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OZET

Tam Diizeltme Ameliyati Yapilan Fallot Tetralojili Hastalarda Sag Ventrikiil
Fonksiyonlarimin, Pulmoner Yetmezlik ve B-tipi Natriiiretik Peptid Diizeyleri ile
olan iligkisinin Kardiyopulmoner Egzersiz Testi ve Doku Doppler Cahsmasi ile

Degerlendirilmesi.

Fallot tetralojisi (FT) tanisi ile tiim diizeltme ameliyati yapilan hastalarda o6zellikle
kronik pulmoner yetmezlige (PY) bagl olarak sag ventrikiil fonksiyonlarinin bozuldugu
bilinmektedir. Sag ventrikiil disfonksiyonu olan hastalarda yiiksek B-tipi natritiretik
peptid (BNP) diizeyleri rapor edilmistir. Egzersiz testi (EGT) konjenital kalp hastalig1
olan hastalarin kardiyopulmoner fonksiyonlarinin degerlendirilmesi amaciyla da
kullanilmaktadir. Bu ¢alismada FT tanisi ile ameliyat edilen hastalarda PY nedeniyle
olusan sag ventrikiil disfonksiyonunun BNP diizeyi ile olan iligkisinin EGT ile
belirlenen kardiyopulmoner fonksiyonlar ve doku Doppler ¢aligmasi ile belirlenen sag
ventrikiil fonksiyonlari ile degerlendirilmesi amaglanmistir.

Yas ortalamasi 14.1 £ 4.4 yil, ameliyat yas1 ortalama 4.9 + 5.1 yil olan 25 hasta ve
kardiyak {ifiirim duyulmasi veya gogiis agrisi sikayeti ile pediatrik kardiyoloji
poliklinigine basvuran ve yas ortalamasi1 13.1 £ 2.8 yil olan 29 saglikli cocuk ¢alismaya
alindi. BNP diizeyinin belirlenmesi amaciyla egzersiz dncesi ve hemen sonrasinda kan
ornekleri alindi. Sag ventrikiil voliimii ve PY derecesi iki boyutlu ekokardiyografi ve
renkli Doppler bulgularina gore belirlendi. Sag ventrikiil zaman intervalleri ve
miyokardiyal hizlar kullanilarak miyokardiyal performans indeksinin (MPI)
belirlenmesi amaciyla doku Doppler ¢aligmasi yapildi. QRS siiresi, BNP diizeyi, sag
ventrikiil MPI ve izovolemik akselerasyon zamani (IVA) kullanilarak sag ventrikiil
dilatasyon indeksi hesaplandi.

BNP diizeyleri FT hastalarinda kontrol grubuna gore belirgin yiiksekti (28.3 = 24.1 vs
7.4 £ 2.3 pg/ml, p= 0.0001). BNP diizeyleri hem hastalarda hem de kontrol grubunda
egzersiz ile yiikseldi. BNP diizeyindeki yiikselme hastalarda kontrol grubuna gore daha
belirgindi (37.6 = 27.5 vs 11.3 £4.5 pg/ml, p=0.0001). Hastalarda kardiyotorasik oran
(KTO) (%55 = 1.6 vs 41 = 2.3, p=0.0001), QRS aks1 (144.6 = 52.4 vs 69.6 + 19.3°, p=
0.0001), QRS siiresi (127.2 £22.6 vs 48.6 = 13.8 msn, p= 0.0001) ve QTc degeri (464.1
+ 24.8 vs 385.5 = 17.1 msn, p= 0.0001) belirgin yiiksek, sag ventrikiil diastol sonu
voliimii (RVEDV) (77.5 £ 15.2 vs 39.1 + 7.4 ml, p=0.0001) ve ¢ap1 (43.1 + 4.9 vs 32.8



+ 3.4 mm, p= 0.0001) belirgin artmis, sag ventrikiil bazal segment MPI (1.08 £ 0.35 vs
0.58 + 0.11, p= 0.0001) belirgin yiiksek, IVA (3.1 £ 0.7 vs 5.4 + 1.0 m/s*, p= 0.0001)
belirgin diisiik, FVC% (84.9 + 16.9 vs 98.4 £ 18.2, p= 0.01) ve FEV1% (91.5 + 19.3 vs
103.8 + 16.1, p= 0.02) belirgin azalmis, egzersiz siiresi (ES) (10.1 £ 1.9 vs 11.4 £ 1.7
dk, p= 0.02), maksimal egzersiz sirasinda kalp hizi1 (KH) (171.2 £ 18.9 vs 186.4 £ 13.9
/dk, p= 0.004) ve VOomax (1.56 + 0.53 vs 2.1 + 0.6 L/dk, p= 0.007) belirgin diisiik
bulundu. PY derecesi ile KTO (r= 0.9, p= 0.0001), QRS aks1 (r= 0.6, p= 0.0001), QRS
stiresi (r= 0.8, p=0.0001), QTc degeri (r= 0.8, p= 0.0001), RVEDV (r= 0.9, p= 0.0001),
RVEDD (r= 0.7, p= 0.0001), MPI (r= 0.7, p= 0.0001), IVA (r=-0.7, p= 0.0001), RVDI
(r=0.7, p=0.0001), FVC% (r=-0.3, p=0.01), FEV1% (r=-0.3 ve p= 0.02), ES (r=-0.3,
p= 0.009), KH (r= -0.4, p= 0.001) ve VOymax (r= -0.4, p= 0.001) arasinda belirgin
korelasyon saptandi. BNP ile KTO (r= 0.5, p= 0.0001), QTc degeri (r= 0.5, p= 0.0001),
RVEDV (r= 0.7, p= 0.0001), MPI (r= 0.6, p= 0.0001), RVDI (r= 0.9, p= 0.0001) ve PY
derecesi (r= 0.6, p= 0.0001) arasinda egzersiz sonrasinda daha belirgin olmak iizere hem
egzersiz Oncesinde hem de egzersiz sonrasinda belirgin korelasyon belirlendi.

Sonu¢ olarak egzersiz PY derecesine bagli olarak BNP diizeylerinde artisa neden
olmaktadir. Pulmoner yetmezligin agirlig1 sag ventrikiil fonksiyonlar: lizerinde negatif
etkiye sahiptir. RVDI sag ventrikiil fonksiyonlarinin degerlendirilmesi ve bdylelikle
pulmoner kapak replasmani zamaninin belirlenmesi acisindan kullanish bir parametre

olabilir.
Anahtar kelimeler: Fallot tetralojisi, pulmoner yetmezlik, B-tipi natriiiretik peptid,

kardiyopulmoner egzersiz testi, spirometre, doku Doppler calismasi, sag ventrikiil

dilatasyon indeksi.
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ABSTRACT

Evaluation of Right Ventricular Functions and It’s Relation with Pulmonary
Regurgitation and B-type Natriuretic Peptide Levels by Using Cardiopulmonary
Exercise Test and Tissue Doppler Imaging in Patients After Repair of Tetralogy of
Fallot.

Impairment of right ventricular functions especially because of chronic pulmonary
regurgitation (PR) is a well known entity in patients with tetralogy of Fallot (TOF) after
repair. Elevated levels of B-type natriuretic peptide (BNP) has been reported in
association with ventricular dysfunction. Exercise tests (EXT) have also been used to
assess cardiopulmonary functions in patients with congenital heart disease. The aim of
this study was to examine the relation between BNP levels and right ventricular
dysfunction caused by PR evaluated by echocardiography, and cardiopulmonary
functions evaluated by EXT and spirometry, together with global right ventricular
functions evaluated by tissue Doppler imaging (TDI) in patients after repair of TOF.
Fifty-four patients, 25 of whom with a mean age of 14.1 &= 4.4 years underwent repair of
TOF at a mean age of 4.9 + 5.1 years and 29 age and sex matched healthy children at a
mean age of 13.1 + 2.8 years with cardiac murmur or chest pain enrolled in this study.
Plasma BNP levels were measured at baseline and at maximal exercise. The volume of
right ventricle and the degree of PR was assessed by two-dimensional echocardiography
and color Doppler findings. TDI was performed at rest to determine myocardial
performance index (MPI) by using right ventricular time intervals and myocardial rates.
The right ventricular dilatation index (RVDI) was calculated by using QRS duration,
BNP levels, right ventricular MPI and right ventricular isovolumic acceleration (IVA).
Plasma BNP levels were significantly higher in patients with TOF than in controls (28.3
+ 24.1 vs 7.4 = 2.3 pg/ml, p= 0.0001). Exercise was associated with increased plasma
BNP levels in both groups. A greater increase in BNP was noted in patients with TOF
than in controls (37.6 = 27.5 vs 11.3 £ 4.5 pg/ml, p= 0.0001). Cardiothoracic ratio
(CTR) (55 £ 1.6 vs 41 £ 2.3 %, p=0.0001), QRS axis (144.6 + 52.4 vs 69.6 + 19.3°, p=
0.0001), QRS duration (127.2 + 22.6 vs 48.6 = 13.8 ms, p= 0.0001) and QTc value
(464.1 £24.8 vs 385.5 + 17.1 ms, p= 0.0001) were significantly higher, right ventricular
end-diastolic volume (RVEDV) (77.5 £ 15.2 vs 39.1 & 7.4 ml, p= 0.0001) and diameter
(RVEDD) (43.1 £4.9 vs 32.8 + 3.4 mm, p= 0.0001) were significantly increased, right
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ventricular basal segments MPI (1.08 + 0.35 vs 0.58 + 0.11, p= 0.0001) was
significantly higher and IVA (3.1 + 0.7 vs 5.4 + 1.0 m/s%, p= 0.0001) was significantly
lower, FVC% (84.9 £ 16.9 vs 98.4 + 18.2, p=0.01) and FEV1% (91.5 £ 19.3 vs 103.8 +
16.1, p= 0.02) were significantly decreased, exercise time (ET) (10.1 £ 1.9 vs 11.4 £ 1.7
min, p= 0.02), heart rate (HR) (171.2 £ 18.9 vs 186.4 £ 13.9 /min, p= 0.004) and
VOymax (1.56 £ 0.53 vs 2.1 £ 0.6 L/min, p= 0.007) at maximal exercise were
significantly lower in patients with TOF. There were significant correlations between
the degree of PR and CTR (r= 0.9, p= 0.0001), QRS axis (r= 0.6, p= 0.0001), QRS
duration (r= 0.8, p= 0.0001), QTc value (r= 0.8, p= 0.0001), RVEDV (r= 0.9, p=
0.0001), RVEDD (r= 0.7, p= 0.0001), MPI (= 0.7, p= 0.0001), IVA (= -0.7, p=
0.0001), RVDI (r= 0.7, p= 0.0001), FVC% (r= -0.3, p= 0.01), FEV1% (r= -0.3 ve p=
0.02), ET (r=-0.3, p= 0.009), HR (= -0.4, p=0.001) and VO;max (r= -0.4, p= 0.001).
The correlations were significant both before and after exercise, being more pronounced
after exercise between BNP and CTR (r= 0.5, p= 0.0001), QTc value (= 0.5, p=
0.0001), RVEDV (r= 0.7, p= 0.0001), MPI (r= 0.6, p= 0.0001), RVDI (r= 0.9, p=
0.0001) and the degree of PR (= 0.6, p= 0.0001).

As a result exercise increases plasma levels of BNP in patients with TOF, in correlation
with the degree of PR. The severity of PR has a negative influence on right ventricular
functions. RVDI might be a useful index to evaluate right ventricular functions and so,

to determine the appropriate time for pulmonary valve replacement.
Key words: Tetralogy of Fallot, pulmonary regurgitation, B-type natriuretic peptide,

cardiopulmonary exercise test, spirometry, tissue Doppler imaging, right ventricular

dilatation index.
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GIRIS VE AMAC

Konjenital kalp hastaligi (KKH) olan cocuklarin fiziksel aktivitelerinin kisitlandigi
bilinmektedir. Bunun nedeni normal olmayan kronotropik cevaplar, rezidiiel defektler,
ritim diizensizlikleri, diisiik veya yliksek kan basinci ve hastalarin diisiik fonksiyonel
kapasiteleri olabilmektedir. Dogumsal kalp hastaligi nedeniyle ameliyat edilen
hastalarda  egzersizden  kagmilmasi  gereken durumlar olduk¢a  smirhdir.
Kardiyomiyopati, koroner arter anomalisi, rezidiiel sol ventrikiil ¢ikim yolu darlig1 ve
ciddi aritmi varliginda ani kardiyak oOlim riski nedeniyle egzersiz sinirlamasi
yapilmaktadir. Egzersiz kapasitesinin degerlendirilmesi ile fonksiyonel kapasite
diisiikliigliniin kardiyak veya pulmoner nedenlerden kaynaklanip kaynaklanmadigi
anlasilabilmekte, ayrica cerrahi veya kateter ile girisim gerekip gerekmedigine karar
verilebilmektedir. Egzersiz testi kolaylikla tekrarlanabilir olmas1 ve dnceki sonuglar ile
karsilastirma yapilabilmesi de géz oniline alindiginda bu tiir girisimlerin zamanlamasi
acisindan fikir verici olmaktadir. Hastalarin fonksiyonel kapasitelerinin ve yasam
kalitelerinin gelistirilmesi, onlarin operatif siirecleri kadar gerekli ve 6nemli bir konudur
(1-4).

Fallot tetralojisi (FT) tanis1 ile ameliyat edilen hastalarda egzersiz toleransini etkileyen
faktorler bilinmesine ragmen degerlendirme ¢ogu zaman subjektif olmaktadir. Sag
ventrikiil dilatasyonu, agir kapak yetmezligi, rezidiiel darlik ve interventrikiiler iligki
prognozu belirleyen 6nemli faktorlerdir. Son yillarda yapilan ¢alismalar sag ventrikiil
fonksiyonlarinin doku Doppler (TDI) ile degerlendirilmesi ve serum B-tipi natritiretik
peptid (BNP) diizeyi ile daha objektif veriler elde edildigini gostermistir. TDI ventrikiil
fonksiyonlar1 hakkinda direkt bilgi verebilmektedir. BNP ise voliim ve basing yiikiine
kars1 ventrikiillerden salinan bir nérohormondur ve kalp yetmezliginin agirligi ile BNP
diizeyi arasinda pozitif korelasyon bulundugu bilinmektedir. Ancak FT tanisi ile
ameliyat edilen hastalarda TDI c¢alismasi ile birlikte serum BNP diizeylerinin
degerlendirildigi ve fonksiyonel kapasite diisiikliigli acisindan kardiyopulmoner
egzersiz testi ile solunum fonksiyon testinin birlikte uygulandigi calismalar sinirhdir (3,
5-10).

Bu calismada, dogumsal kalp hastaligi nedeniyle ameliyat edilen ve klinik agidan
egzersiz kisitlamast gerekmeyen Fallot Tetralojili hastalarda egzersiz toleransinin

degerlendirilmesi ve toleransi etkileyen faktorlerin belirlenmesi amaglanmustir.



GENEL BIiLGILER

2.1. FALLOT TETRALOJISI

2.1.1. Epidemiyoloji

Bugiine kadar yapilan ¢alismalar KKH ile dogan ¢ocuklarin yaklasik %6 (3.5-8)’sinda
taninin FT oldugunu gostermistir. Universite hastanelerinde genelde daha ciddi kalp
hastaliklarinin ~ degerlendiriliyor olmasit nedeniyle %]11’°e varan prevelanslar
bildirilmistir. Insidans her 3600 canli dogumda 1 olarak belirtilmektedir. FT nin nedeni
halen tam olarak bilinmemektedir. Diger pek cok konjenital kalp hastalig1 izole
anatomik anomaliler olarak karsimiza g¢ikarken FT’ne ¢ogunlukla bazi ekstrakardiyak
malformasyonlar eslik etmektedir. Yarik damak ve dudak, hipospadias, anal atrezi ve
ekstremite anomalileri bu malformasyonlar arasinda siklikla goriilebilmektedir. FT bir
herediter sendromun yada kromozom anomalisinin parcasi olmamasina ragmen pek ¢cok
hastada 22.kromozomun q.11 bdlgesinde mikrodelesyonlar tarif edilmistir. Bu
kromozom anomalisi ile velokardiyofasiyal sendromun ve Di George sendromunun
birlikteligi gilinlimiizde net olarak bilinmektedir. FT, ayrica VATER, VACTERL ve
CHARGE asosiasyonlari, Lange, Goldenhar ve Klippel-Feil sendromlar ile siklikla
birliktelik gdstermektedir. FT nin familyal degil sporadik oldugu diisiiniilse de, FT’1i bir
anne ya da babanin ¢ocugunda FT goriilme riski normal populasyona gore artmakta ve
%?3-4 sikliginda goriilmektedir. Ancak FT’li bir anne ya da babanin FT’li bir ¢ocugu
zaten varsa bu risk %40’a yiikselmektedir. Bu genetik ve ¢evresel faktorlerle belirlenen
multifaktoriyel bir kalitima isaret etmektedir. Bugiine kadar c¢evresel bir etken
olabilecek spesifik bir ajan belirlenmemis olmasina ragmen viral enfeksiyonlar,

trimethadione ve thalidomide kullanimi ile FT arasinda iligski oldugu saptanmistir (11,

12).

2.1.2. Anatomi

FT genis ventrikiiler septal defekt, sag ventrikiil ¢ikim yolu darligi, aortanin
dekstropozisyonu ve sag ventrikiil hipertrofisi ile karakterize bir konjenital kalp
hastaligidir. Temel anatomik bulgu infundibuler (outlet) septumun anteroseptal
deviasyonudur. Bu deviasyonun septoparietal ve septomarjinal trabekiilasyonlarda
olusan hipertrofi ile birlikte subpulmonik infundibulumu daraltmasi ile karakteristik
morfoloji ortaya ¢ikmaktadir. Tarif edilen anatomik yapilardaki degiskenlik FT’nin

klinik ve hemodinamik bulgularinin da oldukca genis bir spektrumda ortaya ¢ikmasina



neden olmaktadir. Ayrica sag ventrikiil hipertrofisinin anatomik ve hemodinamik
degisikliklere sekonder gelistigi kabul edilmektedir (11, 12).

Genis, restriktif olmayan ve malalignment gdsteren VSD, FT tanisinda onemli bir
kriterdir. Aortik kapak lifletleri ve ventrikiiloinfundibuler katlanti defektin superior
kismini, outlet septum ve septomarjinal trabekiilasyonlar anterior kismini, trabekiiler
septum ise inferior kismini olusturmaktadir. Posterior ve posteroinferior marjin ise
cerrahi acidan Onemlidir ve bu bolgedeki varyasyonlar VSD tipini belirlemektedir.
Hastalarin  %80’inde  defektin  posteroinferior kismin1 santral fibréz doku
olusturmaktadir ve defekt bu nedenle perimembrandzdiir. Bu tip defektlerde His
hiizmesi defekte c¢ok yakin seyrettiginden ve siitiir konabilecek emniyetli alan
bulunmadigindan AV blok riski yiiksektir. Hastalarin %20’sinde ise ventrikiilo-
infundibuler katlant1 ve septomarjinal trabekiilasyonlar arasinda ince bir kas Kkitlesi
bulunmakta ve bu nedenle defekt muskiiler 6zellik kazanmaktadir. Bu tip defektler AV
blok agisindan en az riskli defektlerdir, ¢linkli His huzmesi posteriora itilmistir ve cerrah
stitiir koyabilecegi emniyetli bir alana sahiptir. VSD nadiren inlet veya inleten outlete
uzanan konfluan bir defekt olabilir. Bu durumda trikiispit lifletlere ait kordalarin
straddling gosterme ihtimali yiiksektir. Hastalarin %3-15’inde ikinci veya nadiren ¢oklu
defektlere rastlanabilmektedir. Ayrica AV septal defekt ile birlikte FT
goriilebilmektedir. Bu durum cerrahi agidan komplike oOzellikler gostermektedir.
Infundibuler septumun olusmadig1 ve defektin doubly komitted oldugu veya defektin
restriktif oldugu hastalarda (%5) ise anatomik Ozelliklerin FT tanis1 i¢in gerekli
kriterlere uymamasi nedeniyle bu hastalarin FT olarak degerlendirilmesinde goriis
birligi olusmamistir (11, 12).

Infundibuler darlik hafiften agir pulmoner stenoza kadar degisebilmekte, hatta pulmoner
atrezi goriilebilmektedir. Darlik alan1 pulmoner damarlar {izerinde her seviyede
bulunabilmektedir. Pulmoner kapak darligi siklikla gériilmektedir. Ug, iki yada tek
kuspli kapak yapisina rastlanabilmesine ragmen, hastalarin %65’ inde kapak bikusplhidir.
Ana pulmoner arterde ve sag ve sol pulmoner arterlerde darliklar siklikla infundibuler
darliga ve pulmoner kapak darligmma eslik etmektedir. Distal pulmoner arter
darliklarinda ise cerrahi yaklasim sinirlidir. Nadiren pulmoner arterlerden biri direkt
olarak aortadan ayrilabilmektedir. Bu durum, sol pulmoner arterde sag pulmoner
arterden daha sik karsimiza ¢ikmaktadir (11-13).

Sag ventrikiil ¢ikim yolunun, pulmoner kapagin ve pulmoner arterlerin anatomik yapisi

pulmoner kan akimin1 ve bu akimin kaynagini belirlemektedir. Anatomik darliklarin



cok agir oldugu hastalarda ve pulmoner atrezi olan hastalarda duktus arteriosus ve
aortopulmoner kollateral arterler pulmoner kan akiminin saglanmasinda Onemli
kaynaklardir. Konfluan pulmoner arterler bulunmayan hastalarda bu kollateral arterler
direkt intrapulmoner pleksuslara kadar uzanabilmektedirler. Ayni hastada hem
pulmoner arterler hem de kollateral arterlerce beslenen pulmoner segmentler olabilecegi
gibi, hi¢ beslenmeyen segmentler de olabilmektedir. Nadiren bronsiyal arterlerden,
interkostal arterlerden ve hatta koroner arterlerden de kollateral arterler

gelisebilmektedir (11-13).

2.1.3. Klinik Bulgular

Klinik bulgular pulmoner ve sistemik vaskiiler rezistans arasindaki ince dengeye
baglidir. Siyanoz tipik olarak 6 hafta ile 6 ay arasinda belirgin hale gelmektedir. Sag
ventrikiil ¢ikim yolu darliginin derecesine bagli olarak hastalar agir siyanotik veya
pembe olabilirler. Sag ventrikiil ¢ikim yolunda ve pulmoner arterler lizerindeki agir
darliklar pulmoner vaskiiler rezistansin bu hastalarda yiikselmesine neden olmakta ve
sag-sol sant daha belirgin hale gelmektedir. Hafif yada orta derecedeki darliklarda ise
genellikle dengeli bir sant vardir. Bu hastalarda iki dnemli mekanizma ile siyanozun
derinlestigi ve spell gelistigi bilinmektedir. Infundibuler darlik hipertrofik kaslarda
olusabilecek spazm nedeniyle dinamik 6zellik gdstermektedir. Yani, sempatik sistemin
aktif oldugu veya miyokardiyal kasilmalarin arttifi egzersiz gibi durumlarda
infundibuler spazm gelismekte ve bu nedenle de sag ventrikiil ¢ikim yolu
rezistansindaki artisa bagli olarak sag-sol sant miktar1 artmaktadir. Ayrica egzersiz
halinde sistemik vaskiiler rezistansin diismesi nedeniyle pulmoner kan akimindan
bagimsiz olarak santin yonii sagdan sola kayacaktir. Bu iki durum takipneden agir
siyanoza kadar degisen klinik tabloya neden olabilir ve spell ile sonuglanabilir. Hastalar
genellikle bu tablodan ¢ikabilmek i¢in ¢omelmektedirler. Bu sistemik arterlere giden
kan miktarii ve sistemik venoz doniisii azaltmaktadir. Sonug olarak sistemik vaskiiler
rezistans artmakta ve sag-sol sant miktar1 bdylelikle azalmaktadir. Infundibuler
kaslardaki reaktivite zamanla azalacagi i¢in ilerleyen yaslarda spell siklig1 azalmakta,
ancak pulmoner stenoz derecesi zamanla artacagi icin siyanoz derecesi yasla birlikte
artmaktadir (12, 13).

