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OZET

Aort kokl dilatasyonu Fallot tetralojisinin bilinen bir 6zelligidir.
Duzeltme amaglh cerrahi girisimden sonra bile bazi Fallot tetralojili olgularda
ilerleyici aort koku dilatasyonu gorulmektedir. Cerrahi dizeltme 6ncesi Fallot
tetralojili hastalarda aort koki dilatasyonu sagdan sola santin ve
dekstrapozisyonun neden oldugu aort kan akiminin arttirmasina
baglanmistir. Ayrica erken ¢ocukluk doneminden beri aort duvarinda bulunan
intrinsik histolojik anormallikler aort kok dilatasyonuna yol acan 6nemli bir
faktordir. Bu calismada; dizeltme operasyonu uygulanan Fallot tetralojili
olgularda aort kok dilatasyonu ile arteriyel sertlik arasindaki iligki
incelenmigtir.

Duzeltme operasyonu uygulanmis Fallot tetralojili 50 olgu ve kontrol
grubunu olusturmak Uzere benzer yas dagilimina sahip 27 saghkh c¢ocuk
calismaya dahil edildi. Duzeltiimis Fallot tetralojili olgular aort koku dilate
olanlar (grup 1) ve dilate olmayanlar (grup 2) diye iki gruba ayrildi. Aortik
strain grup 1'de, grup 2 ve kontrol grubuna goére dusuk (p=0004, p<0.001),
aortik distensibilite grup 1'de kontrol grubuna gore disuk (p= 0.016), beta
sertlik indeksi ise yuksek bulunmustur (p=0.016). Aortik distensibilite grup
1'de grup 2'ye gore daha dusik, beta sertlik indeksi ise daha yiiksek olmakla
birlikte istatistiksel olarak anlaml bir fark saptanmamistir (p=0.06, p=0.06).
Bu sonugclar aortun elastikiyetini gésteren aortik strainin, distensibilite ve beta
sertlik indeksinden daha 6nce etkilenmis olabilecegini diisindirmektedir.

Arteriyel sertlik duzeltiimis Fallot tetralojili hastalardaki ilerleyici aort
kok dilatasyonundan sorumlu olabilir. Bu konunun aydinlatilmasi aort koku
dilatasyonu olan Fallot tetralojili olgularda tedavi yaklasiminin belirlenmesine
yardimci olacaktir.

Anahtar Kelimeler: Fallot tetralojisi, aort koku dilatasyonu, arteriyel

sertlik



SUMMARY

Assessment of Arterial Stiffness Influence on Aortic Root Dilation in

Children with Repaired Tetralogy of Fallot

Aortic root dilatation is a known feature in tetralogy of Fallot.
Progressive aortic root dilatation has been reported in some cases with
tetralogy of Fallot even after reparative surgery. Aortic root dilatation was
thought to be due to increased aortic flow resulted from right to left shunting
and dextraposition. Besides, intrinsic histological abnormalities of the aortic
wall that presents since from infancy are important causative factors leading
to aortic root dilatation. This study was conducted to explore relation of
arterial stiffness with aortic root dilation in cases with repaired tetralogy of
Fallot.

The study population consisted of 50 cases with repaired tetralogy of
Fallot and 27 age-matched healthy control children. The cases with repaired
tetralogy of Fallot were divided into two groups as with and without dilated
aortic root (group 1 and 2, respectively). Aortic strain was lower in group 1
than group 2 and controls (p=0004, p<0.001), aortic distensibility was lower
in group 1 than controls (p= 0.016), and beta stiffness index was higher (p=
0.016). Aortic distensibility was lower and beta stiffness index was higher in
group 1 compared with group 2, although statistically insignificant (p=0.06,
p=0.06). These results suggested that aortic strain which indicates elasticity
of the aorta may be affected earlier than the distensibility and beta stiffness
index.

Arterial stiffness may contribute to progressive dilation of aortic root
in patients with repaired tetralogy of Fallot which. A better understanding of
the pathophysiology will help to treatment strategies in tetralogy of Fallot
patients with progressive aortic dilation.

Keywords: tetralogy of Fallot, aortic root dilation, arterial stiffness



GIRIS

|. Fallot Tetralojisi

Fallot tetralojisi en sik gorulen siyanotik konjenital kalp hastahgidir.
Her 10.000 dogumda 3-6 oraninda gorilerek, tim konjenital kalp
hastaliklarinin  yaklasik %210'unu olusturmaktadir (1). Fallot tetralojisi
infundibulumun yetersiz gelisimi ile birlikte, infundibular septumun sola ve
one dogru yer degistirmesi ile karakterize bir malformasyondur (2-4). ik kez
Danimarkali anatomist Niels Stensen tarafindan 1672'de tanimlanmistir.
Fransiz hekim Arthur Etienne Louise Fallot 1888'de dort bulgusu olan bu
anatomik malformasyonlar kompleksini Fallot tetralojisi olarak isimlendirmigtir
(2). Van Praagh ve ark. (5) aslinda bu patolojinin, infundibular septumun 6ne
ve sola dogru yer degistirmesi ile olusan bir monoloji oldugunu iddia
etmislerdir.

I.LA. Morfolojik Ozellikler

Genis malalignment ventrikiler septal defekt, sag ventrikil cikis
yolunda darlk, aortun dekstrapozisyonu ve sag ventrikil hipertrofisi Fallot
tetralojisini olusturan anatomik 6zelliklerdir.

1) Sag ventrikill ¢ikis yolunda darlik: infundibular darlik hastaligin
klinik seyrini belirleyen en énemli lezyondur (3, 5). infundibular septumun éne
ve sola dogru yer degistirmesi, sag ventrikil ¢ikis yolunun daralmasina yol
acmaktadir. infundibular septumun septal uzantisindan, sag ventrikiil serbest
duvarina dogru uzanan kas bantlari da bu darhiga katkida bulunmaktadir.
Darlik genellikle infundibular bélgededir ve siddeti degiskendir. Yenidogan
doneminde infundibulum diffliz olarak daralmis ya da hipoplazik goérulebilir
(6). Olgularin sadece %Z25’inde infundibular darlik mevcuttur. %75’inde
infundibular ve pulmoner kapak darligi birlikteligi izlenmektedir. Pulmoner
kapak darligi olanlarin 2/3’'inde kapak bikuspit yapidadir ve kapak yapraklari
genellikle kahnlasmistir (7-9). Fallot tetralojili olgularin %2.5-5'inde pulmoner

kapak yoklugu, %7’sinde pulmoner atrezi mevcuttur. (10-12). Patent duktus



arteriyozusun eslik etmedigi pulmoner atrezili Fallot tetralojili olgularda,
pulmoner kan akimi aorta- pulmoner kollateral arterler ile saglanmaktadir
(12-14). Pulmoner arter hipoplazisinin derecesi degisken olmakla birlikte
olgularin tamaminda aortadan daha incedir. Bazi olgularda pulmoner
bifirkasyon bdlgesinde ve pulmoner dallarda darlik bulunmaktadir (3, 6).
Nadiren sol pulmoner arter duktus arteriozustan orjin almakta ve sol
pulmoner arterin intraperikardiyal bolimandn yoklugu gorulmektedir (15).

2) Ventrikiler septal defekt: infundibular septumun yer degistirmesi
ventriktler septumun ortiserek kapanmasini engellemektedir. Ventrikiler
septal defekt jukstaaortik yerlesimli ve membrandz septumla iligkilidir.
Beraberinde infundibular septumun anormal yerlesimi yani malalignment
bulunmaktadir (2, 4). Fallot tetralojisinde ventrikiler septal defekt subaortik
pozisyonda olmasina ragmen, infundibular septumun yoklugunda ya da
yetersiz gelistigi durumlarda, subpulmoner bélgeye kadar uzanim
gostermektedir. Bu tip ventrikiler septal defekt doubly commited ventrikiler
septal defekt tipine benzerlik gdstermektedir (3,16). Olgularin %3-15’inde
genellikle muskdler tipte ek ventrikller septal defekt bulunmaktadir (3).

3) Aortanin saga deviasyonu: infundibular septumun arkasinda yer
alan aort ve aort kapagi, infundibuler septumla birlikte 6éne kaymaktadir.
Aortanin overridingi, dekstrapozisyon denilen aortun septal defekt Gzerinde
saga yerlesmesine neden olmaktadir. Bunun sonucunda aorta biventrikuler
cikish bir hal almaktadir (2, 3). Aorta normalden genistir. ileri yaslarda
anevrizmatik dilatasyonlar izlenebilir. %25’'inde sag arkus aorta
bulunmaktadir (2). Aort dallanmasi genellikle normaldir. Koroner arterler
genellikle genis ve kivrimhdir. Sag koroner arterin genis bir dal oblik olarak
sag ventrikll serbest duvarinda seyredebilir. Sag ventrikiilotomi bu koroner
arter dalina dikkat edilerek yapiimahdir. Olgularin %3-5'inde sol 6n inen
koroner arter sag koroner arterden cikar ve sag ventrikil cikisini
caprazlayarak, septuma ulasmaktadir. Bu durum sag ventrikil ¢ikis yoluna
yapilacak cerrahi midahaleyi engellemektedir (17-19).

4) Sag ventrikil hipertrofisi: anatomik bir patoloji degildir. Sag

ventriktl c¢ikis yolu darligina ikincil olarak gelismektedir. Yasla birlikte sag



ventrikdl hipertofisi artmaktadir. Hipertrofiye bagh sag ventrikil normalden
daha genistir. Genellikle sag ventrikilin duvar kalinhgi, sol ventriktl duvar
kalinhgina esittir. Trabekilasyonlar daha kalindir. Sag ventrikilin diyastol
sonu hacmi ve ejeksiyon fraksiyonu orta derecede azalmistir (20).

