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« 15 yas, erkek hasta

- SIKAYETI
Ishal, g6z kapaklarinda ve bacaklarda siglik



HIKAYESI

2,5 yasinda ekstrakardiyak Fontan prosediri uygulanmis konjenital
kalp hastaligr (gift girisli sol ventrikdl, pulmoner atrezi, hipoplazik
sag ventrikiil, genis VSD, hafif sol AV kapak yetersizligi, hafif sag
AV kapak yetersizligi) tanisi olan hastanin 2 giindiir olan glinde
ondan fazla sayida sulu gayta sikayeti varmis. 3-4 kez yedigini igerir
tarzda kusmasi olmus. Goz kapaklarinda ve bacaklarinda sislik

olmus.



HIKAYESI

Ates ylksekligi olmasi lzerine 6zel bir hastaneye basvurmuslar.
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mevcut tanisi hedeniyle ¢ocuk kardiyoloji ve gastroenteroloji olan

merkeze sevki planlanarak tarafimiza yonlendirilmis.



OZGECMIS

 Prenatal: Annenin 3. gebeligi. Gebeligi boyunca diizenli doktor ve

USG kontrolii var. Ila¢ ya da enfeksiyon dykiisii yok.
« Natal: Miadinda, C/S ile, 49 cm, 3650 gr olarak dogmus.
» Postnatal: Dogar dogmaz aglamis. YDYBU yatigi olmus.
« Beslenme: Ilk 6 ay yalnizca anne siitii almis.
* Asilari: Takvime uygun yapilmis.

« Alerji, parazit dykdusdu yok.



OZGECMIS

« 2 gunlikken sant ameliyat, 6 aylikken Glenn ameliyati uygulanmis, 2
yasinda ¢ift girisli sol ventrikil, pulmoner atrezi tanisiyla Fontan

ameliyati uygulanmig . 7 yasinda sol pulmoner artere stente takilmis.

 Dizenli kullandigi ilaglar: Aspirin 1x100 mg, Spironolakton 1x25 mg,
furosemid 1x20 mg, budesonid 2x2 tb ( 5 yildir kullaniyor)
lansoprazol 1x20 mg,kalsiyum , folik asit, magnezyum, multivitamin

ve D vitamini.



SOYGECMIS

* Anne: 37 yasinda, lise mezunu, sag-saglikli
« Baba:41 yasinda, lise mezunu , sag-saglikli
* Anne ile baba arasinda akrabalik yok.

« 1.¢ocuk: 17yas, kiz, sag-saglkli

« 2.cocuk:Hastamiz

 3.¢ocuk:13yas, kiz, sag-saglikli

* Ailede sirekli hastalik yok.



FIZIK MUAYENE

« Ates: 36,7 °C

« Nabiz: 113/dk

« TA:95/67 mmHg

« S5S:24/dk

« Saturasyon: %93 (Oda havasinda)

 Kilo: 31 kg (Agirhk Persentili : < 0.02 Agirhk SDS : -4 SDS )
* Boy: 132 cm (Boy Persentili: < 0.02 Boy SDS: -5,15 SDS)
e Beden kitle indeksi: 17,7



FIZIK MUAYENE

« Genel Durum: Genel gorunim iyi.

« Cilt: Deri rengi normal. Sarilik, morarma, petesi, purpura renk
degisikligi alani, hemanjiom, avug igi eritem yok. Cilt altinda
krepitasyon yok. Pretibial +2 gode birakan 6dem mevcut.

 Bas-Boyun: Sag ve sagh deri dogal. Kafa yapisi simetrik,
tortikolis, kitle yok. Juguler venéz dolgunluk var.

« Gozler: Bilateral isik refleksi dogal pupiller izokorik. Bifiissiir
ddemi mevcut.

« KBB: Burun akintisi yok. Orafarenks ve tonsiller dogal .



FIZIK MUAYENE

Dolagim: S1,52 dogal. Ek ses yok. Ufiiriim yok. Femoral arter

nabizlari +/+ siyanoz yok.
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deformitesiyok. Skar izi mevcut.

Karin : Hassasiyet, defans, rebaund yok. Batin distansiyonu
mevcut. Karaciger kot altinda 3 cm sert palpe ediliyor.

