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Mavi/mor bebek olmas: nedeniyle saptanan yenidogan bebekler toplumda ilgi ¢elkkmesi
kagzzmaz boyutta gozlenmigtir. Bu konudaki tarihsel bir aragzrma sunulmaktadar.

avi Bebek, topumda ilgi ¢cekmesi ile bir kultirel ve topumda dnemli bir alg:
yaratmustir. Ayica cerrahi tedavisi de 6zelik arz etmektedir.

Makalede Fallot Tetralojisi konusunda tarihsel, teshisten tedaviye bir sunum
yapilmaktadir

Ozet
Teshisten Tedavi ‘ye Fallot Tetralojisi Tarihcesi

Son yillarda konjenital kalp hastaliklari (KKH) hem klinik sonuglari hem de hayatta
kalma suresinin artirilabilmesi amaciyla giderek 6nem kazanan bir aragtirma konusu
haline gelmistir. KKH ile dogmus ve cerrahi sonrasi hayatina devam etmis bir yetiskinin
neslinin devamini saglamak istemesi sonucunda KKH riski yiksek yeni bireylerin diinyaya
gelecek olmasi, bu hastaliklarin genetik temellerini kavramanin ve tedavide kaydedilecek
her ilerlemenin énemini daha da artirmaktadir. Her 10.000 yeni dogandan 3 tanesinde
gorulme sikligina sahip olan Fallot Tetralojisi (FT), konjenital kalp cerrahlari tarafindan
basariyla tedavi edilebilen KKH'na en 6nemli drneklerden birisidir.

Ventrikiler septal defekt (VSD), sag ventrikil ¢ikis obstriiksiyonu (pulmoner
stenoz), sag ventrikiler hipertrofi ve Aort ‘un sag ventrikil tizerine binmesi (Aort
dekstropozisyonu) ile karakterize olan bu klinik durum hastaligi tanimlayan ilk kisi olan
“Fallot” ve dort semptomu ifade eden “tetraloji” kelimelerinin birlegtirilmesi ile
isimlendirilmigtir. Ayrica hastalikta deoksijenize kanin sistemik arteryel dolagima
karismasindan dolayi viicudun bazi bélgelerinde siyanoz gorilmektedir. Bebeklerde yogun
siyanotik gorinimden dolay! hastalik “mavi bebek” veya “mavi hastalik” olarak da bilinir.
Annenin yagindan gebelik siirecindeki beslenmesine kadar pek ¢ok durumun dahil edildigi
FT'nin etiyolojisinde genetik faktorler dnemli bir yer tutmaktadir. Teghiste radyografi,
elektrokardiyografi ve ekokardiyografi kullanilir. Ozellikle ekokardiyografi kesin
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teshiste ve yapilacak cerrahinin planlanmasinda ¢ok kritik bir yere sahiptir. 1940'larda
gelistirilen ilk prosedirlerle baglayan, zamanla teghis, operasyon 6ncesi-sonrasi bakim ve
cerrahi sirasindaki yenilikler ile daha da hizlanan ilerlemeler tedaviyi dyle bir noktaya
getirmistir ki neredeyse FT ile dogan her bebek yetiskinlige ulagsmaktadir.

Biz bu calismada FT'nin sebeplerinden teghisine, erken tedavisinden uzun vade
sonuclarina kadar bir bakis acisi sunmaya galistik. Bu bakis acisini sunarken hastaligin ilk
teshis edildigi yillardan bugiine kadar nelerin degistigini ve tedavide karsilagilan yeni
yaklagimlari da ilave ettik. Genel anlamda toplumun yaklasik olarak %1'ini etkileyen
KKH'larinin tamaminin, 6zel de ise FT'nin etiyolojisinden tedavisine kadar olan tim
yeniliklerin gelmis oldugu son noktay: aragtirmaciya gostermeyi hedefledik. FT'nin
literaturde halen yaklasik 3000 bebekten l'inde gozlendigi belirtilse de hayatina devam
eden FT'li erigkin bireylerin sayisindaki artis ile paralel olarak FT'li yenidogan
insidansinin artacagi gergegi goz 6niinde bulundurulmali, énlem ve tedavi segenekleri
buna gore gelistirilmelidir.

Anahtar kelimeler; Konjenital kalp hastaliklari, Fallot Tetralojisi, genetik, yenidogan,
mavi bebek.