Sag ventrikiil ¢ikim yolundaki darligin agir olmasina ragmen yeterli kollateral dolagimi
olan hastalarda genellikle agir siyanoz ve spell gelismemektedir. Bu durum cerrahi

olarak sistemik-pulmoner sant yapilan hastalar i¢cin de gegerlidir. Bunun nedeni bu



hastalarda pulmoner vaskiiler rezistansin dinamik degil sabit olmasidir. Ciinki
kollateral arterler iizerindeki darlik alanlari cesitli uyaranlarla degismemekte, sabit

kalmaktadir (13).

2.1.4. Fizik Inceleme

Hastalar hemen her zaman siyanoz ile bagvururlar. Agir anemi siyanozun derecesini
gizleyebilir. Hastalarin agirlik ve boy persentilleri yasitlarina gore genellikle diisiiktiir.
Ufiiriim olabilir ya da olmayabilir. Nabizlar c¢ogunlukla normaldir. El ve ayak
parmaklarinda 6. aydan sonra ¢comaklagsma goriilmektedir. Kalp tepe atimi normal
olmasina ragmen, sag parasternal bdlgede artmis olarak palpe edilebilmektedir. ilk kalp
sesi ¢cogunlukla normal olmasina ragmen, ikinci kalp sesi tektir. Sag ventrikiil ¢ikim
yolu darliginin ve siyanozun hafif oldugu hastalarda ikinci kalp sesinin pulmoner
kompenenti duyulabilir. Bu hastalarda ayrica pulmoner ejeksiyon iflirtimii
duyulabilmektedir. Pulmoner ejeksiyon {ifiirlimiiniin zamanla kaybolmasi darligin
arttigina isaret etmektedir. Ayrica hipersiyanotik ataklar sirasinda da pulmoner
ejeksiyon iiflirlimii kaybolur. Sag ventrikiil ¢ikim yolu darlig1 hafif olan hastalarda VSD
tfiirimii de klasik pansistolik tifiiriimdiir. Pulmoner ejeksiyon iifiirimiiniin kayboldugu
durumlarda VSD iifiirimii de de§ismekte ve sistolik ifiirim duyulmaktadir. Sag
ventrikiil ¢ikim yolu darliginin agir oldugu hastalarda, agir siyanozun yani sira, sol
ventrikiil ¢ikim yolundaki artmis kan akimina bagl olarak aortik ejeksiyon tiftirlimii ve
ejeksiyon kligi duyulabilir. Duktus arteriosus ve kollateral arterler varliginda devamli
ifiirim duyulabilmektedir. Kollateral arter varhiginda {fiirim en iyi sirtta duyulur.
Periferik pulmoner arter darliklarinda duktusa ait ifiiriim genellikle sistoliktir. Ciddi
aort yetmezligi olan ya da pulmoner kan akiminin fazla oldugu hastalarda artmis
pulmoner vendz doniise bagli olarak olusan goreceli mitral darliga bagli olarak nadiren
diastolik iifiirim de duyulabilmektedir. Bu hastalarda kalp yetmezligi bulgular1 dahi
gelisebilmektedir. Ikinci kalp sesinde ciftlesme, pansistolik iifiiriim varligi, mitral
odakta diastolik Ufliriim duyulmas: klinik tabloyu tamamlamaktadir. Bu durumda
nadiren pulmoner vaskiiler hastalik dahi gelisebildigi bildirilmistir. Hastalarda VSD’nin
kiiciilmesi veya sag ventrikiil ¢ikim yolu darliginin artmasi ile kalp yetmezligi zamanla

gerilemektedir (12, 13).



2.1.5. Laboratuvar Bulgular

Yenidogan doneminde infundibuler darlik c¢ok hafif ya da c¢ok agir degilse
telekardiyografi bulgular1 ¢ogunlukla normaldir. Erken donemde siyanotik olmayan
hafif darlikli hastalarda ve agir trikiispit yetmezligi olan hastalarda kardiyomegali
saptanabilir. Ancak darli§in belirgin oldugu hastalarda goriintii oldukca tipiktir. Sag
ventrikiil hipertrofisine bagli olarak kardiyak apeks yukariya donmiistiir. Sag kardiyak
yapilar belirgindir. Pulmoner konus c¢ogunlukla ¢okiiktliir. Pulmoner vaskiilarite
azalmistir. Hastalarda bronkopulmoner kollateraller gelistikce ince retikiiler opasiteler
dikkati ¢ekebilir. Aortopulmoner kollateral arterler linear golgeler olarak segilebilirler.
Bu arterler kostalarda ¢entiklenme yapabilirler. Hastalarin %25-30’unda sag arkus aorta
vardir. Bu durumda trakea sola itilmistir. Sag arkus aortali FT’nde pulmoner atrezi,
trunkus arteriosus ve aortopulmoner pencere bulunma olasilig1 daha yiiksektir. Palyatif
sant ameliyat1 yapilan hastalarda santa ait opasite goriilebilir (12, 13).
Elektrokardiyografide temel bulgu QRS aksinin saga kaymasidir. Bu sag ventrikiil
hipertrofisine baghdir. Hastalarin %20’sinde sag atriyal dilatasyonu gosteren sivri P
dalgalar1 bulunabilir. QRS siiresi ve PR araligi genellikle normaldir. V4R ve V;
derivasyonlarinda sivri R dalgasi ile birlikte T dalgasinda ¢cokme ve Vi derivasyonunda
derin S dalgasi tipiktir. Aritmi preoperatif donemde sik degildir. Postoperatif donemde
siklikla sag dal blogu ve nadiren AV blok goriilmektedir (12).

FT morfolojisi transtorasik ekokardiyografi ile net olarak degerlendirilebilmektedir.
Subkostal eksen atriyal situsun tarif edilmesine, apikal dort bosluk goriintii AV iligkinin
tarif edilmesine, parasternal uzun eksen VSD’nin ve aortik dekstropozisyonun
gosterilmesine, parasternal kisa eksen sag ventrikiil ¢ikim yolunun, pulmoner kapagin,
ana ve bifurkasyon sonrasi proksimal sag ve sol pulmoner arterlerin ve koroner
arterlerin degerlendirilmesine olanak saglamaktadir. Ayrica suprasternal calisma ile
arkus aortanin seyri, aortopulmoner kollateral arterlerin proksimal kisimlar1 ve palyatif
sant ameliyat1 yapilan hastalarda sant akim1 degerlendirilebilir (13).

FT’nde klinik semptomlar, fizik inceleme ve laboratuvar bulgularindan yola ¢ikilarak
yapilan ekokardiyografik caligsma ile net olarak degerlendirilebilmesine ragmen, koroner
arterlerin anormal ¢ikislarini, aortopulmoner arterlerin distal kisimlarini ve periferik
pulmoner arterleri transtorasik ekokardiyografi ile degerlendirmek ¢ogunlukla miimkiin
olamamaktadir. Bu nedenle kalp kateterizasyonu ve anjiografi bu hastalarin
degerlendirilmesinde halen 6nemli bir yere sahiptir. Coklu VSD’ler ve koroner arter

anomalileri gibi cerrahi basariy1 etkileyecek bulgular kateterizasyon ve anjiografi ile net



olarak gosterilmelidir. Ayrica postoperatif donemde residiiel lezyonlarin gosterilmesi,
tim diizeltme ameliyatindan 6nce sag ventrikiil ¢ikim yolunun, pulmoner kapagin,
periferik pulmoner yatagin ve koroner arterlerin degerlendirilmesi amaciyla ¢ogunlukla

bu hastalarda kateterizasyon ve anjiografi uygulanmaktadir (12, 13).

2.1.6. Tedavi

Hastaligin medikal tedavisi hipoksik ataklarin onlenmesi, atak tedavisi, endokardit
profilaksisi ve polisitemi gibi hematolojik degisikliklerin kontrolu iizerine kurulmustur.
Bir kez gegirilen hipoksik atagin palyatif cerrahi endikasyonu oldugu ve hastanin giinler
icerisinde ameliyat edilmesi gerektigi kabul edilmektedir. Bu siire igerisinde hastaya
yeni bir atagi Onlemek amaciyla [-bloker (propranolol) tedavisi baslanilmalidir.
Hipoksik atak sirasinda IV sivi tedavisi, maske ile oksijen tedavisi ve IV propranolol
(0,1 mg/kg) verilmelidir. Infundibuler spazmin propranolola cevabi dramatiktir.
Huzursuz hastalarda endiseyi azaltmak amaciyla morfin siilfat (0,1 mg/kg) verilebilir
(13).

1940’11 yillardan 6nce FT tanis1 alan hastalarin %50’ye yakini palyatif cerrahi teknikler
heniiz gelismedigi i¢in ilk birkag yil i¢erisinde kaybedilmekteydi. Digerlerinde ise erken
mortalite hipersiyanotik ataklar sirasinda, hematolojik degisikliklere sekonder, enfektif
endokardit nedeniyle ya da beyin absesi ile olduk¢a sik karsimiza ¢ikmaktayd:. ilk
olarak 1945 yilinda Blalock ve Taussig tarafindan palyatif sistemik-pulmoner sant
ameliyatinin giindeme getirilmesi ve izleyen yillarda yeni prosediirlerin gelistirilmesi,
ayrica 1955 yilinda Lillehei ve arkadaslar1 tarafindan ilk basarili tam diizeltme
ameliyatinin gerceklestirilmesi ile survival %85’lere kadar yiikselmis, addlesan
donemine ulasan pek ¢ok FT hastasi olmustur. Giiniimiizde intraoperatif ve erken
postoperatif mortalite iyi merkezlerde %5 civarindadir (12, 13).

FT’nin cerrahi tedavisinde ama¢ her zaman tam diizeltme olmalidir. Ancak tam
diizeltme ameliyatinin 1 yas civarinda yapilmasi konusunda fikir birligi olusmustur.
Bugiine kadar yapilan ¢alismalar cerrahi diizeltmenin daha ileri yaslara ertelenmesinin
hastaya fazla bir sey kazandirmadigini gostermistir. Ancak hastanin klinigi tam
diizeltmeye uygun olmadig1 halde semptomatik olan hastalarda pulmoner kan akimini
artirmay1 hedefleyen palyatif yaklagimlar (sistemik-pulmoner sant ameliyatlari, sag
ventrikiil ¢ikim yolu rekonstriiksiyonu) giindeme gelmelidir. Ayrica hasta 1 yasma
gelmis olmasina ragmen pulmoner vaskiiler yatak tam diizeltmeye uygun olmayabilir.

Bu nedenle, pulmoner vaskiiler yatagin tam diizeltmeye uygun olup olmadiginin



degerlendirilmesi amaciyla bazi indeksler belirlenmistir. Nakata indeksi sag ve sol
pulmoner arter alanlari toplamimin viicut alanma oramdir. 150 mm?/m”nin altinda ise
oncelikli olarak palyatif yaklasimlar diisiiniilmelidir. McGoon indeksi ise sag ve sol

pulmoner arter ¢aplar1 toplaminin abdominal aorta ¢apina oranidir (12, 13).

2.1.7. Postoperatif Komplikasyonlar ve izlem

Koagiilopati, hemodiliisyon ve sivi retansiyonu, diisiik kardiyak output, ritim
bozukluklari, pnomotoraks, diyafragma paralizisi, akut respiratuvar distress sendromu,
sistemik inflamatuvar cevap sendromu ve tromboembolik olaylar gibi komplikasyonlar
erken postoperatif komplikasyonlar arasinda sayilabilir. Ancak FT nin kendine has bazi
komplikasyonlar1 vardir. Infundibuler veya pulmoner darligin tam olarak giderilemedigi
ve pulmoner vaskiiler yatagin restriktif oldugu hastalarda diisiikk kardiyak output
siklikla karsimiza ¢ikmaktadir. Infundibuler veya pulmoner darligi giderildigi, ancak
residiiel interventrikiiler defekt bulunan hastalarda dakikalar i¢erisinde pulmoner 6dem
gelisebilmektedir.  Periferal pulmoner arterlerin ince olmalar1  nedeniyle
vazokonstriksiyon yaparak bu ddemi kompanse etmeleri miimkiin degildir. Uygun tam
diizeltme ameliyatina ragmen bazi hastalarin giinlerce inotropik tedavi almalar
gerekebilir. Bu tip hastalar restriktif sag ventrikiil fizyolojisine sahip hastalardir.
Transanniiler yama konulan hastalarda pulmoner yetmezlik de geliseceginden bu
hastalarin erken postoperatif donemleri oldukca sikintili gegmektedir. Bu hastalarda sag
ventrikiiliin hem diastolik hem de sistolik fonksiyonlar1 diigiiktiir ve erken donemde
pulmoner kan akimi sistemik vendz doniise baghdir (14-23).

Geg postoperatif donemde ise residiiel interventrikiiler defektler ve pulmoner yetmezlik
yakin takip gerektiren iki 6nemli sekeldir. Residiiel ventrikiiler defektler klinik olarak
onemli iseler hastalar yeniden ameliyat edilmelidir. Pulmoner yetmezlik erken donemde
sorun yaratmamasina ragmen uzun donemde sag ventrikiil dilatasyonu, buna sekonder
sag ventrikiil fonksiyonlarinda bozulma ve aritmi nedenidir. Onemli pulmoner
yetmezlige ragmen hastalar 20°li yaslara sorunsuz gelebilmektedir. Ancak sonraki
yillarda konjestif kalp yetmezligi, efor kapasitesinde diisme ve dispne hizla
gelisebilmektedir. Erken postoperatif donemin sikintili gegmesine neden olan restriktif
sag ventrikiil fizyolojisi uzun donem dikkate alindiginda koruyucu o6zellik
gostermektedir. Ciinkii bu hastalarda sag ventrikiil dilatasyonu gecikmekte, QRS
stiresinde uzama sinirl diizeyde kalmaktadir. Periferik pulmoner stenozu olan

hastalarda pulmoner yetmezligin daha fazla olacagi agiktir (24-29).



Giliniimiizde sag ventrikiil disfonksiyonunun erken taninmasi ve pulmoner kapak
degisimi zamanlamasinin dogru yapilmasi amaciyla bazi kriterler belirlenmistir. Renkli
Doppler ¢alismalart ile pulmoner yetmezlik derecesi belirlenmis, 24 saatlik ritim
analizleri yapilmis, kardiyopulmoner egzersiz testleri gelistirilmis, doku Doppler ve
‘pulse wave’ Doppler calismalari ile sag ventrikiil diastolik ve sistolik fonksiyonlari ile
kapak yetmezlikleri degerlendirilmis ve pulmoner kapak degisimi icin asagidaki
kriterler kabul edilmistir (24, 25, 28, 29).
e Agir pulmoner yetmezligi ve sag ventrikiil disfonksiyonu bulunan asemptomatik
hastalar
e Agir pulmoner yetmezligi bulunmasina ragmen sag ventrikiil disfonksiyonu
bulunmayan, ancak semptomatik hastalar
e Agir pulmoner yetmezligi bulunan ve ek girisim gereken hastalar
e Agir pulmoner yetmezligi bulunan ve ‘sustained’ ventrikiiler tasikardi (VT)
saptanan hastalar

e Agir pulmoner yetmezligi bulunan ve QRS siiresi 180 msn tizerindeki hastalar

Tam diizeltme ameliyati sonrasinda beyin absesi olasilig1 ve hematolojik degisiklikler
ortadan kalkmaktadir. Ancak klinik olarak onemli olmasalar bile residiiel lezyonlarin
sik olarak goriilmesi nedeniyle enfektif endokardit profilaksisi postoperatif donemde de
Onerilmektedir.

Koroner arter anomalisi bulunan hastalar daha yakin takip edilmelidir. Ayrica
glinlimiizde arttk ¢ocuk sahibi olabilecek yasa kadar gelmis FT’li hastalar
bulunmaktadir. Bu hastalarin ¢ocuklarinda FT ve diger KKH goriilme olasiligi normal
popiilasyona gore %15-40 daha fazladir. Bu nedenle fotal ekokardiyografi mutlaka
yapilmalidir (13).



2.2. NATRIURETIK PEPTIDLER

Natriiiretik peptidlerin varligr ilk olarak 1956 yilinda Kisch ve arkadaslar1 tarafindan
ortaya atilmig, si¢anlarin atriyumlarinda sekretuvar graniiller bulundugu ve bunlarin
birer endokrin bez gibi ¢alistiklar: belirtilmistir. Ayn1 yillarda Henry ve arkadaslar1 da
kopeklerde sol atriyumun balon dilatasyonu sunucu idrar ¢ikarimiin arttigini rapor
etmislerdir. Adolpho de Bold ve arkadaslar1 ise 1981 yilinda kardiyak orijinli ve
sistemik etkileri de olan bir hormonun varligin1 gostermislerdir. Bu caligmalarinda
farelere atriyal doku ekstreleri enjekte etmisler ve idrar ile su ve sodyum atiliminin
arttigint belirlemislerdir. Kisa siirede aminoasit ve niikleik asit dizileri tanimlanan bu
kardiyak hormona atriyal natritiretik peptid (ANP) ismi verilmistir. Bu alandaki
calismalarin ¢ok hizli bir sekilde ilerlemesi ile yapisal olarak benzer bir dizi peptid
hormonlari tarif edilmistir. 1988 yilinda beyin/B-tipi natriiiretik peptid (BNP) ve 1990
yilinda C-tipi natriiiretik peptid (CNP) izole edilmistir. Tiim natritiretik peptidlerin
farkl1 N ve C terminal uzantilar1 olan disiilfid bagli sisteinlerden olusan iskelet yapisina
sahip olduklar1 gosterilmistir. Bugiine kadar yapilan ¢aligmalar natritiretik peptidlerin
kan basinct homeostazinda anahtar role sahip hormonlar olduklarin1 géstermistir (30,
31).

2.2.1. Atriyal Natriiiretik Peptid (ANP)

ANP atriyal miyositlerdeki sekretuvar graniillerde 126 aminoasitten olusan proANP
olarak depo edilmektedir. Ventrikiiler miyositlerde de diisiik miktarlarda iiretildikleri
bilinmektedir. Atriyal basing artis1 ve duvar gerilmesi sonucu sekresyonu takiben corin
olarak isimlendirilen bir proteaz tarafindan biyolojik olarak inaktif 98 aminoasitten
olusan N-ANP ve biyolojik olarak aktif 28 aminoasitten olusan ANP formlarina
ayrilmaktadir. ANP’nin yar1 émrii 2-5 dk, N-ANP’nin yar1 émrii ise 40-59 dk oldugu
icin ANP, N-ANP’ye gore plasmada oldukca diisiik konsantrasyonlarda bulunmaktadir.
Norepinefrin, Anjiotensin II, endotelin ve bazi sitokinlerin de ANP iiretimini artirdigi
bilinmektedir. Fotal yasamda ventrikiillerde de fazla miktarda iiretilmekte olan ANP’nin
ventrikiiler ekspresyonunun dogum sonrasi hizla azaldigi belirlenmis, ancak ¢ikim yolu
darliklari, hipertansiyon ve kalp yetmezligi durumunda bu azalmanin goriilmedigi,
aksine ventrikiiler iiretimin devam ettigi saptanmistir. ANP natriiiretik ve kan basinci
diistiriicii etkilerinin yani sira giiglii bir renin-anjiotensin-aldosteron sistemi (RAAS)
inhibitoriidiir. Bilinen tiim hormonal ve non-hormonal vazokonstriktor ajanlar

antagonize eden genis bir vazoaktif spektruma sahiptir (30, 31).
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2.2.2. Beyin/B-Tipi Natriiiretik Peptid (BNP)

Ik olarak 1988 yilinda domuz beyninden izole edilmesi nedeniyle bu isimle anilmakta
olan  BNP’nin daha sonraki yillarda primer olarak ventrikiiler miyositlerde
bulundugunun anlasilmast ile B-tipi terimi kullanilmaya baslanmistir. BNP’nin
sekretuvar graniillerde depo edilmedigi ve preproBNP formunda siirekli sentezlendigi
bilinmektedir. PreproBNP, furin olarak isimlendirilen bir proteaz tarafindan 108
aminoasitten olusan proBNP ve daha sonra biyolojik olarak inaktif 76 aminoasitten
olusan N-BNP ve biyolojik olarak aktif 32 aminoasitten olusan BNP formlarma
ayrilmaktadir. Sekresyonunda temel uyar1 ANP’de oldugu gibi duvar gerilmesidir. Esas
olarak ventrikiiler miyositlerde iiretilseler de atriyal miyositlerde de ¢ok miktarda BNP
mRNA bulundugu gosterilmistir. Ayrica yart d6mrii ANP’ye gore daha uzun (22 dk)
oldugu icin plasma diizeyleri daha stabildir. N-BNP’nin yar1 émrii ise 70 dk’dir. Yari
omrili uzun olmasina ragmen fizyolojik kosullarda BNP plasma diizeyi ANP diizeyine
gore oldukga distiktiir. Ancak, ventrikiiler hipertrofi gibi patolojik durumlarda BNP
plasma diizeyi artarak ANP diizeyini ¢ogu zaman agmaktadir. Bu bulgu, BNP’nin ANP
gibi kan basinct homeostazinda endokrin degil parakrin etkisinin oldugunu ve bu etkinin
de temel olarak ventrikiiler kiitle ile iligkili oldugu kanisini giliglendirmektedir. Bu
nedenle, BNP giinlimiizde ventrikiiler hipertrofi ve kalp yetmezligi tanisinda 6énemli bir

biyokimyasal belirleyici olarak kabul gérmiistiir (30-32).

2.2.3. C-Tipi Natriiiretik Peptid (CNP)

Ik olarak BNP gibi domuz beyninden izole edilmesine ragmen, daha sonraki
calismalarda daha ¢ok beyin, kemik ve vaskiiler endotel hiicrelerinden salgilandigi
saptanmigtir. Plasma konsantrasyonu ANP ve BNP’ye gore oldukca diisiiktiir.
Yetmezlik gosteren ventrikiiler miyositlerde de bulunduguna dair yayinlar giderek
artmaktadir. Bazi sitokinler ve biiyiime faktorleri tarafindan {iretimi uyarilmasina
ragmen temel uyarmin gerilme stresi oldugu bilinmektedir. Hiicrelerinde preproCNP
olarak depo edilmekte, 53 aminoasitten olusan proCNP ve daha sonra biyolojik olarak
inaktif 31 aminoasitten olusan N-CNP ve biyolojik olarak aktif 22 aminoasitten olusan
CNP formlarina ayrilmaktadir. Plasma konsantrasyonu olgiilemeyecek kadar diisiik
oldugu icin vaskiiler tonusun diizenlenmesinde parakrin rol oynadigi ve daha ¢ok

sitokinlerin {iretimini diizenledigi diistiniilmektedir (30, 31).
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2.2.4. Natriiiretik Peptid Reseptorleri

Natritiiretik peptidler, natriiiretik peptid reseptor A (NPRA) ve natritiretik peptid
reseptor B (NPRB) olarak isimlendirilen reseptorlere baglanarak guanylyl cyclase
tizerinden hiicre i¢i cGMP iiretimini artirmaktadirlar. ANP ve BNP temel olarak NPRA,
CNP ise temel olarak NPRB iizerinden etki etmektedir. Natriliretik peptid reseptor C
(NPRC) olarak bilinen {iglincii bir reseptér ise guanylyl cyclase sistemini
kullanmamakta ve bazi endopeptidazlar iizerinden natriiiretik peptidlerin klerensini
saglamaktadir. NPRC, BNP’ye afinitesi diisiik olan bir reseptdr oldugundan plasma
BNP konsantrasyonunun daha yavag degistigi bilinmektedir. Endopeptidazlar vaskiiler
endotel hiicrelerinde, diiz kas hiicrelerinde, bobrek epitel hiicrelerinde ve fibroblastlarda
bulunmaktadir. Natriiiretik peptidlerin az bir kismu da bobreklerden direkt olarak
atilmaktadir. NPRC ise temel olarak yag dokusunda bulunmaktadir. Bu nedenle, obez
insanlarda natriiiretik peptid diizeylerinin obez olmayanlara gore daha diisiik
seviyelerde oldugu bilinmektedir. Buradan yola ¢ikilarak obez insanlarda fazla miktarda
natriiiretik peptid klerensine bagli olarak hipertansiyon ve kalp yetmezligi gelistigi
diisiiniilmektedir. NPRA ve NPRB vaskiiler endotel hiicrelerinde, adrenal bezlerde ve
bobrek epitel hiicrelerinde bulunurken, diisitk miktarlarda ventrikiiler miyositlerde de
bulunduklar1 gosterilmistir. Bu, ventikiiler miyositlerin natriiiretik peptidler i¢in hem

kaynak hem de hedef olduklarin1 gdstermesi bakimindan énemlidir (30, 31).