Fallot tetralojisi ile birlikte ek major kardiyak anomaliler nadir
izlenmektedir. Patent duktus arteriozus, ek ventrikiler septal defekt en sik
eslik eden anomalilerdir. infantlarda patent foramen ovale siklikla anomaliye
eslik eder. Gercek bir atriyal septal defekt ise olgularin %210’'unda
bulunmaktadir (4, 12). Fallot tetralojisi ve atrioventrikiiler septal defekt
birlikteligi genellikle Down sendromlu olgularda goérilmektedir. Olgularin
%11’'inde persistan sol slUperior vena kava mevcuttur (2). Situs inversus
totalis, parsiyel anormal pulmoner vendz donis daha az eslik eden diger
anomalilerdir. Fallot tetralojisinde sol kalp anomalileri nadirdir. Aort
yetersizligi aort kapak prolapsusuna, bikispit aort kapak yapisina, aort kok
dilatasyonuna veya aort kapak endokarditine ikincil gelisebilir (4, 21).

|.B. Patofizyoloji ve Klinik Ozellikler

Fallot tetralojisinin baslangictaki klinik bulgulari sag ventrikil c¢ikis
yolundaki darliginin derecesine baglidir. Bu darlik nedeni ile sag ventrikll
basinci sol ventriktll basincina esit veya daha yuksektir. Buna paralel olarak
sagdan sola sant meydana gelmektedir. Sonuc olarak pulmoner dolasima
giden kan azalmakta; siyanoz, nefes darligi, cabuk yorulma, ¢comelme ve
hipoksik nobet gibi klinik bulgulara neden olmaktadir. Olgulardaki en 6nemli
Klinik bulgu siyanozdur. Sagdan sola dogru olan santin miktari siyanozun
derecesini belirlemektedir.

Genellikle siyanoz dogumda hafif-orta siddettedir. Bu gibi durumlarda
darhgin tamami ya da ¢ogunlugu infundibular bélgededir. Bu olgularda santin
yonu baslangicta soldan saga dogru olabilir. Siyanoz yasamin ilk 6-12.
ayinda Dbelirginlesmeye baslamaktadir. Hipoksik nébetler daha sik
gorulmektedir. Bu ndbetler pulmoner kan akiminda belirgin azalma ve
sagdan sola olan sant miktarinin artmasi ile desatire kanin aortaya

yonlenmesi sonucu meydana gelmektedir (22).



infundibular darhigin hafif oldugu olgularda siyanoz sadece eforla
ortaya clkarken, infundibular darhgin giderek artmasi siyanozun
belirginlesmesine ve klinik bulgularin ortaya ¢ikmasina neden olmaktadir.
Siyanozlu ¢ocuklarda eforu takiben gorulen karakteristik comelme pozisyonu
ile periferik vaskuler direng artirilarak, semptomlar azaltilmaya
calisiimaktadir. Agir siyanoz ve polisitemi olan olgularda paradoks emboliye
bagh hemipleji ve beyin absesi gelisebilir. ileri yaslarda genislemis bronsial
kollaterallerin rlptirine bagli hemoptizi, agir ve uzun sireli siyanozu
olanlarda gelisme geriligi gorulebilir (2).

Olgularin daha az bir kisminda dogumda ya da dogumdan hemen
sonra siyanoz ve beslenme sirasinda nefes darligi gorilmektedir. Bu
olgularda infundibular darlk ile birlikte hipoplastik pulmoner kapak anulist
bulunmaktadir. Bu duruma pulmoner arter hipoplazisi, sag ventrikil
hipoplazisi eslik edebilir. Distal pulmoner yatak ise genellikle normaldir. Bu
olgularda hipoksik nébetler daha nadir gorilmektedir (2, 4).

I.C. Fizik Muayene

Fallot tetralojili olgularin fizik muayenesinde en ©6nemli bulgu
siyanozdur. Agir ve uzun silre siyanozu olan olgularda ¢omak parmak
gorulmektedir. Oskultasyonda birinci kalp sesi normal olarak isitiimektedir.
ikinci kalp sesi genellikle tektir, pulmoner kapak kapanma sesi duyulmaz.
Bunun nedeni pulmoner arter kan akiminin disik olmasi ve aortanin anterior
yerlesimidir (2). Sternumun sol kenarinda 2-4. interkostal aralikta ve
pulmoner alanda midsistolik pulmoner ejeksiyon ufurimt duyulmaktadir.
Darlik ciddi ise tftirim duyulmayabilir.

|.D. Laboratuvar Bulgulari

Olgularin arteriyel oksijen saturasyonu dusuktar. Siyanotik olgularin
zamanla hemoglobin ve hematokrit dizeyleri yikselmekte, trombosit sayilari
azalmakta ve kanama testlerinin bircogu bozulmaktadir.

Telekardiyografi bulgulari sag ventriktl ¢ikis yolu darligina baghdir.
Akciger damarlanmasi genelde azdir. Ancak genis aorta-pulmoner
kollateraller, santlar veya pulmoner arterlerden birinin aortadan c¢ikmasi

bronkovaskuler goriantide farkhliklar olusturabilir. Tipik tahta pabucg



gorunumi vardir. Sag ventrikil hipertrofisine bagl apeks yukari kalkmis,
pulmoner arter hipoplazisine bagh pulmoner konus ¢okmustur.
Yenidoganlarda ve kuclk infantlarda kalbin dikkat cekici derecede kuguk
oldugu gortlmektedir (2).

Elektrokardiyografide sag aks sapmasi ve sag ventrikil hipertrofi
bulgulari mevcuttur.

Ekokardiyografide genis malalignment ventrikiler septal defekt,
santin yonu, aortun dekstrapozisyonu ve sag ventrikil ¢ikis yolundaki darlik
tipik olarak gorulmektedir. Pulmoner arter ve dallar gorintilenmektedir. Eslik
eden diger anomaliler tanimlanmaktadir.

Ekokardiyografinin deneyimli kisilerce yapildigi merkezlerin ¢cogunda
anjiyografi ve kalp kateterizasyonuna gerek duyulmaz. Bunula birlikte
pulmoner arter anatomisinden supheleniliyor, koroner arter anatomisi
ekokardiyografi ile acikga gorulemiyor ve major kardiyak anomaliler eslik
ediyor ise anjiyografi ve kalp kateterizasyonu yapilmasi onerilmektedir (23).
Koroner arter anomalileri, aorta-pulmoner kollateral arterlerin varligi ve
anatomisi aortagrafi ile belirlenmektedir. Pulmoner kapak anulisu, ana
pulmoner arter ve dallari incelenmelidir. Sag ve sol pulmoner arter caplari,
diyafragma seviyesindeki inen aortanin c¢aplar ile karsilastirilarak
degerlendiriimektedir. Anjiyografi ve kalp kateterizasyonu aorta-pulmoner
santin neden oldugu pulmoner arter distorsiyonlarini saptamada, re-
operasyon gereken durumlari  de@erlendirmede ve tedavisinde
kullaniimaktadir.

|.LE. Tedavi

Fallot tetralojili olgularda hayati tehdit eden en ciddi sorunlardan birisi
hipoksik ndbetlerdir. Tibbi tedavinin amaci hipoksinin giderilmesi ve hipoksik
nobetlerin engellenmesidir. Hipoksik nobetlerin olusmasini engellemek icin,
olgular polisitemiden ve dehidratasyondan korunmali, varsa demir eksikligi
tedavi edilmelidir. Bu olgularda bir baska sorun hiperviskozite sendromudur.
Hematokrit degeri %65 ve Uzerinde olan semptomatik olgularda flebotomi
yapilmahdir (2).



Olgularin blyuk cogunlugu yasamin ilk yili icerisinde duzeltme
operasyonu gecirmektedirler. Operasyon yaklasimini belirleyen ana unsur
pulmoner arter darhiginin yeri ve derecesidir. Dilzeltme operasyonu
yapilabilmesi icin pulmoner arterlerin gelisiminin yeterli olmasi gereklidir.
Pulmoner arter yataginin degerlendiriimesi icin McGoon indeksi, Nakata
indeksi ve z degeri kullaniimaktadir (24, 25). Sol ventrikil hacminin de
dizeltme operasyonu uygulanabilmesi icin yeterli buydklikte olmasi
gereklidir. Fallot tetralojisinde sol ventriktl duvar kalinhgi genellikle normaldir,
ancak sol ventrikil hacmi degiskenlik gostermektedir. Sol ventrikil diyastol
sonu hacminin viicut yiizey alanina orani 30 ml/mm?®den biiyik olmasi
gerekmektedir (26, 27).

Olgularin  %70’ine ilk bir yas icerisinde duzeltme operasyonu
uygulamaktadir (28-31). Erken donemde yapilan dizeltici operasyonlar kalp,
akciger, beyin, bobrek gibi hayati organlar basta olmak tzere birgcok dokuyu
hipoksinin zararh etkilerinden korumaktadir. Ayrica sag ventrikil cikis
yolundaki darhgin gideriimesi ile sag ventrikil hipertrofisindeki artis
onlenmektedir. Boylece sag ventrikil sistolik ve diyastolik fonksiyonlari ve
miyokardin elektrik stabilitesi korunmaktadir (32, 33).

Gunumuizde yasamin erken doneminde duzeltme operasyonu
uygulamasi kabul gdren bir yaklasim olmasina ragmen, bazi hastalarda
palyatif girisimler tercih edilmektedir. Palyatif tedavi pulmoner kan akimini
arttrmak amagli, sistemik dolasim ile pulmoner arter arasina sant
yerlestiriimesinden ibarettir. Pulmoner arteri cok dar olup agir siyanozu, ciddi
ve tekrarlayan hipoksik nébetleri olan olgularda uygulanmaktadir. En sik
tercih edilen sol veya sag subklaviyan arter ile pulmoner arter arasina damar
grefti konularak yapilan modifiye Blalock-Taussig (BT) sant operasyonudur
(34). Asendan aort ile sag pulmoner arterin direkt anastomozu ile yapilan
Waterston sant operasyonu ve desendan aort ile sol pulmoner arterin direkt
anastomozu ile yapilan Potts sant operasyonu bazi dezavantajlari nedeni ile
gunumuzde pek tercih edilmemektedir (35, 36).

Duzeltme operasyonlarinda ventrikuler septal defektin kapatiimasi ve

sag ventriktl cikis yolu darliklarinin giderilmesi amaclanmaktadir. Cerrahi



tedavi klasik olarak sag ventrikil ¢ikimina vertikal bir insizyon aracilhgi ile
yapilmaktadir. Ancak secilmis bazi olgularda sag atriyum acilarak triklispit
kapagin altindan midahale edilmektedir. Ventrikiler septal defekt yama ile
kapatiimaktadir. infundibular darlija neden olan bantlar kesilmekte, bazen de
buraya bir yama yerlestirilerek darlik giderilmeye calisiimaktadir. Pulmoner
kapak ve pulmoner arterde darlik varsa mudahale edilmektedir.