Abstract/Outline

The History of Tetralogy of Fallot, form Diagnosis to Treatment
In recent years, congenital heart disease (CHD) has become an increasingly
important research topic both in terms of clinical results and to increase survival time.
New individuals with a high risk of CHD will be born as a result of an adult who was born
with CHD and continued his life after surgery. This reality further increases the
importance of understanding the genetic basis of diseases and any progress in
treatment. Tetralogy of Fallot (TOF), which has the frequency of being seen in 3 of
every 10,000 newborns, is one of the most important examples of CHD that can be
successfully treated by congenital cardiac surgeons.
This clinical condition, which is characterized by ventricular septal defect (VSD),
right ventricular outflow obstruction (pulmonary stenosis), right ventricular
hypertrophy, and Aorta overriding the right ventricle (dextroposition of aorta), is
named as the first person who described the disease “Fallot” and the name of the
disease took its final form with the addition of the word “tetralogy”, which expresses
four symptoms. In addition, cyanosis is observed in some parts of the body because
deoxygenated blood is mixed into the systemic arterial circulation. The disease is known
as “blue baby” or “blue disease” because of its intense cyanotic appearance in babies.
Genetic factors play an important role in the etiology of TOF which includes many
reasons from mother’s age to feeding during pregnancy. Radiography,
electrocardiography and echocardiography can be used in diagnosis. Especially
echocardiography has a very critical place in definitive diagnosis and planning of
surgery. The advances that started from the first procedures developed in the 1940s,
and with the innovations during the diagnosis, pre-operative care and surgery brought
the treatment to such a point that almost every baby born with TOF reaches adulthood.
In this study, we tried to present a perspective from the causes of TOF to its
diagnosis, from early treatment to long-term results. While presenting this perspective,
we also added what has changed since the first disease was diagnosed and new
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approaches to treatment. We aimed to show the researcher the recent point of the
CHDs that affect approximately 1% of the society in general, and all innovations from
the etiology to treatment of TOF in particular.

It is stated in the literature that TOF is still observed in about 1 in 3000 babies,

but the fact that the incidence of newborns with TOF will increase in parallel with the
increase in the number of adult individuals with TOF, and prevention and treatment
options should be developed accordingly.

Keywords; Congenital heart diseases, tetralogy of Fallot, genetics, neonate, blue baby.

Girls

“La Maladie Bleue” yani “mavi hastalik” olarak da bilinen Fallot Tetralojisi (FT) her ne
kadar Fransiz bilim insan1 Louis Arthur Etienne Fallot’ un adiyla anilsa da hastaligin belirtileri
Fallot’dan yaklasik 200 yil 6nce, 1671 yilinda Danimarkali bilim insani Niels Stensen
tarafindan ectopia cordis’li bir fetste aciklanmistir (1). Stensen bu fetliste pulmoner arter’in
Aorta’dan ¢ok daha dar oldugunu, subaortik VSD g0zlendigini ve aorta’nin interventrikiler
septum’a binmis vaziyette oldugunu rapor etmistir (1). Stensen’den sonra 1777 yilinda Edward
Standifort Observationes anatomico-pathologicae isimli kitabinda benzer bulgulardan
bahsetmistir (2). 1784 yilinda William Hunter’in kardiyak malformasyonu olan ¢ vakay1
inceledigi calismasindaki tarifleri de FT ile uyumlu 6zellikler barindirmaktadir. Bu bebeklerde
go6zlenen siyanoz’u derinin siyahlagsmasi olarak tasvir eden Hunter, otopsi sonucunda pulmoner
daralma ve ventrikller septal defekti tarif eden bulgular elde etmistir (3). 1814 yilinda John
Richard Farre On Malformations of the Human Heart isimli calismasinda Fallot Tetralojisinde
g6zlenen malformasyonlardan bahsetmistir (4). 1847°de Chevers ilk kez sendromu pulmoner
kapak yoklugu ile birlikte tariflemistir (5). Bunu takip eden 20 yil i¢cinde ise Thomas Bevill
Peacock yaptig: iki ayri1 ¢calismada pulmoner arterin baslangicindaki daralmay: ve Aort’un her
iki ventrikille olan baglantisini vurgulamistir (6, 7). Nihayetinde 1888 yilinda Etienne- Louis
Arthur Fallot Marseille Medical dergisinde seri sekilde bes rapor yayinlamis ve hastahig: La
maladie bleue (mavi hastalik) veya kardiyak siyanoz adiyla tanimlamstir (8). Hastaliga Fallot
Tetralojisi ismi sendromun 4 ana bilesenine (i- VSD, ii- Aort’un septuma binmesi
(dekstropozisyonu), iii- sag ventrikil ¢ikis darhgi, iv- sag ventrikil hipertrofisi) ve hastaliga
son seklini veren bilim adamina ithafen Kanadali arastirmaci Maude Abbott tarafindan 1924
yilinda verilmistir (9). Hastaligin triloji ve pentaloji formlari da bulunmaktadir. Fallot trilojisi
pulmoner darhk, atriyal septal defekt ve sag ventrikil hipertrofisi ile karakterizedir. Fallot
pentalojisinde ise Aorta’nin dekstropozisyonu, pulmoner darhik, sag ventrikul hipertrofisi,
ventrikuler septal defekt malformasyonlarina ilaveten atriyal septal defekt de gézlenir. Bunlarin
yaninda Fallot tetralojisi pek cok diger anomali ile birlikte seyredebilir.