Splenomegali yok
Sinir: Biling agik iletisim, yonelim, ¢cevreyle ilgi normal.
Iskelet: Cilt alti yag dokusu azalmig. Kasektik gorinimii var.

Iskelet anomalisi yok. Ayak parmak aralarinda deskuamasyon ve

tirnaklarda hiperkeratoz mevcut.



- ON TANILAR?
e EK TETKIKLER?



LABORATUVAR

*  Hemogram
WBC (Lokosit) - 4,92 x103/4L *  Kan Gaz
NEU (Notrofil Sayisi) - 3,810 x10°3/4L .« pH-7,393(+)

LYM (Lenfosit Sayist) - 0,410 x10°3/,L = PCO2 - 41,8 mmHg
. Laktat - 11 mg/dL

HGB (Hemoglobin) - 11,70 g/dL «  cHCO3st - 24 mmol/L

MCV (Ortalama Eritrosit Hacmi) - 66,00
fL

PLT (Trombosit) - 262 x10”3/4L

« Akut Faz Reaktanlari
Sedimentasyon - 4 mm/h

CRP - 56,07 mg/L



LABORATUVAR

Biyokimya:
Aclik Kan Sekeri (AKS) - 90,3 mg/dL
«  Urea - 15,9 mg/dL
BUN (Kan ire azotu) - 7,43 mg/dL
Kreatinin - 0,32 mg/dL
« Bilirubin, Total - 0,3 mg/dL
Bilirubin, Direkt - 0,11 mg/dL
Bilirubin, Indirekt - 0,19 mg/dL
AST (SGOT) - 24,6 U/L
ALT (SGPT) - 22,4 U/L
GGT - 34 U/L
ALP(Alkalen Fosfataz) - 56 U/L

LDH - 168 U/L

Protein, Total - 30,7 g/L
Albumin - 17,9 g/L

Globulin - 12,8 g/L

Sodyum (Na) - 139 mmol/L
Potasyum (K) - 3,35 mmol/L
Klor (Cl) - 107 mmol/L

Kalsiyum - 6,9 mg/dL

Diizeltilmis Kalsiyum - 8,67 mg/dL
Magnezyum (Mg) - 1,02 mg/dL
Fosfor (P) - 5,3 mg/dL

Urik asit - 2,8 mg/dL



LABORATUVAR

Tam Idrar Tetkiki - Diski incelemesi
Renk - ACIK SARI «  Digki Kiltird - Kiltir: Salmonella ve Shigella
- pH-60. iremedi.

Dansite - 1013 . Gram Boyama - Lokosit ve Eritrosit goriilmedi.

Kan - NEGATIF(-)
Léokosit - NEGATIF(-)
Glukoz - NEGATIF(-)

« Protein - NEGATIF(-) mg/dL
Keton - NEGATIF(-) mg/dL
Nitrit - NEGATIF(-)

* Urobilinojen - NORMAL
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EKOKARDIYOGRAFI

« Extrakardiyak Fontan uygulanmis kompleks konjenital kalp
hastaligi

« Cift Girisli Sol Ventrikil + Pulmoner Atrezi

 Sol Pulmoner Artere Stent ( Fontan operasyonu sonrasi)
* Sol AV kapak yetersizligi (hafif)

« Sag AV kapak yetersizligi (hafif)



PATOLOJIK BULGULAR

 Fontan dolagimi uygulanmis konjenital kalp hastaligi

« Ishal, g6z ¢evresinde ve bacaklarda siglik

 Periorbital 6dem, pretibial +2 6dem, juguler venéz dolgunluk,
kasektik gorinim

 Elektrolit dengesizligi
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KLINIK SEYIR

« Fontan dolasimina sahip ishal, ddem sikayeti ile bagvuran elektrolit
dengesizligi olan hastanin protein kaybettiren enteropati tansiyla servis
yatigi yapild.

« Cocuk gastroenteroloji bolimine danisilarak tedavisinde 2-3 gr/kg/gln
protein ve orta zincirli yag asidinden zengin ve tuzsuz olacak sekilde diyefi

diizenlendi.
« Albumin replasmani yapildi. Ek doz furosemid uyguland:.
« Hipomagnhezemisi gastroistestinal sistemden kayip olarak degerlendirildi.

