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Ozet

Summary

Amag: Trunkus arteriyozus tedavi edilmgitide %100 6lum-

le sonuclanan ancak cerrahi tedavi uUggdiginde
mortalitenin %929 lara dgtigl, &ir bir konjenita
anomalidir. Bu anomalinin cerrahi tedavisi sonrd&nt
ler c¢aunlukla kardiyak nedenlerle olmaktar
Nekrotizan enterokolit mortalitesi yiiksek bir hagtar

ve yenid@gan dénemi dunda nadirdir. Bu olgu sunu-
munda, bgarili bir cerrahi onarimi takiben sorunsuz sey-

reden bir erken postoperatif donem sentzeklenmeye

bir sekilde nekrotizan enterokolit nedeni ile kayh#tti

miz bir vaka tartlmaktadir.

Olgu Sunumu: Tip | truncus arteriyozus, g& VSD, pater
foramen ovale ve 3. derece trunkal kapak yetrgetds-
pit edilen bir hatada dakron yama ile VSD kapatilrr
ve pulmoner artesgs ventrikill arasina porcine kape
konddyit kullanilarak total dizeltme ameliyati ydp
Erken postoperdtdénemde sorunsuz seyreden has
postoperatif 8. glinde nekrotizan enterokolit gelilUy-
gulanan tedaviler ve intestinal rezeksiyonlargnrer
hasta postoperatif 10. giin kaybedildi.

Sonug: Trunkus arteriyozus tedavisi zor olangira bir
konjenital anoralidir. Basarili bir cerrahi tedavi ve erk
postoperatif strece gmen nadir de olsa getibiler
nekrotizan enterokolit yiiksek mortalitesi nedewi i
hastalarin postoperatif takibinde akilda bulunduall-
dir.

Background: Truncus arteriosus is a congenital anomaly
100% mortality without surgical treatment. Sur¢
mortality is between 29%. In most of the cases,
cause of mortaly is cardiac reasons. Necrotis
enterocolitis is a disease with high mortality hus ran
after newborn period. In this case report, a patemn
was succesfully operated with uneventful ¢
postoperative period but died unexpectedly du
necrotising enterocolitis was discussed.

Case Report: A patient diagnosed type | trun

arteriousus, large VSD, patent foramen ovale ahd 3

degree truncal valve insufficiency was tot
corrected with VSD closure with dacron patch
implantation of a porcie valved conduit betwe
pulmonary artery and right ventricle. Although §
postoperative period was uneventful, she
necrotizing enterocolitis at "B postoperative de
Despite medical treatment and intestinal resec
she died at 10 postoperative day.

Conclusion: Truncus arteriyozus is a severe conge
anomaly with a very difficult surgical treatmentegpit
successful surgical procedure and postoperative, ¢
rare and fatal disease, necrotizing enterocoliith s
high mortality shold be considered during postoper:
care of this children
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Trunkus arteriyozus (TA) tum konjenital
anomalilerin %2.8'sini olgturan, kompleks ancak
uygun sartlarda opere edilginde kabul edilebilir  (1). Preoperatif risk faktorleri olarak trunkal ka-
bir cerrahi mortalite ile tedavi edilebilen bir pakta yetmezlik, belgn 1 aydan kiguk olmasi,
patolojidir. Bu hastalarda kalpten cikan, sistemik agirliginin diguk olmasi, preoperatif solunum des-
ve pulmoner kan akimlarini @ayan tek bir blyiuk tegi gerektirmesi, yiuksek krosklemp zamanglike
arter ile geri VSD bulunur. eden kesintili aortik arkus, koroner arter anoraalil