Fallot Tetralojisi’nin Patolojik Anatomisi

Bu kistmda FT’nin 4 temel unsuru olan sag ventrikil hipertrofisi, pulmoner darlik,
aort’un interventrikiiler septum (lzerine binmesi ve ventrikiller septal defekt
malformasyonlarmi ele alacagiz. Lezyonlar kombinasyonunun embriyolojik temeli gelismekte
olan ventrikiler septum c¢ikiginin antero-sefalad deviyasyonu veya bunun fibrdz kalintismnin
septumun muskilarizasyonunu bozmasidir (10). Bir baska goris ise FT’nin subpulmoner
infundibulum’un yetersiz gelismesinden kaynakli olarak ortaya ¢iktigini savunur (1). Fakat her
iki gOruste FT’nin embriyogenezis sirasinda meydana gelen ve ilk ¢ 6zelligin gelismesine
sebep olan bir anomali veya patolojik bir stirecten kaynakl: oldugunu, dordinci 6zelligin ise
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(sag ventrikdl hipertrofisi) pulmoner c¢ikistaki daralma sonucu gelistigi noktasinda ortak
distncededirler (1, 10).

Bazi1 gelisim bozukluklarindan kaynakli olarak meydana gelen ventrikuller septumdaki
aciklik sayisiz dizilimsel bozukluk kaynakli defektlerinden birisidir. Fallot tetralojisindeki
ventrikuler septal defekt degisken olsa da kanin diger ventrikiile gecisinde smirlayici bir 6zelligi
yoktur ve c¢ift yonli santa olanak saglar (11). Bu durumda her iki ventrikilldeki basincin esit
olmasina sebep olur. Bu durumdan etkilenen bebeklerde gortlen yiksek sesli sistolik tftriim
sag ventrikll ¢ikisindaki daralmadan kaynaklidir. Siddetli atrezi veya sag ventrikil ¢ikisinin
tikanmasi durumlarinda ise distik pulmoner kan akisiyla birlikte sag ventrikilden sola blyuk
bir sant ve ciddi siyanoz gozlenir ki bu durum dogumda hemen mudahale gerektirir (12). Pek
¢ok hasta dogdugunda yeterli pulmoner kan akisina sahiptir ama devam eden birkag hafta veya
ayda giderek artan bir siyanoz hastanin cildinde belirir (9).

Dizilimsel bozukluktan kaynakli olarak gelisen ventrikiler ¢ikis septumunun sag
ventriklle dogru yer degistirmesinden kaynakl olarak Aorta muskuler ventrikiler septumun
Uzerine biner pozisyonda kalir. Ciddi subpulmoner obstriiksiyon durumlarinda ventrikuller
arasindaki gecis sant1 daha ziyade sag ventrikilden sol ventriikiile dogrudur. Bu durum ise
deoksijenize kanin sistemik dolasima katilmasina yol agar. Aorta’nin kronik olarak bu kan
volimund yuklenmesi FT’ye sahip eriskinlerde gozlenen Aort kdki genislemesinin sebebi
olarak belirtilir (10, 13, 14).

