (124). Fontan ameliyatindan sonraki ilk 2
dekatta hastalarin %13 ila %54'Unde aritmi ortaya c¢iktigi bilinmektedir (125).
Literatlre baktigimizda d’Udekem ve arkadaslarinin yaptigi ¢alismada 1006
hastanin 94’Unun (%9,3) kalp pili implantasyonuna ihtiya¢ duydugu; Fontan
ameliyatindan 6nce 9 (%0,9), Fontan ameliyati ile ayni donemde hastanede
yatis suresince 35 (%3,4), Fontan ameliyatindan sonra medyan 6.0 yilda 100
(%9,9) hastada sustained SVT epizotlari goruldigu bildirilmigtir (94).
Avustralya ve Yeni Zelanda'da konjenital kalp hastaligi olan hastalarin
bakimini denetleyen 8 pediatrik ve 7 erigkin merkezin katildigi Carins ve
arkadaslarinin yaptigi bir ¢calismada ise 1975 yilindan 2014 yilina kadar
Fontan cerrahi proseduru gecirmis ve taburcu edilmis 1034 hastanin 195’inde
(%18,8) aritmi gelistigi belirtiimistir. 162 (%15,6) hastada tasiaritmi, 74 (%7,1)
hastada bradiaritmi ve 41 (%3,9) hastada her iki form gelismigtir (125). Bizim
hasta grubumuzda aritmi 17 (%30,9) hastada géruldi. Bu 17 hastanin,
10’'unda (%17,8) supraventrikuler tagikardi gortlirken, 6 (%10,7) hastada ise
AV tam blok goruldii. izlemde olan hastalarin 9'una (%16,1) ablasyon tedavisi
uygulanirken 6 (%10,7) hastaya ise pacemaker takildi. Fontan hastalarinda
atriyal tasikardi ablasyonu igin akut basari oranlari %33 ile %100 arasinda

degismektedir. Ancak kisa donem takipte tagsikardi nuksu %33-100 olarak
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bildiriimektedir (126-130). Calismamizda takipte olan bir hastanin WPW

sendromu ile izlendigi goruldi ancak bu durum Fontan ile iligkilendiriimedi.

5.6.2. Protein kaybettiren enteropati (PLE)

Kay ve arkdaslarinin yaptigi ¢alismada protein kaybettiren enteropati
Fontan operasyonunu takiben hastalarin %5-15'inde ortaya c¢ikabilen bir
komplikasyon olarak belirtiimistir (124). Balushi ve arkadaslarinin
calismasinda ise Fontan populasyonunda PLE insidansi yaklagik %4 olarak
gorulmustir (62). Mayo Clinic raporlarina gére muhtemelen daha erken teshis
ve kapsamli bakim nedeniyle sag kalim sonraki 5 yilda %88 ve 10 yilda %72
olarak rapor edilmistir (131). Bizim hasta serimizde de bu komplikasyon benzer
oranda, %210,7 olarak izlenmigtir. Protein kaybettiren enteropati Fontan
ameliyatindan birkag¢ hafta sonra ortaya ¢ikabilirse de ortalama olarak Fontan
ameliyatindan 3-8 yil sonra ortaya c¢ikmaktadir (124). Fontan operasyonu
sonrasinda gelisen protein kaybettiren enteropatinin etiyolojisi net olarak
bilinmemektedir. Artmis sistemik vendz basingla sonucglanan herhangi bir
neden Fontan cerrahisi uygulanmis hastalari PLE geligtirmeye yatkin hale
getirebilir. Fontan yolu obstriksiyonu, pulmoner arter dallarinda stenoz, artmis
pulmoner vaskuler direng, AV kapak yetersizliine bagh yuksek atriyal
basinglar, aritmiler ve diyastolik disfonksiyonlar PLE igin risk faktért olabilir
(62). Bizim PLE hastalarimizda aritmi saptanmazken 1 hastada orta-agir

dizeyde mitral yetmezlik mevcuttu.

5.6.3. Fontan ile iligkili karaciger hastalgi

Fontan iligkili karaciger hastaligi adolesanlarda ve yetigkinlerde artan
sikhikta fark edilen Fontan dolagiminin yaygin bir komplikasyonudur (124).
Tum Fontan baglantisi turleri Fontan iliskili karaciger hastaligi agisindan risk
altindadir. Lewis ve arkadaslarinin yaptigi bir calismada karaciger biyopsisi
yapillan 74 Fontan hastasindan olusan seride (ortalama yas 16 yil) tim
biyopsilerde en azindan bir dereceye kadar karaciger fibrozisi oldugu ve

bazilarinda ileri siroz goruldugu rapor edilmistir (132). Wu ve arkadaslari, hem
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otopsi hem de biyopsi ornekleri dahil olmak Uzere 68 yetigkin ve pediatrik
Fontan hastasinda bulunan karaciger histopatolojisi 6rneklerinin retrospektif
bir analizini gergeklestirdiginde her numunede sentrilobdler fibrozis oldugu ve
%41,2'sinde fibrozisin siddetli oldugu rapor edilmistir. Orneklerin %82.3'linde
portal fibroz bulunmus ve dominant tek ventrikili olan hastalarda sentrilobuler
fibroz derecesinin kombine sag ve sol sistemik ventriklle kiyasla daha kéta
oldugu goérulmistir. Orneklerin  %14.7’sinde siroz saptanmistir. Bizim
calismamizda ise 1 (%1,8) hastaya karaciger biyopsisi yapildigi ve bunun da
siroz olarak sonuglandigi goruldu. Goz ardi edilse de Fontan hastalarinin

kronik karaciger hastaligl agisindan yuksek riskli oldugu akilda tutulmahdir.
5.6.4. Plastik bronsit

Plastik bronsit, Fontan palyasyonundan sonra mukofibrin6z brongiyal
alcilarin gelistigi ve belirgin hava yolu tikanikligi ile sonuglanan yasami tehdit
eden bir durumdur. Fontan hastalarinin %3-4'Unde plastik bronsit gorulir

(124). Bizim ¢alismamizda ise plastik bronsit 1 (%1,8) hastada goruldu.
5.6.5. Tromboembolik olay

Degisen ve gelisen cerrahi tekniklere ragmen Fontan prosedurindn
ardindan meydana gelen tromboembolik olaylar giinimuizde halen 6nemli bir
sorun olmaya devam etmektedir. Literatiri inceledigimizde Kay ve
arkadaslarinin yaptigi bir galismada Fontan cerrahisi uygulandiktan sonra
gorilen tromboembolik olaylarin sikhgr %33 olarak gorilmus ve o6lumlerin
yaklasik %25'ine derin ven trombozu, pulmoner emboli veya serebrovaskiler
olaylarin neden oldugu belirtiimigtir (124). Ancak bu tromboembolik olaylarin
¢ogu "sessiz" oldugundan, yani herhangi bir semptom gdstermediginden,
tromboz ve emboli gorilme siklhigini tahmin etmek zordur. Sikligin
saptanmasindaki bu zorluk kiglik érneklem boyutuyla ilgilidir; ayrica farkli
saptama yontemleri kullaniimasi (transtorasik ekokardiyografi (TTE),
transdzofageal ekokardiyografi (TEE) veya dizlemsel gorintileme),

tromboembolik olay gorulme sikhginin farkl calismalarda farkli neden olabilir.
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Farkli calismalar %4 ile %20 arasinda degisen tromboz ve emboli insidansi
bildirmektedir (133). Bizim vaka serimizde 3 (%5,4) hastada tromboembolik
olay goruldi. Bu goéreceli dusuklugun nedeninin asemptomatik vakalarin
saptanmasina yonelik rutin tetkik yapiimamig olmasi ve antikoagulan rejimi
yani sira eksik arsiv kayitlari ile iligkili olabilecegi disunaldu.

