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Giris: Fontan dolasimina sahip ¢ocuklarda en sik goriilen lenfatik komplikasyonlar silotoraks,
protein kaybettiren enteropati ve plastik bronsittir. Morbidite ve mortaliteyi artiran bu
komplikasyonlarin tan1 ve tedavisinde yeni lenfatik goriintiileme yontemleri ve semptomlara
yonelik tedaviler bildirilse de heniiz kapsamli rehberler bulunmamaktadir.

Amag: Fontan operasyonu yapilan hastalarda santral vendz basinglar yiikselmekte ve
kaginilmaz olarak vendz konjesyon ve kardiyak outputta azalma meydana gelmektedir. Bu
patofizyolojik degisiklikler sonucu hepatik konjesyon, siyanoz, tromboemboli, renal
disfonksiyon ve lenfatik komplikasyonlar ortaya c¢ikmaktadir. Cocuklarda lenfatik
komplikasyonlarin tanisina ve tedavisine yonelik ilk bilgiler Philadelphia Cocuk Hastanesi
tarafindan yaymlanmis ve bu hastane, ileri bakim gerektiren bu hasta grubu icin bir referans
merkezi haline gelmistir. Bu c¢alismada; konjenital kalp hastaliklart ile iligkili lenfatik
bozukluklarda, Avrupa’daki Kalp Merkezi Hastanelerinde karsilagilan komplikasyon sikligi,
hangi goriintiileme yontemlerinin kullanildigi ve tedavi seceneklerinin neler oldugunun tespit
edilmesi amaclanmus.

Metod: Avrupa’da Cocuk Kardiyoloji alaninda uzmanlagsmis 49 merkeze, lenfatik
bozukluklarin tanisinda ve tedavisinde tercih ettikleri yontemlerle ilgili toplamda 37 soruluk
bir anket gonderilmis ve verilen cevaplar giivenli bir elektronik platformda toplanarak
incelenmis.

Bulgular: Ankete davet edilen 49 kalp merkezinden; Ingiltere’den bes merkez, Hollanda ve
Italya’dan iicer merkez, Bel¢ika, Romanya, Almanya, Ispanya ve Isvigre’den ikiser merkez,
Danimarka, Estonya, Finlandiya, Fransa, Izlanda, irlanda, Letonya, Litvanya, Norveg ve
Isveg’ten birer merkez olmak iizere toplam 31 merkez (% 63) calismaya katilmay1 kabul etmis.
Bu merkezlerde, konjenital kalp hastaligi olan pediatrik yas grubundaki hastalara yillik
kardiyopulmoner bypass prosediirleri uygulanma sayis1 ortancasi 250 (IQR 178-313) olarak
bildirilmis.

Calismaya katilan tim merkezler, Avrupa genelinde lenfatik girisim konusunda 6zellesmis
merkezlerin olusturulmasi konusunda fikir belirtmiglerdir. Merkezlerin 23’0 (%74) 6zellikli
hastalar1 uzmanlasmis merkezlere sevk edebileceklerini bildirirlerken, 8 merkez (%28) kendi
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kapasitelerine giivendiklerini ve lenfatik girisimler i¢in hastalarin1  sevk etmeyi
diisiinmediklerini belirtmisler. Avrupa’da lenfatik girisimler i¢in 6zellesmis merkez sayisi
ihtiyaci agisindan biiyiik gogunlukta 1-3 merkezin yeterli olacagi yoniinde goriis bildirmisler.

Calismaya katilan 31 merkezin 11 tanesi (%35) yilda ortanca 3 kez (1-4) lenfatik embolizasyon,
cerrahi veya transkateter Hraska prosediirii gibi lenfatik girisimlerin merkezlerinde yapildigini;
7 merkez, lenfatik girisimlerin girisimsel radyologlar ve ¢ocuk kardiyologlarindan olusan
ekiplerce gerceklestirildigini; 3 merkez lenfatik girisimleri sadece girisimsel radyologlarin
yaptigini belirtmis.

Lenfatik anomalilerin tanisinda 17 merkez (%55) T2 sekansi1 agirlikli kontrastsiz manyetik
rezonans lenfanjiyografi (MRL) kullandiklarini belirtmisler. Ek olarak merkezlerin %41 ’inde
dinamik kontrastli manyetik rezonans lenfanjiyografi (DCMRL) de yapilmaktaymis. Rutin
goriintiileme aliskanlig1 sorgulandiginda ise, merkezlerin ¢ok az bir kism1 Fontan operasyonu
oncesinde veya erigkin kardiyoloji takibine gegmeden once rutin MRL yaptiklarini belirtmisler,
hi¢bir merkezde DCMRL rutin olarak uygulanmamaktaymas.