Trunkus arteriyozusda cerrahi tedavi uygu-
lanmadginda bir yillik ygam orani %10-25'dir
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ri, pulmoner hipertansif hastalik ve operasyonuntandi. Yapilan diseksiyonlar sonrasi hastaya
hayatin ilk 100 giniinden sonra yapilmasi olarakaortobikaval kanidlasyon yapildi. Pompaya girilir
bildirilmi stir (1, 2). Bu hastalarda gecikiimeden, giriimez, s& ve sol PA ler snerlenerek pulmoner
yasamin ilk ayinda cerrahi tedavi uygulanmasi, yatgia kacs 6nlendi. Hasta 26 °C e kadargsitul-
hizla gelgen pulmoner hipertansiyon agisindan, du, miyokard korumasi amaci ile antegraguso
dolayisi ile de cerrahinin karisi agisindan hayati kristaloyid indiiksiyon ve takiben idame amaci ile
onem tair. Postoperatif donemde olumlerin en antegrad sguk kan kardioplejisi kullanildi. Total
onemli sebebi olarak miyokardiyal yetmezlik ve sirkilatuvar arrest uygulanmadi. Kros klemp ko-
kontrol altina alinamayan pulmoner hipertansif nulmasi  sonrasi, trunkal kagpa 1 cm
kriz gosterilmitir (2). Bu hastalarda postoperatif anterolateraline yapilan @ a ventrikilotomi ile
hayatta kalimi etkileyen gier bir faktor de, Di trikispit kapg&a uzanan, perimembrandz tip geni
George sendromu formunda immin yetm@ali  VSD ye ulaildi. Trunkal kapain, ventrikil tarafin-
siklikla goralebilmesidir. Biz yukarda tanimlanan dan incelenmesinde, trikiispit yapida ve onarim
risk faktorlerinden 3 Unl $&yan, preoperatif do-  gerektirecek major bir anomalisinin olmgdsap-
nemde ileri derecede pulmoner hipertansif olmaklatandi. Daha sonra tek tek 4-0 prolen géd ve
birlikte, postoperatif donemde gzl bir sekilde  dakron yama ile defekt kapatildi. VSD yamasinin
pulmoner basinci kontrol altinda tutulabilmesine st kenari saventrikillotomiye devami dikitekni-
ragmen, beklenmeyen ve nadir bir komplikasyon gi ile dikildi. Daha sonra ana PA, PA orifisine yaki
olan nekrotizan enterokolit (NEK) ile kaybgfti  olan sol koroner arter orifisine zarar verilmemesin
miz bir olguyu bildirmek istedik. dikkat edilerek trunkusdan ayrildi. Trunkustaki
Olgu Sunumu defekt primer olarak kapatildi. Daha sonra 13 mm
caplh "porcine” pulmoner kapakli konduyit (Cryolife
Ross  Bioprotez) hazirlanarak  6nce  PA

ginda kiz bebek hastaya yapilan ekokardiyografideP!furkasyonuna distal, daha sonra dgeentrikilde
Colett-Edwards Tip | Trunkus arteriyozus, geni olusturulan orifise dakron yama ile gelatilerek
VSD, patent foramen ovale ve 3. derece trunkalProksimal anastomoz yapildi. Isinmayi ve *hot-

kapak yetmezii saptandi. Hastaya yapilan kalp shot” inflzyonunu takiben kros klemp ka|dlrl|dl.
kateterizasyonunda  Qp/Qs=2.1, PVR =53, Reperfiizyon sonrasi 3 mcg/kg/dk dopamin, 5

Rp/Rs=0.3, PAP: 66/13 (37) ves zamanli aortik mcg/kg/dk dobutamin, 0.7 mcg/kg/dk milrinon des-

basing ise 70/24 (45) bulundu. Hastaya preoperatif€g' i€ sinus ritminde pompadan cikild. Sol

dénemde 22q delesyonunun tayini icin yapilan atriyum vev PA e birer basin¢ kateteri konulup
FISH testi (-) di ve komplet bir Di George sendro- Neémostaz sgandiktan sonra hasta kapatildi.

mu digundlmedi. Postoperatif ddsnemde hastada pulmoner hiper-

Hasta yiksek PA basinci nedeni ile gecikil- tansif krizi onlemek amaci ile ilk gin Fen-
meden ameliyata alindi. Entiibasyonu takibent@nyl+Norcuron, daha sonraki ginde Midazolam
femoral lokalizasyonda 4F iki lumenli santral infuzyonu uygulandi. Bgangicta 90/47 olan sis-
vendz kateter ve ucu abdominal aortaya kadar uzal€mik/PA sistolik basingclar orani, hastanin uyandi-
nan 10 cm uzuniunda 22 G tek ltimenli femoral rilmasi sonrasi 92/72 ya gta Hastanin PA basin-
arter kateteri ile basing monitorizasyonu yapilarakC!nin kontroli amaci ile nitrogliserine ek olarak
ameliyata bglandi. Standart median sternotomi Prostaglandin E1 (0.1-0.2 mcg/kg/saat) ve L-
sonrasi yapillan mediyasten diseksiyonundaArginin (5-10 mg/kg/saat) inflizyonlari da kulla-
hipoplastik bir timus ile kaflasildi ve sg lobu nildi. Hastanin ekstiibasyonu oncesi, postoperatif
rezeke edildi. Perikard acignda, geni bir 2. glinde saakciger orta lobda tedaviye direncli
trunkus ve trunkal kagan 1 cm distalinde ayrilan atelektazi ve infiltrasyon geli. Hemodinaminin
kisa bir ana PA ve bifurkasyon vali(Tip 1) sap- stabilize olmasini takiben hasta postop 3. giln

Solunum sikintisi ve gelne gerilgi sikayet-
leri ile hastaneye Rauran 4 aylik, 4.800 grgarli-
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ekstibe edildi ve ekstiibasyonu iyi tolere etti. Has
tada herhangi bir enfeksiyon bulgusu yokken
ekstlibasyon 6ncesi rutin gonderilen trakeal aspiral
ve kan kilturlerindeCandida Albicans ve koagulaz

(-) Saphyolococcus Uremesi Uzerine hastada he-
men Ambizom, Vancomisin ve Amikasin antibiyo-
tik kombinasyonuna gegcildi. Hastada barsak
motilitesinin balamasini takiben 6nce oral su ve
sonrasinda anne sltUstzand! ve iyi tolere edildi.