Aspirinin  uzun sdreli antitrombotik tedavi olarak tercih edildigi
merkezlerde hastalara genellikle 3-6 ay sureyle varfarin baslanir, ardindan
aspirine gecis yapilir (134). American Heart Association (AHA) Onerilerine
gore, Fontan cerrahisinden sonra bebeklerde ve cocuklarda varfarin veya
dusuk molekuler agirlikh heparin ile profilaksinin 3—12 ay kullaniimasi makul
olabilir (135). lIyengar ve arkadaslarinin yaptigi c¢ok merkezli bir
tromboprofilaksi g¢alismasinda, ekstrakardiyak Fontan prosedirinden 1 vyil
sonra aspirin ve varfarin alan hastalardaki tromboembolizm sikhdi arasinda
herhangi bir farkhlik bulunmamistir (136). Bizim hasta grubumuzda varfarin
kullanma suresinin literatur ile karsilastiriiginda daha uzun oldugu dikkat

cekmistir.

5.6.6. Diyafram evantrasyonu

Kardiyovaskuler cerrahi gecirmis olmak edinilmis diyafram paralizinin
en yaygin nedenidir ve frenik sinir yaralanmalarinin yaklasik %64'Unu olusturur
(137). Literature bakildiginda, ¢ocuklarda kalp cerrahisini takiben diyafram
paralizisi sikligina yonelik ¢esitli calismalar insidansin %0.28 ile %5.6 arasinda
degistigini  belirtmektedir (137). Bizim c¢alismamizda hastalarin buylk
cogunlugunda diyafram evantrasyonu izlenmezken 2 (%3,6) hastada sag
tarafta, 3 (%5,4) hastada sol tarafta, 2 (%3,6) hastada iki tarafli diyafram
evantrasyonu mevcuttu. Ancak degerlendirmelerin sistemde kayitli son
akciger grafileri Uzerinden yapilmis olmasi ve floroskopik degerlendirme
kayitlarinin olmamasinin degerlendirme surecini olumsuz etkilemis olabilecegi
dUsundlmustir. Diyafragma fonksiyonunun normal Fontan sirkiilasyonunun
devami igin 6nemli oldugunun bilinmektedir. Ancak c¢alismamiz
parametrelerinde paralitik diyafragmali hastalarda olmayanlara gére anlamh

bir farkilik olmadig1 gértlmustiar. Bunun yani sira galismamiz verilerine gore
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cerrahi tekniklere gore diyafragma paralizisi gelisimi agisindan istatistiksel

olarak anlamli fark bulunmamistir.

5.7. Fenestrasyon

Fenestrasyon teknigini ilk defa 1990 yilinda Bridges ve arkadaglari
gelistirmis ve bu teknigin yuksek riskli hasta gruplarinda kullanimiyla sag kalim
orani artmig, hastanede yatis suresi kisalmigtir (21). King ve arkadaslarinin
Avustralya ve Yeni Zelanda’nin Fontan kayitlarini kullanarak yaptigi galismada
Fontan cerrahi proseduri uygulanan hastalarin 436’sina (%36) fenestrasyon
uygulandigi, 745 (%62) hastaya uygulanmadigi, 18 (%1) hastanin ise
kayitlarina ulasilamadigi rapor edilmistir (117). Bizim hasta grubumuzda da
hastalarin %35,7’sine fenestrasyon uygulandigr goéruldd. Calismamizda
fenestre olan hastalarda postoperatif donemde hastenede yatis suresinin,
fenestre olmayanlara gore daha kisa oldugu fakat bu farkin istatistiksel olarak
anlamli dizeyde olmadigi belirlendi (p=0,764). Farkin anlamli olmamasinin
nedeni hastalara farkli Fontan cerrahi tipleri uygulanmasi olabilir.

Fenestrasyon, protein kaybettiren enteropati ve plastik bronsit dahil
Fontan'in ge¢ komplikasyonlarini yonetmek icin bir strateji olarak kullanilimistir;
bu nedenle, 6zellikle riskli hasta grubunda fenestrasyon dastnulmelidir (22).
Bizim vaka serimizde tek faktor olarak kabul edilmemekle birlikte plastik bronsit
nedeniyle takip edilen hastamizin yani sira, protein kaybettiren enteropati
komplikasyonu ile izlenen 6 hastamizdan 5’'inde fenestrasyon olmadigi dikkat
cekmigtir.

Fenestrasyonun istenmeyen sonuglari arasinda saturasyon dusuklugu
ve tromboembolik olay riski sayilabilir. Calismamizda fenestre olan hastalar ile
fenestre olmayanlarin saturasyonlari arasindaki fark istatistiksel olarak anlaml
degildi (p=0,06). Fenestre olan hastalarin saturasyonlarinin fenestre
olmayanlara goére daha dusuk olmasi beklenirken bizim g¢alismamizda,
istatistiksel olarak anlamli olmasa da, tam tersi bir durum saptandi. Bunun
nedeni fenestrasyonun 6zellikle son yillarda daha sik tercih edilen bir ydontem

olmasinin yani sira hasta seg¢imi ve gelisen cerrahi teknikler olabilir. Ayrica
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fenestrasyonun gerekli hallerde takipte transkateter ydntemlerle

kapatilabilmesi de mumkundur.

5.8. Pulsatilite

Fontan ameliyatinda pulmoner dolagimin pulsatil olmamasinin endotel
disfonksiyonunu indikledigi, bunun da azalmis bir kardiyak atima neden olarak
azalmis hayatta kalim ile iliskili oldugu duisUnUlmektedir (46). Bizim hasta
grubumuzda hastalarin pulsatilite durumuna gore son poliklinik kotrolinde
prognostik faktor olarak belirledigimiz oksijen saturasyonu degerleri
karsilastinldiginda pulsatil hastalarin oksijen saturasyonunun daha yuksek
oldugu gorildu; gruplar arasindaki fark anlamliydi (p=0,044). Calismamizda
Fontan cerrahisi sonrasi hastanede yatis suresi ile pulsatilite arasinda bir iligki
saptanmadi (p=0,202). Pulsatilite ile son poliklinik kontrolinde bakilan RDW
dizeyleri arasinda da istatistiksel olarak anlamh bir iliski olmadigi goérulda
(p=0,451).

5.9. Ameliyat Tipleri ile Cesitli Parametrelerin Degerlendirilmesi

Modifiye edilmis tekniklerin gelistiriimesinin temel gerekgesi, hem
cerrrahideki teorik gelismeler (hidrodinamik gelismeler ve vendz yolda daha
dusuk enerji kaybi) hem de atriyopulmoner baglanti ile Fontan uygulanan
hastalarin uzun donem izleminde yuksek komplikasyon oranlari olmasi
deneyimleridir (138).