I.LF. Duzeltilmis Fallot Tetralojili Olgularda Ge¢ Donemde

Karsilasilan Sorunlar

Duzeltilmis Fallot tetralojili olgularin ¢cogu normal yasam Kkalitesine
sahiptir. Cogunun prognozu diger kompleks konjenital kalp hastalarina goére
daha iyi olmakla birlikte, uzun dénemde bircok sorun ile karsilasilabilir.

Olgularda sag ventrikil cikis yoluna vyerlestirilen yama ve
konduitlerde, pulmoner kapakta ve pulmoner arterin proksimal ve distal
kisimlarinda rezidiel darliklar olabilir. Sag ventriktl sistolik basinci 60
mmHg’'nin tzerinde ve 6zellikle pulmoner yetersizlikte eslik ediyor ise darhgin
giderilmesine iliskin girisimler planlanmaldir (37).

Olgularin hemen hemen tamaminda sag ventrikil cikis yolunun
yama ve kas rezeksiyonu ile genigletimesi sonucunda hafif veya orta
derecede pulmoner yetersizlik gortlmektedir (2, 38, 39). Pulmoner yetersizlik
uzun sitre 6nemli hemodinamik sorun yaratmadan kalabilir. Bunun nedeni
pulmoner vaskiler yatagin adeta bir kapak gorevi yapmasidir. Sag
ventriktldeki kan herhangi bir kapak yapisi bulunmasa da negatif intratorasik
basing nedeni ile pulmoner dolasima cekilmektedir. Pulmoner yetersizlik
zamanla sag ventrikilde genisleme ve fonksiyonlarinda bozulmaya yol
acmaktadir. Bu durum hemodinamik bozukluklarin yani sira ventrikiler
aritmilere ve ani 6lime neden olabilmektedir (39).

Duzeltiimis Fallot tetralojili olgularin  %6-9'unda ani  6lum
gorulmektedir. Bu oran ayni yastaki saglikli populasyona gére 37-150 kat
daha siktir (40-42). Ani 6lim genellikle ventrikiler aritmilere baglh meydana
gelmektedir. Cogunlukla sag ventrikil kaynakli reentran tasikardiler
seklindedir (42-44). Sag ventrikil dilatasyonu, ventrikilotomi skari,

transandiler ve ventrikller septal defektin kapatiimasi icin kullanilan yamalar,



kas rezeksiyonlari ya da hemodinamik bozukluklara bagli olarak gelisen
fibrozis alanlart ventriktler aritmiler igcin odak olusturmaktadir (42).
Operasyon yasinin 12'nin Uzerinde olmasi, sag ventrikil basincinin 60
mmHg’'nin Gzerinde olmasi ve QRS siresinin 180 msn’nin lzerinde olmasi
diger risk faktorleridir (45-47). Fallot tetralojisinde atriyal aritmiler de sik
gorulmekte ve dnemli morbidite nedeni olmaktadir (48-50). Atriyumlardaki
kanulasyon bolgeleri, transatriyal yaklasim ve dilate atriyumlar atriyal
disritmiye zemin hazirlamaktadir (51). Fallot tetralojili  olgularda
atriyoventrikiler blok dizeltme operasyonu sonrasi erken ddnemde
gorulebildigi gibi, %3-4’Unde ge¢ donemde de gorilebilmektedir (44).

Duzeltme operasyonu sirasinda uygulanan yaygin  kas
rezeksiyonlari, pulmoner darlik ya da pulmoner yetersizlik gibi hemodinamik
bozukluklar ve c¢ikis yoluna yerlestirilien yamalar sag ventrikilin
genislemesine ve fonksiyonlarinin bozulmasina neden olmaktadir (52-54).
Sag ventriktlin genislemesi ve fonksiyon bozuklugu septum hareketlerini
bozarak, sol ventrikil kasiimasini olumsuz etkilemektedir (53). Ayrica
rezidiel ventrikiler septal defekt, aorta-pulmoner santlar ve aort
yetersizliginin - neden oldugu artmis volim yukd, sol ventrikilin
genislemesine ve fonksiyonlarinin bozulmasina katkida bulunmaktadir
(37,53). Baslangicta daha agir hastaligi olanlarda operasyon sonrasi
ventrikul fonksiyonlarinin daha kot oldugu bildiriimektedir (55, 56).

Baslangicta Fallot tetralojili olgularin aort koku genistir. Bazi
olgularda duzeltme operasyonundan sonra da aort koku dilatasyonunun
ilerledigi gérulmektedir. Bu durum olgularin %15-18'inde degisik derecelerde
aort yetersizligi gelisimine neden olmaktadir (57). Aort kapak replasmani
gerektiren derecede aort yetersizligi ve aort diseksiyonu gibi komplikasyonlar
nadir olmakla birlikte karsilasilabilen ciddi sorunlardir (58-61).

Il. Aort Dilatasyonu

lI.LA. Aort Dilatasyonunda Patofizyoloji



Fallot tetralojili olgularda aort dilatasyonu ¢ogunlukla aort kokiinde ve
proksimal asendan aortada ortaya ¢ikmaktadir (62). Arkus aorta, desendan
aorta nispeten korunmaktadir. Aort dilatasyonunun patofizyolojisinde
gelisimsel, hemodinamik ve histopatolojik faktorlerin rol oynadigi
dusunulmektedir.

Il.A.a Gelisim

Noral krest hucreleri trunkal bdlimlenmede o6nemli bir rol
oynamaktadir. Konotrukal defektlerin bir kismi bu hicrelerin aortiko-pulmoner
septuma gocu sirasinda olusmaktadir (63, 64). Noral krest hiicrelerinin gogu
homeotik secici genler (HOX) ve transkripsiyon faktor genleri (TBX)
tarafindan dizenlenmektedir (65-67). TBX1 geni sadece go¢ eden krest
hiicrelerine sinyal géndermekle kalmayip, endodermal buylime faktorlerinin
ekspresyonunu da etkilemektedir (66). Noral krest hicreleri konotrunkusta
kraniyalden kaudale dogru yerlesmektedir. Bu yerlesim konotrunkal
septasyon icin 6nemlidir. Bu asamadaki anormal gelisimin, aortun pulmoner
trunkusdan daha genis olmasina neden oldugu dusinilmektedir (63, 64).

II.LA.b. Hemodinamik stres

Aortta volim yuku artisinin neden oldugu hemodinamik stres,
dilatasyonun gelisimine neden olmaktadir. Sagdan sola sant miktarinin
artmasi ve her iki ventrikilden gelen kan akiminin aortaya yonlenmesine
neden olan dekstrapozisyon aort volum yukinu arttirmaktadir. Bu durum aort
kokanin gerilmesine neden olmakta ve aort kok dilatasyonu ile
iliskilendiriimektedir (62). Aort kok dilatasyonu ve aort yetersizligi sadece
Fallot tetralojisi degil, ventrikiler septal defektli pulmoner atrezi, trunkus
arteriozus, pulmoner stenozlu trikUspit atrezisi, cift cikish sag veya sol
ventrikil gibi aortada volim ydkunin arttigi diger konjenital kalp
hastaliklarinda da gorulmektedir (68). En genis aort kdk dilatasyonu, aort
volim vydkinin en fazla oldugu pulmoner atrezili Fallot tetralojisinde
bulunmaktadir (57).

ll.A.c. intrinsik Aortopati

Fallot tetralojisi ve trunkus arteriozus gibi bazi konotrunkal

defektlerde, bikuspit aort kapaginda Marfan sendromundakine benzer



arteriyal medial tabakada anormallikler tespit edilmistir (68-71). Bunlar icinde,
aort dilatasyonunun genetik, molekuler ve histolojik kokeni en iyi anlasilan
Marfan sendromudur. Fallot tetralojisinde altta yatan histolojik degisiklikler
daha az bilinmekle birlikte, aort kokiinde ve asendan aortada kistik medial
nekroz, fibroz, elastik liflerde yirtilma ve harabiyet gosterilmistir (21, 62, 68).
Duzeltme operasyonu sonrasinda aort dilatasyonun devam etmesi, aort
kokinde ve asendan aortada dogumdan itibaren bulunan bu histolojik

degisiklikler ile aciklanmaya calisiimaktadir.

lll. Arteriyel Sertlik

Kardiyovaskiler sistem hastaliklari erigkinlerdeki mortalitenin en
onemli nedenlerinden biridir. Son yillarda yapilan kardiyovaskuler calismalar
bdlgesel gelisim gosteren aterosklerozun tersine, arterioskleroz yani arter
sertligi tzerine yogunlasmistir (72). Artmis arter sertligi damar sisteminin
yaygin aterosklerotik tutulumunun bir go6stergesidir (73). Eriskinlerde
miyokard infarktlsu, kalp yetersizligi, bobrek hastaligi, inme ve demans gibi
damarsal hastaliklar icin belirleyici 6neme sahiptir. (73-77).

Cocuklarda obezite, tip 1 diyabetes mellitus, metabolik sendrom ve
hiperkolesterolemi gibi kardiyovaskuler risk faktorlerinin yiksek oldugu
durumlarda, vaskulopatilerde, konjenital kalp hastaliklarinda ve juvenil
romatoid artrit, sistemik lupus eritematosus, kronik HiV enfeksiyonu, kronik
bobrek yetersizligi ve beta talasemi major gibi bazi sistemik hastaliklarda
arter sertliginde artis bildirilmektedir (78-89). Cocuklarda yapilan calismalarin
artmasi ile arter sertliginin 6nemi daha iyi anlasiimaktadir. Cocuklarda
arteriyel disfonksiyonun erken saptanmasi ve uygun tedavi yaklasimlari ile
uzun donemde karsilasilan kardiyovaskuler mortalite ve morbiditede klinik
yarar saglanabilecegdi dusunulmektedir (78).

lI.A. Tanim

Biyofizikte elastisite teorisi, bir cisme uygulanan kuvvet ve meydana
getirdigi bicim degisikligi ile ilgilenmektedir. Birim alana disen kuvvete stres,

meydana gelen sekil bozuklugunun orijinal haline oranina ise strain denir. Bir
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cisim onu hareket ettirmeden uygulanan kuvvetle deformasyona ugruyor ve
sonrasinda eski halini alabiliyorsa elastiktir. Arteriyel damar biyolojisinde
mekanik stres basing, strain ise ¢capta meydana gelen degisiklik olarak temsil
edilmektedir. Aralarindaki iliski dogrusal olmadigi icin uygulanan basinctaki
egrinin egimi elastisiteyi ya da tam tersi damar sertligini yansitmaktadir.
Elastisite ve sertlik her ikisi de nitel kavramlardir. Nicel karsiliklart uyum
(kompliyans) ve esnekliktir (distensibilite). Uyum mutlak arter capin,
uygulanan basin¢ sonucu gortlen hacim degisikligine oranidir. Distensibilite
ise rolatif capin hacim degisikligine oranidir. Bir baska deyisle arterin gerilme
kapasitesini ifade etmektedir (90-91).