Bu calismaya katilan merkezlerde, konjenital kalp hastaliklariyla iligkili en sik lenfatik
bozuklugun silotoraks (yillik ortanca hastalik ytiikii 8, insidans1 %2.9) olarak belirtilmis. Daha
nadir goriilen diger lenfatik bozukluklardan protein kaybettiren enteropatinin toplamda
ortancas1 5 (IQR 1-10), plastik bronsitin ortancasi 2 (IQR 0-4) olarak belirtilmis. Merkezlerin
biiyiik cogunda silotoraksin tedavisinde birka¢ hafta boyunca orta zincirli trigliseritten zengin
diyet, merkezlerin yarisindan ¢cogunda okreotit ve total parenteral tedavi tercih edilmekteymis.
Protein kaybettiren enteropatinin tanisi i¢in cogu merkezde plazma albiimin diizeyleri ve diski
ornekleri tetkik edilmekteymis, goriintiileme yoOntemleri merkezlerin yarisindan azinda
kullaniliyormus. Tedavide merkezlerin 10’u (%32) lenfatik girisimsel tedavileri tercih
ediyormus, bunlardan 2 tanesi hem cerrahi hem de transkateter Hraska dekompresyonunu tercih
ederken 1 tanesi sadece transkateter dekompresyonu yapmaktaymis. 2 merkezde sadece cerrahi
Hraska dekompresyonu yapilmaktayken, bir merkez ise Fontan operasyonu esnasinda anatomik
olarak uygun goriilmesi halinde peroperatif Hraska dekompresyonu yaptiklarini belirtmis.
Sadece bir merkezde lenfovendz anastomoz yapilmaktaymis. Plastik bronsitin yonetiminde
merkezlerin  %58’i fizyoterapiyi, %52’si mukolitik tedaviyi, ancak %35’i lenfatik
embolizasyonu ve bronsiyal lavaji tercih etmekteymis.

Tartisma/sonuc: Giincel bilgiler 15181nda lenfatik bozukluklarin, hasta 6zelinde diizenlenmis
medikal, girisimsel ve cerrahi stratejilerle multidisipliner olarak yonetilmesi gerekmektedir. Bu
calismada; lenfatik girisimlerin, konusunda Ozellesmis bir veya iki girisimsel gocuk
kardiyologu veya girisimsel radyolog, anestezist, goriintiileme uzmanlari, gastroenterolog veya
gogiis hastaliklar1 uzmani, cerrah ve egitimli hemsirelerden olusan bir ekip gerektirecegi, bunun
yaninda; 6zellikli ekipman olarak, hibrid kateterizasyon MR veya kardiyak kateterizasyon-MR
laboratuarlar1 sayilabilecegi belirtilmis. Ancak; ekipman, tecriibe ve/veya uzmanlik
gerektirmesi nedeniyle tanisal MRL ve DCMRL goriintiilemeleri her merkezde
gerceklestirilememekte, degerlendirilememekte; ayrica bu prosediirlerin karmasikhigi ve
onemli sayida oOzellikli personel gerektirmesi nedeniyle; Avrupa’da bu prosediirleri
gerceklestirecek merkezi hastanelerin - gerekliligi ile her kalp merkezinin lenfatik
komplikasyonlarla ilgilenecek ayr1 bir iinitesinin olmasi gerekliligi tartisilmis ve bu 6zellikli
tedavilerin merkezilestirilmesi dikkatlice diigiiniilmesi gerektiginin alt1 c¢izilmis. Sadece



Avrupa’dan az sayida merkezin ¢alismaya katilmay1 kabul etmesi kitada genellenebilir bir
sonuca ulagilamayacagi ve tarafli cevap verilme olasiliklar1 ¢calismanin kisitliliklart olarak
belirtilmistir.

Calismada; bu 6zellikli islemleri gergeklestirebilecek merkezlerin optimal sayisina ait karar
verirken; hastalarin ihtiyaglari, saglik hizmetlerinin i¢ dinamikleri, kaynak kullanimi gibi
faktorlerle hastalarin ulagim imkani arasinda denge gozetilerek lenfatik anomalisi olan tiim
konjenital kalp hastas1 hastalarin kaliteli saglik bakimina ulagmasi saglanmasi gerektigi
sonucuna varilmis.