Sinha ve arkadaslarinin 2019 yilinda yaptigi Fontan operasyonu (43
intra-ekstrakardiyak ve 38 ekstrakardiyak) uygulanan toplam 81 hastayi iceren
bir calismada 2 operatif 6lum meydana gelmigtir. Ayrica intra-ekstrakardiyak
cerrahi grubunda bir hasta multiorgan yetmezligi ve ekstrakardiyak cerrahi
grubunda bir hasta ekstrakorporeal membran oksijenasyon destegi ve
norolojik hasar gerektiren postoperatif disuk kardiyak atim nedeniyle
kaybedildigi not edilmigtir (22). Ekstrakardiyak ve intra-ekstrakardiyak Fontan
cerrahisi uygulanan hastalarin vacut agirliklari arasinda gruplar arasinda

istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmamistir (p=0.81). Bizim ¢alismamizda
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da gruplar arasinda anlamli bir fark saptanmadi (p=0,067). Ancak
hastalarimizin vicut agirliklari diger calismalara gore daha fazlaydi. Bu
durumun bizim c¢alismamizda Fontan uygulanma yaslar ile iligkili oldugu
dusundldu. Ayni galismada ameliyatlar intra-ekstrakardiyak tipte ortalama 30.
(24-37) ayda, ekstrakardiyak tipte 31. (26—39) ayda yapilmistir. Bizim hasta
grubumuzda ise ortanca ameliyat yasi 88 ay idi. Sinha ve arkadaslarinin vaka
serisinde aortik saturasyon degerleri, ekstrakardiyak tipte %84 (78—89) iken
intra-ekstrakardiyak tip icin %86 (83—89) olarak bildirilmis ve gruplar arasinda
istatistiksel olarak anlamlh bir fark goérilmemistir (p= 0.22). Bizim hasta
grubumuzda perferik oksijen saturasyonu degerleri 6lculdl. Hastalarin son
poliklinik kontrollerinde 6Ol¢llen oksijen saturasyonu ortalama degerleri klasik
tipte Fontan cerrahisi uygulanan hastalarda %89 (84-93), ekstrakardiyak tipte
%90,5 (82-95), intra-ekstrakardiyak tipte %89,0 (80-97), lateral tipte %94,5
(94-96) olarak goruldi. Oksijen saturasyonu degerleri agisindan lateral tinel
tipi ile klasik tip arasinda istatistiksel olarak anlamli duzeyde farklilk bulundu
(p=0,01). intra-ekstrakardiyak tip ile lateral tiinel tip arasinda da anlamli
farkhlik vardi (p=0.013). Ekstrakardiyak tip ile intra-ekstrakardiyak tip, klasik tip
ile ekstrakardiyak tip, intra-ekstrakardiyak tip ile klasik tip ve intra-
ekstrakardiyak tip ile klasik tip arasinda anlamh farkhlik yoktu (sirasiyla
p=0,723, p=0,491, p=0.08).

Sinha ve arkdaglarinin yaptigi calismada postoperatif hastanede yatis
suresi, intra-ekstrakardiyak tipte 9 (7-12), ekstrakardiyak tipte 13 (10-23) gin
olarak belirtiimistir (p= <0.001) (22). Bizim vaka serimizdeki hastalarin yatis
surelerinin literatur verilerine gore daha uzun oldugu; Fontan cerrahi tipine
gore yatis sureleri kargilastirildiginda intra-ekstrakardiyak tipte ekstrakardiyak
tipe gbre daha kisa oldugu, ancak bu farkin istatistiksel olarak anlamli olmadigi
gorulda (p=0,4778).

5.10. Egzersiz ve Fontan iligkisi

Kondisyon ve fiziksel aktiviteyi gelistirmek amaciyla, konjenital kalp
hastaligi olan hastalarin duzenli bir egzersiz programina katilmalari tesvik

edilmektedir (139). Konjenital kalp hastaligi ile takip edilen hastalarin ¢ogu,
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korku nedeniyle ve akranlarinin ve ebeveynlerinin agiri korumasindan dolayi
egzersiz yapmamaktadir (140). Direngli egzersiz yoluyla periferik kaslarin
pompa fonksiyonunun guclendiriimesinin kalp debisini ve egzersiz kapasitesini
iyilestirdigi gosterilmistir (141, 142). Cordina ve arkadaslarinin Fontan
dolasimina sahip hastalarda egzersiz patofizyolojisi Uzerine yaptiklari
calismada, izole kas direnci egzersizinin ,ek aerobik egzersiz olmadan,
egzersiz kapasitesini onemli dlgude artirdigi belirtiimigtir (141). Periferik kas
pompasi, Fontan dolagim fonksiyonunu destekleyebilecek pulsatil pulmoner

arter akisini olusturabilir (142).
5.11. Kardiyopulmoner Egzersiz Testi

Sutherland ve arkadaglarinin 23 makaleyi analiz ederek toplamda 201
Fontan hastasinin verileri ile yaptidi bir calismada egzersiz egitim programlari
Onerilen hastalarda herhangi bir yan etki gorilmedigi belirtiimigtir. Cogdu
calisma, egzersiz egitim programlarinin egzersiz toleransi ile ilgili egzersiz
parametrelerine olumlu etkisi oldugunu bildirmistir. En yuksek oksijen tiketimi
ile Olgulen egzersiz kapasitesi (tepe VO2), bu parametrenin rapor edildigi yedi
calismada onemli dlgude artmistir. Morrison ve arkadaslarinin yaptigi bir
calismada tahmini tepe VO2'de 6nemli bir artis goértlmusttr. Doért calismada
zirve VO2'de anlamli olmayan bir artis saptanmisken bir calismada degisiklik
saptanmamistir (103). Schilling ve arkadaslarinin bir ¢alismasinda pik VO2
degeri 16.6 mL/kg/dakikadan az olanlar, pik VO2 degeri daha yuksek
olanlardan yedi kat fazla mortalite riskine sahiptir (104). Calismamizda
hastalara baslangigta klasik kardiyopulmoner egzersiz testi uygulanirken
COVID-19 pandemisi nedeniyle testler tahmini VO2 degeri ile
degerlendirimeye baslandi. Egzersiz kapasiteleri, tahmini VO2 maks
(ml/kg/dk) degeri ile degerlendirildi. Bizim galismamizda hastalarimizda
ortanca tahmini VO2 maks degeri 35,6 mL/kg/dk olarak hesaplandi. intra-
ekstrakardiyak ve ekstrakardiyak gruplar VO2maks degerlerine gore
kargilastinldiginda gruplar arasinda istatistiksel olarak anlaml bir fark
saptanmadi (p=0,23). Ancak bu konuda daha genis ¢apli hasta populasyonu
ile yapilacak iyi randomize edilmis ¢aligmalara ihtiyag oldugu agiktir.
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5.12. Anketler

Kodama ve arkadaslarinin yaptidi bir calismada yaslari 6 ile 20
arasinda degisen 115 Fontan hastasina kardiyopulmoner egzersiz testleri
uygulanmig, hastalar ortaokul ve lisede ders digi spor kulUplerine katilim dahil
gunluk fiziksel aktiviteleri hakkinda anketleri doldurmustur. Ortaokul ve lise
ogrencileri olan spor kulibl katilimcilarinin 6nemli 6l¢iide daha yuksek tepe
VO2 hacmine sahip oldugu gorulmuastur. Spor kultubl faaliyetlerine katilim
dahil egzersiz aliskanliklarinin, Fontan yapiimis ergenlerde solunum
fonksiyonunu iyilestirerek egzersiz toleransini artirabilecedi sonucuna
varilmistir (143). Spora katilimin etkisinin uzun dénemde kas kuvvet ve hacim
artisi ile iligkili olarak olumlu etki sagladigi dusunulda.

