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Tanım 

Biventriküler düzeltmenin yapılamadığı 

kalp defektlerinde tek ventrikül fizyolojisi 

uygulanabilir 



Tek ventrikül  % 

 Tek ventrikül insidensi her 100 000 doğumda 4-8 arasında * 

 Tüm konjenital kalp hastalıklarının %7.7  * 

 %3.2  Hipoplastik sol kalp sendromu  

 %1.3 Triküspit atrezisi  

 %3.2 Tüm diğer patolojiler   

 

 

3 

* O’Leary PW . Prevalence, clinical presentation and natural history of patients with single ventricle.  

                                Progress in Pediatric Cardiology 16 (2002) 31–38 



Tek ventrikül  Anatomisi 
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conj anomali  



Tek ventrikül  fizyolojisi  
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Opere edilmemiş tek ventrikül 

olgularında  sağ kalım  
Moodie ve ark*  83 olgu en geniş seri 

 Hipoplastik sol ventrikül morfolojili 

 4 yılda sadece  %50’si hayatta kalır 

 Hipoplastik sağ ventrikül morfolojili 

 %70’i 16 yaşından önce kaybedilir 

 En önemli ölüm sebepleri  

  Aritmi, KKY, ani açıklanamayan ölüm  
 
 

 

*Moodie DS et al. Long-term follow-up in the unoperated univentricular heart. 

 Am J Cardiol. 1984;53:1124  



Fontan ameliyatından sonra sağ kalım  
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Pediatr Cardiol 2007:28:438 
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1950----- --------------------2016 

•Cerrahi aşamalar 
•Anestezi uygulamaları 
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İlk aşama: Yenidoğan→ Qp/Qs 

İkinci: BDG veya hemifontan: 4-6 ay 
paralel→ kısmi seri  

Üçüncü:Fontan:15-24 aydan sonra: 
sistemik- kavapulmoner ayrılır 



İlk aşama: Yenidoğan palyasyonu 

 Pulmoner kan akımı yetersiz 

• Qp düşük: Siyanoz 

• Pulmoner kan akımını arttırmak için  

• Şant ameliyatı  

• MBT şant, santral şant, sano şant  

• Bazı ekipler duktus arteriosus stent  
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İlk Aşama: Yenidoğan palyasyon  

Sistemik kan akımı yetersiz 

 
 Duktusa bağımlı sistemik dolaşım 

 PG infüzyonu  

 HLHS 

 NORWOOD 

 

 Duktus kapanırsa  

 Sistemik hipoperfüzyon  

 Doku iskemisi, asidoz, NEK, BY, MOF, ex  

 



Başarılı Norwood operasyonu 

 Sorunsuz sistemik çıkış yolu 

 Yeterli pulmoner kan akımı 

 MBT veya Sano şant 

 Yeterli atrial karışım 

 Atrial septektomi  

 Yeterli koroner perfüzyon  

 



İlk Aşama: Yenidoğan palyasyonu 

HLHS 

Norwood BT ve 
Sano 

Transplantasyon Hibrid 

HLHS  

• Norwood 

• Mortalite %50-%10-15 ↓ 

• Hibrid girişim 

•  Mortalite % 10 kadar ↓ 

•  1.2. aşamalar ilerleyen yaşta 

• Tranplantasyon  

• Palyasyonun başarısız 

*Jacobs ML, et al. J Thorac Cardiovasc Surg 1998; 



İlk Aşama: Pulmoner kan akımı fazla  

• Pulmoner kan akımı fazla  

• PHT (PVR yüksekse) 

• KKY (PVR düşükse) 

• PAB 

 



İkinci aşama: Süperiyor Kava-pulmoner 

anastomoz  

• Cerrahi: SVK- RA kesilerek PA lere anastomoz edilir. 

 BDG veya Hemifontan 



Bidirectional Glenn  

• Kava-pulmoner anastomoz  

• Sadece İVK sistemik sirkülasyon 

• Volüm yükü azalır  

• Satürasyon: % 80-85 

• Ameliyat 6.ayda  

• 2. aydan sonra (desatürasyon) 

• Pulmoner çap ve rezistans 

• Çocuk büyüdükçe satürasyon ↓ 

• İVK’den gelen kan artar 

•  Venö-venöz kollateral 

•  pulmoner arter- venöz sant  

• %25 olgu 
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Pulmoner basınç 

hesaplanmalıdır. 