2.2.5. Natriiiretik Peptidlerin Kardiyovaskiiler Etkileri

Natritiretik peptidler hem direkt hem de indirekt mekanizmalarla vazodilatasyon
yapmaktadirlar. Indirekt mekanizmalar1 sempatik sinir sistemi, RAAS ve endotelin gibi
vazokonstriktif hormonal sistemler iizerindeki supresif etkileri ile agiklanmakta, uzun
stireli enjeksiyonlarinin direkt vazodilatasyona neden oldugu koyunlarda yapilmis olan
caligmalar sonucunda bilinmektedir. BNP sistemik vazodilatasyon yani sira koroner
vazodilatasyon da yapmaktadir. CNP o6zellikle vendz dilatasyona neden olmaktadir.
ANP gen mutasyonu olan hastalarda inme riskinde iki kati artis oldugu bildirilmistir.
Lopez ve arkadaslart NPRA delesyonu olan farelerde serum aldosterone diizeyinde
degisme olmaksizin sistemik hipertansiyon gelistigini, ANP gen overekspresyonu olan
farelerde ise sistemik hipotansiyon ve kardiyak atrofi gelistigini gostermislerdir (31).
Natritiretik peptidlerin dilirez ve natrilireze neden olduklar1 bilinmektedir. Bu bobrek
kan akiminin ve glomeriiler filtrasyon hizinin artmasi ile agiklanmaktadir. Natritiretik

peptidler ayrica RAAS’ni suprese etmekte ve proksimal tiibiillerde soliit transportu ile
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toplayici tiiblillerde sodyum geri emilimini azaltmaktadirlar. Fakat agir kalp yetmezligi
halinde anjiotensin aktivitesinin 6n plana ¢iktig1 ve bobreklerin natritiretik peptidlere
cevabinin azaldigi, erken donem kalp yetmezliginde natritiretik peptid aktivitesinin daha
giiclii oldugu belirtilmektedir (31).

Natritiretik peptidler miyokardiyal relaksasyon miktarin1 ve hizin1 pozitif ydnde
etkilemektedirler. Bazi1 aragtirmacilar bu 06zelligin negatif inotropik etkiye neden
olacagimi diislinmiis olsalar bile, natriiiretik peptid infiizyonu sirasindaki basing ve
voliim analizleri bunun tersini gostermis, asil etkinin pozitif lusitropik etki oldugu
anlagilmistir. Yani natriliretik peptidler diastolik fonksiyonlari ve dolus basincinm
olumlu yonde etkilemektedirler. Bu peptidler ayni zamanda kardiyomiyositlerin
biiyiime ve gelismelerini de diizenlemektedirler. Oyleki, NPRA mutasyonu olan
farelerde kalp kasinda hipertrofi ve fibrozis goriilmiis, ani Oliimler bildirilmistir.
Kishimoto ve arkadaglar1 ise ANP overekspresyonu olan farelerde kalp agirligi/viicut
agirhig oraninin azaldigimi gostermislerdir. Akut miyokard enfarktiis modeli gelistirilen
sicanlarda BNP infiizyonu sonrast enfarkt alaninin doza bagimli bir sekilde
siirlandirildiginin gosterilmesi ise bu alanda yeni bir ¢igir agmustir (31).

ANP glomeruler filtrasyon hizin1 artirmakta, su ve sodyum atilimi hizlanmaktadir.
Vaskiiler yapilarda vazokonstriksiyonu antagonize etmekte, kapiller damarlarda hidrolik
gecirgenligi artirarak intravaskiiler sivi yiikiinlin interstisyel aralia kaymasin
saglamaktadir. ANP RAAS iizerinde inhibisyon yapmakta, sempatik sinir sistemini
antagonize etmekte, endotelin ve vazopressin dahil kan basinci homeostazinda etkili
tiim hormonal ve non-hormonal sistemlerin sentez ve etkilerini inhibe etmektedir. BNP,
ANP ile ayni reseptorleri kullandigindan intravenéz BNP infiizyonunun benzer etkiler
ortaya c¢ikardigi bilinmektedir. Ancak BNP’nin fizyolojik durumlarda daha c¢ok
ventrikiiler remodeling {izerinde etkileri oldugu bilinmelidir. Intravendz CNP
inflizyonunun natriiiretik ve kan basincimi diistiriicii etkileri hi¢ yok denecek kadar
azdir. CNP’ni bir lokal vazodilatér oldugu ve vaskiiler proliferasyonu diizenledigi

tahmin edilmektedir (30).

2.2.6. Natriiiretik Peptid Diizeylerinin Olciilmesi

Kalp yetmezligi olan hastalarda ANP diizeylerinin yiiksek olarak bulundugunun
anlasilmasindan sonra hem ANP, hem de N-ANP diizeylerinin 6l¢iildiigl ticari kitler
gelistirilmistir. Ancak, ventrikiiler disfonksiyonun belirlenmesinde BNP’nin daha

degerli oldugu anlasildiginda bu kitler yerini BNP ve N-BNP olgen kitlere
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birakmiglardir. BNP diizeyinin sistolik disfonksiyon, diastolik disfonksiyon, ventrikiiler
hipertrofi ve artmis dolus basinci ile dogrudan iliskili oldugu bugiine kadar yapilan
calismalarda net olarak gosterilmistir. Hem BNP, hem de N-BNP’nin kalp yetmezligi
tanisinda kullanimina dair Oneriler ‘American College of Cardiology’ (ACC) ve
‘American Heart Association’ (AHA) tarafindan hazirlanan protokollere konulmus ise
de tedavide kullanimina dair 6neriler heniiz protokollere girmemistir (31-33).
Gilinltimiizde BNP diizeyinin 6l¢iilmesi amaciyla ‘Federal Drug Administration’ (FDA)
tarafindan onay verilmis ti¢ farkli tanisal kit kullanilmaktadir. Bunlardan ikisi 2000
yilinda kullanima giren Triage BNP (Biosite Diagnostics) ve 2003 yilinda kullanilmaya
baslanan Shionogi BNP (Bayer Diagnostics) testleri olup, BNP diizeyini dlgen kitlerdir.
Ugiincii kit ise (Roche Diagnostics) 2002 yilindan beri kullanilmakta ve N-BNP
diizeyini 6lgmektedir. Test cevab1 Triage BNP ile 15 dk’da, Shionogi BNP ile 20 saatte
almabilmektedir. BNP veya N-BNP ol¢limleri arasinda tanisal bilgi agisindan fark
olmadig1 bugiine kadar yapilan ¢aligsmalar ile ortaya konulmus, bu nedenle Triage BNP
testi hizli ve pratik olmasi nedeniyle tercih edilir hale gelmistir. Yapilan calismalar BNP
diizeyinin yas ve cinsiyet ile iligkili olarak degistigini gostermistir. BNP diizeyi yasla
artmakta ve her yas grubunda kadinlarda erkeklerden daha yiiksek seviyelerde
bulunmaktadir (31, 32).
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2.3. COCUKLARDA EGZERSIZ TESTI

Egzersiz testi (EGT) giiniimiizde eriskin hastalarda oldugu gibi ¢ocuklarda da kalp
hastaliklarinin teshis ve takibinde bu konuda deneyimli pek ¢ok klinikte siklikla
kullanilir hale gelmistir. Cocuklarda ilk EGT uygulamasi 1950’11 yillarda olmustur.
Bengston ve arkadaglar1 tarafindan uygulanan ilk protokol sonraki yillarda gelistirilmis
ve ¢ocuklarda 1970’11 yillardan beri yaygin olarak kullanilmistir (34, 35).

Cocuklarda EGT nin kullanim1 KKH ile sinirli degildir. Miyokardiyal iskeminin, aritmi
provokasyonu ve antiaritmik tedavinin, kan basinci cevabinin, aerobik kapasitenin,
gbgiis agrisinin ve senkop ile gelen hastalarin degerlendirilmesinde giiniimiizde EGT
siklikla kullanilmaktadir (1, 34, 35).

KKH olan ¢ocuklarda ise gerek cerrahi tedavi oncesinde ve gerekse sonrasinda fizik
aktivitenin = smirlandirildigi  bilinmektedir. Bu c¢ocuklarda kronotropik cevaplar
bozulmus olabilmekte, aritmi ortaya c¢ikabilmekte, kan basinci degisiklikleri anormal
olabilmekte ve efor kapasitesi diismektedir. Egzersiz kapasitesinin ve egzersiz sirasinda
ortaya ¢ikan hemodinamik degisikliklerin degerlendirilmesi ile erken tani ve yapilacak
girisimler ile hastalara daha kaliteli bir hayat sunulabilir. Bu nedenle, hem yeni bir
girisim ihtiyact olup olmadiginin, hem de girisim sonrast donemde etkinligin
degerlendirilmesi amaciyla EGT yapilabilir. Ayrica EGT ile intoleransin kardiyak ya da

pulmoner nedenlere mi bagli oldugu anlasilabilmektedir (1, 34, 35).

2.3.1. Genel Kurallar

ACC ve AHA 1997 yilinda ¢ocuklarda EGT kullanimi ile ilgili kriterleri yaymlamais,
2006 yilinda bu kriterler son haline getirilerek yeniden diizenlenmistir. Hastalar ii¢
gruba ayrilarak endikasyonlar belirlenmis ve test teknikleri agiklanmistir. Cocuklarda
EGT endikasyonlar1 Tablo 2.1’de sunulmustur (1, 35).

EGT ile elde edilen verilerin normal degerler ile ve daha sonraki testlerde elde edilen
verilerin de Onceki sonuglar ile karsilastirilmasi gerekmektedir. Bu nedenle bir veri
bankasi ve EGT nin tekrarlanabilecegi ortam hazirlanmalidir (1, 35).

Hasta ve aileye test hakkinda bilgi verilerek ailenin onami alinmalidir. Hastaya test
sirasinda yapmasi gerekenler anlatilmali, test Oncesi fizik muayeneleri yapilarak
EKG’leri degerlendirilmelidir (1, 35).

Egzersiz sirasinda sonuclart birebir degerlendirecek bir doktor yami sira, egzersiz

cihazin1 kullanma konusunda egitim almis ve elektrokardiyografik bulgulari, kan
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basinci, kalp hizi degisikliklerini ve hasta semptomlarmi degerlendirebilen bir
personelin de hazir bulunmasi gerekmektedir (1, 35).

Diisme ve yaralanmalara, senkop ve hatta kardiyak arreste karst ekipman hazir
tutulmalidir. Cocuklarda EGT kontrendikasyonlart Tablo 2.2°de, EGT’ ni sonlandirma

endikasyonlari ise Tablo 2.3’te sunulmustur (1, 35).

Tablo 2.1. Cocuklarda Egzersiz Testi Endikasyonlar1 (ACC/AHA)
Grup I (Faydal olacagi konusunda genel fikir birligi olan durumlar)
1.  Ameliyat edilmis olsun veya olmasin KKH olan, edinsel valviiler ya da miyokardiyal hastalig
olan ¢ocuklarda egzersiz kapasitesinin degerlendirilmesi,
2. Anjinal oldugu diisiiniilen g6giis agrisi tarifleyen ¢ocuklarda agrinin degerlendirilmesi,
3. Kalp pili olan hastalarda pil fonksiyonlariin degerlendirilmesi,
4. Sporcularda egzersiz ile ilgili semptomlarin degerlendirilmesi,
Grup ITA (Faydah olabilecegi fikri agir basan durumlar)
1. Tasiaritmilerde medikal, cerrahi ya da radyofrekans ablasyon (RFA) tedavi etkinliginin
degerlendirilmesi,
2. Valviiler aort darlig1 olan hastalarda darligin ciddiyetinin degerlendirilmesi,
3. Egzersiz ile provake olan aritmi giiphesi/Oykiisii olan hastalarda ritmin degerlendirilmesinde,
Grup IIB (Faydah olabilecegi fikri zayif olan durumlar)
1. Ailesinde acgiklanamayan ani 6liim bulunan ¢ocuklarin degerlendirilmesi,
2. Kawasaki hastaligt ve SLE gibi koroner arter tutulumu ile gidebilen hastaliklarin
degerlendirilmesi,
3. Konjenital tam AV blok bulunan hastalarda ventrikiiler cevabin ve ventrikiiler aritmilerin
degerlendirilmesi,
4. pB-bloker kullanan hastalarda kalp hizi cevabinin ve tedavi etkinliginin degerlendirilmesi,
5. Egzersiz ile provake olan senkop siliphesi/Oykiisii olan hastalarda QT intervalinin
degerlendirilmesi,
6. Koarktasyon tamiri yapilan hastalarda kan basinci cevabinin degerlendirilmesi,
7. Palyatif tedavi edilen siyanotik KKH olan c¢ocuklarda desaturasyon derecesinin
degerlendirilmesi,
Grup III (Fayda saglamayacag@ diisiiniillen durumlar)
1. Spor aktivitelerine katilacak olan saglikli gocuklarin degerlendirilmesi,
2. Anjinal olmadig: diisiiniilen g6giis agrisi tarifleyen ¢ocuklarda agrinin degerlendirilmesi,

3. Saglikli ¢ocuklarda prematiir atriyal ve ventrikiiler ekstrasistollerin degerlendirilmesi,
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Tablo 2.2. Cocuklarda Egzersiz Testi Kontrendikasyonlar1 (ACC/AHA)
Kesin Kontrendikasyonlar
1. Ciddi aritmi,
Akut perikardit, miyokardit ya da romatizmal kardit,
Akut miyokard enfarktiisi,
Infektif endokardit,
Agr sol ventrikiil ¢ikim yolu darhigi,

Agir kalp yetmezligi,

N kWD

Akut pulmoner emboli,
8. Akut ya da agir sistemik hastalik varliginda,
Rolatif Kontrendikasyonlar
1. Agir sistemik ya da pulmoner hipertansiyon,
2. Orta derecede kapak ya da miyokardiyal hastalik,
3. Hipertrofik Kardiyomyopati,
4. Psikiyatrik hastaliklar varliginda,

Tablo 2.3. Cocuklarda Egzersiz Testini Sonlandirma Endikasyonlar1 (ACC/AHA)
Kesin Endikasyonlar
1. Iskemi bulgulari ile birlikte sistolik kan basincinda bazal degerlere goére 10 mmHg’ dan fazla
diisme,
Anjinal g6giis agrisi,
Ataksi, bayilacak gibi hissetme,
Periferal dolagim bozuklugu, siyanoz veya solukluk gelismesi,
Hastanin durmak istemesi,

‘Sustained’ ventrikiiler tagikardi gelismesi,

A U o

V1 ve aVR derivasyonlari disinda 1 mm {izerinde ST elevasyonu,
8. Teknik problemler varliginda,
Rolatif Endikasyonlar
1. 1iskemi bulgular1 olmaksizin sistolik kan basincinda bazal degerlere goére 10 mmHg’dan fazla
diisme,
Sistolik kan basmcinin 250, diastolik kan basincinin 125 mmHg iizerine g¢ikmasi,
3 mm {izerinde ST ¢6kmesi, belirgin aks kaymasi, QRS siiresinde uzama,
Egzersiz siddeti arttig1 halde kalp hizinin artmamasi,
‘Sustained’ ventrikiiler tagikardi disinda aritmi gelismesi,
Bas donmesi, nefes darligi, bacak kramplari olmast,
Ventrikiiler tagikardi ayirimi zorlasacag i¢in dal blogu gelistiginde,
Arttig1 ifade edilen gogiis agrisi,

A e A N

Semptomatik tagikardi varliginda,
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2.3.2. Terminoloji

Egzersiz tipleri dinamik ve statik olarak iki gruba ayrilir. Hareket ile birlikte kas
kontraksiyonu var ise dinamik, hareket olmaksizin kas kontraksiyonu var ise statik
egzersizden bahsedilir.

Kuvvet, is ve gii¢c birimleri egzersiz testlerinde sik olarak kullanilmaktadir. Kuvvet
hareket yoniinii degistirmek icin yapilan harekettir ve kilogram olarak degerlendirilir. Is
bir zaman siiresinde uygulanan kuvvettir ve kilogram.metre olarak belirtilir. Gii¢ birim
zamanda yapilan istir ve kilogram.metre/dakika olarak belirtilir. Is kapasitesi
ulagilabilen maksimum isi belirtir. Bu viicut agirligina oranlandiginda is kapasitesi
indeksine ulasilir.

1 Watt 6.12 kilogram.metre/dakika giice esittir. 1 MET istirahat sirasinda viicudun
bazal oksijen ihtiyacina esittir ve ortalama 3.5 ml/kilogram/dakika civarindadir (1, 35).

2.3.3. Prosediir ve Olciimler

Ergometre seciminde hastanin biiyiikliigii, laboratuvarin genisligi, EGT yapilma nedeni
ve degerlendirilecek parametreler 6nemlidir.

Bisiklet ergometreler kiigiik alanlarda kullanilabilmeleri, portable ve sessiz olmalari
nedeniyle tercih edilebilirler. Hastanin biiytikliigline gore oturma yiiksekligi, tutma agisi
ve pedal uzunlugu ayarlanabilmektedir. Ayrica oturur veya yatar pozisyonda
yapilabildigi icin ekokardiyografi gibi tetkikler test sirasinda yapilabilmektedir.
Elektromanyetik ya da mekanik siirtiinme ile ¢alisan bisiklet ergometreler vardir. Pedal
cevirme hizinin sabit olmasi gerektiginden elektromanyetik ergometrelerde pedal
rezistansi hiza gore otomatik olarak ayarlanabilmektedir (1, 35).

Treadmill ergometreler ¢ok yer kaplar ve giiriiltiiliidiir. Cocuklarda kullanim1 emniyetli
olmayabilir. Belli bir kas grubu yerine neredeyse tiim kas gruplari ¢alistirildigi icin kas
yorgunlugu ve tilkenmeye bagl testi sonlandirma orani bisiklet ergometrelere gére daha
diistiktiir. Yapilan is ise treadmill ergometrelerde bisiklet ergometrelere gore %10-15
oraninda daha fazladir (1, 35, 36).

Test sirasinda mutlaka en az ii¢ kanalli EKG kaydi yapilmalidir. QRS morfolojisi i¢in
V, veya V,, miyokardiyal iskemi bulgularinin degerlendirilmesi i¢in Vs veya Vs, kalp
hiz1 ve disritminin degerlendirilmesi i¢in DII, DIII veya aVF kullanilabilir (1, 35).

Pulse oksimetre ile oksijen saturasyonu takip edilmelidir. Kardiyak outputun azaldigi
durumlarda ve anemi varliginda oksijen saturasyonunda egzersiz sirasinda diisme

beklenmelidir.
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Test siiresince belirli araliklarla aym1 koldan uygun manson kullanilarak kan basinci
Ol¢timil yapilmalidir. Sistolik kan basincinin egzersiz siiresince progresif olarak artmasi
beklenir. Miyokardiyal iskemi, sol ventrikiil fonksiyon bozukluklar1 ve kronotropik
yetersizlik halinde sistolik kan basincinda diisme gozlenebilir. Agir sol ventrikiil ¢ikim
yolu darliklarinda, hipertrofik veya dilate kardiyomyopatilerde ya da aritmi varliginda
bu durum sik olarak goriilmektedir. Diastolik kan basinci egzersiz siiresince sabit
kalabilir, ya da diisebilir. Diastolik kan basincinda egzersiz ile yilikselme olur ise akla
sistemik hipertansiyon gelmelidir (1, 35).
Pulmoner gaz degisimine ait analizler c¢esitli cihazlar (metabolik kart) ile
yapilabilmektedir. Oksijen tiikketimi (VO,), karbondioksit iiretimi (VCO,), respiratuvar
degisim orant (RER, RQ: VCO,/VO,), oksijen ventilasyon ekivalant (Vg/VO,) ve
karbondioksit ventilasyon ekivalam1 (Vg/VCO;) bu amagla siklikla kullanilan
parametrelerdir. Bu veriler ile anaerobik sinir degerlendirilmektedir. Anaerobik sinir
enerji ihtiyacinin anaerobik metabolizma ile saglanmaya baslandigi donemdir ki, bu
dénem O, tiiketiminin sabitlendigi, CO, flretimin ise keskin bir sekilde artmaya
basladig1 esiktir. Yapilan girisimlerin etkinligini ve egzersiz performansinin
degerlendirmekte oldukca kullanigh bir parametredir (5, 6, 37).
Son yillarda EGT sirasinda ekokardiyografi ve miyokardiyal perfiizyonun
degerlendirilmesi amaciyla miyokardiyal sintigrafi calismalar giderek yayginlagmistir
(39).
Egzersiz sirasinda hastalar yas ve cinsiyetleri i¢in belirlenen maksimum degerlere
ulagamamiglar ise egzersiz testi ‘submaksimal’ kabul edilir. Amag¢ hastalarin
‘maksimal’ test ¢ikarmalaridir. Ciinkii disritmi provokasyonu, senkop, gogiis agrisi ve
egzersiz toleransi en iyl maksimal test sirasinda degerlendirilebilmektedir. Ancak, kalp
yetmezligi ya da iskemik kalp hastaligi bulunan hastalarda submaksimal testler
hastaligin progresini izlemek agisindan faydalidir. Submaksimal testlerde zirve oksijen
tilketimi yerine maksimum oksijen tiiketiminden bahsedilir. Maksimal testlerde bu iki
deger birbirine esittir. Anaerobik sinira submaksimal testlerde de ulagilabilir. Maksimal
test kriterleri asagida belirtilmistir (1).

e Yas ve cinsiyete gore tahmin edilen maksimum kalp hizinin %85’ine ulasmak,

e Egzersiz siddetinin artmasina ragmen kalp hizinda daha fazla yiikselme

olmamasi,

e Respiratuvar degisim oraninin (RER veya RQ) 1.15 degerinin iizerine ¢ikmast,
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e Oksijen tiiketiminde platoya ulasilmast,
e Nefes alma rezervinin (egzersiz sirasindaki maksimal ventilasyonun dinlenme
sirasindaki maksimal ventilasyona (MVV) orani) %40’1n altina diismesi,
Kardiyak ya da pulmoner sorunlari olmayan saglikli kisilerde de maksimal egzersiz

yapildig1 sirada gogiis agrist veya nefes darligi ortaya ¢ikabilecegi bilinmelidir.

2.3.4. Egzersiz Protokolleri
Bugiine kadar kabul gormiis cesitli egzersiz protokolleri bulunmasina ragmen, son
yillarda bazi yeni protokoller kullanima girmistir. Halen kullanilmakta olan egzersiz

protokolleri Tablo 2.4’te sunulmustur (35).

Tablo 2.4. Egzersiz Protokolleri (Genel Siniflandirma)

Protokol Kullanim Alam
Cok seviyeli artan Oksijen tliketimi, anaerobik smir ve egzersiz
Tredmill ergometre protokolleri kapasitesinin belirlenmesi
Bisiklet ergometre protokolleri
Progresif artan Egzersiz  kapasitesi yani sira  ventilasyon
1-dakika testi etkinliginin belirlenmesi
Artan ‘ramp’ protokolii
Sabit is yiikii protokolleri Oksijen tiiketimine ve kalp hizina kinetik cevabin
degerlendirilmesi
Siirat (sprint) protokolleri Egzersize bagli bronkospazmin degerlendirilmesi
6-dakika yiiriime protokolii Agir egzersiz kisitlamasi olan hastalarda egzersiz
toleransinin degerlendirilmesi

Treadmill ergometrelerde en sik kullanilan protokol Bruce protokolii olmustur. Bu
protokolde is yiikii diger protokollere gére daha hizli artmaktadir. Bu nedenle giinliik
hayatinda diizenli egzersiz yapmayan hastalarda is yiikiinlin daha yavag artirildigi
Balke, McNaughton ve Cornell protokolleri tercih edilmelidir. Ayrica bazi merkezlerde
cocuklar i¢in is yiikiiniin testin baslangicinda daha yavas artirildigi modifiye Bruce veya
modifiye Balke protokolleri uygulanmaktadir.