Cikig septumunun antero-sefalad deviasyonu uygunsuz sekilde birbiri ile baglantilanmig
olan septoparietal tuberkilasyonlar ile birlikte seyreder. Bu durum ise subpulmoner ¢ikis darlig:
ile sonuclanir. Akcigerlere giden kan akisindaki obstriikstiyon genellikle subpulmoner ¢ikis
yolunun 6tesine kadar uzanir. Pulmoner kapak yaprakgiklart normal diizeninden farkli sekilde
calisir. Pulmoner kapakgiklar hipoplastik olabilir ve siklikla bifoliat gériinime sahiptirler.
Truncus pulmonalis ile sag ve sol pulmoner arterlerde kuctilmeye ilaveten daralma odaklar: da
gOzlenebilir (15). Sag ventrikil ¢ikisindaki tim bu bozukluklarin bir sonucu olarak FT’nin
dordincu 6zelligi olan sag ventrikul hipertrofisi gozlenir.

Fallot tetraloji’sine sebep olan gelisim bozukluklar1 pek ¢ok diger anomaliyi de
beraberinde getirir. Fallot tetralojisi siklikla pulmoner atrezi, pulmoner kapak bulunmamasi,
cift sag ventrikul ¢ikisi, atriyoventrikuler septal defekt gibi anomaliler ile birlikte g6zlenebilir
(10).

Epidemiyoloji ve Etiyoloji

Hastalik 10.000 canli dogumda 3 kez gorilme sikhigina sahiptir. Bu oran da tim
konjenital defektler arasinda %7 ila 10 oraninda bir yer tutar. Neonatal dénemden sonra gorilen
siyanotik hastaliklar arasinda en sik gozleneni FT dir. Erkeklerin kadinlara gore bu hastaliktan
az da olsa daha fazla etkilendikleri belirtilmistir (16).

FT’nin etiyolojinde pek cok faktor bulunmaktadir. Bazi kaynaklar maternal retinoik asit
alimi, annede tedavi edilmemis diyabet ve fenilketonuri’yi FT ile iliskilendirmislerdir (16).
FT’nin etiyolojisinde genetigin rolu ise literatiirdeki pek ¢ok arastirmada belirtilmistir. Fakat
genetik sebepler ciddi heterojenite gostermektedir. Tim FT vakalarmin yaklasik %15’inde
22011.2 delesyonu gorilmuistir. Vakalarin %7’sinde ise 21. kromozomda trizomi tespit
edilmistir. (17). Bir baska calisma ise en yaygin genetik sendromun %47,2 orani ile 22q11.2
delesyonu oldugunu iddia etmistir (18). Bazi arastirmalar 18. ve 13. kromozom trizomilerinin
de FT’nin gelisimine etkisi oldugunu ortaya koymuslardir (19). Tetraloji ve pulmoner stenoz’lu
hastalarin %25’inde 22g11.2 kromozomunda mikrodelesyonlar tespit edilmistir. Bu delesyon,
Di George sendromu adiyla bilinen, degisik derecelerde seyreden damak anomalileri, dismorfik
yuz, 6grenme bozukluklari, immun yetmezlikler ve hipokalemi gibi belirtiler bltinu ile birlikte
ortaya ¢ikmistir. FT°nin ailede tekrar etme orani ise %3’tir (10).
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Teshis

Pek cok konjenital kalp hastaligi gibi FT de genellikle fetal hayat sirasinda tespit ve
teshis edilebilir. Bu durum hastaligin gelisiminden erken haberdar olmayi, tedavi seceneklerini
belirlemeyi ve bazi 6n uygulamalar yapmayir mimkin kilmas: bakimindan hastahigin
prognozunu olumlu yonde etkiler. FT gebeligin 12. haftasindan 6nce teshis edilebilir (20).
Yapilan bir calismada vakalarin nerdeyse yarisinda rutin ultrasonografi sirasinda FT’nin tespit
edildigi rapor edilmistir (21). FT’ye sahip fetuslerde vajinal dogum uygulanabilir ancak dogum
yapilacak saglik biriminde postnatal mudahaleler icin ¢ocuk kardiyologunun hazir
bulunmasinda fayda vardur.