 

• Genel olarak ameliyat öncesi 

anjiografi ile PA P ölçülür 

• Pulmoner arter basıncı: 

Max:15-16 kadar BDKPA 

yapılabilir  

 

 

 Pulmoner dolaşımda kanın 

akışına engel anatomik ve 

fonksiyonel yapı 

 PVR  ↓ 

 AV valve fonksiyonu iyi 

 Ventriküler kompliyans yeterli 

 Atriyumlar arası yeterli geçiş 

 Yeterli PA indeksi  

 Aspirin kullanımı: postop 

kanama hazırlığı 
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Bidirectional Glenn: Preoperatif hazırlık  
 



Bidirectional Glenn: İntraoperatif 
 Premedik, İndüksiyon ve idame 

 Miyokard fonksiyonu, hemodinami  

 Çıkış yolu veya kapak fonk bzk 

 Normal dozda kısa etkili anestezik 

 Max:Fentanyl  5–10 μg/kg 

 Erken Ekstübasyon: SVK venöz dönüş  

 İnvaziv monitörizasyon 

 Arter kanülü ve Venöz kateter yeri 

 Femoral ven ve 3 Fr. kateter SIJV 

 Anastamozun olmadığı taraf İJV 

 KPB bitimi MOF  

 Kan kaybı, plevral ve perikadiyal efüzyonu 

azalttığı bildirilmektedir. 
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 KPB: 

Klempsiz 



BDG: Postoperatif monitörizasyon 

• Pompa Çıkışı: Yakın basınç monitörizasyon 

• Trans torasik sağ atrial kateter ve SVK erken çıkarılmalı 
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NIRS 



BDG:postoperatif Komplikasyonlar 

• Hipoksemi en sık (%70↓) 
• Hipovolemi ve PBF azalması 

• Mekanik ventilasyon stratejisi 

• Venö-venöz kollateral ve AV 

malformasyon 

• Kavapulmoner dolaşım P  
• SVKS, siyanoz, CO azalma 

• PaCO2 40-45 mmHg: 

•  Serebral Venöz dönüş 

• Erken ekstübasyon ve 30–45 

baş nötr ve yukarı pozisyon  

•  Medikal Tedavi 

• NO, sildenafil ilave edilir 

• Tekrar anjiyo p>18 

 

• Hipertansiyon ve 

bradikardi 

• Beyin venöz basınç ile konj 

• 4–8mmHg den 12–18mmHg 

• CPP azalmasına yanıt  

• Kan basıncının artar 

• Ani kalbe gelen kanın azalması 

• Düşük kardiak debi  

• Aortik ark.obst,  AV  kapak 

Regürjitasyonu 

• Koroner perfüzyon ↓ veya 

miyokardiyal korunma yetersiz 

• Med ted. yanıt yok 

Transplantasyon 
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BDG: Postoperatif Ventilatör stratejisi 

• Strateji: Dramatik PVR değişiklikleri FRK 

korunarak yönetilmeli: SS, Pik P, İnsp süresi ↓ 

 

FRK↓: Atelektazi  

FRK:PVR 

 PEEP (3 -12) 





Bidirectional Glenn: Postoperatif 

Hemodinami 

 Hemodinamiyi olumlu etkiler 

 Paralel sirkülasyonun yerini seri alır 

  RV venöz dönüşü azalır 

 Volum output ↓  

 Kalbin işi (Qs) %50↓ 

 Dopamine (1–3 μg/kg/min)   

 Diyastolik disfonksiyon 

   İnodilator (milrinone) 

23 



BDG:Sonuçlar 

• Mortalite % 4  

• Erken en (3 ay) SKPA yapılanlarda mortalite farkı yok 

• YB süresi 

• SKPA sonrası fontan bekleme döneminde risk faktörleri 

• TV rejürjitasyonu, düşük ağırlık 
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Fontan ameliyatı:Üçüncü evre 

