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Kalp yetmezIigi kilavuzlari hastalari asemptomatik, semptomatik ventrikiler disfonksiyon, ejeksiyon fraksiyonu korunmus kalp yetersizlikli alt gruplar
olarak siniflandirmistir. Bu ¢alismada bu yaklasim atrial switch uygulanmis komple transpozisyonlu hasta grubunda uygulanmis ve bu klasifikasyonun
sistemik sag ventrikile sahip hastalara uyumu arastiriimistir. Bu ¢alisma atrial switch sonrasi stabil hasta grubunu kapsamakta olup hasta gruplari
korunmus veya bozuk sistolik fonksiyon (fractional alan degisikligi>0,40 vs<0,40), semptom yoklugu veya varligi, trikiispit yetersizligin yoklugu veya
varligi ve normal veya artmis beyin natritiretik peptid seviyelerine (BNP) gére siniflandiriimistir. 42 katiimcidan 22’sinde (%52,4,ortalama yas 18,2+/-
2,8 yil) sistolik fonksiyonu korunmus, 20’sinde (%47,6) sistolik fonksiyonu bozuktur. Sistolik fonksiyonu bozuk hastalardan 10 hasta ise (%23,8)
asemptomatik sag ventrikdl disfonksiyonuna sahiptir. Sistolik fonksiyonu korunmus asemptomatik hastalarda diger hasta gruplarinda daha siklikla
belirgin trikiispit regirgitasyonu ve (p=0,04) ve BNP degerlerinde artis gériilmektedir. Normal BNP degerleri tiim hastalarda (odds orani 6,4, %95;
glvenilirlik araligi 1,03-39,1, p=0,04) ve asemptomatik hastalarda (odds orani 14,4, %95; givenilirlik araligi 1,2-176,2, p=0,03) olacak sekilde sag
ventrikil disfonksiyonunun korundugunu éngdrmektedir. Sistolik fonksiyonu korunmus kalp yetersizligi semptomlari trikiispit yetersizligine sahip 3
hastayi kapsayacak sekilde 5 hastada (%11,9) vardir. Sonug olarak asemtomatik sag ventrikil disfonksiyonu ve sistolik fonksiyonu korunmus kalp
yetersizligi semptomlari sistemik sag ventrikiile sahip hastalarda siktir. BNP seviyeleri ézellikle asemptomatik hastalarda korunmus sistolik sag
ventrikdil fonksiyonunun géstergesi olarak kullanilabilir. Sag ventrikdil sistolik fonksiyonu korunmus kalp yetersizligi semptomlari siklikla belirgin
trikispit yetersizliginin bir arada bulunusu ile agiklanabilir.

Kalp yetersizliginin konvansiyonel kavraminin konjenital kalp hastaligina uygulanabilecegini gésteren pek ¢ok veri
bulunmaktadir. Pratik amagch klasik kalp yetersizligi kaynaklari hastalari asemptomatik versus semptomatik ventrikller
disfonksiyonlu grup ve ayni zamanda korunmus versus bozuk sistolik fonksiyonlu kalp yetersizligi alt gruplari seklinde
siniflandirmigtir. Ancak bu siniflandirma higbir zaman sistemik sag ventriklle sahip konjenital kalp hastalikli hastalara
uygulanmamistir. Bu nedenle, biz bu yaklagimi atrial switch sonrasi bliylk arter transpozisyonu uygulanmis stabil hastalara
BNP 6lcuimu ile birlikte sistemik sag ventrikule sahip hastalarda bu yaklasimin ne kadar uygun olacagini belirlemeye ydnelik
uyguladik.

Methodlar:

Bu prospektif galisma hastanemize rutin check-up hizmeti igin gelen Mustard veya Senning prosedurlerini gegirmis blyik
arter komplet transpozisyonlu hasta grubunu kapsamaktadir. Hastalar 2005-2007 yillari arasindan dahil edilmistir. Unstabil
klinige sahip 5 hasta; akut tasiaritmili 3 hasta, infeksiydz endokarditli 1 hasta, siddetli pulmonar hipertansiyona sekonder kalp
yetersizligi olan 1 hasta calisma disi birakilmistir. Vaka 6zgegmisleri dzellikle semptomalara érnegin istirahat veya bos
zaman aktivitelerini kisitlayici yorgunluk, ¢carpinti veya gégus agrisina ydnelik toplanmistir.

