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ÖZET 

Triküspit alrezili 20 yaşındaki erkek hastaya 
modifiye Fontan ameliyatı uyguladık. Björk 
tarafından tarif edilen bu girişimle sağ atrium 
direkt olarak sağ ventrikül çıkışma anastomoz 
edildi Anastomozun arka duvarı sağ atrüıl doku
dan, ön duvarı ise dakron greftten oluşturuldu. 
A Mal ve ventriküler septal defektler teflon peç 
ite kapatıldı. 

Postoperatif dönemi komplihasyonsuz sey
reden hasta, 10 uncu gün şifa ile taburcu edildi 

Anahtar Kelimeler: Tıiküıpit atrezisi, Fontan girişimi, 
Modifiye (Björk) Fontan 
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SUMMARY 

We performed modified Fontan operation for 
the 20 years old boy who had tricuspid atresia. We 
anastomosed right atrium directly to the right 
ventricle outflow tract as described by Bjork. 
The posterior wall of the anastomose was right 
atrial tissue, anterior wall created with a dacron 
graft. Atrial and ventricular defects were clo
sed teflon patches. 

Postoperative period was uncompliated. Pati
ent discharced on the 10 th postoperative day in 
complete recovery. 

Key Words: Tricuspid atresia, Fontan procedure. Modi
fied. Fontan (Bjôrk). 
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Triküspit atrezisi, sağ atrium ile sağ ventrikül 
arasındaki triküspid kapağın konjenital agenezisi ile 
karakterize kompleks bir kardiak malformasyondur. 
Bu patoloji genellikle atrial septal defekt, mitral valv 
prolapsusu, sol ventrikülde genişleme hipoplastik sağ 
ventrikül ile birlikte bulunur (1,2,3,4,5). Kompleks 
defektlerle birlikte o lduğu zaman, tedavi edilmeyen 
hastaların 2/3 si bir yaşını doldurmadan ölürler (6). 
Triküspit atrezileri konjenital kalp hastalıklarının 
%2-3'ünü teşkil ederler (1,2,3). 

Triküspit atrezisi ilk defa 1824 de Holmes tara
fından tanımlanmışt ı r . İlk başarılı ameliyat Fontan 
tarf ından 1971 de gerçekleştiri ldi (7). Daha sonra 
modifiye edilen bu ameliyat halen çeşi t l i merkezlerde 
basan ile uygulanmaktadı r (8,9,10). 

Biz vakamızda bir Fontan modifikasyonu olan 
Björk 'ün tarif et t iği sağ atrium ile sağ ventrikül çıkışı 
arasında direkt anastomoz tekniğini uyguladık (9). 

V A K A TAKDİMİ 
20 yaş ında erkek hasta. Çarpınt ı , nefes darlığı, 

morarma ve ç a b u k yorulma şikayetleri ile T.Y.İ.H. 

Kardiyoloj i Kliniğine başvurmuş . Ailesi tarafından 
morarmasının d o ğ u ş t a n beri o lduğu ve giderek ar t t ığ ı 
ifade edilmekteydi. F iz ik muayenede;, ellerde ç o m a k 
parmak, dudak ve kulak memelerinde siyanoz vardı. 
Nabız 92/dak, kanbasıncı 115/65 mmHg olarak 
alındı. Apex 5 inci interkostal aralıkta ve orta ha t t ın 
solunda id i . Dinlemekle mezokardiak odakta 3/6 lık 
sistolik üfürüm duyuluyordu. E K G si sinüzal ritmde 
olup, sol aks sapması , sağ atrial ve sol ventrikül hipert-
rofi kriterleri gös ter iyordu. Dalak palpe edilemiyor 
ve ödem yoktu , 3 cm.lik palpabl hepatomegalisi vardı. 
Ekokardiografık incelemede, triküspit atrezisi, A S D , 
V S D hipoplastik sağ ventrikül ile birlikte normal 
damar pozisyonları gözlendi . Hb 15.8 gr, Hct %48 i d i . 
Radyolojik incelemede pulmoner kan ak ımında 
azalma vardı. Preoperatif ve postoperatif akciğer 
telegrafileri Şekil I ve II de gösterilmiştir . Hastaya 
preoperatif ve postoperatif kateter çalışması yapıldı . 
Tablo I sonuçlar ı göstermektedir . 