Calismamizda 18 yasindan buyuk olan hastalar gunlik fiziksel
aktiviteleri aktivite siddeti, aktivitenin suresi ve frekansi agisindan International
Physical Activity Questionnaire (IPAQ) anketi ile degerlendirilerek, inaktif,
minimal aktif ve yeterince aktif olarak U¢ gruba ayrilarak degerlendirildi. IPAQ
skorlarinin ekstrakardiyak tipte, intra-ekstrakardiyak tipe gore daha dusuk
oldugu goriuldi ancak gruplar arasinda istatistiksel olarak anlaml bir fark
saptanmadi (p=0,432). On dort yasindan kiglk hastalarda orta siddetli fiziksel
aktivite duzeyi Cocuk Fiziksel Aktivite Anketi (CFAA) (The Physical Activity
Questionnaire for Older Children-PAQ-C) ile degerlendirildi. Kowalski ve
arkadaglar tarafindan gelistirilen Cocuk Fiziksel Aktivite Anketi (CFAA), 14
yasindan klguk c¢ocuklarda orta siddetli dizeydeki fiziksel aktiviteyi
degerlendirmek Uzere tasarlanmig, 6z bildirime dayali yedi gunluk bir hatirlama
Olcegidir. (107). Benzer sekilde cerrahi gruplan arasinda CFAA'da da
istatistiksel olarak anlaml farkhilik saptanmadi. Ote yandan IPAQ skorlamasi
yapilan 12 hastadan 7’sinin (%58) inaktif olarak sinifindiriimasi bu hastalarin
ve ailelerinin egzersiz egitimi konusunda programli bir gsekilde bilinglendiriimesi

ve tegvik edilmesine ihtiyaci ortaya koymustur.
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5.13. Alt1 Dakika Yurtime Testi (m)

Hedlund ve arkadaslarinin yaptidi ¢calismada, Fontan cerrahisi yapilan
hastalar 12 haftallk antrenmandan sonra 6 dakika yuriume testi ile
degerlendirilmig; ortalama 590.7+65.5 metre olan baslangi¢ 6 dakika yuriime
testi mesafesinin 3 aylik uygun ve duzenli egzersiz sonrasi ortalama
611.8+70.9 olarak, 1 yil dizenli egzersiz sonrasinda ise ortalama 633.4+75.8
olarak dl¢culdugu ve kontrol gruplari ile karsilagtirildiginda artisin istatistiksel
olarak anlamli oldugu gosterilmigtir (sirasiyla p<0.001,<0.001, <0.05) (144).
Bu artis kas guicu artisinin Fontan dolasimi tizerine olumlu hemodinamik etkisi
ile aciklanabilir. Bizim ¢alismamizda pandemi sireci nedeni ile kontrol grubu
olusturulamadi ancak hastalarimiz cerrahi alt tipler agisindan incelendiginde
intra-ekstrakardiayak ve ekstrakardiyak tip arasinda 6 dakika yiriime mesafesi
(m) agisindanistatistiksel olarak anlaml bir fark bulunmadi (p=0,82).

Ekstrakardiyak ve intra-ekstrakardiyak Fontan cerrahi tipleri 6 dakika
yurime testi oncesi ve sonrasinda Olgulen saturasyon degerlerinin farki
agisindan karsilastinildiginda intra-ekstrakardiyak tipte saturasyon farkinin
ekstrakardiyak tipe gore daha fazla oldugu goruldi ancak bu fark istatistiksel
olarak anlamh degildi (p=0,112). Intra-ekstrakardiyak Fontan cerrahisi
uygulanmis hasta grubunda test 6ncesi ve sonrasi arasinda saturasyondaki
en buyuk fark %15 iken, ekstrakardiyak tipte en blyuk fark %7 oldu. Bu farkin
intra-ekstrakardiyak tip girisimlerde fenestrasyon tekniginin ¢ok daha fazla
tercih edilmesi ile iligkili oldugu disinildi. Intra-ekstrakardiyak tipte
fenestrasyon orani %84,2 iken ekstrakardiak tipte Fontan uygulanan

hastalarda fenestrasyon sadece %9,1 oranindaydi.
5.14. El Kavrama Testi

El kavrama kuvveti, kardiyak fonksiyonlarin bir ifadesi olarak hastanin
mevcut kas fonksiyonunun hizli, élgllebilir bir degerlendirmesini elde etmek
icin kolayca uygulanabilen, tekrar tekrar kullanilabilen ve uygun maliyetli bir
tani aracidir (105). Cordina ve arkadaslarinin yaptigi ¢alismaya gore, orta-

siddetli aerobik ve direng egzersizi yapmak, Ustiin solunum ve iskelet kasi
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fonksiyonu ve vendz donusun iyilesmesi gibi mekanizmalar yoluyla egzersiz
kapasitesini artirmaktadir (145). Calismamizda skelet kasi fonksiyonunu
degerlendirmek igin hastalarin baskin olan elde kavrama kuvvetlerini dlgerek
hastalarin diger prognostik parametreleri ile iligkisini saptamaya c¢alistik. El
kavrama  kuvvetleri intra-ekstrakardiyak ve ekstrakardiyak grupta
degerlendirildiginde gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamh bir fark
saptanmadi (p=0,152).

Calismamizin en 6nemli sonuclarindan biri 6 dakika yldriime testi ile
baskin el kavrama kuvveti arasinda istatiksel olarak anlamli bulunan pozitif
korelasyondur (korelasyon katsayisi: 0,543, p=013). Uygulayan kisiden
etkilenen, poliklinik sartlarinda uygulanmasi zor olan ve personel gerektiren 6
dk yuriime testinden farkli olarak kolayca uygulanabilen, tekrar kullanilabilen
ve uygun maliyetli olan el kavrama kuvveti olcilmesi bu testin en 6nemli
avantajlarindandir. Bu nedenle gelecekte daha biyuk gruplarda hastalar
uzerinde caligilarak 6 dk yurume testi uygulamasinin yerini poliklinik

sartlarinda kolayca uygulanabilen el kavrama testi alabilir.
5.15. Yagsiz Viicut Kiitle indeksi (FFMI)

Calismamizda vicut yag kompozisyonlari degerlendirildiginde intra-
ekstrakardiyak tipte ekstrakardiyak tipe gore vicut yag oranlarinin daha dusuk
oldugu goéruldu (p=0,038). Yagsiz bir vicut komponentine sahip olmanin
Fontan cerrahi proseduru uygulanmis hastalarda uzun dénemde prognoz ve

yasam kalitesi agisindan daha iyi bir sonugla iligkili olabilecegi dusunuldu.