Arteriyel sertlik damar duvarinin vizkoelastik 6zelliklerini tanimlamak
icin kullanilan bir terimdir. Arteriyel kompliyans, arteriyel distensibilite,
arteriyel elastisite gibi terimler birbirleri ile sinonim olmamalarina ragmen,
siklikla arteriyel sertlik yerine kullaniimaktadir (90, 91).

111.B. Olguim Yontemleri

Blyuk arterler mekanik, endokrin ve parakrin gorevleri bulunan
karmasik fonksiyonlu organlardir. Elastik buytk arterler pulsatil akimin
sistolik komponenti sirasinda enerjiyi absorbe etmekte ve kardiyak debi icin
gerekli olan kalp isini azaltmaktadirlar. Buyuk arterler ile ilgili dinamik
calismalar oldukca zordur. Cunklu kan akimi pulsatil niteliktedir ve diz kas
tonusu surekli degismektedir (90, 91).

Arteriyel sertligin degerlendiriimesinde bircok yontem tanimlanmistir.
Nabiz basinci oOlcimu gibi basit tekniklerin yani sira pahali, donanim
gerektiren ve pratik olmayan pek c¢ok teknik arteriyel sertligin
degerlendiriimesi amaci ile kullaniimaktadir. Klinik arastirmalarda genellikle
ultrason tekniklerini temel alan invazif olmayan yontemler tercih edilmektedir.

l1l.B.a. Girigsimsel Yontemler

Anjiyografi ve diger gérintileme yontemleri ile arter limeni ve duvar
yapisinin degerlendiriimesi mumkundtr. Teknik ekipman gerektiren pahali
yontemler oldugu igin klinik kullanimlari sinirhdir.

l11.B.b. Girisimsel Olmayan Yontemler
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Arteriyel sertlikle iligkili olan ve onun vyerine gecebilecek
parametrelerin Olcimi esasina dayanmaktadir. Ultrason ya da video
sinyallerinin  bilgisayarli analizi ile arterlerin yapi ve fonksiyonlari
degerlendiriimektedir (92).

l11.B.b.1. Arter Esnekligi

Transmural gerilim basincindaki degisiklikten kaynaklanan hacim
degisim oraninin saptanmasi temel alinmaktadir. Arter basincindaki
telediyastolik gecikmenin sistemik arter esnekligi ve kalp debisi élcumu ile
hesaplanan total rezistans ¢arpimina esit oldugu varsayilmaktadir. Ancak bu
yontem ile arterin sadece elastik Ozellikleri tanimlanmaktadir. Vizkoziteyi
hesaba katmamasi kullanimi sinirlayan énemli bir dezavantajdir (92).

[11.B.b.2. Basing-Cap Histerezis Egrileri

Basing bagimhligindan kaynaklanan sinirlamadan kurtulmak ve
vizkoelastikiyeti daha iyi degerlendirmek amaci ile gelistirilmis bir yontemdir.
Tonometre ya da ultrasonografi ile ylzey bir arterdeki ani basing, ¢cap dalga
formlari ve duvar kalinligi 6lcimd ile elde edilmektedir (77, 89).

I11.B.b.3. Arter Capi Dalga Formu

Arter icinde gerilme basincinda olan bir degisim, arter ¢apinda esit
bir degisime yol acmaktadir. Captaki dalgalanmanin amplitidi ¢ok kuguk
oldugunda degerlendirmek oldukca zordur. Eco-traching 6zelligi olan bir arac
Doppler sinyalleri kullanarak damar duvarindaki anlik yer degistirmeleri
belirler. Bilgisayara aktarilmis bir seri B-mod goruntiden, yakin ve uzak
duvar hareketleri arasindaki farkin hesaplanmasi da mumkandur (93).

[11.B.b.4. Arter Basinci Dalga Formu

Sol ventrikulin kasilmasi ve kanin aortaya ejeksiyonu tim arteriyel
duvar boyunca ilerleyen bir basing dalgasi meydana getirmektedir.
Amplifikasyondan dolayi periferik kiguk arterlerde, kalbe yakin olan buiyuk
arterlere gore basing dalgalarinin amplitidleri daha yuksektir. Arter
duvarindaki cevresel streslerin dengelenmesi ve algilayici tarafindan
kaydedilen basincin arter i¢i basinca 6zdes olmasi igin arterin kavisli
yuzeyinin prob ile diizlestiriimesi gerekmektedir (94).

[11.B.b.5. Vizkoelastik Parametreler
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Basing ve dalga formlar elektrokardiyogramdaki Q, R ve S
dalgalarina gore tanimlanarak basin¢ ve c¢ap sinyalleri ile uyumlu ortalama
kardiyak siklus hesaplanmaktadir. Elastik basing- cap iliskisini elde etmek
icin gercek basing (P), arter duvarinin vizkoelastikiyetini karakterize eden
Peasik= P-h (Dd/dt) formalu ile elastik basinca donusturilmektedir (73, 78).
(h:viskozite indeksi, Dd/dt: zamana gotre ¢apin birinci tlrevi)

[11.B.b.6. Arter Duvar Kalinhgi

Yuksek rezollsyonlu ultrasonografi ile distal karotis arterin intima-
media kalinhgi ve limen ¢api 6lctiimektedir (93).

[11.B.b.7. Nabiz Dalga Hizi

Birbirine belli uzakliktaki iki arter trasesi Gizerinde, cilde yerlestiriimis
ultrason ya da basing duyarli prob kullanilarak nabiz dalga hizi él¢ctiimektedir
(95, 96). Sol ventrikil kasilmasi ile olusan nabiz basinci aort boyunca bir
dalga olusturmaktadir. Nabiz basinci ¢ dalganin superpozisyonundan
olusmaktadir. Birincisi sistolde kalpten perifere tasinan dalga, ikincisi
diyastolde izlenen periferden kalbe yansiyan dalga, Gc¢uncisu ise kalpte aort
kapak bolgesinde olusan diyastolik yansimalardir. Direncin yiksek oldugu bir
yere gelince dalga geri yansimaktadir. Farkl elastik yapisi ve dalga
yansimasi ile arteriyel sistem boyunca nabiz dalgasinin sekli ve amplitadu
degiskenlik gostermektedir. Arter duvarinin elastik ve geometrik 6zelliklerine
ve kanin yogunluguna bagli olarak belirli bir hiz ile arteriyel sisteme
dagiimaktadir. Hiz ne kadar yuksek ise arteriyel sertlik o kadar fazla, bir
baska deyisle arteriyel distensibilite kabiliyeti o kadar zayiftir (90, 91, 95, 96).

[11.B.b.8. Aortun Elastik Parametreleri

Blyuk arterlerin elastisite degisiklikleri, nabiz basincinda degisiklikler
olusturmaktadir. Nabiz basinci 6lgumi tek basina aort elastisite dzelliklerini
yansitmaz. Aortik basing ve c¢ap Olcumlerinin  birlikte kantitatif
degerlendiriimesi aort elastisite 6zelliklerini ortaya koymada 6nemlidir (97,
98).

Aort elastikiyetin belirtecleri olan aortik strain, aortik distensibilite,
beta sertlik indeksi Lacombe ve ark. (97) tarafindan tanimlanan asagidaki

formuller ile hesaplanmaktadir.
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Aortik strain (%)= (sistolik aortik cap- diyastolik aortik cap)
x100/diyastolik aortik cap

Aortik distensibilite (cm?dyn/107 )= (2 x aortik strain)/(sistolik kan
basinci-diyastolik kan basincr)

Beta sertlik indeksi= (sistolik kan basinci/diyastolik kan
basinci)/aortik strain

Tablo-1: Arteriyel sertlik gostergeleri (73, 91, 97).

Arteriyel segment boyunca yayilan nabiz
Nabiz dalga hizi
hizi (uzaklik/zaman farki)

_ _ o Basing artisindaki rolatif cap degisimi
Arteriyel distensibilite
(cap farki / basing farki x ¢ap)

. . Basin¢ artisindaki mutlak cap degisimi
Arteriyel kompliyans
(cap farki / basing farki)

[1I.C. Arteriyel Sertligin Olusum Mekanizmasi

Arteriyel sertlik damar duvarindaki hiicresel ve yapisal elemanlarin
degisimi ile olusmaktadir. Bu damarsal degisiklikler hemodinamik gigcler ve
dis faktorler (glukoz, tuz, hormonlar ve hipoksi) tarafindan etkilenmektedir.
Damar duvarinin ana iskeletini kollajen ve elastin olusturmaktadir. Damar
duvarinin stabilitesi, elastikiyeti ve kompliyansi bu proteinler tarafindan
saglanmaktadir. Biyuk arterlerin elastikiyetini belirlemede duvar yapisindaki
elastin kollajen orani 6énemlidir. Bu oran perifere dogru gittikce azalmaktadir.
Bu nedenle sertlik periferik damarlardan ¢cok santral damarlarda meydana
gelmektedir. Ayrica elastinin yapisi bozulmakta ve daha kirilgan bir hal
almaktadir (99-101).