Bu dénemde yapilan ekokardiyografide ventrikil
fonksiyonlarinin iyi oldgu ve trunkal kapakdaki
daha once 3. derece olaralgedendirilen yetmez-
ligin gerileyerek minimale indi saptandi. Klinik
olarak sorunsuz seyreden hastanghadeiger orta
lobdaki infiltrasyonu devam etti ve postop 6. glinde
solunum yetmezginin 6n plana ¢ikmasi nedeniyle
tekrar entiibe edilmesi gerekti. Postoperatif 8.egiin
kadar dgkilamalari normal seyrederken, hastada
gastroenterit gefti. Ertesi gun, ishale gamen has-
tada ani abdominal distansiyon gelesi lzerine
oral beslenme kesildi. Hastanin gaita kultirtinde
bir Ureme olmadi. Nazogastrik ve rektal tip ile 4
saat sonra distansiyon azaldi. Bu donemde barsa
sesleri hala mevcuttu. 2 saat sonra hastada dncekgeil 1. Pnomatozis intestinalisin direkt batin grafisinc
ne gore dahgiddetli bir abdominal distansiyon gorinimi.
gelisti ve barsak sesleri kayboldus Eamanli ola-
rak idrar cikgl hizla 5 cc/kg/sa den 0.5 cc/kg/sa’e

azaldi. Hastaya gecikilmeden periton dializ kateter cak bu rezeksiyona gmen hasta multiorgan yet-
konulmasina karar verilginde yapilan laparotomi  mezligine girerek, toksemi bulgulari devam etti ve
ile barsak segmentlerinin iskemik ofginun go-  postoperatif 10. giinde kaybedildi. Histopatolojik

rulmesi Gzerine, laparatomi geletildi ve  tan icin gonderilen barsak biopsisinde tipik NEK
jejunum+ileumun blyuk bir kismi ile inen kolona jzlendi.

kadar tim kolonun iskemik oldgu goéruldi ve
odaklar halinde nekrotizan enterokolit igin

patognomik  olan  subserozal pnématozis _ N .
intestinalis saptandsékil 1). Hastaya ilk gamada gore cerrahi mortalitenin %9-29 arasinda seietti
' kompleks bir anomalidir (2). Bu hasta,shall bir

ileostomi yapilarak distaldeki barsak segmenti.

. G intraoperatif sire¢ sonrasi, erkengyn bakim
dinlenmeye alindi ve algh antibiyotiklere Flagyl ) oo .

doneminde; bgangicta yiksek seyreden PA
eklendi. Hastanin distansiyonundaki ilerleme, idrar giaa ¥ 4

, . basincinin, ygun ventilatér mandpilasyonu, pros-
cikisinda acilmama ve hemodinaminin bozulmasi

S > tasiklin ve bir NO donérii olan L-Arginine
Uizerine, hasta 8 saat sonra tekrar eksplore edildi

_ e o e mflzyonlar ile kontrol altina alinabilinmesi ile
Barsak segmentlerindeki iskeminin ilerleyerek snamii bir sorun yganmadi. Bunun iizerine hasta

nekroza gitmesi ve toksemi bulgularinin ¢ikmasi jgegle yakinsartiarda, aslinda Candida pnémoni-
Uzerine, kisa barsak sendromu ge riskine  sine bgli bir infiltrasyon oldgu daha sonrae-
ragmen genj bir barsak rezeksiyonu yapildi. An- njlen atelektazisine gmen ekstiibe edildi. Hasta 3

Tarti sma
Trunkus arteriyozus, var olan risk faktorlerine
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guin boyunca ekstubasyonu oldukga iyi tolere ettiendotoksin salinimina Bl sepsis, disemine
ve genel durumu emerek anne sutl alabilecek kaintravaskiiler koagilasyon, kollaps ve 6limle so-
dar iyi idi. Ancak, beklenenden c¢ok daha erken nuglanan gir bir tabloya kadar géli sekillerde
donemde sepsis de tabloya eklendi. Bu hastadgorilebilir. Bu nedenle yapilan siniflandirmaya
komplet bir Di George sendromu gosterilememek- gore (8), evre 1'de (pre-NEK) nonspesifik bulgu-
le  beraber, timusun hipoplastik olmasi, larla birlikte kanl dskilama ve ileus goériilebilir-
hipokalsemi gilimi ve beklenenden ¢ok once geli- ken, evre 2A’da (Hafif NEK) tabloya abdominal
sen bir Candida pnomonisi ve sepsisi hastadadistansiyon ve hassasiyet, barsak seslerinin kayb,

parsiyel de olsa bir immun yetmezlik ofglinu
distindurmektedir.