TUm bu durumlara ragmen, hala pek ¢ok cocuk FT ile diinyaya gelmektedir. Tecrubeli
bir pediatrist veya kardiyolog durumdan suphelense de transtorasik ekokardiyografi
intrakardiyak anatomi hakkinda ayrintili bilgi saglayarak teshisin kesinlesmesine yardimci olur.
Palyatif veya korrektif (onarici) cerrahi 6ncesi, major aortapulmoner kollateral artere sahip olan
hastalarda veya ekokardiyografik degerlendirilmesi tamamlanamamis nadir durumlarda
kardiyak kateterizasyon gibi diger diagnostik uygulamalar da yapilabilmektedir (9). Tanmda
EKG’de sag ventrikul hipertrofisi, EKO’da Aorta’nmin dekstrapozisyonu ve pulmoner stenoz’un
gorulmesi 6nem arz eder. Anatomik defektler ve lokalizasyonlarini belirlemek icin kardiyak
kateterizasyon da uygulanabilir.

Ufirimi olan herhangi bir siyanotik hastanin ayiric1 tamisinda yenidoganda Kalic
pulmoner hipertansiyon, kritik pulmoner stenoz, Ebstein malformasyonu, transpoze veya ortak
arteryel gévde, tumiyle uygunsuz pulmoner vendz baglantilar ve triktispid atrezi goz onlinde
bulundurulmalidir.

Klinik Belirtiler

Sag ventrikul ¢ikisindaki darlik sebebiyle buradaki basing artisi, deoksijenize kanin sol
ventrikile dogru yonelmesine yol acgar. Sol ventrikiile gegen bu kanin Aort yoluyla sistemik
dolasima katilmas: sonucu kandaki oksijen dizeyi olmasi gereken seviyenin altinda kalr. Bu
durum siyanotik gérinime yani cildin mavi renk almasina sebep olur. Ciltte gbzlenen bu
maviligin siddeti sag ventrikul ¢ikisindaki darligin siddeti ile dogru orantilidir. Bazi hastalarda
sag ventrikul ¢ikisi iyice kot duruma gelinceye kadar, ki bu durum haftalar ve aylar sonrasinda
gelisebilir, mavilik gozlenmez veya c¢ok hafif seyreder. Bunun aksine ciddi pulmoner
obstriksiyonlu hastalarda neonatal siyanoz hemen gozlenir. Bu bebeklerde pulmoner kan akis1
kismen veya tamamen ductus arteriosus tzerinden gerceklesir. Dogumdan sonraki ilk birkag
saat veya ilk gln icerisinde ductus arteriosus’un kapanmasi ile ciddi siyanoz ve dolasim soku
g0Ozlenebilir. Uzun streli siyanozu olan ameliyat yapilmamig daha blytk ¢ocuklarda koyu mavi
cilt, ikanmis kan damarlari ile birlikte gorilen gri sklera ve parmaklarda belirgin comaklasma
g0Ozlenir. Onarilmamis tetralojisi olan daha blylk ¢ocuklarda eforla ortaya ¢ikan dispne dikkat
ceker. Ancak kisa bir sire aktif olarak oynayabilirler ve sonra oturur veya uzanirlar.
Karakteristik olarak, cocuklar fiziksel efordan kaynaklanan dispnenin hafifletilmesi igin
¢comelme pozisyonu alirlar; ¢ocuk genellikle birka¢ dakika ¢omelme sonrasinda fiziksel
aktiviteye devam edebilir (22).

FT’li bebeklerin dogumdan sonra genellikle bebeklik caginda bazen de yurime
yaslarinda baslayan ve 4-5 yasindan sonra azalan “tet spells” adi verilen siyanotik ndbetler
gecirdikleri bilinmektedir. Bu nobetler genellikle beslenme sonras: ve ajite durumlarda
gOzlenir. Ajite durumun ya da stvi ahminin azalmast ile bu nobetler hafifler (16).

Bu hipersiyanotik nobetlerle bas etmek icin sistematik ve pulmoner akisin
dengelenmesini saglayacak bazi manevralar yapmak gerekir. Buradaki ama¢ pulmoner basinci
azaltip, sistemik basinci ve damar direncini artirmaktir. Boylelikle VSD vasitasiyla kanin sol
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ventrikilden sag ventrikul’in subpulmoner ¢ikisina dogru yonlenmesi saglanir. Bu sekilde bir
nobet geciren bebege ebeveynleri tarafindan evde uygulanabilecek en basit teknik diz- gogus
pozisyonudur. Bu sayede sistemik vaskuler diren¢ artirilarak kanin sag kalbe donusu
hizlandirilir. Ayrica hizh bir sekilde acil servisle iletisim kurulmalidir (10).