CERRAHİ TEKNİK 
Hastamız Tip 1 c triküspit atrezisi ön tanısı ile 

ameliyata alındı. Median sternotomi ile göğüs açı ld ı . 
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Şekil 1. Ameliyat öncesi akciğer grafisi Şekil 2. Ameliyat sonrası akciğer grafisi 

Tablo - I 

Kateter Çalışması Sonuçları 

Preoperatif 
Basınçlar 
(mmHg) Og Satürasyonu 

Postoperatif 
Basınçlar 
(mmHg) 

V.c.superior - 57 -
Sağ atrium m:ll 58/69/65 14 
Sağ ventrikiil 28/0/4 42 22/3/7 
Pulmoner arter 28/10/8 50 22/11/16 
Sol ventrikiil 98/0/4 74 -Aort 98/65/72 79 -Pulmoner ven - 98 -

Tablo II 

Fontan ve Modifiye Fontan Ameliyatlarının 
Endikasyon Kriterleri 

1. Hasta 4 yaşının üzerinde (Akciğer damar yatağının geliş
mesi iç in) , 

2. Sinüs ritminde, 
3. Sistemik venöz drenajı normal, 
4. Sağ atrium volümü yeterli, 
5. Ortalama pulmoner arter basıncı 15 mmHg'nın altında, 
6. Pulmoner vasküler direnç 4 ü n i t e / m 2 nin altında, 
7. Pulmoner arter çapı/aort çapının 0,75 veya altında, 
8. Sol ventrikiil ejeksiyon fonksiyonu %60'ın üzerinde veya 

enddiastolik basınç 10 mmHg nrn altında, 
9. Sol atrioventriküler (mitral) kapak normal olmalı, 
10. Daha önce yapılmış şant ameliyatlarının bozucu etkisi ol

mamalıdır (28). 

Sağ atriumun büyüklüğü yeterli id i . Venöz kanüller-
den biri direkt V.c.superiora, diğeri ise V.c.inferiorun 
sağ atriuma açı ldığı yere yakın olarak sağ atriumdan 
kondu. Böylece sağ atriumdan azami derecede isti
fade etmeye ve kontraksiyon gücünden faydalanıl-
maya çalışıldı. S o ğ u k potasyümlu kardiopleji kulla
nıldı. Hasta 2 7 ° C ye kadar soğu tu ldu . Pulmoner 
kapağın normal o lduğu , sağ atriumun iy i geliştiği,, 
sağ ventrikül boş luğunun hipoplastik olmasına rağ
men yeterli genişl ikte o lduğu gözlendi. Atr ia l ve vent-
riküler septal defektler teflon peç ile kapat ı ld ık tan 
sonra sağ ventrikülün pompa gücünden istifade etmek 
sayesiyle yeterli genişlikte sağ ventrikül boş luğu da 
bu lunduğundan Björk tekniği uygulandı . Sağ atrium 
ile sağ ventrikül çıkışı arasındaki tünelin arka duvarı 
sağ atrial dokudan, ön duvarı ise dakron greftten 
o luş tu ru ldu (Şeki l 3). 

Aor t ik kros-klemp süresi 55 dakika, total bypass 
süresi 110 dakika olan hasta inotropik desteğe ih t iyaç 
duymaksızın y o ğ u n bakım ünitesine alındı. 

Postoperatif d ö n e m d e ritm problemi olmadı . Sağ 
atrium basıncı 12-18 cm. H 2 0 , pulmoner er basıncı 
10-25 mmHg arasında değişt i . PostoperatL d ö n e m d e 
dijital ve diüretik kullanan hasta ameliyattan sonraki 
10 uncu günde şifa ile taburcu edildi. 

T A R T I Ş M A 
Triküspit atrezileri genellikle kompleks kardiak 

malformasyonlarla birlikte bulunurlar ve çeşit l i şekil
lerde sınıflandırmalar yapı lmışt ı r (6,11). 

Pulmoner kan akımı yeterli olmayan hastalarda 
pulmoner vasküler yatağın geliştirilmesine yönel ik 
bazı ş an t ameliyatları yapı lmaktadır . Bunlar arasında; 
Glenn, Blalock-Taussig, Potts-Smith ve VVaterston 
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Şekil 3-B. Sağ atrium-Sağ ventrikül anastomozunun görünüşü. 
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ameliyatları sayılabilir (1,2,3,8). Pulmoner kan akımı 
fazla olan vakalarda ise pulmoner banding yapılarak 
gelişecek olan kalp yetmezliklerine ve pulmoner vas-
küler hastalık oluşmasına mani olmaya çalışılmakta
dır (3,12). 