Sertlesmis damar duvarinin histolojik incelemesinde diz kas
hicrelerinin  fokal kaybi ile birlikte, infiltratif mononikleer hicreler ve
makrofajlar goérdlmastir (57, 68, 99-101). Sitokinler, hiicre ici adezyon
molekdlleri, timor blyume faktori (TGF-B), matriks metalloproteinazlari gibi
inflamatuar mediyatérlerin  arteriyel sertlik gelisiminde rol oynadigi
dusunulmektedir. (102-104). (Sekil-1)
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Arter sertligi arttikga duvar stresini azaltmak igcin remodeling olarak
tanimlanan duvar kalinhginda artma, arter limeninde genisleme, arter
uzunlugunda artma ile karakterize vaskuler hipertrofi gelismektedir. Bu durum

elastik liflerde dejenerasyona yol acarak kisir bir déngu yaratmaktadir (104).

' Media: VSMC
Endotelyal disfonksiyon mts, kollagen,
Permeabilirey: anting WINP ve

4 elnstin azalmas:

latima;

Kollspra i

MP. lokowtler, [-CAM
MMP TGF-B, VaM(

ve elawin aralmas

{ Kollajen artiss,
fibwobinstiar

Ekstrinsik etkiler: NaCl. lipidler, anjiotensin, sempatik
nérohormonlar, shear stres, artmu luminal ¢ap

Sekil-1: Arteriyel sertligin olusum mekanizmasi (104). (VSMC=vaskuler diz
kas hicreleri, MMP= matriks metalloproteinaz, TGF-B= transforming growth
faktor, I-CAM=interselltler adezyon molekili)

[11.D. Arteriyel Sertligi Etkileyen Degiskenler

Arteriyel sertligi etkileyen degiskenler demografik, klinik ve yasam
sekli olmak Uzere U¢ grupta toplanabilir. Yas (6zellikle 55 yas sonrasi)
kardiyovaskuler risk faktorlerinden ve kan basincindan bagimsiz olarak genis
elastik arterlerin sertligini belirleyen temel unsurdur (105). Yas ve
kardiyovaskuler risk faktorlerinin etkisi ile buyuk arterlerin vizkoelastik
yapisinda yeniden bicimlenme baslamaktadir. Kadinlarda erkeklere gore
daha az sertlik artisi gorulmektedir. Bu durumun cinsiyet hormonlarinin
etkisinden kaynaklandigi distntlmektedir (105).

Hipertansiyon, diyabet, hiperlipidemi, metabolik sendrom gibi bir¢ok

kardiyovaskuler risk faktori arteriyel sertligin  olusumuna katkida
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bulunmaktadir. Uzun sureli sigara kullanimi, obezite, diyette alinan tuz
miktar1 ve hareketsiz yasam tarzi arteriyel sertligi gelisimini hizlandirmaktadir
(105).

I1I.E. Arteriyel Sertligin Klinik Onemi

Arteriyel sertlik artisi kan basinci degerlerinde degisiklik yapmaktadir.
Normalde atim hacminin yaklasik %40’ sistolde perifere génderilmektedir.
Geri kalani aorta gibi genisleyebilen arterlerde bekletiimektedir. Diyastolde
blyuk arterlerde bekleyen kan perifere iletimektedir. Bu tamponlama
mekanizmasi sayesinde sol ventrikil basinci aralkhh akim etkisi ile
hafifletiimis olarak perifere gonderilmektedir. Arteriyel sertlik arttiginda ise
atim hacminin buydk bélimuU sistolde perifere gonderilmektedir. Tamponlama
mekanizmasinin azalmasi ve periferden yansiyan dalgalarin daha hizli
donmesi sistolik kan basincinda yikselmeye, diyastolik kan basincinda
azalmaya ve genislemis nabiz basincina yol agmaktadir. Bu durum sol
ventriktl hipertrofisine ve azalmis kapiller/miyozit oranina neden olmaktadir
Ayrica diyastolik kan basinci ve diyastol siresinin azalmasi koroner
perflizyonu bozarak akut koroner sendromlara zemin hazirlamaktadir (90, 91,
105).

Son yillarda duzeltiimis Fallot tetralojili cocuklarda ve yetiskinlerde
yapilan calismalarda, ilerleyici aort koki dilatasyonunun artmis arteriyel
sertlik ile iliskili oldugu bildirilmistir (106-109). Ancak bu konu ile ilgili henlz
az sayida calisma bulunmaktadir.

Bu calismanin amaci; diuzeltilmis Fallot tetralojili olgulardaki ilerleyici
aort koku dilatasyonu ile aort sertligi arasindaki iliskiyi arastirarak, altta yatan
muhtemel patofizyolojnin  aydinlatiimasina katki saglamaktir.  Ayrica
duzeltiimis Fallot tetralojili olgulardaki ilerleyici aort kéki dilatasyonunun
prevelansi, iligkili faktorler, komplikasyonlari, tedavi yaklasimlari g6zden

gecirilmistir.
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GEREC VE YONTEM

Uludag Universitesi Tip Fakultesi Cocuk Kardiyoloji boliminde
izlenen, dizeltme operasyonu uygulanmis Fallot tetralojili 50 ¢cocuk ile benzer
yaslarda 27 saglikli cocuk calismaya dahil edildi.

Calisma Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Dekanligi Arastirma Etik
Kurulu tarafindan 29 Haziran 2010 tarihinde 2010-4/3 sayil karar ile
onaylandi. Calismaya katilan olgular ve ebeveynlerine arastirma hakkinda
bilgi verildikten sonra yazili onay alindi.

Duzeltme operasyonu geciren Fallot tetralojili olgularin yasi, cinsiyeti,
dizeltme operasyonu yasli, eslik eden diger kardiyak anomalileri, varsa
kullandiklari kardiyovaskdler ilaglari ve uygulanmis ise palyatif operasyonlara
ait bilgileri kayit edildi. Ek baska sistemik hastaliklari olanlar ¢alismaya dahil
edilmedi. Kontrol grubunun tamamen saglikli olma durumu 6ykud, fizik
inceleme, elektrokardiyografi, telekardiyografi ve ekokardiyografi ile
dogrulandi.

Olgularin vicut agirhgr ve boy uzunlugu hafif giysili ve ayakkabisiz
iken olculdi. Kilogram cinsinden vicut agirhigi metre cinsinden boy
uzunlugunun karesine bélunerek vicut kitle indeksi hesaplandi.

Olgularin  kan basinci en az 15 dakika istirahatten sonra
ekokardiyografi ile es zamanl olarak, tek bir kisi tarafindan yasa uygun
manson kullanilarak havali sfingomanometre ile 6lguldl. Korotkoff sesinin
duyulmasi sistolik kan basinci, Korotkoff sesinin kaybolmasi diyastolik kan
basinci olarak kaydedildi.

TUum olgulara sirt tstl veya sol yan pozisyonda GE Vivid S6 model
cihaz ile 3-7 MHz prob kullanilarak ekokardiyografik inceleme yapildi.
Ekokardiyografi islemi boyunca cihazin EKG probu ile elektrokardiyografik
takip yapildi. Amerikan ekokardiyografi derneginin 6nerilerine uygun
parasternal uzun eksen goruntulerinden elde edilen M-mod yontemi ile sol
ventrikul sistol ve diyastol sonu caplari, diyastol sonu septum ve arka duvar

kalinhklari 6lctldi ve modifiye Simpson formull ile ejeksiyon ve kisalma
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fraksiyonu hesaplandi. Reziduel ya da ek ventrikiler septal defekt varhgi, sag
ventrikil, sag atriyum yapisi, sag ventrikil cikis yolu ve pulmoner arter
darlklari, trikiispit, pulmoner, aort ve mitral kapak yetersizlikleri, eslik eden
baska kardiyak defektler degerlendirildi. Parasternel uzun eksen goérunttleri
modifiye edilerek ¢ikan aorta goruntilendi. 2 boyutlu ekokardiyografi ile en az
Uc¢ Olcimin ortalamasi alinarak, aort andlus, sinds valsalva ve sinotubuler

bileske caplari élculdd. (Sekil-2)

_d.__“ﬁ_fﬁx_ﬁ_tf

Sekil-2: Aort ¢cap Olcim yerleri (110). (1-aort anulis, 2-sinds valsalva, 3-
sinotubdler bileske, 4-asendan aorta, Ao:aort, LV:sol ventrikil, LA:sol
atriyum)

Asendan aorta caplart M-mod ekokardiyografi ile sistolde ve
diyastolde aort kapaginin 3 cm yukarisindan, 6n ve arka duvar ic kenarlari
arasindaki mesafeler alinarak ol¢uldi. Aort sistolik ¢capi aort kapagl tam agik
konumda iken, aort diyastolik ¢capi ise elektrokardiyografide QRS pikine denk
disen yerden yapilan en az ¢ 6lcimin ortalamasi alinarak belirlendi (111).
(Sekil-3)

Duzeltiimis Fallot tetralojili olgularin ekokardiyografik olarak dlgulen
aort kokl caplar vicut yizey alanina ve z degerine gore degerlendirildikten
(Ek:1-3) sonra dilate olanlar grup 1, normal boyutta olanlar ise grup 2 olacak
sekilde ikiye ayrildi (110, 112).
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Sekil-3: Sistol ve diyastol sirasinda aort ¢aplarinin dlgimda.

Aortik sertligin belirtecleri olan aortik strain, aortik distensibilite ve
beta sertlik indeksi asagidaki formduller ile hesaplandi (97).

Aortik strain (%)= (sistolik aortik cap- diyastolik aortik cap)
x100/diyastolik aortik cap

Aortik distensibilite (cm?dyn/107 )= (2x aortik strain)/(sistolik kan
basinci-diyastolik kan basincr)

Beta sertlik indeksi= (sistolik kan basinci/diyastolik kan
basinci)/aortik strain

Istatistiksel Yontemler

Calismada elde edilen bulgular degerlendirilirken istatistiksel
analizler icin SPSS (Statistical Package for Social Sciences ) for Windows
17.0 programi kullanildi. Gruplar arasindaki karsilastirma; normal dagilim
gosteren degiskenlerde ki kare ve t testi, normal dagiim gostermeyen
degiskenlerde Mann Whitney-U ve Kruskal Wallis testleri kullanilarak yapildi.