Ekokardiyografik ¢alismalar diger sonuglardan bagimsiz olarak tek tecriibeli operatér tarafindan (P. S.) yapiimistir. Sag
ventrikiler end-sistolik ve end-diastolik kavite alanlar apikal 4-chamber gériintli seklinde izlenmis ve sag ventrikiler sistolik
fonksiyon fraksiyonel alan degisikligi ile (FAC) elde edilmistir. Triklspit yetersizligi siddeti renkli Doppler akim gorintileme
ile hesaplanmig olup yok, hafif, orta ve siddetli derecelerde evrelendirilmigtir. Anlamli trikispit yetersizligi orta ve siddetli
trikUspit yetersizligini kapsamaktadir.

Vendz kan érnekleri antekubital venden sabah >30 istirahatten sonra toplanmistir. Numune toplanmasi ve hazirlanmasi
Ureticilerin uygun gérdiigu ticari uygun kitlerde yapilmistir. BNP konsantrasyonlari immunoradiometrik ayarlarin kullanimi ile
Olgllmustdr. Laboratuarimizda normal degerlerin st limiti 18,4 pg/mL dir.

Hastalar 1) Korunmus veya bozuk sistolik disfonksiyon (FAC>40 vs<40) 2)Semptomlarin yoklugu veya varligi (New York
Heart Association functional class 1 vs 2

3)Triklspit reglrgitasyon yoklugu veya varligi 4)BNP seviyesinin normal veya artmis olmasi (>18,4 vs <18,4 pg/mL)
olmasina gére siniflandiriimigtir.

Daha énceki arastirma baz alinarak ve serilerimizdeki 10 komplike olmayan hastalarin (%23,8) minimum FAC degerine gére
normal FAC alt degeri 0,40 kabul edilmistir. Komplike olmayan hasta gruplarina bakildiginda gasta gruplari 1)normal
natriliretik peptid degerlerine sahiptir 2)NYHA class 1 igerisindedir 3)Triklspit yetersizligi hafif dereceden fazla degildir
4)Anjiotensin konvergen inhibitérii almamaktadir 5)Sol ventrikiler traktus obstruksiyonu, veya leakage sahip degildir.

Bu hastalar diger hastalardan ameliyat yasi, takip stresi ve Mustard ve Senning prosedirleri orani agisindan farkliliga sahip
degildir.

Hasta alt gruplari 1) Korunmus veya bozuk sistemik sag ventrikiler disfonksiyon 2) Asemptomatik sag ventrikiler
disfonksiyon 3) Sistolik fonksiyonu korunmus kalp yetersizligi semptomlari seklinde klinik ve ekokardiyografik karakteristikleri
ve ayni zamanda BNP degerleri ile tarif edilmigtir.

Sonuglar:
Komplet transpozisyona sahip 42 hasta (31 erkek, 11 kadin), 14 Mustard prosediriini ve 28 Senning preosedirin( takiben
analize dahil edilmistir. Ortalama yaglari 20,8 +/-3,7 yildir. Operasyon sonrasi ortalama takip slresi 18,2+/- 2,8 yildir.



Ortalama FAC degeri 0,39+/-0,09 ve ortalama BNP degeri 18,8+/- 18,8 pg/mL dir. Kadinlar erkeklerden daha fazla BNP
degerine sahiptir (31,5+/-27,8 vs 14,3+/-9,9 pg/ml,p=0,02). BNP degeri ve FAC arasinda belirgin bir korelasyon
bulunmamaktadir (R=-0,66, p<0,01; Sekil 1). Yirmi hasta (%47,6) bozuk sistolik fonksiyona, 10 hasta (%23,8) semtomatik
sag ventrikiler disfonksiyona ve diger 10 hasta (%23,8) asemptomatik sag ventrikiler disfonksiyona sahiptir.

Toplam 27 hasta (%64,3) asemptomatik (NYHA klas 1) ve 15 (%35,7) semptomatik (NYHA klas 2) tir. NYHA klas 3 ve 4
grubundan hasta bulunmamaktadir. Semptomlar 10 hastada yorgunluk (%74), 8 hastada dispne (%53), 6 hastada tasikardi
(%40) ve 2 hastada gdgUs agrisi (%13) seklindedir. Yirmiiki hasta (%52,4) belirgin triklispit yetersizlijine ve 11 hasta
(%26,2) artmis BNP degerlerine sahiptir. Hastalarin sag ventrikiler fonksiyona, semptomatik statiye, trikiispit yetersizligi ve
BNP degerlerine goére klasifikasyonu Sekil 2'de gésterilmistir.

Sistolik fonksiyonu korunmus hastalar (FAC) sistolik fonksiyonu bozuk hastalardan cinsiyet, yas, takip siresi, Mustard vs
Senning prosedurd, sol ventrikUler trakt obstruksiyonu veya ventrikiiler septum defekt varligi agisindan ayrilmamaktadir.
Bozulmus vs korunmus sistolik fonksiyonu olan hastalarda ortalama FAC ve BNP degerleri sirasiyla 0,31+/-0,06 vs 0,46+/-
0,06 ve 26,9 +/-22,5 vs 11,4+/-6,9 dur (p<0,01).

