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Fizik Inceleme

* Dlzensiz kalp atis
e Takipne ve ortopnesi var

* Sol ikinci interkostal grade 2-3/6
sistolik ve erken diyastolik GflGrum

* Her iki akciger bazal bolgesinde
krepitan raller

* 3 cm hepatomegali, asit yok
* Hafif 6dem
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Age at death (vears)
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Arrhythmias in adults with congenital heart disease: What are risk factors

for specific arrhythmias? Loomba SH et al. PACE 2016

e KKH'li 27.088/ 109.168 (%25) hastada aritmi.
e Ritm bozuklugu olanlarda

. Atriyal fibrilasyon %85.7 oraninda.

. Atriyal tasikardi (%19.5)

. Ventrikller tasikardi (%5.4)

* Aritminin en ¢ok goruldigu durumlar;

. %51 triklspit atrezisi

. %39 Ebstein anomalisi.

e Artan yas, erkek cinsiyet, kalp yetersizligi, obstruktif uyku apnesi, ek
risk faktorleridir



DKH’l Eriskinlerde Atriyal Aritmi

e Supraventrikiler tasiaritmi, eriskin DKH en sik gorulen aritmi seklidir ve
yasamlarinin d¢linct on yilina giren hastalarda %50 oraninda izlenir.

* En yaygin mekanizma:
. Intraatriyal reentran tasikardi (IART)/Atriyal flutter
. Otomatik olmayan fokal atriyal tasikardi (NAFAT)

. Ikiz atriyoventrikiler (AV) digumlerin aracilik ettigi atriyoventrikuler
reentran tasikardi (AVRT), AVRT'nin tipik formlar
. AV digimu reentrant tasikardi

. Atriyal fibrilasyon (AF).



Atriyal Tasikardi Mekanizmasi

* Merkezi engeller:
 TrikUspit kapak anulusu ve vena kava gibi dogal yapilar
* Onceden cerrahi manipulasyon ile olusturulan yapay yapilar

* Dikis

e Skar dokusu
* Yamalar

e Kesiler

* Gec postoperatif ortamda degisen hemodinamige bagl
fibrosis/artmis volim yukd.



Circuits formed
around suture

lines and scar
tissue

Flutter circuit around
a pericardial ASD patch



CENTRALILLUSTRATION Atrial Arrhythmias in the Aging Population With Congenital Heart Disease:
Changing Types and Pattemns

Permanent
— Older Age

Higher BMI

Increased CHD
Complexity
Focal Atrlal Tachycardia
Bradyarrhythmia/ =
Pacemaker
Number of Intra-atrial Reentrant
Cardiac Su-rgcriea £ Tachycardia

Atrlal Fibrillation

I l ’ Hypertension

Dyslipidemia

Cigarette
Smoking

Paroxysmal

Coronary
Artery Disease

Labombarda, F. et al J Am Coll Cardiol. 2017;70(7):857-65.




KKH ve Aritmiler

Table 1
Spectrum of bradyarrhythmias and tachyarrhythmias seen with selected CHD subtypes
SA Node Spontaneous

CHD Type IART AF  WPW_VT/SCD Dysfunction AV Block Acquired AV Block

VSD + — — + — — +

ASD S+ — _ _ _

TOF \+++ —/ — ++ — — +

Aortic stenosis — + — + + — — +

d-TGA (Mustard %++ — ++ +++ — —
Senning) \

CAVC [+ - _ + ++

Fontan \ e ++} — + +++ — —

I-TGA \ -+ — / + + — ++ +++

Ebstein’sanomaly\\++ Lt 4 — — —




Konjenital defekt ve tip ile ilgili SVT insidansi

ASD Yetiskin olarak diizeltiimemis 50%
15 yasindan once cerrahi kapatma 16%

TGA Mustard/Senning 28%—37%
Arteriyel duzeltme 5%

Tek ventrikul Atriopulmoner Fontan %50 >10 yil, %100 226 yil
Intrakardiyak tiinel 10 yil sonra %13
Ekstrakardiyak tiinel 10 yil sonra %10

Fallot Tetralojisi Tum dlzeltme %20'ye kadar yasa bagl



(7 yasinda)

TCPC

Ameliyattan 3 yil sonra tasikard
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Fontan Dolasimindaki
Sorunlar

* Kalp yetmezligi

* Aritmiler

* Tromboembolik komplikasyonlar
* Protein kaybettiren enteropati

Thorax (1971), 26, 240.

Surgical repair of tricuspid atresia

F. FONTAN and E. BAUDET
Centre de Cardiologie, Université de Bordeaux 11, Hépital du Tondu, Bordeaux, France

Surgical repair of tricuspid atresia has been carried out in three patients ; two of these operations
have been successful. A new surgical procedure has been used which transmits the whole vena
caval blood to the lungs, while only oxygenated blood returns to the left heart. The right atrium
is, in this way, ‘ventriclized’, to direct the inferior vena caval blood to the left lung, the right
pulmonary artery receiving the superior vena caval blood through a cava-pulmonary anastomosis.
This technique depends on the size of the pulmonary arteries, which must be large enough and at
sufficiently low pressure to allow a cava-pulmonary anastomosis. The indications for this procedure
apply only to children sufficiently well developed. Younger children or those whose pulmonary
arteries are too small should be treated by palliative surgical procedures.