Istatistiksel analizler yapilirken p< 0.05 degeri anlaml kabul edildi.
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BULGULAR

Calismaya duzeltme operasyonu uygulanmis Fallot tetralojili 50
cocuk ile benzer yas dagilimina sahip 27 saglikli cocuk dahil edildi. Dizeltme
operasyonu uygulanmis Fallot tetralojili olgularin ekokardiyografik olarak
Olcilen aort kok caplari vicut yilzey alanina ve z degerine gore
degerlendirildikten sonra aort koku dilate olanlar grup 1, normal boyutta
olanlar ise grup 2 olacak sekilde ikiye ayrildi.

Grup 1'de yas ortalamasi 9.0 = 4.50 yil (2-18 yas) olan 20’si (%60.6)
erkek, 13'0 (%39.4) kiz olmak uUzere toplam 33 olgu, grup 2'de yas
ortalamasi 8.71 £ 2.78 yil (4-16 yas) olan 9'u (%52.9) kiz, 8'i (%47.1) erkek
olmak Uzere toplam 17 olgu mevcuttu. Kontrol grubunda ise yas ortalamasi
9.0 + 4.28 yil (3-17 yas) olan 14’0 (%51.9) erkek, 13l kiz (%48.1) toplam 27
olgu yer ald1.

Grup 1'de bulunan olgularin 4’4 (%12.1) sol BT sant, 1'i (% 3) sag ve
sol BT sant, 1'i(% 3) santral sant olmak Ulzere 6'sinda (% 18.1) palyatif
operasyon gecirme 0ykisu mevcuttu. Bu grubun ortalama duzeltme yasi 3.0
+ 2.42 (1-11 yas) idi. Bu guruptaki 29 olgu (% 87.9) ila¢ kullanmazken 1'i (%
3) anjiyotensin donustirtici enzim inhibitérd, 2'si (% 6.1) ditretik, 1'i (% 3)
ditretik ve anjiyotensin donusturici enzim inhibitérii  kombinasyonunu
kullanmakta idi. Grup 2’'de bulunan olgularin ise sadece 1l'inde (% 5.9)
palyatif operasyon (sag ve sol BT sant) gecirme 6ykisu mevcuttu. Bu grupta
ortalama diizeltme yasi 2.73 £ 1.16 (1.5 - 6 yas) idi. Grup 2'de 13 (%76.5)
olgu ila¢ kullanmaz iken 1'inde (% 5.9) diuretik, 3'Unde (% 17.6) dilretik ve
anjiyotensin donusturict enzim inhibitéri kombinasyonu kullanimi mevcuttu.

Fallot tetralojili olgu gruplarinin ve kontrol grubunun demografik ve
klinik 6zellikleri tablo-2’de gosterildi. Gruplar arasinda yas, vucut agirhgi, boy,
sistolik kan basinci, diyastolik kan basinci, kalp tepe atimi, dizeltme
operasyonu yas! ve palyatif operasyon gecirme orani acgisindan istatistiksel
olarak anlaml fark saptanmadi (sirasiyla p=0.92, p=0.41, p=0.53, p=0.81,
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p=0.17, p=0.45, p=0.52, p=0.23). Grup 1'de erkek cinsiyeti anlamli derecede
daha fazla idi. (p=0.03)

Tablo-2: Fallot tetralojili olgu gruplarinin ve kontrol grubunun demografik

ve klinik 6zellikleri

Grup 1 Grup 2 Kontrol p degeri
(n=33) (n=17) (n=27)
Yas (yil) 9.0 +£4.50 8.71+2.78 9.0+4.28 0.92
Cinsiyet (K/E) 13/20* 09/08 13/14 0.03
Vicut agirhgr (kg) 32.0£16.72 24.81 +9.91 31.12 £ 15.32 0.41
Boy (cm) 131.21 +16.72 124,71 +16.63 165.0 £ 18.67 0.53
Sistolik KB (mmHg) 96.14 £ 10.0 96.51 £ 11.69 94.83 £ 12.52 0.81
Diyastolik KB (mmHg) 61.53+5.0 61.71 + 6.35 58.92 £ 7.53 0.17
Kalp tepe atimi
) 100.43+ 21.72 102.71+18.72 107.82+20.91 0.45
(vuru/dakika)
TUm dizeltme yasi
3.0+2.42 2.73+1.16 0.52
(yil)
Palyatif operasyon
Y P Y 18.1 5.9 0.23

orani (%)

* kiz erkek orani anlamli derecede farkl
KB= kan basinci

Tablo-3'te Fallot tetralojili olgu gruplarinin ve kontrol grubunun
ekokardiyografik bulgulari 6zetlendi. Sol ventrikil sistol ve diyastol sonu
caplari grup 1'de grup 2 ve kontrol grubundan anlamli derecede daha
yuksekti (p=0.013, p< 0.0001). Grup 2 ile kontrol grubu arasinda istatistiksel
olarak fark yoktu (p=0.07). IVS diyastolik kalinlik grup 1'de kontrol grubuna
gore anlamli derecede daha yuksekti (p=0.013). Arka duvar diyastolik
kalinlk, sol ventrikil ejeksiyon fraksiyonu ve sol ventrikil kisalma fraksiyonu
acisindan gruplar arasinda anlamli fark yoktu. (sirasiyla p=0.05, p=0.07,
p=0.11) Sag ventrikil sistolik basinci grup 1 ve grup 2'de kontrol grubuna
gore anlamh derecede daha yuksekti (p< 0.0001). Grup 1 ve grup 2 arasinda
ise anlamli fark saptanmadi (p=0.17).
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Tablo-3: Fallot tetralojili olgu gruplarinin ve kontrol grubunun

ekokardiyografik bulgulari
Grup 1 Grup 2 Kontrol p degeri
(n=33) (n=17) (n=27)
SVDSC (mm) 36.12 +3.91* 31.62 + 7.13* 29.36 + 4.111 0.013
SVSSC (mm) 23.64 + 3.21* 20.54 +6.18** 17.96 + 3.56 < 0.0001
IVS kalinlik (mm) 7.13 £ 1.05* 6.42+1.12 6.23+1.52 0.013
AD kalinlik (mm) 7.15+0.93 6.83 £ 1.07 6.51+1.23 0.05
SV EF (%) 68.68 + 3.91 69.34 + 6.77 67.68 + 3.67 0.09
SV KF (%) 36.36 + 3.29 36.82 + 6.45 34.65 +3.51 0.11
Sag V SB (mmHg) 36.27 + 9.63* 32.23 +11.80* 16.92 +3.71 < 0.0001

* kontrol grubundan anlamli derecede farkl (p<0.05)

** grup 1'den anlamli derecede farkli (p<0.05)

SVDSC= sol ventrikil diyastol sonu ¢api IVS= interventrikiiler septum
SVSSC= sol ventrikil sistol sonu ¢capi AD= arka duvar

SV EF= sol ventrikil ejeksiyon fraksiyonu

Aort yetersizligi grup 1'de 3 olguda (%9.1) 6nemsiz, 1 olguda (%3)
hafif, grup 2'de ise 2 olguda (%11.8) dnemsiz derecede, triklispit yetersizligi
grup 1'de 5 olgu (%15.2) 6nemsiz, 20 olguda (%60.6) hafif, 8 olguda (%24.2)
orta derecede grup 2'de 5 olguda (%29.4)6nemsiz, 10 olguda (%58.8) hafif, 2
olguda (%11.8) orta derecede, pulmoner yetersizlik grup 1’'de 1 olguda (%3)
onemsiz, 23 olguda (%69.7) hafif, 9 olguda (%27.3) orta derecede tespit
edildi. Hicbir olguda hemodinamik 6nemi olan kapak yetersizligi saptanmadi.

Tablo-4'te Fallot tetralojili olgu gruplarinin ve kontrol grubunun aort
anulus, sinds valsalva, sinotubtler bileske cap ortalamalari ve asendan
aortanin sistolik ve diyastolik ¢cap ortalamalari gosterildi. Grup 1'in aort anulis
capl, sinus valsalva capi, sinotubiler bileske ¢apt hem kontrol hem de grup
2'den anlamli derecede daha yuUksekti (p=<0.0001). Grup 2 ile kontrol grubu
arasinda istatistiksel olarak fark saptanmadi (p=0.08). Aort sistolik ve
diyastolik caplari grup 1'de grup 2 ve kontrol grubundan anlamh derecede
daha yuksekti (p=<0.0001). Grup 2 ile kontrol grubu arasindaki fark ise
anlamh degildi (p=0.12).

Fallot tetralojili olgu gruplarinin ve kontrol grubunun aortik strain,

aortik distensibilite ve beta sertlik indeks verileri tablo-5'de gdsterildi. Aortik

22



strain grup 1'de grup 2 ve kontrol grubundan anlamli derecede daha dusuktu
(p=0.004). Grup 2 ile kontrol grubu arasinda anlamh fark yoktu (p=0.13).
Aortik distensibilite grup 1'de kontrol grubuna goére anlamli derecede daha
disuktl (p= 0.016). Grup 1'de grup 2’den daha dusuktl, ancak istatistiksel
olarak anlamli degildi (P=0.06). Grup 2 ile kontrol grubu arasinda da anlaml
fark yoktu (p=0.23). Beta sertlik indeksi grup 1'de kontrol grubuna gore
anlaml derecede daha yuksekti (p=0.016). Grup 2 ile grup 1 ve kontrol grubu

arasinda ise anlamli fark saptanmadi (sirasi ile p=0.06, p=0.21).