 Yaş > 18- 24 ay  

 İVK ile pulmoner artere birleştirilir 

 Total kava-pumoner anastomoz 

 İki yöntem: Lateral tünel & ektrakardiyak konduit 

 PAP artışına önlem: Fenestrasyon  

 Greftten sağ atriuma geçiş  
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Fontan ameliyatı: Tarihçe 

 

 Orjinal FONTAN: 1971 
 

KREUTZER Modifikas 1973-1982 
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↓ 

Homogreft kapak 



Günümüzde Fontan varyasyonları  

 Lateral tünel veya Ektrakardiyak konduit  
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Fontan ameliyatı: Lateral tunel 

 1990-2000 yıllarında en sık 

intra-atrial PTFE tunnel 

  İVC ile SVC  birleştirilir 

 Sağ kalp açılır 

 KPB ve klemp tekniği 
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Fontan : Ektrakardiyak conduit 

 2000 den sonra sıklıkla 

Extrakardiyak fontan 

  18-20mm PTFE tüp greft 

kalbin dışından IVK ve sağ PA 

alt kısım ile anastomoz  

 KPB (Klempsiz)  

 KPBsız: sağ kalp bypassı ile kan 

transfüzyonu azaltılarak yapılabilir 
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Fontan: Ekstrakardiak &Lateral Tunel  Fenestrasyon 

 Boston grubu tarafından 1990, Kavapulmoner anastomozda basınç artışı : 

 Sistemik venöz P azaltır, Preload ve CO sürdürür ve Sistemik Satürasyon düşer  
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sağ atriuma geçiş  



Fontan:Fenestrasyon ? 

Avantaj 

• Postop hemodinami iyi 

• YB süresi ↓ 

• Toraks tüpü süresi ↓  

• Taburcu süresi ↓ 

• Venöz sistemden anjio ve 

kateter  

 

 

 

 

 

Dezavantaj 

• Siyanoz 

• Tromboemboli** 

• Kapamak için girişim 

• Aritmi ?  

• Hipoksemi 

• polisitemi 
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Fontan Fizyolojisi   
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Fontan Fizyolojisi   



Fontane anestezi yönetimi 

• Preop: Pulmoner dolaşımda kanın akışına engel 

anatomik ve fonksiyonel yapı 

 

•                                        = 14-15 mmHg geçmemelidir 

 

• Premedikasyon:  Yaş kritik ( midazolam) 

• İndüksiyon ve idame: BDG ile aynı 

• İnvaziv monitörizasyon:  

• Arter ve Venöz kateteri yeri: femoral ven ve 3 Fr kat IJV 

• Erken Ekstübasyon: Normotermi, hemodinami ve 

kanama kontr. 
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Fontane Postoperatif monitörizasyon 

• Erken post-operatif tedaviside amaç mümkün olan en düşük santral 

venöz basınç ile kalp debisini normal değerlerde sürdürmektir 

 

NIRS 



Fontan Postoperatif  yönetim 

 Sistemik oksijenizasyon sistemik venöz basınç artışı ile sağlanır 

 Pozisyon, mobilizasyon ve enteral beslenme 

 Mekanik ventilasyon stratejisi 2. aşama ile aynı 

 Erken ektübasyon şart ancak engel durum varsa 

 PEEP: FRK normal değerlerinde tutmak için kullanılır 

 Hiperventilasyon,  atelektazi ve PVR engellenmeli 

 Tedaviye yanıt vermeyen düşük satürasyon ve yüksek 

Pulmoner basınç: NO****vent fonk göre 

 İnotrop kullanımı 

  Düşük doz inotrop ihtiyacı 

 Antikoagulasyon: erken dönemde rijit protokol 
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Fontan sonrası komplikasyonlar   

ERKEN 

KOMPLİKASYONLAR 

• Kava-pulmoner dolaşımda P 

artmasına (P:18**) 

• SVCS,  hepatomegali, asit, 

ödem, siyanoz (fens ile) 

• Düşük kardiak debi  

• Med tedavi, assist device, 

takedown, transplantasyon 

• Hipoksemi %90 ↓ 

• Akut KC disfonksiyonu   

• Aritmi: tolere etmez. AV 

senkroni vitaldir. 