Calismamizda yagsiz vucut kutle indeksi (FFMI) ile 6 dk yUrime testi
arasinda istatistiksel olarak anlamli bir korelasyon oldugu goruldu (korelasyon
katsayisi: 0,526°, p=0,017). PolikliniJe gelen Fontan hastalarinda 6 dakika
ylriime testi uygulamak yerine vicut kompozisyonuna bakilarak prognoz ve
mevcut klinikk durumu hakkinda bilgi saglanabilir, el kavrama testi
uygulanamayan yerlerde yagsiz vicut kutle indeksi (FFMI) hesaplanarak

hastalar degerlendirilebilir. Poliklinikte el kavrama testine koopere olamayan
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veya herhagi baska bir nedenle el kavrama tesi yapilamayan hastalarda FFMI

yol gosterici olabilir.
5.16. Caligmanin Kisithhiklar

Calismanin seyri sirasinda COVID-19 pandemisi tum dunyayi olumsuz
etkiledigi gibi bazi agilardan ¢alismamizin seyrini de olumsuz etkilemis, rutin
kontrollerine gelen Fontan uygulanmis hastalara enfeksiyon bulas riskinden
dolay! kardiyopulmoner egzersiz testleri yapilamamistir. Ayrica hastalarin
poliklinik kontrol randevulari mimkdn olan en uzun araliklarla veriimeye
cahsiimigtir. Hasta verilerinin toplanmasi asamasinda bu durum kisitlihk
olusturmustur.

Hastalarin anket doldurma asamasinda hem hasta mahremiyetini
korumak hem de viral bulag riskini azaltmak amaciyla yakin temastan
kaginiimistir, bu durum anketler doldurulmadan 6énce uygun ve agik bir sekilde
bilgi verilmigs olmasina ragmen bazi anketlerin doldurulma asamasinda
aksamalara neden olmustur. Yanlis doldurulan anketler c¢alisma digi
birakilmistir. Ayrica 14-18 yas arasinda olan bir hastamiza, c¢alismamiz
dahilinde yasina uygun Turkce'ye uyarlanmis ve validitesi yapilmis bir

degerlendirme anketi olmamasi nedeniyle anket uygulanamamigtir.

Hastanemizin arsiv kayitlarinin yeterli ve dizenli olmamasi
calismamiza ait ciddi bir kisithhktir. Ozellikle 2000’li yillarin baglarinda
hastanemize bagvuran hastalarin anamnez kayitlarinda eksik bilgiler
mevcuttur. Dis merkezden hastanemize bagvuran hastalarin epikrizlerinin
hastanemiz arsiv kayitlarina geciriimesinde aksamalar oldugu gorulmustar.
Elektronik kayit sisteminin hastanemizde uygulanmaya baslamasiyla,
hastalarin arsiv bilgilerine daha hizli bir sekilde ulasilsa da bazi kritk bilgilerin

kayitlarindaki eksiklikler dikkat cekmistir.

Konjenital kalp hastaliklarinin uzun dénem takibinde, 6zellikle gelisen
cerrahi teknikler ve yogun bakim hizmetlerinin niteliginin artmasi ile, hastalar
eriskin yaslara kadar ulagsmaya baslamigtir; bu ise eriskin doneme gelen
hastalarin takibini hangi bolumlerin yapacagi konusunu gundeme getirmistir.
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18 yasini gegen bazi hastalarimizin erigkin kardiyoloji bolumunde takiplerine
devam ederek takibimizden c¢ikmasi, standardize bir takip programinin

olmamasi ¢alismamizin bir diger kisithgini olusturmustur.

Calismamizin sonuglari degerlendirilirken klasik tipte Fontan cerrahisi
uygulanan donemle karsilagtinidiginda diger tiplerin uygulandigi hastalarin
bazi verilerinin daha iyi sonuglandigi gértlmastl. Bu durum cerrahi tipinin
farkh olmasiyla iligkili olabilirse de izlem suresindeki farkliliklarin da bu

sonucta etkili olabilecegi dusunulmustuar.

Hastalarin Fontan cerrahisinedeni olan ana tanilarinin ¢ok cesitli
fizyoloji ve morfolojiye sahip olmasi, verilerin degerlendiriimesi asamasinda
zorluk yarattl. Daha genig gruplarda calisma yapilarak hastalar kendi ana

tanilari igcinde deg@erlendirilerek, daha guvenilir sonuglar elde edilebilir.

Sonug olarak, érneklemimizin boyutunun nispeten kicik olmasi bazi

iligki testlerinin ve sonuclarin degerlendirilmesini sinirlamigtir.
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6. SONUC VE ONERILER

Fontan cerrahi proseduri uygulanmis hastalarda %60,7 ile erkek cinsiyet
baskinligi saptandi. Hastalarin son kontrollerinde ortalama yaslarinin
20,619,3 oldugu, yaslarin 7 ile 49 arasinda degistigi izlendi.

Fontan cerrahi proseduri uygulanmis hastalarin %14,3'G prenatal
donemde goruntileme teknikleri sayesinde tani aldi. Prenatal tani
oranlarinin dusuk olmasinin gegmiste fetal tani yontemlerine ulasimdaki
kisithhikla ilgili oldugu dusunaldd.

Hastalarimizin %66,1'ine Fontan 6ncesi Glenn ameliyati uygulandigi;
kalan hastalara direkt total kavapulmoner sant uygulandidi; ortanca
Fontan ameliyat yasinin 88 ay oldugu hasta grubumuzda en erken fontan
yasl 21 ay iken, en geg¢ operasyon yasinin 268 ay oldugu goéraldu.

En sik uygulanan Fontan tipinin ekstrakardiyak Fontan oldugu, bunu intra-
ekstrakardiyak Fontan tipinin izledigi goérildi. Hastalarin postoperatif
ortalama hastanede yatis surelerinin 21,311 (8-80) gin oldugu izlendi.
Operasyon tiplerine gore karsilastinlldiginda hastalarin yatis sureleri
benzerdi. Postoperatif hastanede yatis suresinin intra-ekstrakardiyak tipte
ekstrakardiyak tipe gore daha kisa oldugu goéruldi ancak bu fark
istatistiksel olarak anlamli bulunmadi. Klasik tipin diger cerrahi tiplerle
kargilastinldiginda daha uzun sure postoperatif hastanede yatis slresine
sahip oldugu belirlendi fakat fark istatistiksel olarak anlamh degildi (p=
0,4778).

Fontan sonrasi dénemde hastalarin %17,8’inin supraventrikiler aritmi
tanisi ile takip edildigi belirlendi. Supraventrikiler aritmisi olan hastalarin
%60’'1n1 klasik tip olustururken %30’unu intra-ekstrakardiyak tip, %10’unu
ise lateral ttinel tipi olusturmaktaydi.

Diyafram evantrasyonu 7 (%12,5) hastada vardi. Ug¢ hastaya intra-
ekstrakardiyak, 3 hastaya ekstrakardiyak, 1 hastaya ise klasik tipte Fontan
yapilmisti. Uygulanan Fontan cerrahi tipi ile diyafram evantrasyonu

arasinda bir iliski bulunmadi. Diyafram evantrasyonu ile hastalarin son
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poliklinik kontrollerinde Olgulen oksijen saturasyonu degerleri arasinda
istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmadi.