Tablo-4: Fallot tetralojili olgu gruplarinin ve kontrol grubunun aort ¢caplari

Grup 1 Grup 2 Kontrol p degeri
(n=33) (n=17) (n=27)
Aort anilis ¢ap (mm) 21.24 +4.04* 16.91+2.33* 16.12+3.41 <0.0001
Sinus valsalva ¢ap (mm) 2553 + 4.03* 19.76 + 2.43** 18.9+ 4.0 <0.0001
Sinotubiler cap (mm) 2253 +3.79* 16.83+2.32** 16.84+3.71 <0.0001
Aort sistolik cap (mm) 24.64 +5.20* 21.3+3.50 19.82 £ 4.52 <0.0001
Aort diyastolik cap (mm) 22.91 £5.20* 19.32 +3.42 18.12 +4.32 <0.0001

* kontrol grubundan anlamli derecede farkl (p<0.05)
** grup 1'den anlamli derecede farkli (p<0.05)

Tablo-5: Fallot tetralojili olgu gruplarinin ve kontrol grubunun aort
elastisite bulgular

Grup 1 Grup 2 Kontrol p degeri
(n=33) (n=17) (n=27)
Aortik strain (%) 7.33+ 2.60* 10.6 + 3.93** 9.84+3.74 0.004
Aortik distensibilite
(cm®.dyn.10%) 0.42 + 0.20* 0.59 +0.31 0.65+0.31 0.016
Beta sertlik indeksi ~ 0.24 + 0.10* 0.20 £ 0.09 0.17 £0.09 0.016

* kontrol grubundan anlamli derecede farkl (p<0.05)
** grup 1'den anlamli derecede farkli (p<0.05)
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TARTISMA VE SONUC

Son 50 yil icerisinde uygulanan basarili dizeltme cerrahisi Fallot
tetralojili cogu olgunun erigskin yaslara ulasmasina imkan saglamistir.
Dlzeltme operasyonu sonrasinda Fallot tetralojili olgularin ¢ogu normal
yasam kapasitesine sahip olmakla birlikte, uzun sureli izlemde bazi sorunlar
ile karsilasiimaktadir. Olusabilecek sorunlarin bilinmesi ve olgularin bu
yonden takip edilmesi 6nem tasimaktadir. Aort koki ve asendan aorta
dilatasyonu duzeltimemis Fallot tetralojisinin iyi bilinen bir 6zelligidir. Ancak
bazi olgularda diizeltme amach cerrahi girisimden sonrada mevcut dilatasyon
ilerleyici olabilmektedir. Bu calismada dizeltiimis Fallot tetralojili olgulardaki
ilerleyici aort koku dilatasyonunun; prevelansi, iligkili  faktorler,
komplikasyonlari, tedavi yaklasimlari, patofizyolojisi ve arter sertligi ile olan
iliskisi incelenmistir.

Chong ve ark'nin (107) yaptigi calismada dizeltme operasyonu
uygulanmig 67 olgunun %88’inde aort anudlisinde, %87'sinde sinls
valsalvada, %61'inde sinotubuler bileskede, %63'Unde asendan aortada
dilatasyon tespit edilmistir. Chugh ve ark (113) duzeltiimis Fallot tetralojili
erigkinlerde aort koku dilatasyonunun prevelansini %76, Niwa ve ark (57) ise
%15 olarak bildirmislerdir. Erigskinlerde aort kbku dilatasyonu prevelansindaki
bu degiskenligin tanimlamadaki farkhliklardan kaynaklandigi
disunitlmektedir. Bizim calismamizda duzeltiimis Fallot tetralojili olgularin
%66’sinda aort kokl dilatasyonu saptanmistir.

Niwa ve ark'nin (57) calismasinda Fallot tetralojili hastalarda
baslangictaki aort koku caplari erkeklerde kizlardan 6nemli derecede daha
yuksek saptanmistir. Bizim calismamizda aort koku dilatasyonu olan grupta
erkek orani %60.6 iken, aort koku dilate olmayan grupta %47.1 bulunmustur.
iki grup arasindaki fark istatistiksel olarak anlamlidir (p=0.03). Arteriyel
elastisite ve distensibilitedeki azalma erkeklerde daha erken ve daha hizli
gorulmektedir (114). Aort koku dilate Fallot tetralojili olgulardaki erkek cinsiyet

hakimiyetinin nedeni buna bagli olabilir.
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Fallot tetralojisi ile birlikte pulmoner kapak yoklugu, pulmoner atrezi
ve sag arkus aortanin bulunmasi aort koku dilatasyonu ile iligkili bulunmustur
(57). Sag arkus aorta, pulmoner kapak yoklugu ve pulmoner atrezi 22ql1l
kromozom delesyonuna sahip Fallot tetralojili olgularda daha sik
gorulmektedir (115, 116). Bu durum 22qgll kromozom delesyonu ile aort
koku dilatasyonu arasinda iliski olabilecegini dusundirmektedir. Bizim
calismamizda aort koku dilate olan gruptaki olgularin dérdiinde sag arkus
aorta, birinde pulmoner kapak yoklugu, aort koki dilate olmayan gruptaki
olgularin ise ikisinde atriyal septal defekt, birinde pulmoner kapak yoklugu
mevcuttu.

Bhat ve ark (117) diizeltme operasyonu bir yasin Uzerinde uygulanan
olgularda aort koki dilatasyonunun ilerleyici oldugunu, erken bebeklik
doneminde tedavi edilenlerde ise aort boyutlarinin normale dénduguni
bildirmistir. Volum yulktnde artisa neden olan palyatif amacli yapilan arteriyel
santlarin aort kokl dilatasyonu ile iliskili olabilecegi dusunilmustir. Niwa ve
ark (57) palyatif operasyondan diizeltme operasyonuna kadar gecen sirenin
uzun oldugu durumlarda, aort kokiindeki genislemenin daha fazla oldugunu
bildirmistir. Ancak bu durum Chong ve ark’nin (107) yaptigi calismada
ilerleyici dilatasyonda o6nemli bir belirleyici olarak tanimlanmamistir. Bizim
calismamizda aort koku dilate olan grupta dizeltme yasi 3 £ 2.42 yil, aort
koku dilate olmayan grupta 2.73 + 1.16 yil idi. Her iki grup arasinda dizeltme
yasl bakimindan istatistiksel olarak anlamlh fark saptanmamistir (p=0.52).
Aort koku dilate olan gruptaki olgularin % 18.1'ine (dérdinde sol BT sant,
birinde hem sol hem sag BT sant, birinde santral sant olmak Gizere toplam alt
olguya), aort kokl dilate olmayan gruptakilerin ise %5.9'una (bir hastaya hem
sag hem sol BT sant) palyatif operasyon uygulanmisti. Palyatif operasyon
uygulanmasi acisindan gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark
bulunmamistir (p=0.23).

Fallot tetralojisinde gorulen aort koku dilatasyonunun patofizyolojisi
cesiti mekanizmalarla aciklanmaya calisiimistir. Bunlardan biri aortada
volum yukintn artmasindan kaynaklanan hemodinamik strestir (62). Fallot

tetralojisinde operasyon ©ncesi donemde aort koku genis olarak
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bulunmaktadir. Bu durum her iki ventrikilden gelen kan akiminin
dekstrapozisyon nedeni ile aortaya yonlenmesi ile iliskilendirilmistir. Ayrica
sag ventrikil cikis yolundaki darlik nedeni ile olusan sagdan sola sant
aortada volim yuklenmesine neden olmaktadir (62). Aort koku dilatasyonu
sadece Fallot tetralojisinde degil aortada volim ydkinin arttigi diger
konjenital kalp hastaliklarinda da gorilmektedir (68). Hemodinamik stres aort
kok dilatasyonunun ortaya c¢ikmasinda onemli rol oynamaktadir. Ancak
cerrahi dizeltme sonrasi dilatasyonun devam ediyor olmasi, hemodinamik
stresin aort koku dilatasyonunun ortaya ¢ikmasinda etkili olan tek mekanizma
olmadigini disundurmektedir.

Fallot tetralojisindeki mevcut patolojilerle iligkili bazi genlerin aort kdk
dilatasyonundan sorumlu olabilecegi dusunidlmektedir. TBX genlerindeki
mutasyonlarin, aort duvarinin regulasyonu ve buyumesi icin gerekli olan
diger transkripsiyon faktorleri ile iliskiye girerek, aort kokinin ve asendan
aortanin media tabakasindaki intrinsik histolojik anormalliklerin gelisiminde
rol oynadigi 6ne surilmektedir (66, 67). Konoturunkal septasyon i¢in énemli
olan noral krest hcrelerinin yerlesimi HOX genleri tarafindan
diizenlenmektedir. Bu genlerdeki bir defektin fotal turunkusta esit olmayan bir
ayrima (aortanin daha genis, pulmoner arterin daha dar oldugu) neden
oldugu disuntlmektedir (63-65).

Cerrahi dizeltme sonrasi aort koku dilatasyonunun devam ediyor
olmasi bu olgularin arter duvarinda Marfan ya da Ehler Danlos sendromlu
olgulardakine benzer yapisal bir bozuklugun oldugunu distndirmektedir.
Tan JL ve ark (21) Fallot tetralojili olgularin aortalarini histolojik olarak
incelemisler ve aort kékinde ve asendan aortada yenidogan déneminden
itibaren, normale kiyasla artmis oranda kistik medial nekroz, fibroz, elastik
liflerde kirlma ve bozulma gibi patolojik bulgular tespit etmislerdir. Bu
histolojik degisiklikler ile aort koku dilatasyonunun derecesi arasinda pozitif
bir korelasyon bulunmustur (21, 68, 71). Aort media tabakasinin yapisi ve
kanlanmasindaki bdlgesel farkliliklar asendan aortanin desendan aortadan
daha esnek bir yapiya sahip olmasina neden olmaktadir (118-120). Bu
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durum Fallot tetralojisindeki aort dilatasyonunun neden c¢ogunlukla aort
kokunde ve proksimal asendan aortada goruldiguni de agiklamaktadir.

Marfan sendromu ve biklspit aortanin aksine Fallot tetralojisinde
altta yatan histolojik anomalileri aciklayabilecek mekanizmalar daha az
bilinmektedir. Bu intrinsik aortopati aort media tabakasinin hicresel
fonksiyonlarini etkileyen farkina varilmamis bir genetik defektin sonucu
(6rnegin metalloproteinazlar), konotrunkal defektlere yol acan genetik
mutasyonlarin bir parcasi (TBX genleri, HOX genleri) ya da bikispit aort
kapagindaki gibi programlanmis veya tetiklenmis bir apopitozun sonucu
olabilir mi? sorular heniiz netlik kazanmamistir (65-67, 121-123). ilerleyici
aort kokl dilatasyonunun neden duzeltilmis Fallot tetralojili olgularin bir
kisminda ortaya ¢iktig1? sorusu da aciklanmasi gereken bir diger noktadir.