Sağ tarafın ilerleyici lezyonlarının düzeltilmesinde 
sağ ventrikülün devre dışı bırakılması ilgili deneysel 
çalışmaları takiben Rodbard ve Wagner 1949'da sağ 
ventrikülün by-pass edilebileceğini gösterdiler (13). 
1958'de ise Glenn triküspit atrezili bir hastaya sağ 
pulmoner arter ile V.c.superior arasında ilk şant ame
liyatını yaptı (14). Böylece akciğerlerin venöz ba
sınç altında perfüze olabileceği fikri yaygınlaştı. 
Yine bu tarihlerde V.c.inferior ile sol pulmoner arter 
arasında yapılan deneysel santiar başarısız kaldı. 

Venöz dönüşü akciğerlere yönlendirici bu çalış
malardan sonra Fontan ilk başarılı ameliyatını yaptı 
(7). Halen çeşitli merkezlerde uygulanan Fontan ame
liyatının orijinal şeklinde; V.c.süperior sağ pulmoner 
arterin proximal kısmı aortik valvli bir homogreft ara
cılığı ile birleştirildi. Ana pulmoner arter orijininden 
bağlanıp, V.c. inferior-sağ atrial birleşim yerine ho
mogreft bir valv replase edilir ve ASD kapatılır (7). 
Daha sonra orijinal Fontan ameliyatında bazı modifi
kasyonlar yapıldı. Bunlardan en önemlileri Kreutzer 
ve arkadaşlarının yaptığı sağ atrium-pulmoner arter 
ve Björk un yaptığı sağ atrium-sağ ventrikül arası 
direkt anastomozlardır (8,9). 

Direkt anastomoz yapılabilmesi bazı şartlara bağ
lıdır. Bunlar (15,16): 

1. Sağ ventrikül kavitesinin yeterli genişlikte ol
ması, 

2. Pulmoner kapağın normal fonksiyon yapması, 
3. Büyük damarların birbiriyle olan ilişkisidir. 

Bu ameliyatlarda direkt anastomozların yanı-
sıra porcin konduitler ve aortik homogreftlerde kul
lanılmıştır (17,18,19). Fontan ve modifikasyonları 
daha önce düzeltilmesi mümkün olmayan bazı kardiak 
defektlerde de basan ile uygulanmaktadır (8,9,20, 
21,22,23). Triküspit atrezisinde Fontan ameliyatı ve 
modifikasyonlarının uygulanabilmesi için bazı kriter
ler gerekmektedir. Bunlar Tablo II de gösterilmiştir. 

Orijinal Fontan ameliyatında uygulanan V.c.in
feriora kapak takılması da nadiren kullanılmaktadır 
(20,24,25). Somerville ve Ross bu ameliyatlarda 
Glenn şantının temel prensip olarak düşünülmemesi 
gerektiğini öne sürdüler (26). Diğer bazı yazarlar da 
aynı kanıda olduklarını bildirmişlerdir (8,9,20,25). 
Bunun aksini düşünen Wiliam ve arkadaşlan ise 10 
yaşından büyük, ciddi siyanozu olan çocuklarda eğer 
pulmoner direnç 4 üni te /m 2 nin üzerinde ve 
pulmoner arter, pulmoner kapak infundibulum yeter
siz ise Glenn şantının yapılması gerektiğini iddia et
mişlerdir (12). 

Gerçekten orijinal Fontan ameliyatının sistemik 
venöz dönüşün 1/3'U pulmoner yatağın %60 im teşkil 
eden sağ akciğere, gerikalan 2/3 ü ise pulmoner yata
ğın %40 ını teşkil eden sol akciğere göndermek gibi 
bir dezavantajı vardır (29). Aynca kava-pulmoner 
anastomozlarının intrapulmoner şant oluşturma gibi 
bir özelliği olduğu da bilinmektedir (27). 

Fontan ameliyatının mortalitesinin %5-24 ara
sında değiştiği bildirilmektedir (20,22). Bu oran 
kompleks kardiak malformasyonlarda daha da artabi
lir (21,24,30). Bazı çalışmalarda ise daha önce Glenn 
şantı yapılan vakalarda mortalitenin daha da düştüğü 
öne sürülmektedir (31,32,33). 

Bazı cerrahlar sağ ventrikül boşluğunun hipop-
lastik olduğu durumlarda valvsiz konduit, sağ ventri
kül boşluğunun biraz daha geniş olduğu durumlarda 
ise valvli konduitin kullanılmasını önermektedirler 
(29,31). Laks ve arkadaşları valvsiz konduit kullanılan 
vakalarda zamanla sağ ventrikül sistolüne bağlı ola
rak gelişen sağ atrial genişlemeler olduğunu belirt
mişlerdir (29). 