Fontan sonrasi re-operasyon orani %7,1 olarak bulundu; reoperasyon
nedenleri atriyal tasikardi, atriyal trombus, konduit kagagi olmasi, konduitte
darligi olusmasi gibi Fontan yetmezlikli durumlardi.

Fontan cerrahi tipine gore BNP degerleri incelendiginde cerrahi tipler
arasindaki fark istatistiksel olarak anlamli bulundu (p=0.01). Farki
olusturan tip klasik tipti; diger tiplere gore izlemde daha yuksek BNP
duzeyleri 6lgulmustl. Ekstrakardiyak tipte Fontan uygulanan hastalar ile
intra-ekstrakardiyak tipte Fontan uygulanan hastalarin BNP dizeyleri
arasinda ise istatistiksel olarak anlamh bir fark bulunmadi (p=0,905).
Fenestrasyon durumu ve pulsatilite durumu ile son poliklinik kontrollerinde
bakilan BNP duzeyleri arasinda istatistiksel olarak anlamli kabul edilen bir
iliski olmadig goérulda.

Fontan cerrahi tipine go6re Kkarsilastinldiginda lateral ve intra-
ekstrakardiyak tipte Hb degerlerinin daha yuksek, klasik tipte ise daha
disuk oldugu gorildi ancak gruplar arasinda bulunan fark istatistiksel
olarak anlamli degildi (p=0,579). Fenestrasyon durumu ile son poliklinik
kontrollerinde bakilan Hb arasinda istatistiksel olarak anlamli kabul edilen
bir iliski olmadigi gorulda. Pulsatilite durumu ile son poliklinik kontrolindeki
Hb degerleri karsilastirildiginda pulsatil hastalarda Hb dizeyinin daha
yuksek oldugu goruldu, fark istatistiksel olarak anlamliydi (p= 0,019).
Fontan cerrahi tipine gore RDW degerleri karsilastirildiginda, ameliyat
tipine gore gruplar arasinda istatistiksel olarak anlaml bir fark saptanmadi
(p=0.396). Klasik tipte RDW degeri daha yuksekken ekstrakardiyak, intra-
ekstrakardiyak ve lateral tinel tipinde daha disuk seviyede olmasina
ragmen bu fark istatistiksel olarak anlamli degildi. Fenestrasyon ve
pulsatilite durumu ile de son poliklinik kontrollerinde bakilan RDW
dizeyleri arasinda istatistiksel olarak anlamli kabul edilen bir iligki olmadigi
goralda.

Fontan cerrahi tipine gore platelet degerleri karsilastirildiginda ameliyat

tipleri arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmadi (p=0,402).
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Hastalarin son poliklinik kontrolinde dlgulen platelet duzeyleri hastalarin
fenestre olup olmamasina gére degerlendirildiginde fenestre olan grupta
platelet sayisinin daha fazla oldugi goruldl, gruplar arasindaki fark
anlamliydi (p=0,027)

Fontan cerrahi tipine gore Olcllen son oksijen saturasyonu degerleri
arasindaki fark istatistiksel olarak anlamli bulundu (p=0.006). Farki
olusturan tip diger tiplere gore daha yuksek oksijen saturasyonuna sahip
olan lateral tinel tipiydi. Diger tiplerin oksijen saturasyonlari benzer
bulundu. Pulsatilite durumuna goére son poliklinik kotrolinde 6lctlen
oksijen saturasyonu degerleri karsilastirildiginda pulsatil hastalarin
oksijen saturasyonunun daha yuksek oldugu gorulda; gruplar arasindaki
fark anlamliydi (p= 0,044).

Hastalarin kalp kapak yetmezlikleri yok-hafif ile orta ve Uzeri kapak
yetmezIligi bulunanlar olmak Uzere iki gruba ayrilarak Fontan cerrahisi
oncesi ve sonrasl arasinda karsilastirildi. Hastalara Fontan cerrahisi
uygulandiktan sonra orta ve Uzeri kapak yetmezliklerinin geriledigi goéruldu
ancak bu azalma istatistiksel olarak anlamli bulunmadi.

Fenestre olan hastalarda postoperatif donemde hastenede yatis sliresinin
fenestre olmayanlara gére daha kisa oldugu ancak bu farkin istatistiksel
olarak anlamli dizeyde olmadigi goruldl. Fontan cerrahisi sonrasinda
hastanede yatis suresi ile pulsatilite arasinda bir iligki saptanmadi
(p=0,202).

Ventikdl yapisi undetermine ve RV olan grup hastalar icinde azinhigi
olusturmaktaydi. Hastalarin %76,7’sinde fonksiyonel ventrikil yapisi LV
iken %17,9’unda RV, %3,4’lGnde ise undetermineydi. Hastalar fonksiyonel
ventrikil yapisi LV ile RV veya undetermine olanlar olmak tzere 2 ana
gruba ayrildi. Fonksiyonel ventrikul yapilari LV olanlarda son polikinik
kontroliinde dlcilen Hb dederi daha dusuk (p=0,460), pH degeri daha
dusuk (p=0,247), RDW degeri daha ylksek (p=0,332) ve BNP degeri daha
yuksekti (p=0,113). Oksijen saturasyonu ilk grupta daha dusik olmasina
ragmen iki grup arasinda istatistiksel olarak anlamh bir fark bulunmadi

(p=0,507).Fonksiyonel kalp yapisi LV olanlarin postoperatif dénemde
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hastanede yatis suresinin daha kisa oldugu ancak farkin istatistiksel olarak
anlamli olmadigi goéraldu (p=0,221).

Hastalarin Fontan cerrahi prosedurl Oncesi yapilan kardiyak
kateterizasyon kayitlar incelendiginde ortalama ana pulmoner arter
basincinin 12 mmHg oldugu goruldi. Ana pulmoner arter basincini12
mmHg altinda olanlarin yatis slreleri daha kisa, son poliklinik
kontrollerinde bakilan saturasyon degerlerinin daha yuksek oldugu
goruldu ancak bu farkliliklarin istatistiksel olarak anlamli olmadigi gorulda.
Ekstrakardiyak ve intra-ekstrakardiyak tipler karsilastirildiginda hastalarin
yagsiz vucut kutle indeksleri agisindan gruplar arasinda istatistiksel olarak
anlaml bir fark gortulmedi (p=0,175). Vucut kitle indeksi acisindan da
ekstrakardiyak ve intra-ekstrakardiyak tipler arasinda istatistiksel olarak
anlamli bir fark yoktu (p=0,201).