Belirgin triklspit yetersizligi bozuk sistolik fonksiyonlu hastalarda korunmus sistolik fonksiyonlu hastalara kiyasla daha siktir
(14 vs. 8 hasta, p=0,02). BNP degerleri bozuk sistolik fonksiyonlu 9 hastada normal sistolik fonksiyonlu 2 hastaya kiyasla
elevedir (p<0,08). Normal BNP degeri (odds ratio 6,4, %95, guvenilirlik araligi 1,03-39,1, p=0,04) cinsiyet, semptomlarin
yoklugu veya belirgin triklispit yetersizliginin aksine multivariasyonlu regresyon analizinde sistemik ventrikilln sistolik
fonksiyonun korunmus sistolik fonksiyonunun gdstergesidir.

Sistolik fonksiyonu korunmus asemptomatik hastalara (n=17) kiyasla asemptomatik sistemik sag ventrikiler disfonksiyon
(n=10) daha siklikla kadinlarda (2 vs 5, p=0,03) olup daha siklikla ylksek triklispit yetersizligine (5 vs 7, p=0,04) sahiptir.
BNP degerleri asemptomatik sistemik sag ventrikiler disfonksiyonlu 5 hastada asemptomatik sistolik fonksiyonu korunmus 1
hastaya kiyasla artmigtir (p=0,008). Sadece normal BNP degerleri asemptomatik hastalarda bagimsiz olarak korunmus sag
ventrikiler fonksiyonun gdstergesidir (odds ratio 14,4, %95, guvelirlik araligi 1,2-176,2, p=0,02).

Sag ventrikiler disfonksiyonlu asemptomatik ve semptomatik hastalar arasinda klinik, ekokardiyografik ve ayni zamanda
BNP degerleri acisindan istatiksel olarak anlamli farklilik bulunmamaktadir.

Korunmus sistolik fonksiyon ile kalp yetersizligi semptomlari 5 hastada bulunmaktadir (%11,9). Bunlar arasinda t¢ hasta
belirgin trikiispit yetersizligine sahiptir. Bir hastada belirgin sol ventrikil ¢ikis traktist obstruksiyonu izlenmektedir. Bu hasta
kalp yetersizligi semptomlarina, normal sistolik fonksiyona ve ylksek BNP degerlerine sahip tek hastadir. Genel olarak
sistolik fonksiyonu korunmus kalp yetersizligi semptomlarina sahip hastalar klinik karakteristikleri, sol ventrikiler traktus
obstruksyonu varhgi, belirgin triklispit yetersizligi veya ortalama BNP degerleri agisindan sistolik fonksiyonu bozuk
semptomatik hastalardan ayird edilmemektedir.

Tartisma:

Bizim galismamizda %47,6 hasta bozuk sistolik fonksiyona, %23,8 hasta semptomatik sal ventrikiler disfonksiyona ve
%23,8 hasta asemptomatik sag ventrikiler disfonksiyona sahiptir. Bizim bulgularimizda diger ¢alismalara benzer olarak
Mustard ve Senning operasyonunun 15-18 yil arasinda takibinde %32-48 oraninda sistemik sag ventrikller fonksiyonda
dusis ve yine benzer oranda takipte %22-25 oraninda hastada semptomatik ventrikiller disfonksiyon saptanmigtir.
Asemptomatik sag ventrikiler disfonksiyona sahip hasta sayisi da diger ¢calismalara benzer bulunmustur.

Klasik kalp yetersizli§i datanin karsilastirmasi sistemik sad ventrikilin American guideline gére evre A kalp yetersizligi
olarak klasifiye edilmesi nedeniyle gugtir. Sistemik ventrik(lin normal sag ventrikiile kiyasla ylksek sistolik basingta
¢alisma gerekliliinden dolayi esansiyel hipertansiyon ile bazi (kisith) karsilagtirmalar yapilabilir.

Sistemik sagd ventrikiilli hastalari korunmus ya da hasarli sistolik islev bakimindan alt gruplara ayirmakta yasanan ana sorun
normal sistolik islevi tanimlayan noktayi saptamaktir. Glnki sistemik sag ventrikil belirli bir geometri ve fonksiyona sahip
olmakla birlikte tanimsal olarak “normal” degildir.