« Sildenafil 3x 20 mg baslandi.(2 mg/kg/giin)



KLINIK SEYIR

 Kulak agrisi olan hastaya Kulak Burun Bogaz klinigi ile konsdilte

edilip otit tedavisi diizenlendi.

 Ayak tirnaklarinda ve parmak aralarindaki lezyonlari mantar
olarak degerlendirildi dermatoloji klinigine danisilarak tedavisi

diizenlendi.
« 10 giin servis yatiginin ardindan taburcu edildi.

 Pulmoner arter darligi oldugu igin sol pulmoner arter stentine

balon anjioplasti yapilmasi planlandi.






Fontan operasyonu, fonksiyonel veya anatomik tek ventrikiild olan

hastalarda uygulanan cerrahi islemdir.

Anatomik olarak biventrikiler tamir imkani olmayan kompleks
konjenital kardiyak malformasyonlarda, sistemik venoz kanin (
suiperior vena cava- inferior vena cava ) pulmoner dolasima

yonlendirilmesidir.

Ilk olarak 1971'de trikiispit atrezisi olan hastalar igin

tanimlanmistir.



FONTAN DOLASIMI
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FONTAN SIRKULASYONU UYGULANABILECEK
HASTALIKLAR

« Trikuspit atrezisi- sag atriyoventrikiler baglanti yoklugu
* Mitral atrezi- sol atriyoventrikiler baglanti yoklugu

« Tek/soliter ventrikiil (univentrikiiler kalp )
« Gift girisli sol ventrikiil

« Cift girigli sag ventrikiil

« Hipoplastik sol kalp anomalisi

« Pulmoner atrezi intakt ventrikiler septum- hipoplazik veya rudimenter sag
ventrikil

« Hipoplazik sag veya sol ventrikil+ VSD
* Unbalanced AV septal defekt,ileri Ebstein anomalisi

« Uzak/ Non- comitted VSD, hipoplazik ventrikiil ve PS ile birlikte olan TGA,
CTGA,DORYV gibi patolojiler



Fontan dolagimi olan hasta popllasyonunun 50.000 ila 70.000
hasta oldugu ve hastalarinyiizde 40" inin 18 yasin lizerinde oldugu

tahmin edilmektedir.

Postoperatif 15-20 yillik sagkalim oranlari 7% 60 ila 85

arasindadir.

Fontan prosedirind takiben, kani pulmoner arter dolagsimina sevk
edecek bir ventrikiler pompa bulunmadigindan, sistemik venéz
basin¢lar normal biventrikiiler dolasiminkilerle

karsilastirildiginda yikselir.

Kardiyak debi, 6zellikle fiziksel efor sirasinda iki ventrikdil

dolasimi olan kisilere gore normalden daha distiktdr.



KARDIYOVASKULER KOMPLIKASYONLAR

« Siyanoz ve santlar

« Aritmiler

« Kalp yetmezligi

« Aftriyoventrikiler kapak yetersizligi
* Tromboz

« Kanama

« Venozyetmezlik



SOLUNUMSAL KOMPLIKASYONLAR

 Restriktif akciger hastaligi
* Plastik bronsit



GASTROINTESTINAL KOMPLIKASYONLAR

Fontan sonrasi karaciger fibrozu veya sirozu olan hastalar
¢ogunlukla asemptomatiktir ve karaciger enzimlerinde yiikselme

olabilir.

Karaciger ultrasonu, MRI veya BT de radyolojik anormallikler

bulunabilir.

Fontan ameliyatindan sonra hastalarin yiizde 3 ila

bildirilmistir.
Haftalar veya yillar iginde ortaya ¢ikabilir, ortalama gorilme

siresi Fontan'dansonra 3.5 yildir.



PROTEIN KAYBETTIREN ENTEROPATI

Diyare, periferik ddem, karin agrisi ve sigkinlik, plevral
efiizyonlar, perikardiyal efiizyonlar ve asit ile bagvurabilirler.
Besin malabsorbsiyonu ile birlikte PLE 'de gériilen bagirsaklardan
protein kaybi, hipoalbiiminemi, lenfopeni, hipogamaglobulinemi,
pithtilasma anormallikleri, bozulmus biyime ve azalmis kemik

yogunluguna yol agar.