IPAQ anketi uygulanan hastalarin %58’inin fiziksel aktivite diizeyi inaktif
olarak degerlendirildi. Hastalarin blyuk c¢ogunlugunun fiziksel aktivite
diizeyinin inaktif olma nedeninin akran ve ebeveynlerinin korku nedeniyle
asir korumaci olmasi sonucu hastalarin egzersiz yapmaktan kaginmasi
olabilecegi disunuldl. Bu sonug bize hastalarin saglik durumlarinin tek
basina dederlendiriimeyerek fiziki ve sosyal ¢evre ile birlikte saghgin
belirleyicileri kavrami ile birlikte degerlendirilmesi gerektigini gosterdi.
Hastalarin ailelerinin fiziksel aktivitenin 6nemi ve saghga katkilari
konusunda bilgilendiriimesi ve korkularinin giderilmesi agisindan
desteklenmesinin 6nemlidir. Bu konuda sosyal sorumluluk projeleri
geligtirilerek hastalarin saglik durumlarina uygun olarak yarismali olmayan
spor aktiviteleri ve etkinlikler diizenlenilebilir. Ayrica okullarda beden
egitimi derslerinde bilinglendirme ve spora tesvik acgisindan T.C. Milli
Egitim Bakanhgi ile etkili bir igbirligine yer vermek faydali olabilir.
Hastalar IPAQ anket skorunun sonucuna gore inaktif ile yeterince aktif ve
uzeri duzeyde aktif olanlar olmak tzere iki gruba ayrildi. Ekstrakardiyak ve
intra-ekstrakardiyak tip karsilastirildiginda anket sonuglarinda istatistiksel
olarak anlaml bir fark gértlmedi (p=0,558).
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Ekstrakardiyak ve intra-ekstrakardiyak Fontan cerrahi tipleri 6 dakika
yurime testi 6ncesi ve sonrasinda Olgllen saturasyon dederlerinin farki
agisindan karsilastirildiginda intra-ekstrakardiyak tipte saturasyon farkinin
ekstrakardiyak tipe gore daha fazla oldugu goéruldi ancak bu fark
istatistiksel olarak anlamli degildi (p=0,112). Bu farkin intra-ekstrakardiyak
tip girisimlerde fenestrasyon tekniginin ¢ok daha fazla tercih edilmesi ile
iligkili oldugu dusunaldu.

Iskelet kasi fonksiyonunu degerlendirebilmek icin el kavrama kuvvetleri
intra-ekstrakardiyak ve ekstrakardiyak grupta degerlendirildiginde gruplar
arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmadi (p=0,152).

6 dakika yUrume testi ile baskin el kavrama kuvveti arasinda istatiksel
olarak anlaml pozitif korelasyon bulundu (korelasyon katsayisi: 0,543",
p=013). Daha genis c¢apli iyi randomize edilmis c¢alismalar ile
desteklendikten sonra daha pratik bir yontem olan el kavrama testinin
gerekli durumlarda 6 dk yurime testine alternatif olabilecegi dustunuldu.
Egzersiz kapasiteleri, tahmini VO2maks (ml/kg/dk) ile degerlendirildi.
Hastalarimizda ortanca tahmini VO2maks degeri 35,6 mL/kg/dk olarak
hesaplandi. Intra-ekstrakardiayak ve ekstrakardiyak gruplar VO2maks
degerlerine gore karsilastirildiginda gruplar arasinda istatistiksel olarak
anlaml bir fark saptanmadi (p=0,23). Ancak bu konuda daha genis ¢apl
hasta populasyonu ile yapilacak iyi randomize edilmis ¢alismalara ihtiyag
oldugu aciktir.

Calismamizda vicut yag kompozisyonlari degerlendirildiginde intra-
ekstrakardiyak tipte ekstrakardiyak tipe gore vucut yag oraninin daha
dusuk oldugu goralda (p=0,038). Yagsiz bir vicut komponentine sahip
olmanin ise uzun donemde Fontan cerrahi prosedurli uygulanmis
hastalarda prognoz ve yagsam kalitesi agisindan daha iyi bir sonugla iligkili
olabilecegi dusunulda.

Galismamizda yagsiz vucut kutle indeksi (FFMI) ile 6 dk yurime testi
arasinda istatistiksel olarak anlaml bir korelasyon oldugu goéruldu
(korelasyon katsayisi: 0,526, p=0,017). Poliklinik hastalarinda viicut

kompozisyonu verilerinin tipki 6 dk yurime testi verileri gibi kaydedilmesi
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ve bu durumun kas kitlesi yonunde geligtiriimesine yonelik yaklagimlarin
hastalarin prognozu Uzerine olumlu etki saglayabilecegi dugunulmustur.
Calismamizda hastalarin klinik durumlarina uygun cerrahi teknik, uygun
ameliyat zamanlamasi gibi prognostik olarak 6neme sahip verilerin
ulkemizde daha guglu bir sekilde analiz edilebilmesi igin, ulusal bir veri
tabani olusturulmasina ihitiyacimizin oldugu gorulmustur.

Literatiirde Fontan cerrahisi uygulanacak hastalarda cerrahi alt tip,
fenestrasyon, pulsatilite gibi 06zelliklerin tercihinde klinisyene yol
goOsterecek daha kesin verilerin elde edilebilmesi icin, hastalarin mortalite
ve morbidite agisindan daha uzun sure izlendigi ve daha kapsaml

calismalara gereksinim vardir.
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8. EKLER

Ek 1: Uluslararasi Fiziksel Aktivite Anketi

Bu anketle gunluk hayatinizin bir pargasi olarak yaptiginiz fiziksel aktivite
tiplerini bulmakla ilgileniyoruz. Sorular son 7 gun igerisinde fiziksel olarak
harcanan zamanla ilgilidir. Lutfen sorular iste, evde, bir yerden bir yere
giderken, bos zamanlarinizda yaptiginiz spor, egzersiz veya eglence
aktivitelerini dusunerek yanitlayin.

Son 7 gunde yaptiginiz siddetli aktiviteleri dugsinun. Siddetli fiziksel aktiviteler
agir fiziksel efor gosterdiginizi ve nefes alma hiz ve derinliginizin normalden
cok daha fazla oldugu aktiviteleri ifade eder. Herhangi bir zamanda en az 10
dakika yaptiginiz bu aktiviteleri dugunain.

1. Gegen 7 gun igerisinde kag¢ gun agir kaldirma, kazma, aerobik, basketbol,
futbol veya hizl bisiklet gevirme gibi siddetli fiziksel aktivitelerden yaptiniz?

Haftada___ gin
1 Siddetli fiziksel aktivite yapmadim. — ( 3.soruya gidin.)

2. Bu gunlerin birinde siddetli fiziksel aktivite yaparak genellikle ne kadar
zaman harcadiniz?

Gunde __ saat
Gunde ___ dakika
1 Bilmiyorum/Emin degilim

Gegen 7 glunde yaptiginiz orta dereceli fiziksel aktiviteleri disinin. Orta
dereceli aktivite orta derece fiziksel gu¢ gerektiren ve normalden biraz sik
nefes almaya neden olan aktivitelerdir. Yalniz bir seferde en az 10 dakika
boyunca yaptiginiz fiziksel aktiviteleri disunun.

3. Gegen 7 gln igerisinde ka¢ gun hafif yuk tagima, normal hizda bisiklet
cevirme, halk oyunlari, dans, bowling veya ciftler tenis oyunu gibi orta dereceli
fiziksel aktivitelerden yaptiniz? Yurame dahil degildir.

Haftada___ gin

1 Orta dereceli fiziksel aktivite yapmadim. — (5.soruya gidin.)
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4. Bu gunlerin birinde orta dereceli fiziksel aktivite yaparak genellikle ne kadar
zaman harcadiniz?

Gunde __ saat
Gunde ___ dakika
1 Bilmiyorum/Emin degilim

Gecgen 7 gunde yuruyerek gegirdiginiz zamani disunun. Bu isyerinde, evde,
bir yerden bir yere ulasim amaciyla veya sadece dinlenme, spor, egzersiz veya
hobi amaciyla yaptiginiz yartyus olabilir.