Biz normal ejeksiyon fraksiyonu alt limitini Mustard operasyonu sonrasinda 14 yil boyunca g6zlenmig 58 kisilik bir hasta
grubunda 0.42 olarak belirlemis olan Hurwitz’ in klasik ortalamasini ve komplikasyon tagimayan hasta alt grubumuzdaki en
disik degerin 0.40 olmasini baz alarak, sistemik sag ventrikiliin hasarli fonksiyonlarini tanimlamak igin 0.40 FAC degerini
kullandik. Bu ayni zamanda pulmonar yiksek tansiyon hastalarinda ekokardiyografi ile 6lgtilmis normal sag ventrikiler FAC
degerinin alt limiti, ve ayrica 1200 normal denekten alinan verilerle Pfisterer tarafindan radyonukleid anjiyografi ile
tanimlanmig olan anatomik pozisyonundaki sag ventrik(l icin normal atim bélimantn alt limiti ile de uyum gdstermekteydi.
Ancak bu referans noktasi Chow’ un son ¢galismalarinda 0.45 olan atim béliminden daha dlsik ve anatomik sag
ventrikUlerler icin Amerikan Ekokardiyografi Birligi tarafindan énerilen 0.32 degerinden daha yiksekti.Yikseltiimis BNP
seviyeleri tim grupta ve semptom tagimayan hastalarda sistemik sag ventrikiilde sistolik islev bozuklugunu isaret etmigtir.

Galismamiz belli alanlarda sinirliydi. FAC sag ventrikiler islev icin ancak kaba bir tahmin éne siirmektedir ve manyetik
rezonans goérlintilemede ejeksiyon fraksiyonu degerlendirilmesi igin altin standart sayilmaktadir. Ancak bunun aksine,
ylksek basing uygulanmis anatomik sag ventrikillerde manyetik rezonans goérintileme kullanilarak él¢ilmis olan sag
ventrikller ejeksiyon fraksiyonu ile uyum gdéstermistir ve global sistemik sag ventrikiler islevinin basit bir niteliksek
ekokardiyografi bazl dederlendirmesi bile atim béliminden alinan manyetik rezonans ile uyum gdstermistir.

Ustelik, uzun siireli klinik geri bildirim verilerinin bilyilk gogunlugu sistemik sag ventrikdil islevinin basit niteliksel
degerlendiriimesine dayandiriimistir. Sistolik islev bozuklugunun tanimi rastlantisaldi, ancak esas alinan FAC degerleri daha
Onceki galismalarin dikkatlice gézden gegcirilmesi ve gériinirde komplikasyon tasimayan hasta altgrubundan alinan verilerin



baz alinmasi sonunda belirlenmistir.

Konjenital kalp rahatsizli§i tasiyan hastalarda bir islevsel yetenek veya aktivite indeksi kullanmak, NYHA fonksiyonel
siniflandirma yerine tercih edilse bile, bunun kullanimi bizim serimizdeki (grubumuzdaki) klasik kalp yetmezliginin
siniflandinimasi uygulamasini belli él¢tide sinirli hale getirirdi.

Sekil 1. Sistemik sag ventrikile sahip hastalarda Mustard veya
Senning operasyonu sonrasinda BNP ve FAC degerlerinin
karsilastirimasi. Kadinlar halka ve erkekler ¢arpraz ile ile tarif
edilmigtir. Kadinlar erkeklere kiyasla yuksek BNP degerlerine sahiptir
(31,5+/-27,8 vs 14,3+/-9,9 pg/ml, p=0,02). BNP degeri ve FAC
arasinda anlamli iliski genel olarak tim grupta (R=-0,66, p<0,01) ve
ayrica kadinlarda (R=-0,89, p<0,001) ve erkeklerde (R= -0,54,
p=0,002) ayri ayri olarak vardir.

Sekil 2. Sistemik sag ventrikile sahip hastalarda Mustard veya
Senning prosedirlerini takiben klasifikasyonu 1) korunmus veya bozuk
sistolik fonksiyon (fraksiyonel alan degisikligi (FAC)>0,40 vs <0,40), 2)
semptomlarin yoklugu veya varligi (NYHA fonksiyonel sinif 1 vs >2), 3)
trikUspit yetersizliginin yoklugu veya varligi (yoklugu veya hafif
derecede olmasi vs

orta veya siddetli derecede olmasi) ve 4)normal veya eleve BNP degerleri (>18,4 vs <18,4 pg/ml). Sistolik fonksiyonu
korunmus 22 hastadan sadece 2’sinin sistolik fonksiyonu bozulmus 20 hastadan 9‘una kiyasla BNP degerlerinde artis
olduguna dikkat ediniz (p<0,008).

Tablo: Hastalarin Demografik ve bazal hemodinamik parametreleri