Yorum:

Konjenital kalp hastalig1 olan ¢ocuklarda lenfatik anomaliler; altta yatan bir genetik sendroma
bagli olarak, kardiyak cerrahi esnasinda duktus torasikusa veya toplayici lenflere travmayla
veya anormal anatomi veya hemodinamiye bagli anormal lenfatik akim paterniyle olmak tizere
iic mekanizmayla ortaya ¢ikabilmektedir (1). Bu mekanizmalarin anlagilmasi, tan1 ve tedavide
onem tagimaktadir. Bu ¢aligma, Avrupa genelindeki kalp merkezlerinde, lenfatik girigsimler
acisindan tan1 ve tedavi yontemlerinin farkliliklar1 gézden gegiren ilk ¢alisma olmasi nedeniyle
onem arz etmektedir.

Calismada atifta bulunulan, ¢ocuklarda lenfatik anomalilere ait ilk kapsaml1 yayin olarak ifade
edilen Dori ve arkadasinin makalesinde Fontan dolasimina sahip olan ¢ocuklarda lenfatik
bozukluklarin tanisi ve tedavisine yonelik uzman goriisleri bildirilmis ve semptomlara yonelik
algoritmalar olusturulmustur (2). Lenfatik goriintiilemede; agirlikli olarak T2 sekansla ¢ekilen
kontrastsiz manyetik rezonans lenanjiyografi (MRL), yavas hareket eden kan dis1 viicut
stvilarinin goriintiilenmesinde giiclii korelasyon veren, hizli ve non-invaziv bir gorintiuleme
yontemi olarak bilinmektedir ve rutin kardiyak MR goriintiilemesine eklenmesi kolaydir.
Fontan palyasyonundan once, tiim torasik lenfatik anomalilerin saptanmasi amaciyla, tiim
hastalara rutin olarak uygulanabilecek bir tarama goriintiilemesi olarak Onerilmistir (2).
Lenfatik anomalilerden siiphelenilen tiim hastalarda sistemik obstriikksiyonun dislanmasi ve
hemodinaminin degerlendirilmesi igin kardiyak kateterizasyon yapilmasi da onerilmektedir.

Konvansiyonel lenjanjiyografide lipiodol (iodinize edilmis hashas tohumu yagi) kullanilirken,
serebral inme gibi yan etkiler goriilmesi nedeniyle glncel pratikte suda c¢ozlinen kontrast
maddeler tercih edilmektedir (1). Perkiitan prosediirler; anormal lenfatik kanallarin okliide
edilmesine (yapiskan, koil veya kombinasyonlar1) ve tiim lenfatik sistemin drene edilmesine
(Hraska prosediileri) yonelik islemler olarak siniflanabilir. Uygun medikal tedavi ve potansiyel
obstriiksiyonlara yonelik perkiitan prosediirlere ragmen semptomlar persiste ederse, lenfatik
sistem goriintiilemesinde altin standart olarak gorilen DCMRL ¢ekilmesi Onerilmektedir.
Minimal invaziv bu teknikle ultrason ve radyografi rehberlikli kontrast enjeksiyonlarini takiben
elde edilen dinamik ve statik kontrastla giiclendirilmis MR goriintiileri elde edilebilmektedir.
Semptomlara yonelik olarak DCMRL ile farkli girisim noktalarindan siipheli hedef bolgelere
yonelik enjeksiyonlar yapilabilmektedir; 6rnegin, santral lenfatikler icin intranodal DCMRL,
hepatosistemik lenfatikler icin intrahepatik DCMRL, peritoneal/mezenterik lenfatikler igin
intramezenterik DCMRL yapilabilmektedir (2). Goriintiileme sonrasinda, hasta heniiz genel
anestezideyken uygun lenfatik girisimle de devam edilebilir. Ote yandan; lenfatik anomalilerin
sadece bir kompartmanla smirli kalmayabilecegi akilda tutulmalidir. Toraks, abdomen ve



yumusak dokularin en az ikisinde lenfatik perfiizyon anomalisi olmasi durumuna da
multikompartman bozukluklari denmektedir (3). Bauer ve arkadaslari Fontan sirkiilasyonuna
sahip ¢ocuklarda tan1 ve tedavi i¢in algoritma Onerilerini revize etmisler ve direncli olgularda
son tedavi secenegi olarak ortotopik kalp transplantasyonunu 6nermislerdir (4). Nadir goriilen
bu hastalarin belli merkezlerde toplanmasi buradaki tibbi personelin tecriibelenmesini
saglayacagi gibi uzmanlar arasinda is birligini ve bilgi paylasimini kolaylastirabilir. Boylelikle
tedavi protokolleri ve hasta bakimi iyilestirilebilir; ancak, merkezilestirme hizmete ulasim,
kaynak sarfiyati ile saglik hizmetlerinin maliyetini artirip hastalarin uzun siire beklemelerine

yol acabilir (3).