Bisiklet ergometrelerde ise siklikla devamli ‘ramp’ protokolleri kullanilmaktadir. En sik
kullanilan protokoller James, McMaster ve Strong protokolleridir. Devamli
protokollerde is yiikii artirilirken ara verilmezken, intermittan protokollerde is yiikii
degistirilirken hasta dinlendirilmektedir. Bisiklet ergometrelerde is yiikii artirimi
hastanin kilosuna ya da viicut alanina gore kilogram.metre/dk olarak ayarlanmaktadir.
Sik olarak kullanildiklar i¢in Bruce, modifiye Bruce ve James protokolleri Tablo 2.5,

2.6 ve 2.7’°de sunulmustur (35).

20



Tablo 2.5. Bruce Protokolii.

Seviye Siire (dk) Hiz (km/saat) Egim (%)
Baseline 3 - -
Warm-up 3 1.6 -

1 3 2.7 10
2 3 4.0 12
3 3 5.4 14
4 3 6.7 16
5 3 8.0 18
6 3 8.8 20
7 - 9.6 22
Recovery 3 24 -
Tablo 2.6. Modifiye Bruce Protokolii.

Seviye Siire (dk) Hiz (km/saat) Egim (%)
Baseline 3 - -
Warm-up 3 1.6 -

0 3 2.7 -
1/2 3 2.7 5
1 3 2.7 10
2 3 4.0 12
3 3 5.4 14
4 3 6.7 16
5 3 8.0 18
6 3 8.8 20
7 9.6 22
Recovery 3 24 -

Tablo 2.7. James Protokolii

Viicut agirh@ina gore is yiikii (kilogram.metre/dakika)

Seviye <30 kg 30-40 kg 40-60 kg > 60 kg
1 100 100 100 100
2 200 300 300 500
3 300 500 600 800
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Bazal ol¢iimlerin yapildigi ‘baseline’ ve 1sinma ‘warm-up’ déneminin ardindan teste
devam edilmektedir. Test sonrasinda en az 3 dakikalik yavas yiiriime ya da rezistans
olmaksizin pedal ¢evirme seklinde yavaslama ‘recovery’ donemi olmalidir. Boylelikle
test sonrasi hipotansiyon ve bas donmesi sikligi belirgin derecede azalmaktadir.
Monitdrizasyona ise hastanin kalp hizi ve EKG bulgular1 bazal degerlere donene kadar

devam edilmelidir (1).

2.3.5. Konjenital Kalp Hastalhklarinda Egzersiz Testi

KKH bulunan kisilerde gerek operasyon oncesi ve gerekse operasyondan sonra egzersiz
kapasitelerinin saglikli yasitlarina gore daha diisiik oldugu bilinmektedir. Bu diisiikliik
yapisal anormallikler ve bunlarin neden oldugu hemodinamik degisiklikler ile
aciklanmaktadir. KKH olan kisilerin daha sedenter bir hayat tarzimi tercih ediyor
olmalar1 da 6nemli bir etkendir.

Hafif ve orta derecede valviiler aort darh@ olan hastalarin egzersiz kapasiteleri
normale yakindir. Ancak agir darliklarda miyokardiyal iskemiye ait bulgular, sistolik
kan basincinda diisme, nefes darlig1 veya gogiis agrist ortaya c¢ikabilmektedir (38, 39).
Aort koarktasyonu olan hastalarda egzersize bagli hipertansiyon ortaya ¢ikabilir.
Bunun en 6nemli nedenleri artmis sistemik arteryel rezistans, residiiel darlik varligi,
proksimal aort duvarinin sert yapist ya da artmis sol ventrikiil kiitlesi olabilir. Bu
hastalarda baroreseptér fonksiyonlarinin bozuldugu ve yiiksek adrenalin seviyesi
saptandigi bildirilmistir.

Fallot Tetralojisi nedeniyle ameliyat edilen hastalarda yas ile birlikte egzersiz
kapasitesinin azaldig1 bildirilmektedir. Bunun nedeni olarak ¢esitli sebepler
tartisilmaktadir. Residiiel sag ventrikiil ¢ikim yolu darligi, periferik pulmoner arter
darligi, pulmoner kapak yetmezligi, sag ventrikiilin kronotropik cevap bozuklugu
bunlar arasinda sayilabilir. Dinlenme sirasinda kalp hizi ve sag ventrikiil fonksiyonlar
pek cok hastada normal olmasina ragmen egzersiz sirasinda kalp hizi cevabinin
olusmadig1, sag ventrikiil fonksiyonlarinin azaldigi, diastol sonu hacim indeksinde
yiikselme oldugu, sistol sonu hacim indeksinin degismedigi bildirilmistir. Biraz 6nce
tartisilan nedenlerin varligit ve ciddiyeti ile bu parametrelerdeki bozulma dogru
orantilidir ve girisim ihtiyacinin belirlenmesinde kullanilabilir (3, 40).

Senning ameliyat1 yapilmig biiyiik arter transpozisyonu olan hastalarda dinlenme
sirasinda normale yakin olan pek ¢ok degerin egzersiz sirasinda degistigi, kalp hizinin,

oksijen saturasyonunun, kardiyak outputun, VO;’nin ve anaerobik smirin distiigi
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bilinmektedir. Bu parametrelerdeki diisiis sag ventrikiil fonksiyonlarinin bozuldugu ve
trikiispit kapak yetmezliginin 6nemli hale geldigi hastalarda daha belirgindir. Bu
nedenle bu hasta grubunda girisim zamaninin belirlenmesinde egzersiz testi onemli bir
yere sahiptir (41). Arteryal ‘switch’ yapilmis hastalarda ise egzersiz kapasitesini
etkileyen ii¢ onemli unsur koroner arterlerin durumu, pulmoner ve aortik anostomoz
darliklaridir (42).

Fontan ameliyati yapilmis tek ventrikiil fizyolojisine sahip hastalarda ise egzersiz
kapasitesini belirleyen temel faktér pulmoner kan akimidir. Pek ¢ok hastada daha ilk
yillarda yeterli kardiyak output saglanamamasina bagli olarak egzersiz kapasiteleri
normalden oldukg¢a diisiik bulunmustur (43-45).

Kardiyomyopatisi olan hastalarda survival ile egzersiz kapasitesi arasinda belirgin
korelasyon oldugu bildirilmistir. Bu hastalarda, 6zellikle yasami tehdit eden ciddi
aritmilerin ~ saptanmasinda egzersiz testi siklikla kullanilmaktadir. Bu kalp
transplantasyonunun zamanlamasi i¢in de belirleyici olmaktadir (46).

Kardiyak transplantasyon yapilan hastalarda ise egzersiz kapasitesi normal sinirlarda
iken, maksimum oksijen tliketiminin ve kalp hiz1 rezervinin azaldig: belirlenmistir (47,
48).

Ayrica sistolik fonksiyon bozuklugu ekokardiyografi ve anjiografi ile rahatlikla
degerlendirilebilirken, diastolik fonksiyon bozuklugunun degerlendirilmesi daha giigtiir.
Egzersiz testi sirasinda VO, nin ve anaerobik sinirin diisiikk oldugu hastalarda akciger
perfiizyonunun diisiik oldugunu gosteren karbondioksit ventilasyon ekivalaninin
(VE/VCO,) yiikselmesi ile bu hastalarda diastolik fonksiyon bozuklugunun kalp
yetmezliginin nedeni oldugu kolaylikla anlasilabilir.

KKH’nda egzersiz testi sirasinda ortaya cikabilecek degisiklikler Tablo 2.8’de
sunulmustur (2, 3, 40-44, 46, 49, 50).
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Tablo 2.8. Konjenital Kalp Hastalklarinda Egzersiz Testi Bulgular

KKH Kalp hiza Kan basinci Iskemi Kapasite Disritmi
ASIYANOTIK
Aort Stenozu
Preop N, | N, | + N, | +/-
Postop n n +/- n, | +/-
Pulmoner Stenoz
Preop N N, | +/- N -
Postop N n +/- n -
Aort Koarktasyonu
Preop N i +/- N, | -
Postop N N, 1 +/- -
ASD
Preop N N - l -
Postop N N - N +/-
VSD
Preop N N - l -
Postop N N - N +/-
Aort Yetmezligi n | + n +/-
Mitral Yetmezligi n N, | +/- n +/-
MVP N N +/- N +
SIYANOTIK
Fallot Tetralojisi
Preop l N +/- l +/-
Postop l N +/- l +
Transpozisyon
Preop N, | N +/- N +/-
Postop l n, | +/- n, | +
Kompleks KKH
Preop l l + l +
Postop l | + | +
DIGER
Ebstein Anomalisi
Preop l l +/- l +/-
Postop n, | N, n +/- n +/-
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MATERYAL VE METOD

3.1. HASTALAR

Mart 2006 - Agustos 2006 tarihleri arasinda gergeklestirilen caligmaya, Bagkent
Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dali’nda izlenmekte olan FT
tanisi ile tlim diizeltme ameliyati yapilmis 25 hasta ve kontrol grubu olarak da kardiyak
ifiirim duyulmasi veya gogilis agris1 sikayeti ile pediatrik kardiyoloji poliklinigine
basvuran ve telekardiyografi, elektrokardiyografi ve ekokardiyografik bulgular1 normal
olan 29 saglikli cocuk alindi. Hastalara egzersiz Oncesinde telekardiyografi,
elektrokardiyografi ve ekokardiyografik degerlendirme yapilarak egzersiz toleransini
etkileyebilecegi diisiiniilen bulgular (sag ventrikiil diastol sonu ¢api, pulmoner
yetmezlik derecesi, trikiispit yetmezligi derecesi, rezidiiel sag ventrikiil ¢ikim yolu
darlig1, rezidiiel interventrikiiler iliski gibi) kaydedildi. Hastalarin semptomlari
‘NewYork Heart Association Functional Classification’ (NYHA) kullanilarak
siniflandirildi.

Ekokardiyografik olarak sag ventrikiilde kardiyomiyopatik degisiklikler olan ve ciddi
ritim dilizensizligi saptanan hastalar ile koroner arter anomalisi bulunan hastalar
calismaya alinmadi.

Aragtirma Bagkent Universitesi Tip Fakiiltesi Dekanligi Etik Kurul Baskanligi
tarafindan onaylandi (KA: 06/06) ve tim hasta yakinlarindan bilgilendirilmis onam

formu alindi.

3.2. ARASTIRMA PROSEDURU

Treadmill egzersiz testi (h/p/cosmos LE 200 CE, Germany) Bruce protokoliine gore
yapildi. Hastalarin kalp hizi ve elektrokardiyografik degisiklikleri test siliresince
monitorize edildi ve 2 dakika araliklarla kayit alindi. Ayni sekilde kan basinci
degisiklikleri de otomatik bir manometre kullanilarak test siiresince 1 dakika araliklarla
Ol¢iildii. Bu oOlgiimler siiresince ST elevasyonu veya depresyonu, T negatifligi
degerlendirildi, QT, hesaplandi, maksimum kan basinci ve kalp hizi not edildi, varsa
semptomlar kaydedildi. Egzersiz O6ncesinde ve hemen sonrasinda BNP diizeyinin
Olciilmesi amaciyla kan 6rnekleri alindi. Egzersiz testi sirasinda bir maske yardimiyla
hastanin agzina yerlestirilen diizenege bagli metabolik 6l¢tim kart1 (SensorMedics V-
Max 229, USA) kullanilarak oksijen tiiketimi (VO,), karbondioksit iiretimi (VCO,),

dakika ventilasyonu (VEg), ve solunum sayisi gibi parametreler direkt olarak ol¢tildii,
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egzersiz siiresi (ES) kaydedildi, ayn1 zamanda bu veriler kullanilarak maksimum oksijen
tiketimi (VO,max. testin sonlandirilmasindan onceki son 30 saniyenin ortalamasi
aliarak hesaplandi), ventilatuar anaerobik sinir (VAT; Vi/VO; artarken, Vig/VCO;’deki
artmanin durdugu anda oOlgiilen VO, degeridir), oksijen sunumu (OS; her atimda
dokulara sunulan oksijen miktaridir) ve respiratuvar degisim orani (RER veya RQ) elde
edildi (1, 35).

Pulmoner kaynakli fonksiyonel kapasite diisiikliigliniin ekarte edilmesi amaciyla
hastalara egzersiz testi dncesinde solunum fonksiyon testi (SensorMedics V-Max 229,
USA) yapildi (51).

Veriler, saglikli ¢ocuklardan elde edilen veriler ile karsilastirildi ve hastalarin egzersiz
toleranslar1 ile toleransi etkileyen faktorler degerlendirildi. Calisma ‘The American
College of Cardiology’ ve ‘The American Heart Association’ (ACC/AHA, 1997
Guideline) kriterlerine uygun olarak yiirtitiildii (1).

3.3. LABORATUVAR OLCUMLERI

3.3.1. Telekardiyografi

Alinan standart telekardiyografik goriintiilerde kardiyotorasik oran (KTO), pulmoner
konus, pulmoner vaskiilarite, akciger alanlarinin havalanmasi ve diyafragma paralizisi,

atelektazi gibi postoperatif komplikasyonlarin varligi degerlendirildi.

3.3.2. Elektrokardiyografi

‘hp pagewriter 200 CE, Germany’ cihazi ile 25 mm/sn hizinda ve 10 mm/mV
amplitiidiinde alinan 12 derivasyonlu elektrokardiyografik kayitlardan Bazzet formiilii
ile hiza gore standardize edilen QT intervali ve QRS siiresi 6l¢iildii. Kayitlar ayrica

disritmi agisindan degerlendirildi.

3.3.3. Ekokardiyografi

‘Acuson Sequoia C 256’ cihazi ile 3 ve 5 MHz problar kullanilarak ekokardiyografik
calisma yapildi. M-mod, iki boyutlu (2D), renkli, CW ve PW Doppler ile
degerlendirilen hastalarda cihazda yikli yazilim {izerinden asagida belirtilen

parametreler kaydedildi.
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e Interventrikiiler septum diastol sonu kalmligi (IVSEDT)

e Iinterventrikiiler septum sistol sonu kalinlig1 (IVSEST)

¢ Sol ventrikiil diastol sonu ¢ap1 (LVEDD)

¢ Sol ventrikiil sistol sonu ¢cap1 (LVESD)

e Sol ventrikiil arka duvar diastol sonu kalinligi (LVPWEDT)
e Sol ventrikiil arka duvar sistol sonu kalinligi (LVPWEST)

e Atriyoventrikiiler kapak 6l¢iimleri (genislik, yetmezlik, darlik)
e Arteryel kapak 6l¢iimleri (genislik, yetmezlik, darlik)

e Sol ventrikiil diastol sonu voliimii (LVEDV)

¢ Sol ventrikiil sistol sonu voliimii (LVESV)

e Sag ventrikiil diastol sonu ¢ap1 (RVEDD)

e Sag ventrikiil sistol sonu ¢cap1 (RVESD)

e Sag ventrikiil diastol sonu voliimii (RVEDV)

e Sag ventrikiil sistol sonu voliimii (RVESV)

e Sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu (EF)

e Sol ventrikiil kisalma fraksiyonu (FS)

e Sol ventrikiil stroke voliimii (LVSV)

e Kardiyak output (CO)

e Kardiyak indeks (CI)

e Sol ventrikiil kiitlesi (LVM)

Hastalara ayrica apikal dort bosluk pozisyonunda, EKG monitdrizasyonu altinda, daha
once belirlenmis olan standartlara gore (Doppler gain diisiilerek, filtre formatinda,
Doppler sinyalleri 100 mm/sn hizda kaydedilerek ve netlik i¢in gate 2-3 mm’ye
azaltilarak) LV ve RV bazal segmentlerde doku Doppler (TDI) c¢alismas1 yapilarak
asagida belirtilen parametreler kaydedildi (52, 53) (Sekil 3.1 ve 3.2).

e Sistol sirasinda miyokardiyal hiz (S)

e Erken diastolde miyokardiyal hiz (E)

¢ Geg diastolde miyokardiyal hiz (A)

e Ejeksiyon siiresi (ET)

e Izovolemik relaksasyon zamani (IRT)

e Izovolemik kontraksiyon zamani (ICT)

e Izovolemik akselerasyon (IVA)
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Sekil 3.1. TDI kiirsor pozisyonu. Sekil 3.2. TDI parametreleri.

TDI ile elde edilen veriler kullanilarak LV ve RV bazal segmentleri i¢in miyokardiyal
performans indeksi (MPI) ve klinigimizde yapilan onceki ¢aligmalarda sag ventrikiil
fonksiyon bozuklugunu gostermedeki basarisi istatistiksel olarak kanitlanmis olan RV
dilatasyon indeksi (RVDI) hesaplandi. Ayrica sag ventrikiil bazal segment MPI
degerine gore RVDI modifiye (ModRVDI) edildi.

e MPI: (IRTHICT) /ET

e RVDI: (BNPxQRS)/(RVbazal segment IVAx100)

e ModRVDI:(BNPxQRSxRVbazal segmentMPI)/(RVbazal segmentlVAx100)
Pulmoner kapak yetmezligi (PY) ii¢c dereceye ayrildi;

e Hafif: Ana pulmoner arter i¢inde retrograd akim olmaksizin RV iginde

yetmezlik akimi goriilmesi,

e Orta: Ana pulmoner arter i¢inde retrograd akim goriilmesi,

e Agir: Pulmoner arter dallarinda retrograd akim goriilmesi,
Trikiispit kapak yetmezligi (TY) apikal dort bosluk pozisyonundaki bulgulara gore

dort dereceye ayrildi;

Minimal-1.derece: Yetmezlik akimi renkli jet uzunlugu 1.5 cm altinda ise,

2.derece: Yetmezlik akimi renkli jet uzunlugu 1.5-3 cm arasinda ise,

3.derece: Yetmezlik akimi renkli jet uzunlugu 3-4.5 cm arasinda ise,

4.derece: Yetmezlik akimi renkli jet uzunlugu 4.5 cm’den fazla ise,
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3.3.4. B-Tipi Natriiiretik Peptid (BNP) Diizeyi
Etilendiamintetraasetikasit (EDTA)’li tliplere alinan kan 0&rneklerinde, Ornegin
alinmasini takip eden en geg¢ 1 saat icerisinde floresan immunoassay yontemi ile ¢alisan

Triage Testi (Biosite, San Diego, USA) ile BNP diizeyi belirlendi (30, 31, 54).

3.3.5. Solunum Fonksiyon Testi

‘SensorMedics V-Max 229, USA’ cihaz1 ile her hastaya egzersiz testi Oncesinde
solunum fonksiyon testi yapilarak FEV,, FEV %, FVC, FVC%, FEV,/FVC ve MVV
degerleri elde edildi.

3.3.6. Kardiyopulmoner Egzersiz Testi

‘h/p/cosmos LE 200 CE, Germany’ cihazi ile Bruce protokolii uygulanarak egzersiz
testi yapildi. Ayrica ‘SensorMedics V-Max 229, USA’ cihazinin metabolik 6l¢lim karti
ile egzersiz testi sirasinda VO,, VCO,, Vg ve solunum sayis1 gibi parametreler ol¢iildii,
egzersiz siiresi kaydedildi, ayn1 zamanda bu veriler kullanilarak VO,max, VCO,max,

VAT, oksijen sunumu ve RQ degerleri hesaplandi (1, 35).

3.4. ISTATISTIKSEL DEGERLENDIRMELER

Sonuglarin istatistiksel analizi i¢in ‘SPSS for Windows’ istatistik programi kullanildi.
Normal dagilima uymayan verilerin analizinde nonparametrik testler kullanildi. Gruplar
arasindaki ¢ok yonlii karsilastirmalar ‘Mann-Whitney U Testi’ ile, ikiden fazla gruba
sahip degiskenlerin ortalamalar1 arasindaki farkin analizi ‘Kruskal-Wallis Testi’ ile,
grup ici karsilastirmalar ise ‘Pearson ve Spearman Korelasyon Testleri’ kullanilarak
yapildi. Yasa, cinsiyete, viicut agirligt ve boya gore gruplar arasindaki farkin
degerlendirilmesinde “One Way ANOVA Testi” ve “Post Hoc Testleri’nden Tukey
HSD Testi” kullanilirken, varyanslarin homojenliginin degerlendirilmesi i¢in “Levene

Testi” kullanildi.
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BULGULAR

4.1. Demografik Ozellikler
Veriler yasa ve cinsiyete gore gruplarin homojenligi agisindan degerlendirildiginde
nonparametrik testler i¢in varyanslarin homojen oldugu (sirasiyla L= 2.4 ve p>0.05, L=

1.5 ve p>0.05) goriildii.

Yasa gore gruplar arasindaki fark, cinsiyete gore gruplar arasindaki dagilim ve viicut
agirligr ve boy degerlerine gore gruplar arasindaki fark degerlendirildiginde farklarin
anlamli olmadig (sirasiyla F= 0.9 ve p>0.05, F= 0.4 ve p>0.05, F= 0.06 ve p>0.05, F=
0.16 ve p>0.05) goriildii (Tablo 4.1 ve 4.2).

Tablo 4.1. Hastalarin ve saglikli cocuklarin yas ortalamasi ve cinsiyet 6zellikleri*

Yas (yil) Kiz Erkek Toplam
Hasta grubu 14.1+£4.4(9-28.8) (15) 9 16 25
Kontrol grubu 13.1 £2.8(8.5-17.4)(13.2) 13 16 29

* Veriler ortalama + standart sapma (min — mak) (ortanca) olarak verilmistir.

Tablo 4.2. Hastalarin ve saglikli ¢cocuklarin viicut agirligi ve boy degerleri*

Viicut agirhg: (kg) Boy (cm)
Hasta grubu 45.1 £ 15.1 (25-76) (46) 151.7+14.5 (126 - 172) (157)
Kontrol grubu 46.1 +12.7 (28.5-72) (45) 153.3 £14.1 (129 - 182) (150)

* Veriler ortalama + standart sapma (min — mak) (ortanca) olarak verilmistir.
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Tiim diizeltme ameliyati yapilan hastalarin ameliyat yasi ortalama 4.9 = 5.1 (1 - 25),
ameliyat yas1 ortancasi 3.7 yil idi. Hastalarin izlem siiresi ortalama 9.2 + 3.4 (1.8 -

16.3), izlem siiresi ortancas1 8.8 yil idi.

Hastalar pulmoner yetmezlik derecesi ve semptomlarina gére degerlendirildiginde 14
(%56) hastada orta derecede PY, 11 (%44) hastada agir derecede PY oldugu, 11 (%44)
hastanin klas I, 14 (%56) hastanin klas II oldugu goriildii (Tablo 4.3).

Tablo 4.3. Hastalarin PY derecesine gore NYHA siiflandirmasi

NYHA sinifi PY derecesi
Orta PY (%) Agir PY (%) Toplam (%)
Klas I 11 (78.5) - 11 (44)
Klas IT 3(21.5) 11 (100) 14 (56)
Kilas III - - -
Klas IV - - -
Toplam 14 (100) 11 (100) 25 (100)

Hastalar PY derecesine gore simiflandirilarak degerlendirildiginde PY derecesi ile

NYHA sinifi arasinda pozitif yonde ve kuvvetli iliski saptand1 (= 0.7 , p= 0.0001).
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4.2. Telekardiyografi, Elektrokardiyografi ve Laboratuvar Bulgular
Hastalar ve saglikli ¢ocuklar Tele, EKG ve laboratuvar bulgular1 agisindan
degerlendirildiginde KTO’mn hasta grubunda belirgin olarak artmis oldugu goriildii.