 Diğerleri  

 Plevral effüzyon, şilotoraks, 

perikardial effüzyonu 

 Frenik sinir paralizisi  
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GEÇ Kronik KOMPLİKASYON 

 Venöz kollateral gelişimi, 

intrahepatik venöz fistüller , 

PAVM, sistemik-pulm arterial 

kollateral 

 Gelişme geriliği 

 Tromboembolik olaylar 

 PLE: Prt kayb (Albümine ↓) 

 Plastik bronşitis,  
 proteinli cast  



Nonkardiyak cerrahide fontan 

olguları 



Fontan: Sonuçlar 

 Mortalite %2 ↓ 

 KPB süresi 

 VEDP  

 AV kapak yetmezliği 

 Heterotaxy 

 2. ve 3. aşamanın birlikte 
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        TEŞEKKÜR EDERİM 
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http://www.meleklermekani.com/araba-resimlerimiz/115173-murat-124-a.html
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Orijinal Fontan Operasyonu  

1971  
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Fig. 1. The Fontan operation as originally described by 
F. Fontan for tricuspid atresia was comprised of five 
steps: (1) Glenn shunt to the right lung; (2) harvest of the 
main pulmonary artery from the right ventricular 
outflow tract; (3) anastomosis of main pulmonary artery 
to the right atrium with an interposed homograft valve; 
(4) placement of a homograft valve in the inferior vena 
cava-right atrium junction; and (5) closure of atrial 
septal defect. (Reprinted with permission from Fontan 
F, Baudet E, Thorax 1971;26:240.) 



Kreutzer Modifikasyonu APC 
1973-1982 

Homogreft ve kapak 
kullanmadan direkt anastomozu 

tanımlıyor 
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De Leval - TCPC  
1988 

Lateral Tünel  

 Dacron veya PTFE ile 

atriumun bölünmesi  

 Düz bir yol oluşturulması  

 Türbulans ve enerji kaybı olmadan 

laminar akım sağlanması  
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Tek ventrikül  Anatomisi 

  Pulmoner kan akımı norml ancak sistemik kan akımı 

obstrüksiyonu  

 (2) Normal sistemik kan akımı ancak obstrükte akciğer kan 

akımı;  

 (3) Bilateral engelsiz kan akımına ilave olarak,Ya sistemik veya 

pulmoner venöz dönüş de de obstrüksiyon olabilir 

 

56 



En sık karşılaşılan Morfolojisi  
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Glenn ameliyatı  
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Ekstrakardiak Fontan  
1988-1990 
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Fenestrasyon rutin veya riskli 

vakalarda ? 

Tek AC Fontan 

Yüksek pulmoner arter basıncı  

Yüksek pulmoner vasküler rezistans 

Anormal pulmoner arter anatomisi 

Sağ ventrikül dominansı  

Bozuk ventrikül fonksiyonu  

Belirgin AV kapak yetmezliği 

Erken cerrahi   

66 



Basınça göre değişen fenestrasyon  

 2.5 mm altında fenestrasyonda tromboemboli riski çok düşük  

 İhtiyaç halinde (sistemik venöz ile  pulmoner venöz atrium arasında P 

artması ile) ~8-10 mmHg   

 Fenestrasyon çapı artarak hemodinami rahatlıyabilirmi ?  
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Fenestrasyonun seyri  

2.5-4 mm=== %50-90       1 yılda kapanıyor  

4 mm > ===   %40-70   1 yılda kapanıyor  
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ikinci asama 
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İlk Aşama: Yenidoğan palyasyon  II 

Sistemik çıkım obstrüksiyonu:  

• Aorta koarktasyonu 
• Torakotomi 

• Sternotomi HSA 

• Diğer kanülasyon teknikleri SSP için 

• Mortalite %... 