Fontan Dolasimi ve Aritmiler

* Hayatta kalan yetiskinlerin %75'inde Fontan
prosedurunden sonra aritmi gelisir, en yaygin olani atriyal
tasikardidir

* Bu aritmiler oldukca semptomatiktir ve genellikle tibbi
tedaviye direnclidir.

* Daha yuksek ventrikul hizlarina neden olabilirler, boylece

ventrikiler disfonksiyon ve ilerleyici dolasim yetmezligini
olumsuz yonde etkileyebilirler.

* Yeni baslangicli aritmi klinik gidisi kotulestirebilir ve
advers olaylara yol acabilir.



Fontan operasyonu sonrasi eriskinlerde AT prevalansi.Quinton E.
Heart 2015

N 166 926 70

Ortalama mevcut yas (yil) 29.1 (%9.2) 25.3 (£5.6) 34.4 (£10.5) <0.001
Fontan'daki ortalama yas (yil) 9.0 (+8.5) 6.4 (£5.4) 12.6 (+10.5) <0.001
Fontan'da ortanca yas (yil) 5.6 (3.8-11.9) 4.8 (3.3-7.6) 11.0 (5.3-14.9) <0.001
Fontan Turi

Klasik Fontan 104(63%) 48 (50%) 56 (80%)

intraatriyal tiinel 22 (13%) 17 (18%) 5 (7%)

TCPC (TCPC) 40 (24%) 31 (32%) 9 (13%)
Ortalama takip siiresi (yil) 18.6 (+4.7) 17.3 (+3.7) 20.5 (+5.2)

Mortalite 21 (13%) 9 (9%) 12 (17%) 0.21



Fontan modifikasyonlarina gore Aritmi tipleri

Modifiye AP (n=56) | Lateral ttinel (n=5) | TCPC (n=9)

Arrhythmia Type
IART 46 (66%) 39 (70%) 2 (40%) 5 (56%)
Atrial fibrillation (AF) 8 (11%) 6 (11%) = 2 (22%)
IART+AF 12 (17%) 9 (16%) 2 (40%) 1(11%)
SVT 4 (6%) 2 (4%) 1 (20%) 1(11%)
Mean age at arrhythmia onset 26.7 (¥9.3) 27.4 (¥9.1) 22.9 (+4.7) 24.1 (£11.7)
(vears)
Mean time since Fontan to arrhythmia 14.2 (+6.4) 15.3 (+6.2) 12.3 (£1.6) 7.3 (£5.3)

onset (years)



Tasiaritmi Yonetimi

s* Antiaritmik Tedavi

N/

** Digoksin, beta bloker, flekainid, prokainamid, sotalol,
amiodaron P> % 60 ntiks

*** DC sok

*»» Kardiyak cihazlar

*»* Ablasyon

¢ Ritim bozuklugu cerrahisi



Outcomes in adult Fontan patients with AT. Egbe A. Am
HeartJ 2017/

B B
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Kateter Ablasyonu

* Haritalama zorlugu

* Birden ¢ok reentry halkasi
* Genislemis sag atriyum

* Kalinlasmis atriyal duvarlar
* Uzun mudahale suresi

* Nispeten dusuk basari

* Yuksek nuiks orani




Klasik Fontan icin Ablasyon

e 1998 ve 2017 villari arasinda gerceklestirilen 42 AP Fontan
hastasinda (31 8 yas) 60 atriyal aritmi ablasyonu gozden gecirildi.

e Vakalarin% 93'Uinde IART induklendi.

* On iki hastaya (%29) en az bir tekrar ablasyon prosediri uygulandi
ve ablasyonlar arasinda ortalama stre 2.7-3.0 yil oldu.

Ablation of Atrial Arrhythmias After the Atriopulmonary Fontan Procedure Mechanisms of
Arrhythmia and Outcomes. Moore BM, JACC Electrophysiology 2018



Fontan Konversiyonu ve Aritmi Cerrahisi




Konversiyon
Cerrahisi

* Endikasyonlar, cerrahi teknikler ve takip strelerindeki bircok
farkliliga ragmen, medyan aritmi ntikst %13'tur (IQR, %4-
%26).

* AF tedavisinde biatriyal lezyonlar tercih edilirken, IART
tedavisinde sadece sag tarafli lezyonlar daha uygun olabilir.

* Teorik olarak, profilaktik atriyal aritmi cerrahisi bu
populasyonda faydali olabilir



Intermediate-Term Outcome of Fontan Conversions With Arrhythmia Operations.
Deal B. Ann Thorac Surg 2016.
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Fallot Tetralojisinde Atriyal Aritmiler

* TOF'lu yetiskin hastalar Gzerinde yapilan cok merkezli bir
calismada, 9%43'Unde sUrekli aritmi ve bunlarin %20'si AT idi.