Hastalarin QRS aks1, QRS siiresi ve QTc degerleri de kontrol grubuna gore artmusti.

Hastalar ve saglikli ¢ocuklarin kalp hizi ve hemoglobin diizeyleri arasindaki farkin
anlamli olmadig1 (sirasiyla u= 320 ve p= 0.46, u= 305 ve p= 0.32), KTO, QRS aksi,
QRS siiresi ve QTc degerleri arasindaki farkin ise anlamli oldugu (sirastyla u= 0.1 ve p=
0.0001, u= 25.5 ve p= 0.0001, u= 0.1 ve p= 0.0001, u= 2.5 ve p= 0.0001) goriildii
(Tablo 4.4).

Hastalar PY derecesine gore siniflandirilarak degerlendirildiginde ise orta ile agir PY
olan hastalarin kalp hizi, hemoglobin, QRS aksi, QRS siiresi ve QTc degerleri
arasindaki farkin anlamli olmadig1 (sirasiyla u= 67.5 ve p= 0.6, u= 53.5 ve p= 0.19, uv=

59 ve p= 0.32, u= 53 ve p= 0.16, u= 72.5 ve p= 0.8), KTO degerleri arasindaki farkin

ise anlamli oldugu (u= 26 ve p= 0.002) goriildii (Tablo 4.4).

Tablo 4.4. Hastalarin ve saglikli cocuklarin Tele, EKG ve Laboratuvar bulgulari
Orta PY Agir PY Hasta grubu Kontrol grubu
KTO (%) 54+09 56+1.8 55+1.6 41+23
(53-56) (52-60) (52-60) (39-48)
Kalp hiz 72.1+£7.6 75.7+14.3 73.7+10.9 748 +11.8
(/dk) (61-87) (60-110) (60-110) (50-96)
QRS Aks1| 150.4+47.6 137.3£59.4 144.6 £ 52.4 69.6 +19.3
©® (90-240) (142) | (80-270) (108) | (80-270) (134) (10-96) (73)
QRS (msn) 132.8 £25.2 120+ 17.3 127.2+22.6 48.6 +13.8
(90-160) (90-140) (90-160) (40-80)
QTc (msn) 461.9 +£28.1 466.7 £21.1 464.1 £24.8 385.5+17.1
(404-498) (434-490) (404-498) (348-408)
Hb (gr/dl) 144+1.2 139+1.4 142+1.3 13.7+1.2
(12.8-16.7) (12.5-17.3) (12.5-17.3) (11.1-16.5)

* Veriler ortalama + standart sapma (min — mak) (ortanca) olarak verilmistir.
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Hastalarin PY dereceleri ile KTO, QRS aksi, QRS siiresi ve QTc degerleri arasinda
pozitif yonde ve kuvvetli iligki (sirastyla r= 0.9 ve p= 0.0001, = 0.6 ve p= 0.0001, r=
0.8 ve p=0.0001, r= 0.8 ve p=0.0001) saptand1 (Sekiller 4.1 - 4.4).
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Sekil 4.1. Pulmoner kapak yetmezligi ve KTO iligkisi.
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Sekil 4.2. Pulmoner kapak yetmezligi ve QRS aksi iliskisi.
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Sekil 4.3. Pulmoner kapak yetmezligi ve QRS siiresi iliskisi.
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Sekil 4.4. Pulmoner kapak yetmezligi ve QTc siiresi iligkisi.
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4.3. Ekokardiyografi Bulgular

Orta derecede PY saptanan 14 hastadan 11 (%78.5)’inde minimal-1.derece TY, 3
(%21.5)’tinde 2.derece TY oldugu, agir derecede PY saptanan 11 hastadan 8
(%72.7)’inde minimal-1.derece TY, 3 (%27.3)’tinde 2.derece TY oldugu gorildi
(Tablo 4.5).

Hastalarin 20 (%80)’sinde hafif diizeyde, 5 (%20)’inde orta diizeyde rezidiiel PS
saptanirken, 4 (%16) hastada klinik 6nemi olmayan rezidiiel VSD saptandi (Tablo 4.5).

TY akim hizi, RVEDV ve RVEDD hasta grubunda kontrol grubuna goére belirgin olarak

artmisti.

Hastalarin ve saglikli ¢cocuklarin LVEDD degerleri arasindaki farkin anlamli olmadigi
(u= 238 ve p= 0.1), TY akim hizi, RVEDV ve RVEDD degerleri arasindaki farkin ise
anlamli oldugu (sirastyla u= 47 ve p= 0.0001, u= 0.1 ve p= 0.0001, u= 30 ve p= 0.0001)
goriildii (Tablo 4.5).

Hastalar PY derecesine gore siniflandirilarak degerlendirildiginde ise orta ile agir PY
olan hastalarin TY akim hizi, RVEDD ve LVEDD degerleri arasindaki farkin anlamli
olmadig1 (sirastyla u= 61 ve p= 0.4, u= 70.5 ve p= 0.95, u= 61.5 ve p= 0.56), RVEDV
degerleri arasindaki farkin ise anlamli oldugu (u= 21 ve p= 0.002) goriildii (Tablo 4.5).
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Tablo 4.5. Hastalarin ve saglikli cocuklarin ekokardiyografi bulgular

Orta PY Agir PY Hasta grubu | Kontrol grubu
Pulmoner grd 14.7+£9.8 188+ 11.1 16.5+10.3
(mmHg) (5-30) (15.5) (5-40) (20) (5-40) (18) -
Rezidiiel VSD 2 2 4 -
PY derecesi 14 11 25 -
TY derecesi
Min-1.derece 11 8 19 29
2.derece 3 3 6 -
PY akim hizx 2.1+£0.1 23+0.3 22+0.2 .
(m/sn) (1.7-3.0) (2.4) | (1.7-3.0)(2.2) | (1.8-2.4)(2.1)
TY akim hizi 29+03 3.1+0.3 3.1+0.3 23+03
(m/sn) (2.4-3.5) (2.3-3.8) (2.3-3.8) (1.4-2.9)
RVEDV (ml) 68.9+9.2 88.4+14.5 77.5+15.2 39.1+74
(57-87.1) (59-108) (57-108) (27.9-55.4)
RVEDD (mm) 43.1+5.8 43.1+4.1 43.1+4.9 328+34
(35.2-54.6) (34.9-48.2) (4.9-54.6) (29-42.9)
LVEDD (mm) 37.7+7.2 389+3.5 38.3+5.7 40.7+4.3
(26.3-48.3) (34.8-45.0) (26.3-48.3) (32.9-48.6)

* Veriler ortalama + standart sapma (min — mak) (ortanca) olarak verilmistir.
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Hastalarin PY dereceleri ile TY akim hizi, RVEDV ve RVEDD degerleri arasinda
pozitif yonde ve kuvvetli iligki (sirasiyla r= 0.7 ve p= 0.0001, r= 0.9 ve p= 0.0001, r=
0.7 ve p=0.0001) saptandi1 (Sekiller 4.5 — 4.7).
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Sekil 4.5. Pulmoner kapak yetmezligi ve TY akim hiz1 iligkisi.
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Sekil 4.6. Pulmoner kapak yetmezligi ve RV voliimii iliskisi.
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Sekil 4.7. Pulmoner kapak yetmezligi ve RV ¢apr iligkisi.
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4.4. Doku Doppler (TDI) Bulgular:

RV bazal segmentine ait miyokardiyal hizlar, ET ve IVA degerleri hastalarda kontrol
grubuna gore belirgin olarak diisiik bulunurken, IRT, ICT, MPI, RVDI ve modifiye
RVDI degerleri hastalarda yiiksek bulundu.

LV bazal segmentine ait degerlerde ICT ve IVA disinda belirgin fark saptanmazken,
hastalarda kontrol grubuna gore ICT degerlerinin yiiksek, IVA degerlerinin ise diisiik
oldugu goriildii.

Hastalarin ve saglikli ¢ocuklarin LVbazalS, LVbazalE, LVbazalA, LVbazallRT,
LVbazalET ve LVbazalMPI degerleri arasindaki farkin anlamli olmadig: (sirasiyla u=
271 ve p=0.11, u= 294 ve p= 0.23, u= 287 ve p= 0.19, u= 305 ve p= 0.31, u= 259 ve p=
0.07, u= 274 ve p= 0.12), RVbazalS, RVbazalE, RVbazalA, RVbazalIRT, RVbazalICT,
RVbazalET, RVbazallVA, RVbazalMPI, RVDI, ModRVDI, LVbazallCT ve
LVbazallVA degerleri arasindaki farkin ise anlamli oldugu (sirasiyla u= 0.5 ve p=
0.0001, u= 25.5 ve p= 0.0001, u= 11.5 ve p= 0.0001, u= 49 ve p= 0.0001, u= 72 ve p=
0.0001, u= 212 ve p= 0.009, u= 23.5 ve p= 0.0001, u= 39 ve p= 0.0001, u= 0.1 ve p=
0.0001, u= 0.1 ve p=0.0001, u= 177 ve p= 0.001, u= 212 ve p= 0.009) goriildii (Tablo
4.6).

Hastalar PY derecesine gore siniflandirilarak degerlendirildiginde ise orta ile agir PY
olan hastalarin LVbazalS, LVbazalE, LVbazalA, LVbazallRT, LVbazalICT,
LVbazalET, LVbazallVA, LVbazalMPI, RVbazalE, RVbazalA, RVbazallRT ve
RVbazalICT degerleri arasindaki farkin anlamli olmadigi (sirasiyla u= 73 ve p= 0.85,
u= 54 ve p=0.22, u= 70.5 ve p= 0.72, u= 73 ve p= 0.85, u= 72 ve p= 0.81, u= 63 ve p=
0.46, u= 73 ve p= 0.85, u= 46.5 ve p= 0.09, u= 44.5 ve p= 0.07, u= 76 ve p= 0.97, u=
59.5 ve p= 0.34, u= 46 ve p= 0.09), RVbazalS, RVbazalET, RVbazallVA,
RVbazalMPI, RVDI ve ModRVDI degerleri arasindaki farkin ise anlamli oldugu
(strastyla u= 18.5 ve p= 0.001, u= 36.5 ve p= 0.02, u= 24 ve p= 0.004, u= 22.5 ve p=
0.002, u= 29 ve p=0.008, u= 18.5 ve p=0.001) goriildii (Tablo 4.6).
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Tablo 4.6. Hastalarin ve saglikli cocuklarin TDI bulgular1

Orta PY Agir PY Hasta grubu Kontrol

RVbazalS 11.8+ 1.1 10.1 £1.7 11.1+1.6 182+3.2
(cm/sn) (9.2-13.3) (5.4-11.7) (5.4-13.3) (13.3-27)
RVbazalE 183+2.6 16.2+2.4 17.4+2.7 246 +3.3
(cm/sn) (14.7-23.3) (11.3-19.2) (11.3-23.3) (20-33.3)
RVbazalA 93+1.9 92+2.1 93+20 153+24
(cm/sn) (6.2-13.1) (5.6-11.5) (5.6-13.1) (11.1-21)
RVbazallRT 83.9+11.4 90+17.4 86.6 + 14.3 59.3+12.4
(msn) (70-110) (63-120) (63-120) (37-87)
RVbazallCT 127.1 £35.9 158,8 +42.7 141 +£41.4 88.2+17.2
(msn) (87-203) (118) | (90-223) (170) | (87-223) (130) | (50-137) (87)
RVbazalET 242.6 + 51 193,2 £30.1 220.9 £49.1 253.7+40.9
(msn) (153-322) (143-240) (143-322) (173-380)
RVbazallVA 33+04 2.7+0.9 3.1+0.7 54+1.0
(m/sn®) (2.5-4.4) (1.3-4.4) (1.3-4.4) (3.2-7.6)
RVbazalMPI 0.89 £0.22 1.32+£0.35 1.08 +0.35 0.58 £0.11

(0.58-1.33) (0.72-1.82) (0.58-1.82) (0.36-0.8)
RVDI 28.1+11.3 63.4 £ 46.0 43.6 +£35.6 53+1.8

(13.5-51.3) | (19.1-179) (55) | (13.5-179) (30) (2.8-9.8)
ModRVDI 263+ 15.3 86.6 £72.2 52.8+56.8 3.1+1.3

(7.8-62) (23.4-263) (56) (7.8-263) (1.5-6.0)

LVbazalS 145+4.0 142+2.9 144+3.5 13.4+4.1
(cm/sn) (10-22.2) (10-20) (10-22.2) (7.7-25.7)
LVbazalE 263 +5.1 28.2+4.5 27.2+4.9 255+5.2
(cm/sn) (20.4-36.6) (21.3-37.3) (20.4-37.3) (14.8-40.5)
LVbazalA 11.1+34 104 +£3.2 10.8+3.3 12.4+£4.7
(cm/sn) (6.2-19.2) (5.8-16.7) (5.8-19.2) (6.7-28.3)
LVbazallRT 77.5+21.5 73.7+17.1 75.8 +£19.4 71.4 +£23.8
(msn) (53-123) (53-103) (53-123) (30-140)
LVbazallCT 142.8 £41.3 134.5+49.3 139.2+£44.2 101.1 £35.7
(msn) (73-233) (150) | (50-200) (120) | (50-233) (150) | (40-180) (93)
LVbazalET 278.2+72.8 302.6 £ 58.7 288.9 £ 66.8 260.6 £46.4
(msn) (143-393) (230-397) (143-397) (160-397)
LVbazallVA 41+0.8 42+0.9 42+0.8 53+1.7
(m/sn®) (2.9-5.9) (3.4-6.5) (2.9-6.5) (2.7-9.7)
LVbazalMPI 0.81+£0.18 0.68+0.9 0.75+0.16 0.67+£0.15

(0.57-1.18) (0.48-0.85) (0.48-1.18) (0.43-1.04)

* Veriler ortalama + standart sapma (min — mak) (ortanca) olarak verilmistir.

40




Hastalarin PY dereceleri ile RVbazallRT, RVbazal ICT, RVbazalMPI, RVDI ve
ModRVDI degerleri arasinda pozitif yonde ve kuvvetli iliski (sirasiyla r= 0.7 ve p=
0.0001, r= 0.7 ve p= 0.0001,r= 0.7 ve p= 0.0001, r= 0.7 ve p= 0.0001, r= 0.7 ve p=
0.0001) saptanirken, RVbazal ET degerleri arasinda negatif yonde ve zayif (= -0.4 ve
p=0.001), RVbazal IVA degerleri arasinda ise negatif yonde ve kuvvetli iligki (r=-0.7
ve p=0.0001) saptand1 (Sekiller 4.8 —4.11).
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Sekil 4.8. Pulmoner kapak yetmezligi ve RV MPI iliskisi.
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Sekil 4.9. Pulmoner kapak yetmezligi ve RVDI iliskisi.
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Sekil 4.10. Pulmoner kapak yetmezligi ve Modifiye RVDI iligkisi.
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Sekil 4.11. Pulmoner kapak yetmezligi ve RV IVA iligkisi.
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4.5. Solunum Fonksiyon Testi Bulgular:

Hastalar ve saglikli cocuklar SFT bulgular1 agisindan degerlendirildiginde FVC% ve

FEV 1% degerleri hasta grubunda kontrol grubuna gére diisiik bulundu.

Hastalar ve saglikli ¢ocuklarin FVC, FEV,, FEV|/FVC ve MVV degerleri arasindaki

farkin anlamli olmadig1 (sirasiyla u= 281 ve p= 0.23, u= 287 ve p= 0.27, u= 293 ve p=
0.32, u= 205 ve p= 0.33), FVC% ve FEV % degerleri arasindaki farkin ise anlamli
oldugu (sirastyla u=210 ve p=0.01, u= 225 ve p= 0.02) goriildii (Tablo 4.7).

Hastalar PY derecesine gore siniflandirilarak degerlendirildiginde ise orta ile agir PY

olan hastalarin FVC, FVC%, FEV, FEV %, FEV,/FVC ve MVV degerleri arasindaki

farkin anlamli olmadig1 (sirastyla u= 71 ve p= 1.0, u= 71.5 ve p= 1.0, u= 70 ve p=0.95,
u= 65 ve p=0.73, u= 64 ve p=0.69, u= 40 ve p= 0.72) gorildii (Tablo 4.7).

Tablo 4.7. Hastalarin ve saglikli ¢ocuklarin SFT bulgulart™®

(25-110) (73)

(39-130) (61)

(25-130) (69)

Orta PY Agir PY Hasta grubu | Kontrol grubu
FVC (L/dk) 27+1.1 25+0.8 26+1.1 3.1+1.1
(1.1-4.4) (1.2-4.4) (1.1-4.4) (1.5-6.2)
FVC (%) 84.3 +18.1 85.6 +16.1 84.9+16.9 98.4+18.2
(52-116) (67-108) (52-116) (65-147)
FEV1 (L/dk) 25+1.1 23+0.7 24+09 27+1.1
(1.1-4.2) (1.2-3.7) (1.1-4.2) (1.4-5.3)
FEV1 (%) 90.7 +£20.8 925+ 184 91.5+19.3 103.8 + 16.1
(60-127) (63-119) (60-127) (74-148)
FEV1/FVC 93.5+5.7 92.1+7.2 92.8+6.3 91.4+6.5
(84-100) (79-100) (79-100) (76-100)
MVV 73.3+29.3 69.2 +£26.7 71.3+274 64.1 £24.7

(28-136) (61)

* Veriler ortalama + standart sapma (min — mak) (ortanca) olarak verilmistir.
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Hastalarin PY dereceleri ile FVC% ve FEV % degerleri arasinda negatif yonde ve zay1f
iligki (strastyla r=-0.3 ve p=0.01, r=-0.3 ve p= 0.02) saptand1 (Sekiller 4.12 ve 4.13).
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Sekil 4.12. Pulmoner kapak yetmezligi ve FVC (%) iliskisi.
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Sekil 4.13. Pulmoner kapak yetmezligi ve FEV1 (%) iliskisi.
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4.6. Treadmill Egzersiz Testi Bulgular

Hastalar ve saglikli cocuklar Treadmill bulgular1 agisindan degerlendirildiginde
maksimum kalp hizi, kalp hiz1 degisikligi, QTc degisikligi, oksijen sunumu, VO,max ve
egzersiz siiresinin hastalarda daha diisiik oldugu, egzersiz sonu QTc degerinin ise

hastalarda kontrol grubuna goére daha yiiksek oldugu goriildii.

Hastalar ve saglikli ¢ocuklarin QTc degisikligi, SSmax, VAT, OS ve RQ degerleri
arasindaki farkin anlamli olmadig1 (sirasiyla u= 306 ve p= 0.31, u= 315 ve p= 0.41, u=
241 ve p=0.68, u=317 ve p=0.43, u= 317 ve p= 0.43, u= 245 ve p= 0.74), KHmax, KH
degisikligi, QTcson, VO,max ve ES degerleri arasindaki farkin ise anlamli oldugu
(sirastyla u= 198 ve p= 0.004, u= 222 ve p= 0.01, u= 17.5 ve p= 0.0001, u= 207 ve p=
0.007, u= 228 ve p= 0.02) goriildii (Tablo 4.8).

Hastalar PY derecesine gore siiflandirilarak degerlendirildiginde ise orta ile agir PY
olan hastalarin KHmax, KH degisikligi, QTcson, QTc degisikligi, SSmax, VO,max,
VAT, OS, RQ ve ES degerleri arasindaki farkin anlamli olmadig1 (sirastyla u= 66.5 ve
p=0.57,u=58.5 ve p=0.31, u=71 ve p=0.76, u= 72 ve p= 0.81, u= 65.5 ve p=0.53, u=
73 ve p= 0.82, u= 45 ve p= 0.73, u= 70 ve p= 0.72, u= 38.5 ve p= 0.41, u= 73 ve p=
0.85) goriildii (Tablo 4.8).
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Tablo 4.8. Hastalarin ve saglikli ¢ocuklarin Treadmill sonuglart™®

Orta PY Agir PY Hasta grubu | Kontrol grubu
KHmax (/dk) 173.3+£22.6 168.4 +13.3 171.2+18.9 186.4+13.9
(135-200) (150-191) (135-200) (148-210)
KH degisikligi 101.2 +£23.7 945+ 13.2 98.2+19.7 111.7+17.6
(59-137) (79-120) (59-137) (83-138)
QTcson (msn) 448.2 +45.1 454.1 +38.4 450.8 £41.5 362.3 £25.7
(399-540) (388-533) (388-540) (317-412)
QTecdegisikligi 22.7+29.1 16.7+20.6 20.1 +254 25.1+252
(0-89) (9,5) (0-61) (12) (0-89) (12) (0-73) (17)
SSmax (/dk) 482+7.3 49.6+7.1 48.8+7.1 51.4+6.7
(34-55) (50) (34-56) (53) (34-56) (52) (40-65) (56)
VO;max(L/dk) 1.58+£0.63 1.53 +£0.39 1.56 +£0.53 2.1+£0.6
(0.7-2.84) (0.87-2.1) (0.7-2.84) (1.5-3.5)
VAT (L/dk) 1.51+£0.53 1.43+04 1.47 +0.47 1.53 +£0.38
(0.64-2.68) (0.77-2.1) (0.64-2.68) (0.91-2.58)
OS (ml/atim) 9.8+44 10.1 +£4.5 9.9+43 10.8 +4.1
(4.5-16.5) (4.9-18.5) (4.5-18.5) (4.2-19.1)
RQ 0.96 + 0.06 1.0+£0.86 0.98 +0.75 0.98 +0.93
(0.85-1.06) (0.82-1.12) (0.82-1.12) (0.84-1.3)
ES (dk) 10.1+2.2 99+1.6 10.1+1.9 11.4+1.7
(6.2-14.4) (7.3-13.1) (6.2- 14.4) (9.1-14.4)

* Veriler ortalama =+ standart sapma (min — mak) (ortanca) olarak verilmistir.
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Hastalarin PY dereceleri ile egzersiz sonrast QTc degerleri arasinda pozitif yonde ve
kuvvetli iligki (r= 0.7 ve p= 0.0001), KHmax, KH degisikligi, VO,max ve ES degerleri
arasinda ise negatif yonde ve zayif iligki (sirastyla = -0.4 ve p= 0.001, = -0.3 ve p=

0.007, r=-0.4 ve p= 0.001, r="-0.3 ve p= 0.009) saptand1 (Sekil 4.14).
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Sekil 4.14. Pulmoner kapak yetmezligi ve egzersiz sonu QTc siiresi iliskisi.
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4.7. B-tipi Natriiiretik Peptid (BNP) Diizeyleri

Hastalarda egzersiz Oncesi ve sonrast BNP diizeyleri kontrol grubuna gore belirgin
olarak yiiksek bulundu. Agir PY olan hastalarin BNP diizeyleri de orta PY olan
hastalara gore yliksek bulundu. Ancak egzersiz 6ncesi hasta grubundaki en diisiik BNP
degeri (10.1 pg/ml) ile kontrol grubundaki en yiiksek BNP degeri (12.3 pg/ml) birbirine
cok yakin iken, bu degerler arasindaki farkin egzersiz sonrast degistigi ve bazi saglikli

cocuklarda agir PY olan hastalara gére daha yiiksek BNP degeri olustugu (26.1 ve 12.8
pg/ml) goriildii.

Hastalar ve saglikli ¢ocuklar BNP diizeyleri agisindan degerlendirildiginde egzersiz
Oncesi ve sonrasinda gruplar arasindaki farkin anlamli oldugu (sirasiyla u= 6 ve p=

0.0001, u= 39.5 ve p= 0.0001) goriildii (Tablo 4.9).

Hastalar PY derecesine gore siiflandirilarak degerlendirildiginde ise orta ile agir PY
olan hastalarin egzersiz Oncesi ve sonrast BNP diizeyleri arasindaki farkin yiiksek
olmasma ragmen anlamli olmadig1 (sirasiyla u= 50 ve p= 0.14, u= 52 ve p= 0.18)

goriildii (Tablo 4.9).