 



İlk Aşama: Yenidoğan palyasyon III 

Sistemik Çıkım obstrüksiyonu 

• Hipoplastik sol kalp veya ciddi ve 

düzeltilemez sistemik çıkım obst olan 

unbalance ventrikül olguları: Norwood, Sano 

or Damus–Kaye–Stensel type intervention 

• Mortalitenin yüksek olacağı yada düzeltme 

yapılamayacak olgular,  

• Hybrid yaklaşım or orthotopic heart 

transplant 

 

 

 



İlk Aşama: Yenidoğan palyasyon IV 

 

• yüksek pulmoner kan akımı ile birlikte Pulmoner arteriyel 
hipertansiyon olgularında ise Pulmoner artere bant 
konur.  

 



Birinci asama: YeniDogan: Hipoplastik sol kalp 

Sistemik Çıkım obstrüksiyonu: HİBRİD 

• HLHS ile 323 yenidoğan 

çok merkezli çalışma 

•  30 günlük mortalite her 

iki yaklaşım için % 33 

oranı 

•  (Nakil veya kademeli 

palyasyon) 

 75 
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Tek ventrikül ve kalp nakli 
 
Bu strateji HLHS ile yenidoğanlar için önerildiğinde oldukça 

taraftar kazandı 

yıllık olarak 500 pediatrik kalp nakli dörtte biri 1Yaşından küçük 

 bebeklerde kalp nakli yapılan hastalarda 10 yıllık sağkalım 
oranları % 76 olarak bildirilmiştir. 
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özet 
Tek ventrükül lezyonu tüm yd konj anomalilerin  %5ini 

oluşturur 

Bu hastalar  stage palyatif rekonstriksiyona  giderler. 

Bir çok nedenle tekrar tekrar anestezi alırlar 

Optimal sonuçlar dikkatle anesteziyologlar, cerrahlar, 
kardiyologlar ve Yoğun bakım arasındaki etkileşimin 
düzenlenmesini gerektirir 
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Fontan: geç Sonuçlaroutcame 
Significant morbidity and late mortality can occur following Fontan 

completion, including deteriorating ventricular function, arrhythmias, 

thrombotic events, and protein-losing enteropathy (PLE). 

 In a cohort of 330 patients evaluated a median of 8 years following 
Fontan operation, the rates of freedom from death or transplant at 5 
and 10 years were 95% and 93%, respectively.  

school performance was above average (30%) or average (40% 

Sequelae of the Fontan operation include arrhythmias %25-50, 
thrombotic events (%10), and PLE (%3.8). 

PLE  protein kaybettiren entoropati: tıbbi veya cerrahi müdahaleler 

son derece dirençlidir ve 5 yıl mortalite % 50. 

Plastik bronşit Fontan operasyonu [118] sonra nadir fakat ciddi ve 

genellikle hayatı tehdit eden sekeller olduğun 

 
82 



 

83 



post-operative management 

Ventilator Management 

APRV 
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Fontan Ekstrakardiak ? Lateral ? 

• Daha fazla laminar akım  

•  Atriyum insizyon ve sütür az 

•  Atrium basınç az 

•  Atriumda yabancı materyel yok  

•  Baffle leak ihtimali yok 

•  Koroner sinüs düşük P venöz 

atrium tarafında kalır  

•  Kardioplejik arrest gerekmez 

•  Fenestrasyon ilavesi veya 

revizyonu CPB’suz. 

• Venöz dönüş anomalisinde kolay 

•  Tranplantasyonda pulmoner 

arter rekons daha kolay 

 

• Antikoagülasyon 

• PAV Malformasyon riski yüksek 

• Büyük greft yerleştirme zorluğu 



TCPC sonrası uzun dönemde komplikasyonların 

Fizyopatolojisi  

 Sistemik venöz basıncın artması  ve pulsatil akımın 

kaybolması  

 Ventrikül fonksiyonlarının bozulması 

 Pulmoner venöz obstrüksiyon   

 AV kapak yetmezliği  

 Unbalansa CAVSD sık  

 Aritmiler  

 Atrium büyümesi, insizyonu ve dikişler ile atriopulmoner 

anastomozlar >lateral tünel >EKF 

 İlerleyici Siyanoz  

 SVP yüksekliği ile çeşitli kollateral ve AVM 
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