Tedavi

Hastaligin ilk kesfinden 300 yil kadar sonra, 1944 yilinda, Blalock ve Taussig’in 3
hastada pulmoner ve subklavian arterleri anostomoze etmesi (klasik Blalock- Taussig santi
olarak bilinir) ile yalnizca Fallot tetralojisinde degil tim konjenital kalp hastaliklarmin
cerrahisinde yeni bir cag baslamistir (23). Bu ameliyat sonrasinda hastalik igin cerrahi
alternatiflerin tedavide kullaniimasi fikri 6ne ¢ikmistir. Fakat uygulanan bu yontem hastalik
icin tam bir tedavi olmaktan ziyade siyanotik durumu ortadan kaldirmaya yonelik palyatif bir
girisimdir. 1lk intrakardiyak onarim ise 1955 yilinda uygulanan “capraz dolamm” teknigidir
(24). Bu yildan sonra hem palyatif teknikler hem de tam onarim tipi cerrahi girisimler ciddi
gelisme ve degisme gosterdiler. Bu donemden yaklasik 20 yil kadar sonra prostaglandinler
kesfedilmis ve FT’de ductus arteriosus’un agik tutulmasmi saglamak amaciyla kullaniimaya
baslamistir. Bu sayede hasta opere edilinceye kadar dolasimin devamliligi saglanmis olacaktir.

Cerrahi mudahale secenegi gelismeden dnce FT’li hastalarin cogu hayatinin ilk birkac
yilinda yasammu yitiriyordu. O yillarda hastalarin 30 yildan fazla yasamas: beklenmedik bir
durumdu (25). Son zamanlarda ise bu hastaligin hangi varyantiyla dogarsa dogsun hastanin
cerrahi diizeltme sonras: yetiskin hayata ulasma beklentisi nerdeyse vakalarin tamaminda
gerceklesmis durumdadir. Tetralojinin intrakardiyak onarmmmnin ilk kez rapor edildigi
zamandan beri hastalarin primer korrektif cerrahi alma yaslar1 giderek azalmistir (24). Hatta
bazi klinikler hastahigin teshis edildigi gibi yani yasamin ilk gtinlerinde cerrahi uygulanmasini
savunmaktadir (9). Yapilan bir ¢alismaya gore erken dénemde yapilan primer tam onarim
ameliyatlarindan sonra yasam oranlar1 %100 seviyesine yaklasmuistir (26).

Tam onarim ameliyatlar1 anatomik patolojilerin giderilmesi prensibine dayanir. Bu
amacla ventrikiler septumdaki defektin kapatilmas: ve sag ventrikil ¢ikisindaki darligin
giderilmesini iceren operasyonlar yapilir. Son yillarda pulmoner darhgin giderilmesi igin
transantler yama yerlestirilmesi, pulmoner kapak ayirma, sag ventrikil- pulmoner arter kanal,
pulmoner kapak rekonstriksiyonu vb. teknikler uygulanmaktadir (27).

Palyatif ameliyatlar ise genellikle sant operasyonlarmi (pulmoner- subklavian arter
anastomozu) kapsar. Tercihen uygulandigi durumlar olsa da genellikle tam onarim ameliyatinin
uygun olmadig: durumlarda bu yontemler kullanilir. 1973 yilinda 59 bebek (zerinde yapilan
bir calismada erken donemde tam korrektif ameliyat yapilan hastalarin yasam sanslarmin
palyatif sant ameliyat1 yapilan hastalara gore daha fazla oldugunu 6ne strilmustir (28). 50°li
ve 60’ yillarda gerceklestirilen ameliyatlarin uzun vadeli etkileri Gizerine yapilan ¢alismalar
bu ameliyatlarin sag ventrikul disfonksiyonu kaynakli pulmoner yetersizlik, egzersiz
intoleransi, ventrikuler disritmiler ve distk insidansta da olsa ani 6limlere sebebiyet verdigini
ortaya koymustur (29-32). Bahsedilen patolojilerde transanuler yama ve ventrikiilotomi’nin
ciddi katkis1 oldugu dustnuldigiinden alternatif yaklasimlar aranmistir. 90l yillarda pulmoner
kapak ile ilgili girisimler icin transatriyal ve transatriyal-transpulmoner yaklasimlar revize
edilmistir (16, 33-35).