5. Gegen 7 gun igerisinde, bir seferde en az 10 dakika yuraduguniz gin sayisi
kagtir?

Haftada__ gin

“1Yurimedim. — (7.soruya gidin.)

6. Bu gunlerden birinde yuruyerek genellikle ne kadar zaman gegirdiniz?
Gunde __ saat

Gunde ___ dakika

1 Bilmiyorum/Emin degilim

Son soru, gegen 7 glinde hafta icinde oturarak gecirdiginiz zamanlarla ilgilidir.
iste, evde, calisirken ya da dinlenirken gecirdiginiz zamanlar dahildir. Bu
masanizda, arkadasinizi ziyaret ederken, okurken, otururken veya yatarak
televizyon seyrettiginizde oturarak gecirdiginiz zamanlari kapsamaktadir.

7. Gegen 7 gun icerisinde,gunde oturarak ne kadar zaman harcadiniz?
Gunde __ saat

Gunde ___ dakika

1 Bilmiyorum/Emin degilim

SORULARIMIZ SONA ERMISTIR. KATILIMINIZ iICIN TESEKKURLER.

**International Physical Activity Questionnare (IPAQ) resmi internet sitesinden
temin edilmistir. Bu anketin Turkge gecerlilik ve guvenilirlik galismasi Saglam
ve ark. tarafindan 2010 yilinda yapilmistir.



Ek 2: Cocuk Fiziksel Aktivite Anketi (CFAA)

Hasta no:
Tarih:
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Son 7 gun i¢cindeki (son 1 haftadaki) fiziksel aktivite dizeyinizi 6grenmeye
calisiyoruz. Bu etkinlikler terlemenize ya da bacaklarinizi yorgun hissetmenize
neden olacak diizeyde spor yapmak ya da dans etmek ya da sizi nefes nefese
birakan kosma, tirmanma ve kayma gibi oyunlardir.

Unutmayin:

1. Bu ankette dogru ya da yanlhsg cevap yoktur- Bu bir test dedgildir.
2. Latfen batuan sorulari, dogru ve durustge yanitlayiniz- bu ¢ok dnemlidir.

1) Bos vakitlerinizdeki fiziksel aktivite: Gegtigimiz 7 gun iginde(son haftada)
asagidaki aktivitelerden herhangi birini yaptiniz m1? Cevabiniz evet ise kag
kez? (Her soru igin tek bir segenegi isaretleyiniz).

Hic
yapmadim

1-2 kez

3-4 kez

5-6 kez

7 kez veya
daha fazla

Egzersiz amagl yurtyis

Kovalamaca

Bisiklete binme

Kosma

Futbol

Voleybol

Basketbol

Ylzme

© PN gAML

Dans

10. Buz pateni

11. Kay kay

12. Ziplama

13. Kirek cekme

14. Paten kaymak

2) Son 7 gunde beden egitimi (BE) derslerinde ne siklikla hareketliydiniz (¢ok

oynamak, kosmak, ziplamak, atlamak gibi.)? (Sadece birini isaretleyin).
Hi¢ hareketli degildim. Beden egitimi derslerine katilmiyorum.
Hemen hemen hig hareketli degildim.
Bazen hareketliydim.

Oldukga sik hareketliydim.
Her zaman hareketliydim.

arwnE

3) Son 7 gunde, teneffislerde en ¢ok ne yaptiniz? (Sadece birini isaretleyin).

1. Oturdum (konustum, okudum, édev yaptim).

2. Etrafta gezindim veya dolastim.
3. Cok az kostum veya oynadim.
4. Biraz kogtum veya oynadim.

5. Zamanin gogunu kosarak, oynayarak gegirdim.
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4) Son 7 ginde, &glen arasinda ne yaptiniz? (Ogle yemegdi yemek
diginda)?(Sadece birini isaretleyin).

1.0turdum (konustum, okudum, édev yaptim).

2. Etrafta gezindim veya dolagtim.

3. Cok az kostum veya oynadim.

4. Biraz kogtum veya oynadim.

5. Zamanin ¢ogunu kosarak oynayarak gegcirdim.

5) Son 7 gun icinde, okuldan hemen sonra, ka¢ gin cok aktif olarak spor
yaptiniz, dans ettiniz ya da oyun oynadiniz?(Sadece birini isaretleyin).

1. Hig

2. Gegen hafta 1 kez

3. Gecgen hafta 2 ya da 3 kez

4. Gegen hafta 4 kez

5. Gecgen hafta 5 kez

6) Son 7 gunde, kac aksam c¢ok aktif olarak spor yaptiniz, dans ettiniz yada
oyun oynadiniz? (Sadece birini isaretleyin).

1. Hig

2. Gegen hafta 1 kez

3. Gecen hafta 2 ya da 3 kez

4. Gegen hafta 4 ya da 5 kez

5. Gecgen hafta 6 ya da 7 kez

7) Gectigimiz hafta sonu, kag kez ¢ok aktif olarak spor yaptiniz, dans ettiniz ya
da oyun oynadiniz? (Sadece birini isaretleyin).

1. Hig

2.1 kez

3.2-3kez

4.4 -5kez

5. 6 ya da daha fazla kez

8) Asagidakilerden hangisi son 7 gun i¢cinde bos zamanlarda yaptiginiz fiziksel
aktivite sikhgini en iyi sekilde tanimlamaktadir? Sizi tanimlayan cevaba karar
vermeden once lutfen bes (5) durumu da okuyunuz.
1. Bos zamanimin hepsini ya da ¢ogunu ¢ok az fiziksel glg¢ isteyen
aktiviteler yaparak gecirdim.
2. Bos zamanlarimda bazen (gecen hafta 1-2 kez) fiziksel aktiviteler
(6rnegin; kosu, yuzme, bisiklete binme, top oynamagibi) yaptim.
3. Bos zamanlarimda siklikla (gecen hafta 3-4 kez) fiziksel aktiviteler
yaptim.

4. Bos zamanlarimda sik sik (gegen hafta 5-6 kez) fiziksel aktiviteler
yaptim.

5. Bos zamanlarimda ¢ok sik olarak (gecen hafta 7 ya da daha fazla
kez) fiziksel aktiviteler yaptim.
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9) Gegen haftanin her gunu igin ne siklikla fiziksel aktivitede (spor yapmak,
dans etmek ya da diger fiziksel aktiviteler) bulundugunuzu isaretleyiniz

Hic Biraz
Orta Sik Cok sik

1. Pazartesi

2. Sall

w

. Carsamba

N

. Persembe

5. Cuma

6. Cumartesi

7. Pazar

10) Gectigimiz hafta hasta oldunuz mu veya normal fiziksel aktivitenize engel
olacak herhangi bir sey oldu mu? (Birini isaretleyiniz.)

1. Evet
2. Hayir

Cevabiniz evet ise, engel neydi?

Cocuk fiziksel aktivite anketi “Turkish Journal of Medical Sciences”
dergisinden elde edilmistir. Bu anketin Turkge gecerlilik ve guvenilirlik
calismasi Erdim ve ark. tarafindan 2019 yilinda yapilmistir.