Nekrotizan enterokolit (NEK), aslinda tipik
olarak yenidgan donemine 6zglu sayilabilecek bir

ve abdominal grafide odaklar halinde pnématozis
intestinalis eklenir. Evre 2B de (orta derecede
NEK) yaygin pnématozis, hafif asit ve intrahepatik
vendz gaz ile asidoz gorilurileri derecede

hastalik olup, sonrasinda daha az gorulir (3).NEK'in s6z konusu oldgu evre 3A ve B'de ise

Binbegyliz gram altindaki infantlarda mortalite hizi
%10-44 iken, 2500 g'danga olanlarda %0-20
olarak bildirilmistir (3, 4). Bu hastagin etiyolojisi
hala kesinlik kazanmamakla beraber, yepaio
doneminde gorilme nedeninin multifaktoriyel-
iskemi ve/veya reperfuizyon hasari olabikgdeil-
dirilmigtir. Bebegin yiksek volimli ve konsant-

rasyonlu enteral beslenmesi, beslenme voliminin

20/ml/kg/gin’den  fazla artirlmasi,  hipoksi,
respiratuar distress, konjenital kalp hagtalin
olmasi, metabolik anormallikler, umbilikal arter
kateterizasyonu,  hipotansiyon,  hipoksi  ve
hipoterminin hastagin gelsimini kolaylastirdig
bildirilmi stir. Daha buyilk hastalarda gastroenterit
varhgl da risk faktori olarak kabul edilmektedir (5,
6). Hastalg tetikleyen tek bir spesifik organizma
bulunamamy, fakat barsak florasindaki bozuklu-
gun hastaliin yayilip sistemik hale gelmesinde
onemli old@gu vurgulanmgtir (7). Hastaigin
konjenital atriyoventriktler tam blok ile de alakal
olabilecgi bildirilmistir (8). Anne st aliminin
fulminant NEK’e kagl koruyucu oldgu bildiril-
mis (6) olmakla birlikte hastamiz strekli anne suti
ile beslenmi olmasina rgmen NEK gelgmistir.

Bu hastada, konjenital kalp hasgahin olmasi,
postoperatif donemde atelektaziyeghahafif de
olsa gel§en hipoksi, femoral arterden abdominal
aortaya uzanan arteriyel kateter varlve olaydan

Once 24 saat boyunca orta derecede gastroenterit

varhgl NEK gelsimini rol oynayabilecek faktorler
olarak sayilabilir.

NEK, sistemik bulgular olmaksizin hafif
abdominal distansiyonun olgu klinik tablodan;
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ciddi asidoz, hemodinamik bozulma, belirgin asit,
perforasyon ve pnémoperitoneum izlenir. Hasta-
mizda aniden gelen tablo, distansiyon ve fokal
pndmatozis bulgulari ile evre IIA ile dayip 24
saat icinde ciddi barsak nekrozu ve hemodinamik
bozulmayla hizla evre 1lIB ye ilerlestir.

Brown ve ark.’larinin 60 hastalik trunkus
arteriyosus serisinde toplam cerrahi mortalite %17
iken, alik eden anomalilerin olmagh hastalarda
mortalite %9, en az bir anomalinin ofglu hasta
grubunda ise %29 olarak bildirilgtir. Bu hasta
grubunda, hicbir hasta NEK nedeniyle kaybedil-
memitir. Bizim hastamizda da, hastanin gecikmi
ve pulmoner hipertansif olmasina ek olarak trunkal
kapak yetmezfii zaten cerrahi riski oldukca art-
tirmaktaydi. Ancak erken postoperatif dénemde bu
riskler atlatiimg ve muhtemel immin yetmegé
bagl olarak erken donemde bakteriyel ve Candida
pnoémonisi-sepsisi gelirmis, tabloya NEK ek-
lenmesi ile de hasta kaybediktii. Daha 6nce
umbilikal arter kateterizasyonunun NEK gelie
riskini artirdgl vakalar bildirilmi ve femoral arter
kateterizasyonuyla ilgili herhangi bir risk bildiri
memki olmakla birlikde, hastaya uygulanan ve
abdominal aortaya kadar uzanan santral arter
(femoral arter) kateterinin de nekrotizan enteribkol
riskini artirmg olabilecei de digtintlebilir.

Trunkus arteriyozuslu hastalarda, yapilan ba-
sarili cerrahi gigim ve ygun bakim takibine &
men, siklikla gorilebilen immin yetmesh de
katkisiyla, NEK geliebilece&i géz dniinde bulun-
durulmalidir.
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