Hastaligin tedavisinde yapilacak girisimin secilmesi kadar 6nemli bir baska detay ise
karar verilen girisim icin en uygun zamanin belirlenmesidir. Yapilan ¢calismalar pulmoner atrezi
ile birlikte seyreden Fallot tetralojisiyle dunyaya gelmis bir yenidoganda akcigerlere kan akis1
stabil olmadigindan bebek hastaneden ¢ikarilmadan cerrahi mudahale yapilmas: gerektigini
belirtmektedir. Pulmoner kapagin bulunmamasi ile birlikte seyreden FT’nde de zamanlama
benzer sekildedir. Komplike olmayan FT’de tam cerrahi onarimin 6.- 12. ay arasinda
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gerceklestirilmesi uygun iken, atrioventrikiler septal defekt ile birlikte seyreden FT’nin
tedavisi icin daha ge¢ donemler uygun bulunmustur (10).

Son yillarda hastaligin cerrahi tedavisinde meydana gelen degisikler genclerde hatta
yenidoganlarda bile FT’nin tam onarimini1 mimkin kilar hale gelmistir. Sadece FT’nin degil
major arterlerin transpozisyonu gibi pek cok karmasik kardiyak hastaligin tedavisinde de benzer
sekilde erken yasta ameliyat uygulanabilmesi mimkun hale gelmistir (36). Baz1 merkezler yeni
doganlarda ve geng bebeklerde sistemik- pulmoner arter santi konstriksiyonu, balon
dilatasyonu veya sag ventrikil ¢ikisina stent yerlestirilmesi uygulamalarini yaparak palyatif
cerrahiye devam eder ve intrakardiyak onarimi ertelerler (37). Fakat bazi arastirmacilar bu
palyatif yaklasimi sag ventrikul tzerine uzun sureli asir1 fazla basing yuklenmesi ve kalict
siyanozdan dolay:1 dezavantajli bulurlar. Uzun sireli hipokseminin kardiyomiyotoksik
dejenerasyon ve intersitisyel fibrozis’e sebep oldugu bilinmektedir. Bu iki durum ise
myokardiyal disfonksiyon ve ventrikuler aritmilerde rol oynar. Yine bu fikre muhalefet eden
arastirmacilar, erken palyasyonun siklikla ¢ikis yolu prosedrleri uygulamalarini gerektirdigini,
erken bypass cerrahisinin yenidogan beyni (izerine olan olumsuz etkilerini, kiiglik bebeklerde
postoperatif iyilesmenin uzadigmi, siklikla komplikasyonlarla karsilagildigini ve tim bu
faktorlerin uzun vadede ortaya ¢ikaracagi olumsuz sonuclar isaret ederek savlarina dayanak
saglarlar (38, 39). 2020 yilinda primer onarim veya inisiyal palyasyon yapilan 53 hasta tizerinde
yapilan bir ¢alisma sonucunda ise semptomatik FT’nin tedavisinde, tedavinin pulmoner kapak
halkasmin boyutuna gore bireysellestirilmesi 6énerilmistir (40).

FT’nin onariminin ardindan ortaya ¢ikan en yaygin ge¢ sonuclardan birisi pulmoner
kapak regurjitasyonudur (PKR). PKR ise progressif dilatasyon, sag ventrikul disfonksiyonu,
aritmi, kalp yetmezligi vb. pek cok ciddi patoloji ile sonuclanabilir. Geleneksel yaklasimda bu
problem kardiyopulmoner bypass (KPB) ve kardiyoplejik arrest ile ¢6ztilmeye calisilir. Fakat
bu kez de uzun slren operasyonlar ve KPB ile ilgili yan etkiler ortaya ¢ikar. Son yillarda
KPB’nin olumsuz etkilerini elimine etmek adina kapak hastaliklarina perkitanéz yaklasima
olan ilgi artmstir. Yapilan bir calisma kateter bazli ve cerrahi yaklasimlarin birlikte
kullanilmas ile yukarida bahsedilen olumsuz etkilerden kagmilabilecegini ileri sirmustir (41).

Sonug ve Fallot Tetralojisi 'nin Gelecegi

Fallot tetralojisi konjenital kalp hastaliklar1 arasinda 6nemli yer tutan hastaliklardan
birisidir. Hastalik 17. YUlzyilda tespit edilmis, 19. yiizyilda isimlendirilerek bugiin gecerli olan
tanimina kavusmus, 20. ylzyilin ortalarinda ise cerrahi olarak tedavi edilmeye baslanmistir (1,
8, 24).