Tablo 4.9. Hastalarin ve saglikli gocuklarin BNP diizeyleri*
BNP (pg/ml)
Egzersiz oncesi Egzersiz sonrasi
Hasta grubu 28.3 £24.1 (10.1- 123) (21.3) 37.6 £27.5(11.3-140) (30.4)
Orta PY 20.5+9.1 (11.1-44) (18.5) 28.4+12.8 (11.3-48.4) (24.8)
Agir PY 38.2 £33.1(10.1-123) (22) 49.3 £36.5 (12.8-140) (43)
Kontrol grubu 7.4 +2.3 (5-12.3) (6.8) 11.3 +£4.5(5.8-26.1) (10.6)

* Veriler ortalama =+ standart sapma (min — mak) (ortanca) olarak verilmistir.
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Hastalarin egzersiz dncesi ve sonrast BNP diizeyleri ile KTO ve QTc degerleri arasinda
pozitif yonde ve kuvvetli iliski (egzersiz 6ncesinde sirastyla r= 0.5 ve p= 0.0001, = 0.5
ve p= 0.001, egzersiz sonrasinda sirasiyla r= 0.5 ve p= 0.0001, r= 0.5 ve p= 0.0001),
QRS aks1 ve QRS siiresi arasinda pozitif yonde ve zayif iliski (egzersiz Oncesinde
sirastyla r= 0.3 ve p= 0.01, r= 0.4 ve p= 0.002, egzersiz sonrasinda sirastyla r= 0.3 ve

p=0.007, r= 0.4 ve p=0.001) saptand1 (Sekiller 4.15 - 4.18).
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Sekil 4.15. KTO ve egzersiz 6ncesi BNP iligkisi.

50



140

1201

100 1

801

60 «

40 o

egzersiz 6ncesi BNP (pg/ml)

20+

0
340 360 380 400 420 440 460 480 500

QTC (msn)

Sekil 4.16. QTc siiresi ve egzersiz oncesi BNP iliskisi.
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Sekil 4.17. KTO ve egzersiz sonrasit BNP iligkisi.
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Sekil 4.18. QTec siiresi ve egzersiz sonrast BNP iliskisi.

Hastalarin egzersiz oncesi ve sonrast BNP diizeyleri ile RVEDV degerleri arasinda
pozitif yonde ve kuvvetli iligki (egzersiz 6ncesinde r= 0.6 ve p= 0.0001, egzersiz
sonrasinda r= 0.7 ve p= 0.0001), TY akim hiz1 ve RVEDD degerleri arasinda pozitif
yonde ve zayif iliski (egzersiz Oncesinde sirasiyla r= 0.4 ve p= 0.001, r= 0.4 ve p=
0.004, egzersiz sonrasinda sirasiyla = 0.4 ve p= 0.001, r= 0.4 ve p= 0.002) saptandi
(Sekiller 4.19 ve 4.20).
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Sekil 4.19. RVEDV ve egzersiz 6ncesi BNP iligkisi.
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Sekil 4.20. RV MPI ve egzersiz 6ncesi BNP iligkisi.
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Hastalarin egzersiz Oncesi ve sonrasi BNP diizeyleri ile RVbazalMPI, RVDI ve
ModRVDI degerleri arasinda pozitif yonde ve kuvvetli iliski (egzersiz Oncesinde
sirastyla = 0.6 ve p= 0.0001, r= 0.9 ve p= 0.0001, r= 0.9 ve p= 0.0001, egzersiz
sonrasinda sirastyla r= 0.6 ve p= 0.0001, r= 0.9 ve p= 0.0001, r= 0.9 ve p= 0.0001)
saptanirken, RVbazal ET ve RVbazal IVA degerleri arasinda negatif yonde ve zayif
iliski (egzersiz oncesinde sirasiyla r= -0.4 ve p= 0.002, = -0.4 ve p= 0.002, egzersiz

sonrasinda sirasiyla r= -0.4 ve p= 0.001, r= -0.4 ve p= 0.001) saptand1 (Sekiller 4.21 -
4.26).
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Sekil 4.21. RV MPI ve egzersiz dncesi BNP iligkisi.
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Sekil 4.22. RV MPI ve egzersiz sonrast BNP iligkisi.
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Sekil 4.23. RVDI ve egzersiz oncesi BNP iliskisi.
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Sekil 4.24. RVDI ve egzersiz sonrast BNP iligkisi.
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Sekil 4.25. Modifiye RVDI ve egzersiz 6ncesi BNP iliskisi.
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Sekil 4.26. Modifiye RVDI ve egzersiz sonrast BNP iligkisi.

Hastalarin egzersiz oncesi ve sonrast BNP diizeyleri ile SFT parametreleri arasinda

iliski saptanmadi.

Hastalarin egzersiz 6ncesi ve sonrast BNP diizeyleri ile egzersiz sonrast QTc degerleri
arasinda pozitif yonde ve zayif iliski (egzersiz dncesinde = 0.4 ve p= 0.001, egzersiz
sonrasinda r= 0.4 , p= 0.001), VO,max degerleri arasinda ise negatif yonde ve zayif
iligki (egzersiz oncesinde r= -0.2 ve p= 0.04, egzersiz sonrasinda r= -0.3 ve p= 0.01)

saptandi.

Hastalarin PY dereceleri ile egzersiz oncesi ve sonrast BNP diizeyleri arasinda pozitif
yonde ve kuvvetli iliski (sirasiyla r= 0.6 ve p= 0.0001, r= 0.6 ve p= 0.0001) saptand1
(Sekiller 4.27 ve 4.28).
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Sekil 4.27. Pulmoner kapak yetmezligi ve egzersiz dncesi BNP iligkisi.
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Sekil 4.28. Pulmoner kapak yetmezligi ve egzersiz sonrast BNP iliskisi.
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4.8. Sag Ventrikiil Dilatasyon indeksi

Hastalarda PY derecesi ve egzersiz oncesi ve sonrasi BNP degerleri ile RVbazalMPI
degeri arasinda pozitif yonde ve kuvvetli iliski gosterilmis olmasi nedeniyle
klinigimizde yapilan o©nceki caligmalarda sag ventrikiil fonksiyon bozuklugunu
gostermedeki basarisi istatistiksel olarak kanitlanmis olan RVDI modifiye edildi.
Modifiye RVDI’nin sag ventrikiil fonksiyon bozuklugunu gostermedeki basaris1t RVDI
ile karsilastirildi.

RVDI i¢in ROC egrisi altinda kalan alan degeri 0.939 idi. Bu deger modifiye RVDI i¢in
0.961 ulundu. RVDI i¢in giiven araligi 0.874 - 0.991 iken (p= 0.0001), modifiye RVDI
icin 0.915 - 0.999 (p= 0.0001) idi. RVDI i¢in cut-off degeri 21.9, sensitivite %91,
spesifisite %80 bulunurken, modifiye RVDI i¢in sirastyla 24.9, %91 ve %88 bulundu
(Sekiller 4.29 ve 4.30).
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Sekil 4.29. RVDI degerinin RV disfonksiyonuna ait ROC egrisi.
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Sekil 4.30. Modifiye RVDI degerinin RV disfonksiyonuna ait ROC egrisi.
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TARTISMA

5.1. Pulmoner Kapak Replasmani: Ne Zaman Yapilmah?

Pulmoner yetmezlik Fallot tetralojisi ameliyatlarindan sonra sik olarak karsimiza
cikmaktadir. Hastalarin ¢ogunda prognoz oldukca iyi olmasina ragmen yillar igerisinde
yetmezlik derecesine bagli olarak sag ventrikiil dilatasyonu ve fonksiyon bozuklugu
gelismektedir. Ameliyat oncesi belirgin annulus darligi olan ve genis transannular yama
kullanilarak sag ventrikiil ¢ikim yolu rekonstriiksiyonu yapilan hastalarda yetmezlik
derecesi daha fazla olmaktadir. Ayrica masif diizeyde infundibuler kas rezeksiyonu
yapilan hastalarda ¢ikim yolunda akinetik alanlar olugsmakta ve anevrizmatik
dilatasyonlar gelismektedir. Yetmezlik sonucu olusan voliim yiikiine bagl sag ventrikiil
degisiklikleri yetmezligin derecesine ve siiresine baghdir. Orta ve agir diizeyde
yetmezlik uzun donemde sag ventrikiil voliim yiiklenmesine neden olmaktadir. Sag
ventrikiil dilatasyonu uzun doénemde trikiispit annulusta da dilatasyona neden olmakta,
bu da trikiispit yetmezligi ve sag atriyum dilatasyonu ile sonuc¢lanmaktadir. Bu
hastalarda pulmoner kapak replasmani (PVR) geri doniisii olmayan degisiklikler
gelismeden yapilmalidir. Ancak halen PVR ig¢in optimal zamanin belirlenmesi amactyla
kabul edilmis kriterler bulunmamakta ve  degerlendirmeler daha c¢ok subjektif
olmaktadir (15, 20-25, 27-29, 55-59).

PVR yaparken amag normal sag ventrikiil fonksiyonlarinin idame ettirilmesi ve hastanin
yasam kalitesinin yiiksek tutulmasi olmalidir. Lim ve ark. (55) ortalama 5.2 yasinda tim
diizeltme ameliyati yapilan 58 hastada ortalama 13.5 yasinda PVR yapildigini, bu
hastalarin ortalama QRS siiresinin 142 msn oldugunu, sadece 8 hastada major aritmi
tespit edildigini, 10 hastada sag kalp yetmezligi bulgularinin oldugunu belirtmislerdir.
Postoperatif erken donemde KTO’nin 0.61°den 0.55’e diistiigli, semptomatik olan 14
hastanin ortalama ameliyat yaginin 12.5 y1l oldugu, bu hastalarin NYHA klas II ve iizeri
olduklar1 ve hastanede kalis siirelerinin asemptomatik gruba goére daha uzun oldugu
goriilmiistiir. Discigil ve ark. (60) ise ortalama 10.8 yil sonra PVR yapilan 42 hastanin
%58’inde egzersiz intoleransi, %21’inde kalp yetmezligi, %14’linde major aritmi,
%10’unda senkop ve %7’sinde sag ventrikiil dilatasyonunun ameliyat i¢in endikasyon
kabul edildigini bildirmislerdir.

Hazekamp ve ark. (61) ortalama 6.4 yasinda ameliyat edilen ve ortalama 25.7 yasinda
PVR yapilan hastalarda 1 yillik izlem sonrasinda PY derecesinde ve RVEDV’de

belirgin gerileme saptanirken, sag ventrikiil ejeksiyon fraksiyonunda ve QRS siiresinde
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degisme olmadigini bildirmislerdir. d’Udekem (62) ve ark. (63) ise ileri derecede
genislemis sag ventrikiiliin PVR’den fayda gérmeyecegini, bu nedenle erken dénemde
PVR yapilmasi gerektigini belirtmistir. Therrien ve ark. (64)’nin elde ettigi sonuglar da
bu sonuclar1 desteklemektedir ki, ortalama 33.9 yasinda PVR yapilan 25 hastada
ortalama 28 ay sonra bile RVEDV ve ejeksiyon fraksiyonunda belirgin degisiklik
olmadigint saptamislardir. Therrien ve ark. (57) baska bir ¢alismada RVEDV 170
ml/m*’den, RVESV 85 ml/m*’den biiyiik olan hastalarda PVR yapilmasina ragmen geri
doniisii olmayan degisiklikler saptamislardir.

Bu nedenle semptom olsun ya da olmasin orta ve agir pulmoner yetmezlik varliginda
progresif sag ventrikiil dilatasyonu ve trikiispit yetmezligi gelisen, QRS siiresinde
uzama, KTO’nda ve sag ventrikiil voliimiinde progresif artma saptanan hastalarda
PVR’nin giindeme gelmesi gerektigi diisiiniilmektedir (15-17, 20, 24, 25, 28, 65).
Ancak hangi asamada ameliyatin giindeme gelecegi konusunda halen bir fikir birligi ve
degerlendirmenin objektif olmasini saglayacak bir kriter bulunmadigi i¢in calismamizda
sag ventrikiil fonksiyonlarinin degisik parametreler ile olan iliskisinin degerlendirilmesi

ve sag ventrikiil disfonksiyonunu gosteren objektif kriterlerin belirlenmesi amaglandi.

5.2. Pulmoner Yetmezlik ve Sag Ventrikiil Disfonksiyonu

Calismamizda KTO, QRS siiresi, QRS aks1 ve QTc degeri hastalarda saglikli ¢ocuklara
gore yiiksek bulundu. Bu yiiksek degerler istatistiksel olarak da anlamli idi. Ancak
hastalarda PY derecesi ile korelasyon gdsteren en 6nemli parametrenin KTO (p= 0.002)
oldugu goriildii. Orta ve agir PY olan hastalarda QRS siireleri arasinda belirgin fark
saptanmamasi ise QRS siiresindeki uzamanin PY heniiz orta derecede iken daha belirgin
oldugunu diislindiirdii. Frigiola ve ark. (27) da c¢alismalarinda benzer sonuglara
ulagsmalarina ve hastalarinda PY derecesine gore QRS siiresi bakimindan gruplar
arasinda fark oldugunu gostermelerine ragmen, QTc ve QT dispersiyonu degerleri igin
boyle bir fark olugsmadigini bildirmislerdir. Frigiola ve arkadaslarin yapmis olduklari
calismanin erken doneme ait (postoperatif ortalama 3.7 yil) sonuglar1 yansitiyor olmasi
bunun nedeni olabilir.

Sag ventrikiil dilatasyonu ve duvar gerginliginin artmasi interventrikiiler iletiyi
yavaglatmakta, bu da reentran tasikardi gelisimine zemin hazirlamaktadir. Ameliyat
sonrast erken donemde goriilen QRS uzamasi cerrahi hasar ile iliskili iken, uzun
donemde progresif olarak ortaya ¢ikan QRS uzamasindan sag ventrikiil dilatasyonu

sorumludur. Sag ventrikiil dilatasyonu ile QRS siiresi arasinda pozitif yonde korelasyon
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oldugu bilinmektedir. QRS siiresi 180 msn ve daha uzun oldugunda °‘sustained’
ventrikiiler tagikardi (VT) riski oldukca artmaktadir (17, 24, 25). Calismamizda QRS
stiresinin hastalarda (127.2 + 22.6) kontrol grubuna gore (48.6 + 13.8) belirgin yiiksek
bulunmus ve hastalarda RVEDV ile QRS siiresi arasinda belirgin korelasyon (p=
0.0001) saptanmis olmas1 bu nedenle dogal bir sonugtur. Abd El Rahman ve ark. (26) da
FT tanisi ile ameliyat edilmis olan 40 hastada RVEDV, QRS siiresi ve sag ventrikiil
MPI arasinda belirgin korelasyon saptandigini bildirmislerdir. Bu sonuglar bize QRS
stiresinin PVR zamaninin belirlenmesinde kullanilabilecek bir parametre oldugunu
gostermektedir. PVR sonrasinda RVEDYV ile QRS siiresinde diizelme saptanmasi da bu
diisiinceyi desteklemektedir. Ornegin, Doughan ve ark. (66) ortalama 34 yasinda PVR
yapilan 21 hastada RVEDV ve QRS siiresinde belirgin diizelme gozlemislerdir. Ancak
gec PVR yapilan hastalarda sonuglar her zaman Doughan ve arkadaslarinin sonuglari
kadar yliz giildiiricii olamamaktadir. Kleinveld ve ark. (67) ¢alismalarinda ortalama 2.1
yasinda ameliyat edilen ve ortalama 11.5 yasinda PVR yapilan 10 hastada RVEDV
azalirken, QRS siiresinde ve QRS dispersiyonunda belirgin degisiklik olmadigim
belirtmislerdir.

Cogu zaman klinik bulgular ile pulmoner yetmezligin degerlendirilmesi miimkiin
olamamaktadir. Hafif pulmoner yetmezlik yillar boyunca genellikle iyi tolere
edilmektedir. Belirgin sag ventrikiil dilatasyonu ve fonksiyon bozuklugu ortaya ¢ikana
dek hastalar cogunlukla semptomsuzdur. NYHA klas I olan hastalarda egzersiz
intoleranst beklenebilir. Uzun siireli ve agir pulmoner yetmezlik varliginda kalp
yetmezligi gelismekte, aritmi ve ani 6liim riski artmaktadir (17, 24, 25, 68). Uebing ve
ark. (56) FT nedeniyle ameliyat edilmis olan 67 hastada ameliyattan ortalama 4.8 yil
sonra yapilan c¢alismada PY derecesi ile RVEDV arasinda korelasyon saptamislardir.
Ancak bu calismada PY derecesine gore gruplar olusturulmamistir. Calismamizda
hastalarin PY derecesi ile NYHA sinifi arasinda belirgin korelasyon (p= 0.0001)
saptanirken, PY derecesi ile RVEDV arasinda da belirgin korelasyon oldugu (p= 0.002),
ayrica orta ve agir PY olan hastalarda RVEDV degerleri arasindaki farkin istatistiksel
olarak anlamli oldugu (p= 0.002) goriildii.

Aritmi ve ani 6liim ge¢ donemde goriilen sekellerdir. Agir pulmoner yetmezlik ve sag
ventrikiil dilatasyonu VT saptanan hastalarda, onemli trikiispit yetmezligi ve sag
atriyum dilatasyonu ise atriyal flutter (AFL) ya da fibrillasyon (AFB) saptanan
hastalarda altta yatan en Onemli hemodinamik bulgudur. Frigiola ve ark. (27) FT

hastalarinda PY ile TY arasinda 6nemli korelasyon saptamislar ve TY ’nin sag ventrikiil
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dilatasyonundan kaynaklandigin1 kardiyak magnetik rezonans ile gostermislerdir.
Onemli trikiispit yetmezligi ileri dénemlerde sag ventrikiil dilatasyonunu daha da
artiracagindan VT riski de artacaktir. Bu nedenle pulmoner ve trikiispit kapak
fonksiyonlarin diizeltilmesi ile aritmi ve ani 6liim riskinin azalmasi beklenebilir (69).
Yapilan c¢alismalar ‘sustained’ VT i¢in rezidiiel pulmoner darliktan cok RVEDV niin
etkili oldugunu ortaya koymustur (69, 70). Bu da pulmoner yetmezlik derecesi ile
yakindan iligkilidir. Daliento ve ark. (70) ‘sustained’ VT ve VFB i¢cin RVEDV, QRS
stiresi ve QT dispersiyonunun belirleyici oldugunu saptamiglardir. Berul ve ark. (71)
tarafindan yapilan caligmada da benzer sonuclar elde edilmistir. Mahle ve ark. (72)
FT’li 56 hastada TY derecesi ile RVEDV arasinda kuvvetli korelasyon oldugunu
bildirmislerdir. Hachiro ve ark. (73) ise 6nemli TY saptanan ve bu nedenle ameliyat
edilen 12 hastada yiiksek mortalite (%33) ve kotii postoperatif sonug¢ bildirmislerdir.
Gatzoulis ve ark. (69) ameliyat sonrasi ortalama 21.2 yil siireyle takip edilen 793
hastanin 33’tinde ‘sustained” VT, 29’unda AFL ya da AFB gelistigini, 16 hastada ani
Olim gorildiglini bildirmislerdir. QRS siiresi, ameliyat yasi, PY derecesi ve TY
derecesi ile aritmi ve ani 6liim arasinda iliski belirlenmistir. Therrien ve ark. (74) PVR
yapilan 70 hastada ameliyattan ortalama 4.7 yil sonra VT insidansinin %22’den %9’a,
AFL/AFB insidansinin ise %17°den %12’ye diistiigiinii saptamislardir. Harrison ve ark.
(75) ‘sustained’ VT nedeniyle PVR yapilan 14 hastanin 3’linde postoperatif donemde
tekrar VT saptandigini belirtmislerdir. Ancak bu caligmada 10 hastada ameliyat
sirasinda elektrofizyolojik calisma ve ablasyon da yapilmustir.

Sag ventrikiil dilatasyonuna bagli olarak ortaya c¢ikan duvar stresi sag ventrikiil
icerisinde fibrotik alanlarin olugmasina yol agmaktadir. Bu fibrotik alanlar ¢evresinde
ileti yavaglamakta, bu da ‘re-entran’ tagikardilere zemin hazirlamaktadir. Ayrica duvar
stresi prematiir eksitasyonlara neden olmaktadir ki, bu da aritmojenik potansiyeli
artirmaktadir (76). Endomiyokardiyal fibrozis zamanla sag ventrikiil kompliansinin da
azalmasina yol agmakta ve bu da hemodinamik dengesizlige ve egzersiz toleransinin
azalmasina neden olmaktadir (77). Ventrikiil igindeki iletinin lokal olarak
yavaslamasina neden olan diger faktorler ventrikiilotomiye bagli skar dokulari, septal
defektler ve ¢ikim yoluna konulan yamalardir. Bu anatomik alanlar ventrikiil duvarinin
sistolik aktivasyonunu geciktirmekte ve potansiyel blok ortaya ¢ikarmaktadir. Sag
ventrikiil duvar hareket bozukluklar1 ayn1 zamanda repolarizasyon ve depolarizasyon
bozukluklarina da neden olmaktadir (78, 79). QRS ve QTc dispersiyonunda artma bu

lokalize yavas ileti alanlarina bagli olarak goriilmektedir ve hayat1 tehdit eden aritmiler
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ile yakindan iligkilidir (77). KTO, QRS siiresi ve ameliyat yasinin da aritmi siklif1 ile
iligkili oldugu bilinmektedir. Ancak ‘non-sustained” VT ile ani O6liim arasinda
korelasyon saptanmamigtir (69). QRS siiresinde anlik belirlenen deger yerine QRS
uzama hizinin belirlenmesi daha degerlidir. Ciinkii ¢aligmalar gostermistir ki, QRS
siiresinde postoperatif erken donemde goriilen uzama VT’den ziyade AFL ve AFB
olusmasina zemin hazirlamaktadir.

Calismamizda KTO, QRS siiresi, QRS aksi ve QTc degeri ile RVEDV arasinda
saptanan belirgin korelasyon (her biri i¢in p= 0.0001) Helbing ve ark. (80) tarafindan da
gosterilmistir. Bu ¢aligmada QRS siiresi, QTc, QRS dispersiyonu ve QTc dispersiyonu
ile RVEDV ve sag ventrikiil kiitlesi arasinda korelasyon oldugu bildirilmistir.
Calismamizda dispersiyon agisindan fark arastirilmamis olmasina ragmen, egzersiz
sirasinda QTc degisikligi calisilmig, hastalarda diisiik sonuglar elde edilmesine ragmen,
hastalar ve saglikli gocuklar arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmamustir.
FT hastalarinda agresif transannular yama ve ventrikiilotomi yerine kullanilabilecek
daha konservatif ameliyat teknikleri ile pulmoner yetmezlik derecesi sinirlandirilabilir
ve bu yolla ‘sustained’ VT ve ani 6liim riski azaltilabilir (23, 29, 69, 77, 80, 81).
Calismamizda tiim hastalarin transannular yama ile diizeltildigi goriildi. de Ruijter ve
ark. (19), Norgard ve ark. (21) ve Meijboom ve ark. (22) sag ventrikiil dilatasyonunun
transannular yama ile diizeltilen hastalarda transatriyal diizeltilen hastalara oranla ¢ok
daha fazla oldugunu bildirmislerdir. Ortalama 4.9 yasinda ameliyat edilen ve ortalama
izlem siiresi 9.2 yil olan hastalarimizda PY derecesinin en az orta diizeyde bulunmus

olmasi bu sonuglar1 desteklemektedir.