Son yillarda Fallot tetralojisindeki ilerleyici aort koku dilatasyonundan
arteriyel sertligin sorumlu oldugu duastnulmektedir. Dizeltilmis Fallot tetralojili
olgulardaki ilerleyici aort koku dilatasyonu ile arteriyel sertlik arasindaki iliskiyi
inceleyen az sayida calisma bulunmaktadir. Chongh ve ark’nin (107) yaptigi
calismada ilerleyici aort koku dilatasyonu olan duzeltiimis Fallot tetralojili 67
olgu, yasla eslestiriimis kontrol grubu ile karsilastirildiginda, aortik strain ve
aortik distensibilite dusuk, sertlik indeksi ise yuksek bulunmustur. Cheung ve
ark (106) duzeltilmis Fallot tetralojili olgularda santral arter sertligini periferik
arter sertligine goére belirgin yiksek saptamislar ve bu durumun aort koki
dilatasyonu ile iligkili oldugunu bildirmislerdir. Senzaki ve ark (108) ise
duzeltilmis Fallot tetralojisindeki aort koku dilatasyonunun ve sol ventrikil art
yukd artisinin arteriyel sertlik ile iliskili oldugunu, Seki ve ark (109) ise
dizeltme operasyonundan ©6nce mevcut olan aort koki dilatasyonu ile
arteriyel sertlik arasinda iliski oldugunu bildirmiglerdir.

Arteriyel sertlik bulgularini hem aort koku dilate olan ve hem de
dilate olmayan duzeltiimis Fallot tetralojili olgularda karsilastirdigimiz
calismamiz bu yoni ile daha 6nceki calismalardan farklidir. Aortik strain aort
koku dilate olan grupta, dilate olmayan ve kontrol grubuna godre anlamli
derecede dusuk bulunmustur (p=0004). Aortik distensibilite aort koku dilate

olan grupta kontrol grubuna gore anlamh derecede dusuk (p=0.016), beta
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sertlik indeksi ise anlamli derecede yuksek bulunmustur (p=0.016). Aortik
distensibilite aort koku dilate olan grupta olmayan gruba gore daha dustk,
beta sertlik indeksi ise daha yuksek olmakla birlikte istatistiksel olarak anlaml
bir fark saptanmamistir (p=0.06, p=0.06). Bu sonuclar aortik strainin diger
aortik elastisite gostergelerinden daha ©nce etkilenmis olabilecegini
dusundirmektedir.

Arteriyel sertlik damar duvarindaki hiicresel ve yapisal elemanlardaki
degisikliklerin dinamik ve karmasik etkilesimi ile gelismektedir. Bu damarsal
yapilar dis etmenler kadar, hemodinamik guclerden de etkilenmektedir.
Buradaki en dnemli dis etken hipoksidir. Fallot tetralojili olgularda operasyon
oncesi kronik hipoksi kacinilmazdir. Hipoksi matriks proteinlerini ve biyime
faktorlerini  etkileyerek diz kaslarda proliferasyon ve fibrosize neden
olmaktadir. Damar duvarinin esnekligi, uyumu ve Kkararliigi kollajen ve
elastin tarafindan saglanmaktadir. Arter duvarindaki diiz kas hucrelerinin
uyarilmasi ve sirkumferensiyal duvar stresinin artisi kollajen sentezinde
artisa, media tabakasinda elastinin bozulmasina ve lokal yag dokusunun
birikmesine neden olmaktadir. Asiri kollajen Uretimi ve elastinin kalitesinin
bozulmasi arteriyel sertlik artisina neden olmaktadir (99-101). Arter sertligi
damar duvar kalinliginda artma, limende genisleme ile karakterize yeniden
sekillenmeye neden olmaktadir. Bu durum klinige sistolik kan basincinda
yiukselme, diyastolik kan basincinda disme ve genislemis nabiz basinci
olarak yansimakta ve kardiyovaskiler mortalite ve morbiditede ana belirleyici
olan sol ventrikul art yokiinde artisa neden olmaktadir (108,124).

Pulmoner darlik ya da pulmoner yetersizlik gibi hemodinamik
bozukluklar, dizeltme operasyonu sirasinda uygulanan yaygin kas
rezeksiyonlari ve c¢ikis yoluna yerlestirilien yamalar sad ventrikilin
genislemesine ve fonksiyonlarinin bozulmasina neden olmaktadir (52-56).
Sag ventrikil fonksiyon bozuklugu ve genislemesi septum hareketlerini
bozarak, sol ventrikil kasilmasini olumsuz etkileyebilmektedir (53). Ayrica
rezidiel ventrikiler septal defekt, aorta-pulmoner santlar ve aort
yetersizliginin  neden oldugu volim vyukinde artis, sol ventrikilin

genislemesine ve fonksiyonlarinin bozulmasina katkida bulunmaktadir (53).
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Bizim calismamizda sol ventrikil sistol ve diyastol sonu ¢aplari aort
koku dilate olan grupta, dilate olmayan ve kontrol grubuna goére anlaml
derecede daha yiuksek bulundu (p=0.013). Interventrikiler septal diyastolik
kalinhk aort koku dilate olan grupta kontrol grubuna gére anlamh derecede
daha yuksek saptanirken (p=0.013), arka duvar diyastolik kalinhk, sol
ventrikul ejeksiyon fraksiyonu ve sol ventrikil kisalma fraksiyonu acgisindan
gruplar arasinda anlamli fark yoktu. (sirasiyla p=0.05, p=0.07, p=0.11)

Aort koku dilatasyonu cesitli klinik tablolara yol acabilir. Hem
dizeltimis hem de duzeltimemis Fallot tetralojili olgularda dilate aort
anulusu, kasplarin tam ortiserek kapanmasini engelleyerek degisik
derecelerde aort yetersizligine neden olabilir. Dodds ve ark (59) duzeltilmis
Fallot tetralojili hastalarda ilerleyici aort koki dilatasyonu nedeni ile aort
kapak replasmani yaptiklari ilk serilerini 1997 yilinda yayinlamiglardir.
Yapilan diger calismalarda Fallot tetralojili olgularda diizeltme operasyonu
sonrasi ge¢ donemde %6-20 oraninda aort yetersizligi gortldugu bildirilmistir
(57, 125-127). Ishizaka ve ark (125) dizeltme 6ncesi ve dizeltme sonrasi
aort koku capi daha genis olan, diizeltme operasyonu geciken ve subarteriyel
ventrikUler septal defekti bulunup ameliyat sirasinda aort yaprak pilikasyonu
uygulanan Fallot tetralojili olgularda aort yetersizligi gorilme riskinin daha
yiuksek oldugunu bildirmiglerdir. Bizim calismamizda aort koku dilate olan
grupta U¢ olguda 6nemsiz derecede, bir olguda hafif derecede, aort koki
dilate olmayan grupta ise iki olguda 6nemsiz derecede aort yetersizligi
mevcuttu.

Fallot tetralojili hastalarda ilerleyici aort kokl dilatasyonuna ragmen
aort diseksiyonu nadir gorilmektedir. ilk kez Kim ve ark (60) diizeltme
operasyonu 21 yasinda uygulanan ve aort koku 6.5 cm, asendan aortasi 7.1
cm olan 30 yasindaki Fallot tetralojili bir erkek olguda ciddi aort yetersizligi ve
spontan aort diseksiyonu bildirmislerdir. ikinci olgu ise Fallot tetralojisi 6
yasinda iken duzeltiimis 36 yasinda bir erkek hastadir. Magnetik rezonans
goruntilemede asendan aort anevrizmasinin (9.3 cm x 8.3 cm) fokal

diseksiyonu gosterilmistir (61). Diseksiyon gelisen olgularin sunuldugu bu iki
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bildiri Fallot tetralojisindeki aort koki dilatasyonunun masum bir problem
olarak algilanmamasi gerektigini vurgulamasi agisindan énemlidir.

Fallot tetralojili olgularin takipleri sirasinda seri ekokardiyografik
incelemeler ile aort kokl ve asendan aorta caplari, aort yetersizligi acik bir
sekilde kayit edilmelidir. ilerleyici aort dilatasyonunun ve anevrizmanin
saptanmasi diseksiyon ve rdptir gibi  Olumcil komplikasyonlarin
onlenmesinde 6nemlidir.

Fallot tetralojisindeki ilerleyici aort koku dilatasyonunun patofizyolojisi
henliz net aydinlatlamadigindan medikal tedavi konusunda fikir birligi
saglanamamistir. Beta blokerlerin aort basinci ve sol ventrikll kontraktilitesini
azaltarak aort dilatasyonunun ilerlemesini geciktirdigi dusunilmektedir.
Marfan sendromlu olgularda beta blokerlerin aort dilatasyonunun ilerlemesini
sinirlandirdigi, anjiyotensin doénisturict enzim inhibitéri ve kalsiyum kanal
blokeri gibi vazodilator ajanlarin ¢cok az miktarda aort ¢capi artisina neden
olmakla birlikte, arter sertligini azalttiklari bildirilmistir (128-130). Fallot
tetralojili olgularda ise aort koki dilatasyonunun tedavisinde beta bloker,
anjiyotensin donustirtici enzim inhibitéri kullaniimasinin faydali olacagini
destekleyen veriler netlik kazanmamistir. Dilate aort kokiu tedavisinde
medikal yaklasim net olmamasina ragmen, 2001'de Kanada Kardiyovaskuler
Derneg@i Konsensus Konferansinda alinan ortak karar ile, aort kékinin 55
mm’den daha fazla olmasi durumunda cerrahi girisim dnerilmektedir (131).

Sonug¢ olarak; Fallot tetralojili olgularda aort duvarindaki intrinsik
histolojik degisikliklerin, hemodinamik stresin aort koki ve asendan aorta
dilatasyonu gelisiminde rol oynadigi dusundlmektedir. Henliz az sayida
yapillan calismada ve bizim calismamizda oldugu gibi, arter sertligi ile
ilerleyici aort koku dilatasyonu arasinda iliski olabilir. Bu konu ile ilgili
calismalarin artmasi, aort koku dilatasyonunun anatomik, morfolojik ve
histolojik temellerinin 6tesinde, molekiler ve sitogenetik dizeyde daha iyi
sekilde anlasilabilmesini saglayan yeni calismalar patofizyolojinin
aydinlatiimasinda 6nemlidir. Bu durum kardiyovaskdler risk grubundaki Fallot
tetralojili olgularin belirlenmesinde, takibinde ve tedavi yaklasiminda fayda

saglayacaktir.
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