Cerrahi tedavinin aktif olarak kullanildig: yaklasik son 70 yilda pek cok gelisme
yasanmis ve bu gelismeler cerrahi uygulamalarda degisikliklere sebep olmus olsa da palyatif
ya da tam onarim cerrahisi arasinda se¢im yapmak gibi halen tartismali durumda olan konular
vardir. Bu derleme de farkli goruslere yer verilmis ve goruslerini dayandirdiklari noktalar
acikca belirtilmistir.

Verilen tum bu bilgiler g6z 6ntine alindiginda yapilacak operasyonun tipi, zamani ve
yaklasim tarzmi belirlemek cok 6nemli ve zorlu bir sdrectir. 2019 yilinda yapilmis bir
calismadan elde edilen baz: sayisal bilgileri 6nline alirsak;

- FT’li hastalarin %75,2’sinde tam cerrahi onarim uygulanirken, %24,8’inde
asamal1 onarim uygulanmistir.
Sag ventrikil c¢ikis yolunda daralmanin rahatlatilmas: igin hastalarin
%64,7’sinde transanuler yama uygulamasi, %17,2’sinde pulmoner kapak ayirma
teknigi, %18’inde ise sag ventrikil- pulmoner arter kanali uygulamasi
yapilmstir.

Hastalarin %4,4°0 tekrar ameliyat edilmistir.
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Tim sebeplerden kaynaklanan mortalite oran1 %9,8°dir (18).

Goruldugu Uzere elde edilmis tim bilgilere, deneyimlere, verilere, gelistirilmis
yontemlere ragmen FT’de cerrahi yaklasimin tirl halen kesinlik arz etmemektedir. Tedavi tur
hastanin durumu ve hekime gore degiskenlik gostermektedir.

Bununla birlikte FT’li bireylerin yasam siresinin uzamasi, bu Kisilerin topluma
katilmasinda artisa sebep olacak ve blylk oranda gen kaynakli olan bu hastaligin toplum
icindeki insidansimi hizla artiracaktir. Populasyondaki FT’li bireylerin sayisindaki artis,
tedavinin 6nemini daha da artiracak ve tedavideki her ilerleme daha c¢ok sayidaki insani
etkileyecektir. Bu noktada tedavi seceneklerinin artirilmasi ve gelistirilmesinin 6nemi agiktir.
Hali hazirdaki yontemleri gelistirmenin yaninda farkl ¢ikis yollari da arayan bilim insanlari
son zamanlarda dikkat cekici bir ivme yakalayan kateter bazli midahaleleri odak noktasina
almigtir. Literattirde 6nuimizdeki 20 yil icerisinde FT’nin kateter bazli miidahaleler ile tedavi
edilebilecegini 6ne suren ¢alismalar bulunmaktadir (42, 43). Bu durum en az cerrahi miidahale
ile en fazla verim elde etmek temel amaciyla da uyumludur.

Toplumda hizla artan FT’ni tedavi etmenin yaninda hastaligin sayisal artisin1 6nleme
konusunda yapilacak c¢ahsmalar da faydali olacaktir. Her ne kadar konjenital kalp
hastaliklarinda etkili olan mutasyon sayisi ¢ok fazla olsa da hastalikta etkili olan bazi 6nemli
genler bilinmektedir. Bu genlerin eliminasyonu ve nesilden nesile aktarilmasimi engellemeyi
hedefleyen genetik calismalar da en az cerrahi tedavinin gelistirilmesi kadar biyik 6énem arz
etmektedir. Bu genetik ¢alismalar igin deney hayvanlar: Gizerinde olusturulacak yeni modeller
daha verimli sonug elde etmek adina yararl olabilir.

Son 70 yilda cerrahide kaydedilen ciddi ilerlemeler sayesinde FT ile dogan bireylerin
yasama sureleri artmig ve neredeyse tamami yetiskinlige erigmistir. Bu durum FT’nin
toplumdaki gorulme sikligimin artacagi ve belki de yeni mutasyonlarla, yeni anomalilerle
seyredebilecegi gercegini g0zler Ontine sermektedir. Hastaligin etiyolojisinden teshisine, tedavi
tekniklerinden komplikasyonlarina kadar elde edilecek her veri degerlendirilmeli ve
teknolojiden azami derecede faydalanilarak cerrahi midahale mimkin olan en dustk seviyeye
getirilmelidir.
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