PLE geligimi igin ¢cok faktorld bir hipotez tanimlanmigtir.

Birincil hasar genellikle kronik venéz tikanikhga bagl lenfatik
asiri yuklenme ve gastrointestinal mukozanin zayif perfizyonu ile
disik kardiyak debidir.

Mezenterik vaskiiler direng, yiksek vensz basinglara bagli

vaskiiler konjesyon PLE'li hastalardabelirgin sekilde artar.



PLE tanisi igin altin standart, klinik 6zelliklerin (6rn. ishal, periferik
odem, karin agrisi ve siskinlik, asit ve plevral veya perikardiyal
efiizyonlar) laboratuvar ile dogrulamasidir (orn. disik albiimin

ve Alfa-1-antitripsin diizey artmis 24 saatlik klirens)

Fontan operasyonu hakkinda tecribe sahibi gastroenterolog ile
konstiltasyon onerilir. Gastrointestinal semptomlarin diger nedenleri

dislanmalidir.

PLE, Fontan sonrasi kalp nakli igin bir gosterge olarak kabul edilir.

PLE teshisinden sonraki bes yillik sagkalim yiizde 50 civarindadir.



Anemi veya demir eksikliginin tedavi edilmelidir.

Genellikle yiksek proteinli, yiksek orta zincirli trigliseritli, sodyumu
azaltilmig, disik yagli diyet onerilir.
Asiri hacim yiklenmesi durumunda semptomlari iyilestirimek igin ditretik

tedavisi onerilir.

Furosemid, mineralokortikoid reseptor

antagonisti olan spironolakton kullanihr.

Alblmin inflzyonlar: ditretik etkisini arttirmak ve semptomlari

iyilestirmek igin de kullanilabilir



Pulmoner vazodilatorler ile ( sildenafil ve bosentan ) pulmoner arterioler

direnci azaltilmas: onerilir.

Oral glukokortikoid tedavisi ( prednizon ve budesonid ) Fontan sonrasi

PLE'li hastalarda gastrointestinal protein kaybini azaltir.

Yan etki olaral hiperglisemi, hipertansiyon, adrenal supresyon ve

osteopeni goriilebilir.



Fontan dolagimi olan hastalarin bébrek komplikasyonlari, blyiime
sorunlari, gebelik takibi ve norolojik komplikasyonlar: yakindan takip
edilmelidir.



FONTAN DOLASIMI OLAN HASTALARIN
TAKIBL

« 6-12 ayda bir hemogram, biyokimya, bobrek fonksiyonlari,

karaciger fonksiyon testleri

« Yilhk elektrokardiyogram (EKG), 24 saatlik Holter
EKG monitorizasyonu

« VYillik akciger grafisi
 1-3 yilda bir Kardiyopulmoner egzersiz testi

« Obstriktif uyku apnesini taramak igin gece oksimetresi



Ventrikiler fonksiyon, kapak fonksiyonu ve Fontan baglantisini

degerlendirmek igin yillik kapsamli transtorasik ekokardiyografi

Sag atriyal veya Fontan trombusiinden sipheleniliyorsa

transozofageal ekokardiyografi

Kardiyovaskiiler manyetik rezonans



Kardiyak kateterizasyon, agiklanamayan hacim retansiyonu,
yorgunluk, egzersiz kisithligi, aritmiler, siyanoz, hemoptizi, PLE,
Fontan fizyolojisinin bozulmasi durumunda énerilir.

Sirozlu veya belirgin fibrozlu Fontan ile iligkili karaciger hastaligi

olan hastalarda karaciger hastaligi, dalak boyutu, asit ve

hepatoselliler karsinomu degerlendirmek igin diizenli karin

goriintilemesi yapiimalidir.



EVE GOTURULECEK MESAJLAR

« Fontan operasyonu, fonksiyonel veya anatomik tek ventrikiili olan
hastalarda uygulanan cerrahi islemdir.

 Fontan prosediri uygulanmis hastalarin komplikasyonlar
agisindan takiplerinde dikkatli olunmaldir.

« Ishal, karin agrisi, 6dem ile bagvuran hastalarda protein
kaybettiren enteropati akla gelmelidir.



DINLEDIGINIZ ICIN TESEKKURLER.