Ulusal yayimlarimizda ¢ocuklarda lenfatik anomalilere ait vaka sunumlari mevcuttur (5-7).
Doyurgan ve arkadaslar1 konjenital kalp cerrahisi geciren ¢ocuklarda yaptiklar1 retrospektif
calismalarinda silotoraks insidansini %1.4 olarak raporlamislardir (8). Cocuklarda lenfatik
goriintiileme ve girisimlere yonelik olarak; 6zellikle hasta sirkiilasyonunun fazla oldugu, biiyiik
cocuk kalp merkezlerimizde yapilacak benzer bir ¢alisma hem literatiire katki saglayacak hem
de lenfatik anomalisi olan hastalarin yonetiminde farkindaligin artmasini saglayacaktir.

Kaynaklar:

1. Esch JJ. Lymphatic Anomalies and Interventions. In: Walsh EP, Mayer JE eds.
Nadas’Pediatric Cardiology. 3" edition. Boston; Elsevier; 2024: 206-211

2. Dori Y, Smith CL. Lymphatic Disorders in Patients With Single Ventricle Heart
Disease.  Front Pediatr. 2022;10:828107. Published 2022 Jun 10.
doi:10.3389/fped.2022.828107

3. Safi S, Hjortdal VE, Gewillig M, et al. Lymphatic Disorder Management in Pediatric
Patients With Congenital Heart Disease in European Pediatric Cardiology Centers:
Current Status, Disparities, and Future Considerations. J Am Heart Assoc.
2024;13(22):€036597. doi:10.1161/JAHA.124.036597

4. Bauer C, Dori Y, Scala M, Tulzer A, Tulzer G. Current diagnostic and therapeutic
strategies for the management of lymphatic insufficiency in patients with hypoplastic
left heart syndrome. Front Pediatr. 2023;11:1058567. Published 2023 Feb 24.
d0i:10.3389/fped.2023.1058567

5. Demirpenge S, Tunca S, Giiven B, Alayunt E, Tavli V. Fontan Operasyonu Sonrasi
Silotoraks Gelisen Olguda Oktreotidin Etkinligi,. DEU Tip Derg. 2014;28(2):75-9.

6. Ozdemir OMA, Ergin H, Kiiciiktas¢1 K, Sahin O, Cordiik N, Karadagh E, Yildirim B.
Oktreotid ile Tedavi Edilen Konjenital Silotoraks Olgusu. Giincel Pediatri. Haziran
2015;13(1):68-71. d0i:10.4274/jcp.83803

7. Urganct N, Kutlu T, Cokugras F, Erkan T, T.tiimay G. Fontan Ameliyati Sonrasinda
Protein Kaybettiren Enteropati Gelisen Bir Olgu. Tiirk Pediatri Arsivi. Haziran
1998;33(2).

8. Doyurgan O, Akdeniz O, Kili¢ Y, Irdem AK, Turanli EE, Ekin RE, Geter S, Talay MN.
Konjenital Kalp Cerrahisi Sonrasinda Silotoraks Meydana Gelen Cocuklarda Medikal
Tedavi Yaklasimi. Harran Universitesi Tip Fakiiltesi Dergisi. 2023;20(2):232-7.

9. Safi S, Hjortdal VE, Gewillig M, Miller O, Abumehdi MR, Cantinotti M, Grotenhuis
H, Raimondi F, Garrido AO, Roest A, Sunnegardh J, Saleats T, Brun H, Parna H, Nolan



O, Rotés AS, Deri A, De Wolf D, Herberg U, Liuba P, Méller T, Oskarsson G, Rebonato
M, Helbing WA, Doros G, Muntean I, Ojala T, Lubaua I, Bhat M, Wacker J, Bonello
B, Ramcharan T, Greil G, Sendzikaite S, Bonnet D, Marek J, Voges I, McMahon CJ.
Lymphatic Disorder Management in Pediatric Patients With Congenital Heart Disease
in European Pediatric Cardiology Centers: Current Status, Disparities, and Future
Considerations. J Am Heart Assoc. 2024 Nov 19;13(22):e036597. doi:
10.1161/JAHA.124.036597. Epub 2024 Nov 7. PMID: 39508150; PMCID:
PMC11681416.