Sağ atrium ile sağ ventrikül arasına konan don-
duitlere valv konup konmaması halen tartışma konu
sudur. Gale ve arkadaşlarına göre konduit kullanılacak 
vakalarda optimal yaş 4-15 arasında, kullanılmayacak
larda ise bir yaşın altında olmalıdır (34). Bull ve ar
kadaşlan sağ atrium-pulmoner arter arası anastomoz-
lannda valvsiz konduitleri savunmaktadır (18). 
Yacoup ve arkadaşları tarafından da valvli konduit 
kullanıldığı durumlarda atrium sistolü esnasında kava-
lara reflüksü önlemede kaval valvlerin önemi vurgulan
maktadır (35). Shemin ve arkadaşlarının yaptıklan 
bir araştırmada ise valvli konduitin pozitif basınçlı 
ventilasyon esnasında kapandığı görülmüştür (36). 

Postoperatif erken dönemde sağ atrial hipertan
siyon, plevral effüzyon interstisyel ödem, komplians 
değişikliklerine bağlı olarak gelişen akciğer kompli-
kasyonlan tedavi gerektiren problemlerdir (20,33). 
Fontan ameliyatından genellikle sonra sistemik venöz 
hipertansiyon gelişir ve hastanın postoperatif seyrini 
etkiler. Doty ve arkadaşları geliştirdikleri eksternal 
kompresyon aleti ile venöz hipertansiyonu tedavi 
ettiklerini bildirmektedirler (37). Laks ve arkadaşlan 
ise sol tarafın doluş basıncını ve kardiak outputu artı
rarak venöz hipertansiyonun akut etkilerini bir dere
ceye kadar azalttıklarını belirttiler (29). 

Erken dönemde sağ atrium basıncının a ş m art
ması mortaliteyi artıran bir faktördür (10,12,31,33). 
Deneysel çalışmalarda ve uzun süreli takiblerde hepa-
tik venöz sistemde basınç artması sonucu karaciğer 
fıbrozisi-kardiaksiroz-gelişmektedir (38). 

Geç dönemde; konduitlerin içinde fibröz kabuk 
oluşarak zamanla greft tıkanıklıkları o luştuğu, valvin 
bu olayı hızlandırdığı değişik araştırmalarla kanıtlan
mıştır (10,12,31,33,34). Dehidratasyon, aşın pulmo-
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ner vasküler direnç ve konduitin ameliyat esnasında 
gereksiz manuplasyonu greftte akım azalması yaparak 
t ıkanmalara sebep olmaktadır (8,10,12,20,31). Buna 
bir ölçüde mani olmak için postoperatif dönemde 
aspirin ve dipridamol tavsiye edilmişt ir (29). Sternum 
basısı da greftte t ıkanıklık sebeplerindendir. Buna en
gel olmak için Kreutzer ve arkadaşları pulmoner annu-
lusa rijit (sert) teflon halka konulmasını önermekte 
dir (8). 

Valvl i konduit kullanılan olgularda ekokardiogra-
fik çal ışma ile valvin geç açıldığı ve yavaş kapandığı 
gözlenerek valvin efektif olmadığı kanaatine varılmış
tır (21,33). Ayrıca trombus oluşması ve hastanın 
büyümesiyle valvli konduitin yetersiz kalması da 
başka bir risk olarak belirt i lmiştir (10,27,31). Kondu-
itlerin uzun süre açık kalma ihtimalinin az o lduğu , 
geç dönemde greft t ıkanıklığı nedeniyle yeniden ame
liyat gerekeceği de bildirilmiştir (9,10,12,29,31,33). 

Konduit lerin t ıkandığı dönemlerde , Glenn şantı 
açıksa buna hayat kurtarıcı olacağı düşünülmek
tedir (21,32,39). 

S O N U Ç 
Bugün Fontan ve modifiye Fontan ameliyatları 

pulmoner atrezi ve tek ventrikül gibi bir takım komp
leks kardiak malformasyonlar yan ında triküspit atre-
zilerinde de başarı ile uygulanmaktadı r . Tandon sınıf
landırmasına göre T i p - l c grubuna dahil edilebilen 20 
yaşındaki hastamıza Björk'ün tanımladığı modifiye 
Fontan ameliyatını uyguladık. A S D ve V S D teflon 
peç ile kapat ı ld ıktan sonra sağ atrial doku tünelin 
arka duvarını o luş tu racak şekilde sağ ventrikül çıkı
nlına direkt anastomoz edildi. Tünelin ön duvan ise 
dakron greftten o luş tu ru ldu . 

Postoperatif dönemde komplikasyon olmadı . 
Hasta dijital ve diüretik verilerek taburcu edildi. 
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