* TOF'lu yetiskin hastalarda, intraatriyal reentran tasikardi ve
kavotrikispid isthmus'a bagiml atriyal flutter dahil olmak Gzere
reentrant AT gelisme riski artmistir.

* Atriyal fibrilasyon (AF) gelisme riski, yasamin dordinci on yilindan
sonra artar.

* Aritmi, onarilmis TOF'lu yetiskinlerde hem morbidite hem de
mortaliteye katkida bulunur.



« Sag atriyal boyutu ve orta derecede triklspit yetmezligi AT, ile
iligkilidir. Reziduel hemodinamik lezyonlarin tani ve tedavisi
onemilidir.

* Buna karsilik, AF riskl, ileri yas, azalmis sol ventriktl (LV)
ejeksiyon fraksiyonu, sol atriyal dilatasyon, hipertansiyon ve kalp
ameliyati sayisi gibi geleneksel risk faktorleriyle iligkili
gorunmektedir.

* Bir calismada, hastalarin% 38'inde birden fazla aritmi
saptanmigtir.

 Sinus dugumu disfonksiyonu ve AT siklikla birlikte goralur ve
birbirini tetikler.




219/4781 (4.6%): 8.3% in adults and 2.8% in pediatric

160 (73.1%) : tachycardia and 59 (26.9%): bradycardia

16.9% 33/212 (15,6%) died with arrhythmia

14.0%
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Arrhythmic burdens in patients with tetralogy of Fallot:
A national database study. Heart Rhythm, 2015



Distributions ot age at transcatheter or surgical intervention for

tachycardia or bradycardia among patients with tetralogy of
Fallot. .

n Tachycardia intervention W Bradycardia intervention

Number of patients
|
I
I -

0 1 2 3 4 5-9 10-14 15-19 20-29 30-39 40-49 50-59 > 60



Atrl a | SWItCh Ve A Overall cohort (N=32)
Aritmiler

Index ablation (First known catheter ablation)
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KKH Eriskinlerde Atriyal Fibrilasyon

* KKH ile yaslanan popiuilasyonda AF prevalansi hizla artmaktadir
KKH'l1 eriskinlerde bir sonraki salgin olarak kabul edilen AF, 50 yas
ustiinde aritmi 1le basvurularin en 6nemli nedenidir.

* Farmakolojik yonetim, orta veya kompleks KKH formlar1 olanlar 1¢in
antikoagiilasyonu icermelidir. Antiaritmik 1laglarin etkinligi ile 1lgih
sinirlt veri bulunmaktadir.

* AF ablasyonu 1le 1lgili artan deneyim tedavideki basar1 oranini
artirmistir. Altta yatan mekanizmalarin ve substratlarin daha fazla
bilinmesi, sonuclarin daha da 1yilestirilmesine onemli ol¢lide katkida
bulunabilir.



Klinik Aritmi Indeksi

* Klinik aritmi yUku:
* Yok , ] Partial Complete
. Paroksismal success success

« Surekli —_
S 601

M B B
- Kardiyoversiyon ihtiyaci g a5 p
» Klinik siddet: s

« Carpinti | o

+ Kalp yetmezligl N

¢ Senkop simple modérate severe

» Kalp durmasi veyauuglgunsuz CHD complexity

ICD goklari (AT bagl Catheter Ablation for Atrial Fibrillation in Adult

e Antiaritmik iIac; kullanimi. Congenital Heart Disease: An International

Multicenter Registry Study. Circ EP 2022



Ablations in ACHD
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IART ve FAT % 71.9%

Anlik basar1 orani1 %45’den % 93’e artmis
Nuks olmadan 12 aylik oran1 % 29.4% den % 66.2’ye artmistir.

Catheter ablation in adults with CHD: A 15-year perspective from a tertiary centre. Arch Cardiovasc D.2021



PREVENTION-ACHD: PRospEctiVE study on implaNTable cardioverter-defibrillator
therapy and suddeN cardiac death in Adults with Congenital Heart Disease;
Rationale and Design. Vehmeijer et al. Net Heart

Annual risk of SCD

<1% 1-2% 3-4% ’ 11-25%

>25%

Diagnosis

Eisenmenger syndrome

Cyanotic non-Eisenmenger

Ebstein anomaly

Fontan circulation

TGA Mustard/Senning repair
Congenitally corrected TGA
Left sided lesions

Tetralogy of Fallot

Closed ASD

Numher nf risk factnrs



Sonuclar |

* EDKH’li eriskinlerde atriyal
aritmiler yasla artan oranda klinik
belirti vermektedirler.

* Aritmi olusumu klinik sonuclarin
kotulesmesine neden olabilir.

* Tekrarlayan tasiaritmiler hassas
planli ablasyon gerektirir.



Sonuclar I

* AF disi AT’ lerin ablasyon basarisi artmistir. Yine
bu gurupta rekurrens orani oldukca azalmistir.

* Aritmi cerrahisi, tedaviye yanitsiz hastalarda
denenmelidir

* Ani kardiyak alumun AT lerle iliskisi olabilecegi
akilda tutulmahdir.