5.3. Sag Ventrikiil Disfonksiyonu ve Egzersiz Intolerans

KKH nedeniyle ameliyat edilmis olan hastalarda egzersiz ve spor katilimi kardiyak ve
pulmoner fonksiyonlar {izerinde yararl etkilere sahiptir. Bu nedenle, aerobik egzersizin
bu hastalarda desteklenmesi gerekmektedir. Anaerobik egzersizin 6zellikle kompleks
KKH olan hastalarda hayati tehdit eden aritmilere ve hemodinamik degisikliklere neden
olabilecegi bilinmektedir. Egzersiz tipi ve agirlig1 hastanin fonksiyonel durumuna gore
belirlenmelidir. Kardiyopulmoner egzersiz testi kardiyovaskiiler performansin
degerlendirilmesi acisindan ideal bir testtir ve ameliyat edilmis olsun veya olmasin
KKH olan hastalarin fonksiyonel kapasitelerinin belirlenmesi amaciyla belirli araliklarla

egzersiz testi ile degerlendirilmesi 6nerilmektedir (2, 82-85).
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Hastalardaki fonksiyonel kapasite diisiikliigii her zaman kardiyovaskiiler nedenlerle
aciklanamayabilir. Rezidiiel lezyonlara bagli hemodinamik faktorler yaninda
diyafragma paralizisi gibi komplikasyonlar, gecirilmis akciger enfeksiyonu veya
mekanik ventilasyona bagli parankim hasar1 gibi solunumsal faktorler ve antrenman
eksikligi de egzersiz kapasitesini diigiirebilir (83). Bu nedenle KKH nedeniyle ameliyat
edilen hastalarda egzersiz kapasitesinin degerlendirilmesi amaciyla standart protokoller
yerine bireysel protokollerin kullanilmasi Onerilmektedir. Yani VAT ’a ulasamayan
hastalarda test cevabini gosteren en Onemli iki kriter ‘tiikkenme’ ve ‘maksimum kalp
hiz1” olarak kabul edilmektedir (86). Ancak gliniimiizde egzersiz sirasinda gaz degisim
Olctimleri yapilarak kardiyopulmoner fonksiyonlar daha net degerlendirilebilmektedir.
Bu testler sirasinda VO,max VCO,max, VAT ve RQ degerleri 6l¢iilebilmektedir.
Egzersiz testinin sonucu submaksimal ya da maksimal olabilmektedir. Maksimal
egzersiz kapasitesinin degerlendirilmesi amaciyla siklikla ‘maksimal igyliki’ ve ‘zirve
VO,max’ degerleri kullanilmaktadir. Ancak ¢ogu hasta bu degerlere ulasamadan
titkendigi i¢in submaksimal egzersiz kapasitesini gostermek i¢in ‘maksimum kalp hiz1’,
‘VAT’ veya ‘VO,max’ gibi parametreler kullanilabilir. KKH nedeniyle ameliyat
edilmis olan hastalarda dinlenme sirasinda kalp hizi normal iken, egzersiz sirasinda
cogunlukla diisiik kalp hizi cevabi gozlendigi i¢in bu amagla VAT veya VAT a
ulagsamayan hastalarda VO,max degerinin kullanilmasmin daha uygun olacagi kabul
edilmektedir (3, 6, 7, 37). Calismamizda da VAT’a ulagamayan 5 hasta ve 3 saglikl
cocugun VO,max degerleri kullanilarak istatistiksel degerlendirme yapilmistir.

Egzersiz testi FT tanis1 ile ameliyat edilmis hastalarda pulmoner yetmezligin ve sag
ventrikiil fonksiyon bozuklugunun da degerlendirilmesi amaciyla kullanilmaktadir (24).
Bu hastalarda rezidiiel hemodinamik defektler ve kronotropik cevabin bozuk olmasi
nedeniyle egzersiz kapasitesinin diigiik oldugu bilinmektedir. Hafif PY ve rezidiiel
pulmoner darliklar tolere edilebilirken, orta ve agir lezyonlarda egzersiz kapasitesi
belirgin derecede diismektedir. Bu hastalarda pulmoner yetmezligin ve rezidiiel
pulmoner darligin giderilmesi ile egzersiz kapasitesinin artirilabilecegi gosterilmistir (3,
7).

Calismamizda VO,max ve egzersiz siiresi hastalarda kontrol grubuna gore belirgin
diisiik (p= 0.005 ve p= 0.02) bulundu. Ancak PY derecesi dikkate alindiginda orta ve
agir PY olan hastalar arasinda belirgin fark saptanmadi. Benzer sonuglar maksimum
kalp hizi, kalp hiz1 degisikligi ve egzersiz sonu QTc degerlerinde de elde edildi.

Hastalarin maksimum kalp hizlarinin ve kalp hiz1 degisikliginin kontrol grubuna gore
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belirgin diisiik (p= 0.004 ve p= 0.01) oldugu, egzersiz sonu QTc degerlerinin ise yiiksek
(p=0.0001) oldugu goriildii. Ancak orta ve agir PY olan hastalar arasinda belirgin fark
saptanmadi. QTc degisikligi hasta grubunda diisiik bulunmasina ragmen gerek hastalar
ve saglikli ¢ocuklar, gerekse de orta ve agir PY olan hastalar arasindaki fark istatistiksel
olarak anlamli degildi. Oysaki, Yetman ve ark. (87) PY derecesi ile egzersiz toleransi
arasinda negatif korelasyon saptamislardir. Singh ve ark. (88) da ortalama izlem siiresi
13.6 y1l olan 19 hastada kalp hiz1 ve is yiikiiniin, Carvalho ve ark. (89) ise 16 hastada
kalp hiz1 ve egzersiz siiresinin kontrol grubuna gore belirgin derecede diisiik oldugunu
ve bu diisiikliiglin PY derecesi ile korelasyon gosterdigini belirtmiglerdir.

Calismamizda VO,max ve egzersiz siiresi bakimindan orta ve agir PY olan hastalar
arasinda belirgin fark saptanmamis olmasi beklenmedik bir sonug gibi algilansa da, bu
sonuclar hastalarda PY derecesinin belirli bir sinirdan sonra zaten bozulmus olan
egzersiz toleransi ve kardiyak rezerv lizerinde ¢ok da fazla etkisi olmadigini, bu sinirin
cok 1yi takip edilmesi gerektigini diisiindlirmektedir. Ayrica renkli Doppler ile PY
derecesinin belirlenmesi subjektif bir karar oldugundan orta diizeyde PY saptanan bazi
hastalarda aslinda agir diizeyde PY olabilecegi ihtimali de diistiniilmelidir. Gerek BNP,
gerekse de VO,max i¢in orta ve agir PY’li hastalarda i¢ i¢e gegen degerlerin elde
edilmis olmast da bu ihtimali gii¢lendirmektedir. Zaten ¢alismadaki amac¢ subjektif
verilerden ziyade daha objektif olan veriler ile sag ventrikiil disfonksiyonunun
degerlendirilmesi oldugundan bizce renkli Doppler ile belirlenen PY derecesi bu agidan
giivenilir degildir. Ayrica egzersiz kapasitesini etkileyen diger bazi faktorler bizi bu
sonuca gotlirmiis olabilir. Ciinkii sonuclar orta PY olan hastalarda da distiktiir. Bu,
hastalarin egzersizden ve spor katilimindan kacindiklari, yani antrenmansiz olduklari
veya aileleri tarafindan bu aktivitelerden daha erken donemde iken bile uzak
tutulduklart anlamina gelebilir.

Gatzoulis ve ark (18) ortalama 12.6 yasinda tiim diizeltme ameliyat1 yapilan ve ¢alisma
yapildiginda ortalama 37.7 yasinda olan 95 hastanin 15’inde belirgin egzersiz
intoleranst saptandigini ve bu hastalarin PVR sonrasinda egzersiz toleransinin belirgin
derecede diizeldigini belirtmislerdir. Ancak saglikli insanlarda bile yas ile birlikte
egzersiz toleransinin azaldigr bilinmektedir. Bu nedenle ortalama 37.7 yasindaki
hastalarda sag ventrikiil disfonksiyonu disindaki pek ¢ok faktor egzersiz toleransindaki
azalmadan sorumlu olabilir. Warner ve ark (59) ortalama 12.2 y1l sonra PVR yapilan 36
hastada RVEDV ve egzersiz toleransinda belirgin diizelme saptamislardir. Eyskens ve

ark. (90) ise PVR yapilan 11 hastada VAT degerlerinde belirgin diizelme saptamislar,
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ancak egzersiz kapasitesi ile sag ventrikiil dilatasyonu arasinda korelasyon
bulmadiklarini bildirmislerdir. Bunun nedeni restriktif sag ventrikiil fizyolojisi olabilir.
Ciinkii tiim diizeltme ameliyat1 ne kadar ge¢ donemde yapilirsa sag ventrikiil hipertrofisi
ve azalmig sag ventrikiil komplianst nedeniyle akut voliim yiikklenmesine bagli sag
ventrikiil yetmezligi de siklikla karsimiza ¢ikmaktadir. Bu hastalarda restriktif fizyoloji
nedeniyle sag ventrikiil dilatasyonu daha ge¢ ortaya ¢ikmaktadir (24). Erdogan ve ark.
(16) yas ortalamasi1 20.6 yil olan ve en kii¢iigii 14, en biiyiligii ise 49 yasinda olan 64 FT
hastasinda tiim diizeltme yapildigini, sag ventrikiil dilatasyonunun bu hastalarda erken
yaslarda ameliyat edilenlere gore daha yavas gelistigini belirtmislerdir. Eykens ve
arkadaglarinin ameliyat yas1 yliksek olan hastalarda egzersiz kapasitesi ile sag ventrikiil
dilatasyonu arasinda korelasyon saptamamis olmalar1 ve Sarubbi ve ark. (40)’nin
caligmalarinda egzersiz kapasitesindeki diisiikliigiin ameliyat yas1 ve ameliyat tipi ile
ilgili olmadigimi saptamalar1 sag ventrikiil fonksiyonlarin1 ve dolayisiyla egzersiz
kapasitesini etkileyen baska faktorlerin de bulundugunu diisiindiirmektedir. Bu
calismalarda 6zellikle belirtilmemis olmasina ragmen bu faktér 6nemli TY olabilir.
Ciinkii restriktif sag ventrikiil fizyolojisinde siklikla 6nemli TY goriilmektedir. Ayrica
sag ventrikiil 6nemli dilatasyon gostermemesine ragmen hem sistolik hem de diastolik
fonksiyonlar1 bozuk olabilmektedir. Bu nedenle ekokardiyografi gibi konvansiyonel
metodlar ile birlikte TDI gibi yeni metodlarla ventrikiil fonksiyonlarinin global olarak
degerlendirilmesi daha objektif veriler saglamasi bakimindan degerli olacaktir.
Tokumura ve ark. (91) FT’li hastalarda egzersiz sirasinda kalp hizi ve VO,max
degerlerinin saglikli ¢cocuklara gore daha diisiik oldugunu belirtmislerdir. Ancak bu
calismada kisa siireli ve agir egzersiz protokolleri kullanilmis olmasi goézden
kagirilmamalidir. Ciinkii, egzersiz tipi ile egzersiz kapasitesinin degisebilecegi
bilinmektedir. Reybrouck ve ark. (5) egzersiz agirligi ile VAT ve VO,max degerleri
arasinda negatif korelasyon oldugunu bildirmislerdir.

FT hastalarinda diisiik kalp hizi cevabinin nedeni multifaktoriyeldir. Ventrikiiler ileti
gecikmesi, sinus nod disfonksiyonu ve vagal tonus artist bunun nedeni olabilir.
Maksimal igyiikiiniin kalp hizi cevabma baglh olarak hesaplandigi performans
indekslerinin (Watt gibi) bu nedenle FT hastalarinda kullanilmamas1 6nerilmektedir (3).
Bugiine kadar yapilan calismalar KKH nedeniyle ameliyat edilmis olan hastalarda
egzersiz kapasitesinin diizenli fiziksel antrenmanlarla artirilabilecegini gostermistir (4,

7, 34).
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FT hastalarinda aritmilerin saptanmasinda egzersiz testinin rutin EKG’den {istiin, ancak
24 saat EKG monitorizasyonuna gore daha az etkili oldugu saptanmustir. Aritmi siklig
egzersizden hemen sonra oldukca artmaktadir. Bugiine kadar egzersiz sirasinda aritmi
sikligi i¢in verilen rakamlar oldukc¢a farklidir. Ancak ameliyat yasi, ameliyat
komplikasyonlar1 (ameliyat siiresi, ameliyat teknigi ve ameliyat sirasinda miyokardiyal
depresyon gibi), rezidiiel defekt varlig1 ve takip siiresi ile aritmi siklig1 arasinda iliski
saptanmistir  (3). Ayrica egzersiz sirasinda aritmi saptanmayan hastalarda
elektrofizyolojik c¢alismalar sirasinda ‘sustained’ VT olusturulabildigi bildirilmistir.
Supraventrikiiler aritmi sikliginin ventrikiiler aritmi sikligindan daha diisiik oldugu
bilinse de, son yillarda supraventrikiiler aritmi sikliginin arttigina dair caligmalar da
sunulmustur (3). Calismamizda rutin EKG’de sadece 2 hastada nadir ventrikiiler
ekstrasistol (VES) saptanirken, egzersiz sirasinda 3 hastada VES gozlendi. Higbir
hastada aritmi nedeniyle egzersiz testi sonlandirilmak zorunda kalinmadi. Egzersiz
oncesi VES saptanan 2 hastada egzersiz sirasinda VES sikliginda azalma goézlendi.
Bilindigi gibi FT hastalarinda aritmi gelisiminde en az sag ventrikiil dilatasyonu kadar
onemli bazi faktorler bulunmaktadir. Rezidiiel defektler bunlar arasinda en
onemlileridir. Sag ventrikiil basinci yiiksek olan hastalarda egzersiz sirasinda aritmi
goriilmesi olasiligiin arttigi daha 6nce bildirilmistir (92). Calismamizda sadece 4
hastada klinik 6nemi olmayan rezidiiel VSD bulunmasi ve 20 hastada hafif ve sadece 5
hastada orta diizeyde rezidiiel pulmoner darlik bulunmasi hastalarimizin ¢ok az bir
kisminda aritmi saptanmig olmasini agiklayabilir. Aritmi saptanan hastalarin tiimiinde
rezidiiel VSD, ikisinde orta, birinde hafif diizeyde rezidiiel pulmoner darlik bulunmasi
da bu diisiinceyi desteklemektedir.

Bugiine kadar yapilan sinirli sayidaki calismada FT nedeniyle ameliyat edilmis
hastalarin solunum fonksiyonlarinin diisiik oldugu bildirilmistir. Hastalarin 6zellikle
vital kapasiteleri ve total akciger kapasiteleri diisik bulunmustur. Bunun nedeni
restriktif akciger paterni, pulmoner hemodinamik degisiklikler, perioperatif ya da
postoperatif akciger sorunlari ve mekanik ventilasyon olabilir. Ciinkii bu hastalarda
akciger hipoplazisi, pulmoner vaskiiler degisiklikler ve toraks anomalileri restriksiyon
ile sonuclanmaktadir. Bu hastalarda postoperatif artmis pulmoner kan akiminin
havayolu rezistansini artirdig1 bilinmektedir (51). Vital kapasite VO,max ile dogrudan
iligkili oldugundan vital kapasite diisiikliigiiniin egzersiz kapasitesini de diisiirecegi
aciktir. Bu nedenle FT hastalarinin fonksiyonel kapasitelerinin degerlendirilmesinde

pulmoner fonksiyon testleri mutlaka yer almalidir (3).
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Calismamizda FVC ve FEV1 degerleri hastalarda kontrol grubunda gore disiik
bulunmasina ragmen aralarinda istatistiksel fark saptanmadi. Ancak FVC% ve FEV1%
degerleri alinarak, yani yasa ve cinsiyete gore belirlenen normal degere oram
belirlenerek yapilan istatistiksel degerlendirmede bu farkin anlamli oldugu (p= 0.01 ve
p=0.02) goriildii. Ayrica FVC% ile VO2max ve egzersiz siiresi arasinda korelasyon (p=
0.002 ve p= 0.009) saptandi. Bu sonuclar FT hastalarinda zamanla obstriiktif akciger
fizyolojisinin gelistigini gdstermektedir. Ercisli ve ark. (93) da ortalama 12 yasinda tiim
diizeltme yapilan ve yas ortalamasi 21 olan 15 hastada kontrol grubuna gére FVC ve
FEV1 degerlerinde diisiikliik saptamiglardir. Hastalarin VO,max ve egzersiz stireleri de
kontrol grubuna gore diisiik bulunmustur. FEV% ile egzersiz kapasitesi arasinda direkt
iliski oldugunu gosteren caligmalarda en diisiik FEV% degerlerinin kardiyomegalisi
belirgin ve agir PY olan hastalarda saptandig bildirilmistir (3). Calismamizda en diisiik
FVC% ve FEV1% degerleri agir PY olan hastalarda saptanmis olmasina ragmen orta ve
agir PY olan hastalar arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark belirlenmedi.

FT hastalarinda onceki c¢alismalarda egzersiz sirasinda artmis ventilatuar cevap
gozlendigi belirtilmis, hastalarin solunum sayilart saglikli yasitlarina gore daha ytiksek
bulunmustur (3). Bunun nedeni egzersiz sirasinda gerek agir pulmoner yetmezlik ve
gerekse de rezidiiel pulmoner darlik nedeniyle yeterli pulmoner kan akiminin
saglanamamasi olabilir. Caligmamizda ise maksimum solunum sayist bakimindan

hastalar ve kontrol grubu arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark olmadig: goriildii.

5.4. Sag Ventrikiil Disfonksiyonunun Degerlendirilmesi

BNP voliim ya da basing yiikiine bagli olarak olusan duvar gerilmesi sonucu ventrikiiler
miyositlerden salinan bir kardiyak nérohormondur. Diiiretik etkisi, RAAS {iizerindeki
antagonist etkileri, sempatik sinir sistemi inhibisyonu ve baz1 vazokonstriktor
maddelerin sentez inhibisyonu sonucu plazma voliimiinii diizenlemektedir (30, 94).
KKH nedeniyle opere edilen hastalarda postoperatif BNP diizeylerinin CK-MB
diizeyleri ve ejeksiyon fraksiyonu ile korelasyon gosterdigi belirlenmistir (94).
Preoperatif BNP diizeyleri de hastalarin postoperatif prognozunun belirlenmesi
amaciyla kullanilabilmektedir. Hutfless ve ark. (94) acik kalp ameliyati yapilan 98
hastada preoperatif BNP diizeyleri ile hastanede kalis siiresi ve mortalite arasinda iliski
saptamiglardir. Benzer iligki Ishikawa ve ark. (95) tarafindan dilate kardiyomiyopatili

hastalarda da tarif edilmistir.
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BNP diizeyinin 100 pg/ml’den diisiik olmasi1 kalp yetmezligi i¢in giiclii ve negatif
tahmin degerine sahiptir (32). Law ve ark. (10) 62 hasta ile yaptiklar1 ¢alismada 40
pg/ml’den daha yiiksek BNP degerlerinin kalp yetmezligi tanisi i¢in %85 sensitif ve
%81 spesifik oldugunu gostermislerdir. Saglikli ¢ocuklar ile yapilan ¢alismalar BNP
diizeyleri arasinda yas ve cinsiyete gore istatistiksel fark olmadigini gostermistir. Yas
ortalamasi 10.6 = 4.2 yi1l olan 190 ¢ocukta BNP diizeyi erkeklerde ortalama 44.2 + 27.1
iken, kizlarda 60.3 £ 62.9 pg/ml, 10 ve 90. persentil degerleri ise 27 ve 75 pg/ml
bulunmustur (96).

Serum BNP diizeyi ile kalp yetmezliginin agirlig1 arasinda iligki oldugu bilinmektedir
(54, 97). Son yillarda KKH olanlarda voliim ya da basing yiikiiniin degerlendirilmesi
amactyla da BNP diizeyinin kullanilmasi giindeme gelmistir. Bu hastalarda tedaviye
baslama zamanina ya da girisim gerekip gerekmedigine karar verilmesi ¢ogu zaman
subjektif olmaktadir. BNP diizeyinin kalp yetmezliginde oldugu gibi KKH olan
hastalarda da hastalik siirecinin izlenmesi, prognozun ve tedaviye verilen cevabin
degerlendirilmesi acisindan kullanish bir test olduguna dair goriisler artmaktadir (8, 98-
100). Ayrica solunum sikintisi olan hastalarda nedenin kardiyak ya da pulmoner mi
oldugunun ayirt edilmesinde BNP diizeyinin kullanilabilecegi belirtilmistir (33, 101,
102). BNP’nin sol ventrikiil sistolik ve diastolik disfonksiyonunu, sol ventrikiil
hipertrofisini ve sol ventrikiil diastol sonu basincini géstermedeki basarisi kanitlanmistir
(99, 101, 103-105). Cowley ve ark. (8) da BNP diizeyi ile sol ventrikiil ¢ikim yolu
darliginin derecesi arasinda korelasyon oldugunu belirtmislerdir. Bu ¢aligmalarda BNP
diizeyi hastalarin NYHA sinifi ile de korelasyon gostermektedir (10, 99, 101, 106, 107).
McNairy ve ark. (108) konjestif kalp yetmezligi nedeniyle dispnesi olan ve NYHA gore
gruplandirilan 30 hastada NYHA sinifi ile BNP diizeyleri arasinda belirgin korelasyon
saptamislar, ancak egzersiz Oncesi ile egzersiz sonrasi hemen ve 1 saat sonra alinan
BNP degerleri arasinda belirgin fark saptamamislardir. Ancak, Kriiger ve ark. (109)
kalp yetmezligi olan 37 hastada egzersiz Oncesi, egzersiz sonu 1. ve 5. dakika BNP
degerlerinde kontrol grubuna gore belirgin yiikseklik saptamislardir. Bu degerler ayni
zamanda VAT, VO,max ve sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu ile de negatif korelasyon
gostermistir.

Calismamizda egzersiz Oncesi ve sonrast BNP diizeyleri agisindan hastalar ve kontrol
grubu arasinda belirgin fark (p= 0.0001 ve p= 0.0001) bulundu. Bu fark egzersiz
sonrasinda daha belirgindi. BNP diizeyleri orta ve agir PY olan hastalarda egzersiz ile

artarken aralarinda istatistiksel bir fark bulunmadi. Ancak en yiiksek degerler agir PY
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olan hastalarda elde edildi. Orta PY olan hastalarda en yiiksek deger 48.4 pg/ml iken, bu
deger agir PY olan hastalarda 140 pg/ml idi. Hastalarda NYHA sinifi ile egzersiz dncesi
ve egzersiz sonrast BNP diizeyleri arasinda korelasyon (p= 0.001) saptandi. Benzer
korelasyon NYHA smifi ve PY derecesi arasinda da (p= 0.0001) elde edildi. BNP
diizeyleri hastalarda KTO, QRS siiresi, QRS aks1 ve QTc degerleri ile de korelasyon
gosterdi. QRS siiresi ile olan korelasyonun egzersiz sonras1 daha da anlamli hale geldigi
(p= 0.001°den p= 0.0001’e) gorildii. RVEDV ile egzersiz 6ncesi BNP diizeyi
arasindaki korelasyonun egzersiz sonrasi da belirgin derecede anlamli olmak iizere
devam ettigi belirlendi. Bu nedenle daha once belirttigimiz gibi renkli Doppler ile PY
derecesine karar verme asamasinda objektif veriler elde edemedigimiz sonucuna vardik.
Halbuki yiiksek BNP diizeyleri saptanan ve PY derecesi orta olarak belirlenen iki
hastanin agir PY grubunda yer almasi ile orta ve agir PY olan hastalar arasinda egzersiz
oncesi ve sonrast BNP diizeyleri acisindan da istatistiksel olarak anlamli fark elde
edilebilecegini gordiik. Bu bize BNP degerleri i¢in de i¢ ice gecen sonuglarin oldugunu
gosterdi. Daha dnce yapilan bir calismada, Ishii ve ark. (9) FT’li 26 hastada egzersiz
sonrast BNP diizeylerinin saglikli ¢ocuklara gore belirgin derecede yiiksek
bulundugunu, bu yiiksekligin PY derecesi ile de korelasyon gosterdigini bildirmislerdir.
Ayni ¢alismada miyokardiyal S hiz1 da egzersiz ile ylikselmistir. Oosterhof ve ark. (98)
ise 42 FT hastasinda BNP diizeyinin sag ventrikiil basincindan ¢ok voliim yiiki ile
iligkili oldugunu gostermislerdir. Caligmalarinda BNP diizeyi ayn1 zamanda PY derecesi
ve sag ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu ile de korelasyon gostermektedir. Bu sonuglar
calismamizda elde edilen sonuglar ile olduk¢a benzerlik gostermekteydi. Ayrica Ishii ve
arkadaslarinin yaptig1 calismada oldugu gibi hastalarimizin higbirinde 6nemli sol
ventrikiil fonksiyon bozuklugu saptanmamis olmasi, BNP’nin sag ventrikiil fonksiyon
bozuklugunu da gostermedeki basarisinin bir kaniti olarak degerlendirilebilir.

Asemptomatik olan ve fizik inceleme bulgusu olmayan hastalarda ventrikiiler
disfonksiyonun belirlenmesi giic olabilir. Bu amagcla ekokardiyografi siklikla
kullaniliyor olsa da saglanabilirliginin diisiik ve maliyetinin yiliksek olmas1 nedeniyle
daha pratik tarama testlerine olan ihtiya¢ artmustir. Basit ve hizli bir test olan BNP
diizeyi ventrikiil disfonksiyonunun belirlenmesinde hem sensitif hem de spesifik bir
testtir (99). Onceki yillarda serum norepinefrin, renin ve endotelin-1 diizeyleri bu
amagla kullanilmig, ancak test Gzelliklerinin karmasikligi, maddelerin stabilitesinin
diistikliigli ve genis sonug araligi nedeniyle pratik olmadigi anlagilmistir (99). Ayrica

BNP’nin ventrikiillerden salintyor olmasi da ventrikiiler disfonksiyonu gostermedeki
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basarisinin diger natriiiretik peptidlerden yiiksek olmasini agiklamaktadir. Ancak BNP
diizeyi ventrikiiler disfonksiyonun sistolik mi, yoksa diastolik mi oldugunu ayirt etmede
kullanigh degildir. Sistolik fonksiyonlar1 normal olan hastalarda yiiksek BNP diizeyleri
diastolik ventrikiiler disfonksiyona isaret edebilir (106).

Kriiger ve ark. (110) 128 hastanin yer aldigi ¢alismalarinda sol ventrikiil sistolik
fonksiyon bozuklugu olan hastalarda QRS siiresi ve BNP diizeylerinin sol ventrikiil
sistolik fonksiyonu normal olan hastalara gére daha yiiksek oldugunu saptamislardir.
Krishnaswamy ve ark. (107) BNP diizeylerinin sol ventrikiil sistolik fonksiyon
bozuklugu olan hastalarda yiiksek bulsalar da, hastalarda hem sistolik hem de diastolik
fonksiyon bozuklugu oldugunda BNP diizeylerinin ¢ok daha fazla yiikseldigini
gostermislerdir.

Gliniimiizde ado6lesan ve hatta eriskin yasa ulasan ¢ok sayida FT hastas1 bulunmaktadir.
FT nedeniyle ameliyat edilen hastalarin cogu dnemli semptom tariflememesine ragmen
bu hastalarda siklikla sag ventrikiil dilatasyonu ve sag ventrikiil disfonksiyonu
goriilmektedir. Ventrikiil hipertrofisi ve hipoksi, perioperatif miyokard hasari, pulmoner
yetmezlik, rezidiiel pulmoner darlik ve rezidiiel VSD gibi postoperatif rezidiiel defektler
sag ventrikiil disfonksiyonunun altinda yatan nedenler olarak diisiiniilmektedir (9).

FT hastalarinin takibinde preoperatif donemde oldugu gibi postoperatif donemde de
ekokardiyografi altin standart olmaya devam etmektedir. Son yillarda kardiyak
magnetik rezonans goriintiileme (KMR) gogiis deformitelerinden bagimsiz olarak
kaliteli goriintli saglamasi, akim voliimii, sistolik ve diastolik performans gibi
fonksiyonel parametreler hakkinda daha objektif bilgiler vermesi nedeniyle 6n plana
cikmigtir. KMR kullanilarak ventrikiil biytikliikleri ve kan akim parametreleri gibi
anatomik ve fonksiyonel veriler tek bir inceleme ile elde edilebilmektedir (15, 111,
112). ‘Spin-echo’ KMR ve ‘gradient-echo’ KMR kardiyak anatomi hakkinda detayli
bilgiler verebilir. ‘Multisection gradient-echo’ KMR ventrikiil biiyiikligl, duvar
kalinlig1 ve ejeksiyon fraksiyonunun belirlenmesinde kullanilmaktadir. KMR ‘velocity
mapping’ teknigi ile pulmoner yetmezlik akim miktar, dolayisiyla da yetmezlik
derecesi ve sag ventrikiiliin diastolik fonksiyonu belirlenebilmektedir.

Giliniimiizde KMR ile elde edilen sag ventrikiil diastol sonu voliim indeksi (RVEDVI)
sag ventrikiil disfonksiyonunun belirlenmesinde kullanilmaktadir. Ancak iilkemizde
KMR heniiz yaygin degildir ve ayrica maliyet analizinde EKO’ya gore daha pahali

oldugu i¢in tercih edilmemektedir.
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Li ve ark. (113) Doppler ekokardiyografi ve KMR ile belirlenen RVEDV ve PY
dereceleri arasinda belirgin korelasyon saptamiglardir. Helbing ve ark. (114) FT
nedeniyle ameliyat edilmis 19 hastada KMR ‘velocity mapping’ teknigi ile deselerasyon
zamaninin uzadigini, dolus fraksiyonunun azaldigini ve zirve dolus hizinin yiikseldigini
saptamislardir. Ayni c¢alismada diastolik disfonksiyonu restriktif olan hastalarda
egzersiz kapasitesindeki azalmanin daha belirgin oldugu vurgulanmistir. Niezen ve ark.
(115) ise KMR ‘velocity mapping’ ile belirlenen PY dereceleri ile egzersiz toleransi
arasinda negatif korelasyon oldugunu belirtmislerdir. Dodge-Khatami ve ark. (116)
PVR ameliyatindan ortalama 6 ay sonra KMR ile RVEDV ve PY derecesinde belirgin
azalma belirlemisler ve bu azalmanin proBNP diizeyleri ile korelasyon gosterdigini
saptamiglardir. Davlouros ve ark (117) KMR ile sag ventrikiil ¢ikim yolunda genis
yamalara bagli olarak olusan akinetik alanlar ve anevrizmatik dilatasyon bulunmasinin
RVEDV indeksini ve sonu¢ olarak sag ventrikiil fonksiyonlarini olumsuz yonde
etkiledigi saptamiglardir. Huysduynen ve ark (76) KMR ile PVR sonrasi hastalarda
QRS siiresinde kisalma ile RVEDV’de azalma oldugunu ve aralarinda korelasyon
bulundugunu belirlemislerdir. Book ve ark. (118) énemli PY saptanan 20 hastayt KMR
ile degerlendirerek QRS siiresi ve QRS aksi ile RVEDV indeksi arasinda korelasyon
oldugunu gormiislerdir. Roest ve ark. (119) FT hastalarinda KMR ‘flow mapping’
teknigi ile egzersiz sonrast sol ventrikiil fonksiyonlarinin egzersiz oncesi degerlere
donmesinin saglikli cocuklara gore daha uzun siirdiigiinii belirlemislerdir. Arno ve ark.
(120) baska bir ¢calismada KMR ile degerlendirdikleri 15 hastada egzersiz sirasinda PY
derecesinin azaldigini, RVEDV indeksinin arttigimi, ancak RVESV ve ejeksiyon
fraksiyonunda degisiklik olmadigini saptamislardir. Biitiin bu veriler KMR’nin
gelecekte KKH nedeniyle ameliyat edilmis olan hastalarda kardiyak anatominin ve
hemodinaminin degerlendirilmesinde hizli bir sekilde yer alacaginin gostergesidir.

Son yillarda TDI ile elde edilen veriler kullanilarak miyokardiyal performans indeksi
(MPI veya Tei indeksi) gelistirilmis, ayrica miyokardiyal hizlar belirlenerek sag
ventrikiil disfonksiyonu ile iliskisi arastirilmistir (121-123). TDI miyokard hareketleri
hakkinda kantitatif bilgi saglayan bir ekokardiyografi teknigidir. Ventrikiiler diastolik
fonksiyonlar TDI ile belirlenebilmektedir (111, 124). MPI, izovoliimetrik kontraksiyon
zaman1 (ICT) ve izovoliimetrik relaksasyon zamam (IRT) toplamimin ejeksiyon
zamanina (ET) oranidir. MPI belirlenirken hem sistolik hem de diastolik intervallerin
kullaniliyor ~ olmast sag  ventrikiil  disfonksiyonunun  global olarak

degerlendirilebilmesini saglamistir (121, 125). FT hastalarinda TDI ile ICT ve IRT nin
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normale gore uzun, ET nin kisa oldugu, miyokardiyal S, E ve A hizlarinin ise diisiik
oldugu gosterilmistir. Yani normalden yiiksek MPI degerleri sag ventrikiil
disfonksiyonunun 6nemli bir gostergesidir (122). Uzamis IRT ve azalmis miyokardiyal
E hiz1 gecikmis sag ventrikiil relaksasyonuna, azalmig miyokardiyal A hizi restriktif sag
ventrikiil fizyolojisine, uzamig ICT gecikmis sistolik aktivasyona ve azalmis
miyokardiyal S hizi annular sistolik harekette yavaslamaya isaret etmektedir (122).
Ornegin, D’Andrea ve ark. (14) FT nedeniyle ameliyat edilen 40 hastada egzersiz
tolerans1 ile trikiispit annulus miyokardiyal E hizi arasinda belirgin korelasyon
oldugunu bildirmislerdir.

Son yillarda yapilan TDI ¢alismalar1 FT hastalarinda sag ventrikiil bazal segmentlerde
ve trikiispit kapaga yakin bolgelerde miyokardiyal hizlardaki azalmanin ve zaman
intervallerindeki uzamanin daha belirgin oldugunu, ayrica kalp hizindan ve QRS
siiresinden bagimsiz olarak bu hastalarda interventrikiiler sistolik senkronisitenin
bozuldugunu gostermistir. Bu bozulmadan gecikmis sag ventrikiil lateral duvar
aktivasyonu sorumludur (77). Ayrica bazal segmentlerdeki miyokardiyal hizlarda
goriilen azalma sag ventrikiil fonksiyonlarindaki global azalma ile korelasyon
gostermektedir (78). Klinigimizde daha Once yapilan calismalarda PY derecesi ve
RVEDV ile RV bazal segmente ait zaman intervalleri ve miyokardiyal hizlar arasinda
anlaml iligki saptanmis olmasi nedeniyle ¢calismamizda da RV bazal segmentinde TDI
calisild.

Calismamizda hastalar ve saglikli cocuklar arasinda sol ventrikiile ait miyokardiyal
zaman intervalleri ve hizlarindan sadece LV bazal ICT ve LV bazal IVA degerleri i¢in
anlamli fark elde edildi. Bu farkin PY derecesi dikkate alindiginda kayboldugu goriildii.
Sag ventrikiile ait miyokardiyal zaman intervalleri ve hizlar1 ise hastalarda ve saglikli
cocuklarda belirgin derecede farkli idi. PY derecesi dikkate alindiginda RV bazal S, RV
bazal ET, RV bazal IVA ve RV bazal MPI degerleri arasindaki farkin istatistiksel olarak
da anlamli oldugu goriildii. S, ET ve IVA degerleri agir PY olan hastalarda belirgin
derecede diisiik bulunurken, MPI degerleri agir PY olan hastalarda belirgin derecede
yiiksek bulundu. IVA degerlerindeki diisiiklik ve MPI degerlerindeki yiikseklik (p=
0.004 ve p=0.002) olduk¢a belirgindi.

Benzer sonuglar daha dnce yapilan calismalarda da bildirilmistir. Abd E1 Rahman ve
ark. (123) 51 hasta ile yaptiklar1 calismalarinda ICT ve IRT’nin PY derecesi ile
korelasyon gosterdigini ve PY arttikca ICT ve IRT nin uzadigini belirtmislerdir. Bu

bulgu sag ventrikiil dilatasyonu, paradoksal septum hareketleri ve miyokardiyal fibrozis
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ile agiklanmistir. Ancak hasta yasinin ortalama 29.9 yil, izlem siiresinin ise ortalama
17.2 yil olmas1 dikkat ¢ekicidir. Ayrica bu ¢alismada benzer sonuglarin sol ventrikiil
icin de gecerli oldugu belirtilmis, ancak TDI sadece sol ventrikiil bazal segmentinde
calisilmigtir. Calismamizda da sol ventrikiil bazal segmentinde TDI ¢alisiimasina
ragmen ICT ve IVA degerleri ile edilen anlamli farkin MPI hesaplandiginda
kayboldugu goriilmiistiir. Hastalarimizin daha kii¢lik yasta olmasi ile bu agiklanabilir.
Bu bulgu ekokardiyografi ile ventrikiil fonksiyonlarinin normal olarak degerlendirildigi
donemlerde dahi TDI ile disfonksiyonun daha erken gosterilebileceginin de kanitidir.
Vogel ve ark. (78) ortalama 4 yasinda tiim diizeltme ameliyat: yapilan 74 hastada
ortalama 18.7 yasinda yaptiklari TDI ile hastalarin tiimiinde sistolik ve diastolik
miyokardiyal hizlarin azaldigini ve IRT degerlerinin yiikseldigini belirlemislerdir. TDI
tiim miyokardiyal segmentlerde (bazal, orta ve apikal) yapilmis olmasina ragmen bu
calismada IVA kullanilmamistir. Frigiola ve ark. (27) 124 hasta ile yaptiklar
caligmalarinda IVA’nin sag ventrikiil dilatasyonu ile direkt iliskili olmadigini ve sag
ventrikiiliin global fonksiyonlar1 hakkinda bilgi verebilecegini belirtmislerdir. Frigiola
ve arkadaglar1 belirtilen ¢alismada RV IVA ile PY derecesi ve QRS siiresi arasinda
negatif yonde korelasyon saptamigslardir. Lyseggen ve ark. (126) TDI ile volim
ylklenmesinin ventrikiiler IVA degerlerinde diismeye neden oldugunu gostermislerdir.
Vogel ve ark. (127) ise IVA’min hafif preload ve afterload degisikliklerinden
etkilenmedigini gostermislerdir. Ono ve ark. (125) Tei indeksi ile BNP diizeyi arasinda
korelasyon saptamiglardir. Lind ve ark. (128) MPI degerinin kalp hizindan ve kan
basincindan etkilenmedigini ve ejeksiyon fraksiyonu ve mitral E/A oram ile korelasyon
gosterdigini saptamislardir.

Bugiine kadar yapilan ¢alismalar MPI'nin sadece FT’nde degil, sag ventrikiilde volim
yiklenmesine neden olan ve sag ventrikiill disfonksiyonu bulunan diger kalp
hastaliklarinda da yiiksek oldugunu goéstermistir (122). Ancak komplians1 azalmis bir
sag ventrikiilde IRT normalden daha kisa olabilmektedir. Bu durumda 6nemli sag
ventrikiil disfonksiyonuna ragmen MPI degeri daha diisiik bulunabilmektedir (123).
Klinigimizde daha 6nce yapilmis olan bir calismada (129) PY derecesi ve RVEDYV ile
korelasyon gosterdigi belirlenen BNP diizeyi, QRS siiresi ve RV bazal segment IVA
degerlerine gore olusturulan sag ventrikiil dilatasyon indeksi (RVDI), bu ¢aliymada RV
bazal segment MPI degerleri ile de benzer iligkinin gosterilmesi ile modifiye edildi.
Klinigimizde yapilan onceki calismada PY derecesi ve RVEDV ile MPI arasinda

korelasyon saptanmamasinin nedeni ¢alismaya alinan hastalarin yas ortancasinin 9 yil,
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calismamizda ise ortalama 14.1, ortanca 15 yil olmasi olabilir. Ciinkii izlem siiresi
uzadikca sag ventrikiil disfonksiyonunun daha belirgin olacagi ve MPI'nin bundan
zamanla etkilenecegi aciktir. Zaten calismamizda bu iliskinin  gosterilmesi
amaglanmistir. Calismamizda hastalar ile kontrol grubu arasinda BNP diizeyi, QRS
siiresi, RV bazal segment IVA ve RV bazal segment MPI agisindan belirgin fark
saptanirken, bu farkin orta ve agir PY olan hastalarda BNP diizeyi ve QRS siiresi i¢in
anlamli olmadig1 saptandi. Oysa orta ve agir PY olan hastalarn hem RVDI, hem de
modifiye RVDI degerleri arasinda belirgin fark (p= 0.008 ve p= 0.001) saptanmasi
indeksin sag ventrikiil disfonksiyonunu gostermede ¢ok daha sensitif oldugunun kaniti
olarak kabul edildi. Ancak bu indeksin sag ventrikiil disfonksiyonunu belirlemede
kullanilip  kullanilamayacaginin  ve PVR icin endikasyon gostergesi olup
olamayacagmin belirlenmesi amaciyla daha genis hasta sayisina ve ¢ok sayida
prospektif ¢aligmaya ihtiyag oldugu diistiniilmektedir.

Sag ventrikiil disfonksiyonunun degerlendirilmesi amaciyla kalp kateterizasyonu gibi
invazif calismalar ekokardiyografik ¢alismanin yetersiz oldugu (gégiis deformitesi gibi),
kalp pili nedeniyle magnetik goriintiileme yapilamayan, girisimsel metodlardan fayda
gorebilecegi diigiiniilen hastalarda ve ameliyat Oncesi hemodinamik veri saglamak

amaciyla yapilmalidir (24).
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10.

11.

12.

SONUCLAR

. PY derecesi ile NYHA sinifi arasinda pozitif yonde ve kuvvetli iliski saptandi.

KTO, QRS aksi, QRS siiresi ve QTc degerlerinin hastalarda saglikli ¢ocuklara

gbre artmis oldugu goriildii.

. Hastalar ve saglikli ¢ocuklarin kalp hizi ve hemoglobin diizeyleri arasindaki

farkin anlamli olmadigi, KTO, QRS aksi, QRS siiresi ve QTc degerleri
arasindaki farkin ise istatistiksel olarak anlamli oldugu saptandi.

PY derecesi ile KTO, QRS aksi, QRS siiresi ve QTc degerleri arasinda pozitif
yonde ve kuvvetli iliski saptandi.

TY akim hizi, RVEDV ve RVEDD degerlerinin hastalarda saglikli ¢ocuklara
gore artmis oldugu goriildii.

Hastalar ve saglikli ¢ocuklarin LVEDD degerleri arasindaki farkin anlaml
olmadigi, TY akim hizi, RVEDV ve RVEDD degerleri arasindaki farkin ise
istatistiksel olarak anlamli oldugu saptandi.

PY derecesi ile TY akim hizi, RVEDV ve RVEDD degerleri arasinda pozitif
yonde ve kuvvetli iligki saptandi.

RV bazal segmentine ait miyokardiyal hizlar, ET ve IVA degerlerinin hastalarda
saglikli ¢ocuklara gore belirgin diisiik, IRT, ICT, MPI, RVDI ve modifiye RVDI
degerlerinin ise yiiksek oldugu goriildii.

LV bazal segmentinde hastalarda saglikli c¢ocuklara gore ICT degerlerinin
yiiksek, IVA degerlerinin ise diislik oldugu goriildii.

Hastalar ve saglikli ¢ocuklarin LVbazalS, LVbazalE, LVbazalA, LVbazalIRT,
LVbazalET ve LVbazalMPI degerleri arasindaki farkin anlamli olmadigi,
RVbazalS, RVbazalE, RVbazalA, RVbazallRT, RVbazallCT, RVbazalET,
RVbazallVA, RVbazalMPI, RVDI, ModRVDI, LVbazallICT ve LVbazallVA
degerleri arasindaki farkin ise istatistiksel olarak anlamli oldugu saptandi.

PY derecesi ile RVbazalIRT, RVbazal ICT, RVbazalMPI, RVDI ve ModRVDI
degerleri arasinda pozitif yonde ve kuvvetli iliski, RVbazal ET degerleri
arasinda negatif yonde ve zayif iliski, RVbazal IVA degerleri arasinda ise
negatif yonde ve kuvvetli iligki saptandi.

FVC, FVC%, FEV1 ve FEV1% degerlerinin hastalarda saglikli ¢ocuklara gore
diisiik oldugu goriildii.

78



13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

Hastalar ve saglikli ¢ocuklarin FVC, FEV,, FEV|//FVC ve MVV degerleri
arasindaki farkin anlamli olmadigi, FVC% ve FEV,% degerleri arasindaki farkin
ise istatistiksel olarak anlamli oldugu saptandi.

PY derecesi ile FVC% ve FEV % degerleri arasinda negatif yonde ve zayif
iliski saptandi.

Egzersiz sirasinda maksimum kalp hizi, kalp hiz1 degisikligi, QTc degisikligi,
oksijen sunumu, VO,max ve egzersiz sliresinin hastalarda saglikli ¢ocuklara
gore daha diisiik, egzersiz sonu QTc degerinin ise daha yiiksek oldugu goriildii.
Hastalar ve saglikli ¢ocuklarin QTc degisikligi, maksimum solunum sayisi,
VAT, oksijen sunumu ve RQ degerleri arasindaki farkin anlamli olmadig,
maksimum kalp hizi, kalp hiz1 degisikligi, egzersiz sonu QTc, VO.max ve
egzersiz siiresi arasindaki farkin ise istatistiksel olarak anlamli oldugu saptandi.
PY derecesi ile egzersiz sonu QTc degerleri arasinda pozitif yonde ve kuvvetli
iliski, maksimum kalp hiz1, kalp hiz1 degisikligi, VO,max ve egzersiz siiresi
arasinda ise negatif yonde ve zayif iliski saptandi.

BNP diizeylerinin hastalarda saglikli ¢cocuklara gore belirgin yiiksek oldugu
gortldi.

BNP diizeyleri hem hastalarda hem de saglikli c¢ocuklarda egzersiz ile
istatistiksel olarak anlamli sekilde yiikseldi.

BNP diizeylerindeki yilikselme hastalarda saglikli ¢cocuklara gore istatistiksel
olarak daha belirgindi.

Hastalarin egzersiz 6ncesi ve sonrast BNP diizeyleri ile KTO ve QTc degerleri
arasinda pozitif yonde ve kuvvetli iliski, QRS aks1 ve QRS siiresi arasinda
pozitif yonde ve zay1f iliski saptandi.

Hastalarin egzersiz Oncesi ve sonrast BNP diizeyleri ile RVEDV degerleri
arasinda pozitif yonde ve kuvvetli iligski, TY akim hizi ve RVEDD degerleri
arasinda ise pozitif yonde ve zayif iliski saptandi.

Hastalarin egzersiz dncesi ve sonrast BNP diizeyleri ile RVbazalMPI, RVDI ve
ModRVDI degerleri arasinda pozitif yonde ve kuvvetli iliski, RVbazal ET ve
RVbazal IVA degerleri arasinda ise negatif yonde ve zayif iliski saptandi.
Hastalarin egzersiz Oncesi ve sonrast BNP diizeyleri ile SFT parametreleri

arasinda iligki saptanmadi.
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25. Hastalarin egzersiz Oncesi ve sonrasi BNP diizeyleri ile egzersiz sonu QTc
degerleri arasinda pozitif yonde ve zayif iligki, VO.max degerleri arasinda ise
negatif yonde ve zayif iligki saptandi.

26. PY dereceleri ile egzersiz oncesi ve sonrasi BNP diizeyleri arasinda pozitif

yonde ve kuvvetli iligki saptandi.

Sonug olarak egzersiz PY derecesine bagli olarak BNP diizeylerinde artisa neden
olmaktadir. Pulmoner yetmezligin agirligi sag ventrikiil fonksiyonlar1 iizerinde
negatif etkiye sahiptir. RVDI sag ventrikiil fonksiyonlarinin degerlendirilmesi ve
boylelikle pulmoner kapak replasmani zamaninin belirlenmesi agisindan kullanislt

bir indeks olabilir.
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