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OZET

Amac: Siyanotik dogumsal kalp hastaliklarinda hematolojik belirti ve bulgular derlenmistir. Ana bul-
gular: Siyanotik dogumsal kalp hastalikli hastalarda hematolojik yan etkilerin gérulme ihtimali yUk-
sektir. Polisitemni, trombositopeni, faktdr eksiklikleri, demir eksikligi anemisi ve yaygin damarici
pihtilasmasi gibi bircok bulgu ve belirtiler bildirilmistir. Siyanotik dogumsal kalp hastalarinda azalmis
arteriyel oksijen saturasyonu hemoglobin ve hematokrit degerlerinde kompanzatuar artislara yol
acar. Eritrositoz siyanotik dogumsal kalp hastalarinda yeterli oksijenizasyonu saglamak icin ortaya
¢ikan bir cevaptir. Ancak hematokrit degerleri ¢cok artmis hastalarda hiperviskozite bulgulari ortaya
¢ikabilir. Siyanotik dogumsal kalp hastalikli cocuklarda demir eksikligi hemoglobin degerleri yuksek
oldugu icin gbzden kacabilir. Hemostatik anormalliklerin zamaninda tespiti ve uygun tedavi
yaklasimlar ile yan etkiler azaltlabilir. Sonuc: Siyanotik dogumsal kalp hastaligr olan ¢ocuklar hem
tromboz hem de kanamaya egilimlidir. Bu cocuklarin hematolojik acidan takipleri az ilgi cekmekte-
dir. Bu hastalara yonelik olarak pratik tedavi yaklasimlar gelistiriimedigi icin siyanotik dogumsal kalp
hastalikli cocuklara yonelik calismalar yapiimaldir.

Anahtar kelimeler: Siyanotik dogumsal kalp hastaligi, hematolojik bulgu, hematolojik komplikas-
yonlar.

Selcuk Tip Derg 2008, 24: 113-122

SUMMARY

THE HEMATOLOGICAL SIGN AND COMPLICATIONS OF CYANOTIC CONGENITAL HEART
DISEASES

Aim: This review sought to determine the relationship between cyanosis and hematological signs
and findings. Main finding: Patients with cyanotic congenital heart disease are succeptible to deve-
lope hematological side effects. Several findings, including polycytemia, thrombocytopenia, factor
deficiencies, iron-deficiency anemia and disseminated intravasculary coagulation have been report-
ed. Decreased arterial oxygen saturation in cyanotic congenital heart disease causes compensatory
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rise in hemoglobin and haematocrit levels. Erythrocytosis is an adaptive response to improve oxy-
gen transport in cyanotic congenital heart disease. However, at highly increased haematocrit levels
patients may experience hyperviscosity symptoms. Iron-deficiency in cyanotic congenital heart dis-
ease patients is often overlooked due to elevated hemoglobin concentrations. The detection of a
hemostatic abnormality and its correction by appropriate therapy are likely to minimize the side
effects. Results: Children with cyanotic congenital heart disease are prone to both thrombosis and
hemorrhage. Hematological management of cyanotic congenital heart disease has received little
attention. The lack of practical therapeutic guidelines forced us to consolidate our observations on
patients with cyanotic congenital heart disease.

Key words: Cyanotic congenital heart disease, hematological sign, hematological complication.

Siyanoz, kanda indirgenmis hemoglobin meydana gelir (3). Eritropoetin duzeyi yaksek
konsantrasyonunun artmasi sonucu cildde olan hastalarda daha dusuk Pa 0, ve eritrosit-
ve mukozalarda gordlen mavimsi renk degi- lerin icinde daha yuksek miktarlarda 2,3-di-
sikligi olarak tanimlanabilir. Normalde vendz fosfogliserat mevcuttur (4). Eritrosit kitlesin-
kanda indirgenmis hemoglobin duzeyi 2 deki artis sonucunda doku oksijenizasyonu
g/100 mL'dir. Klinik olarak siyanozun ortaya yeterli bir artis gosterirse eritropoetin salinimi
cikmasi icin periferal venlerde indirgenmis sabitlesir ve daha yuksek hematokrit duzeyle-
hemoglobin konsantrasyonunun 5 g / 100 rinde bir denge kurulur. Buna kompanse
mL seviyesinin Uzerine cikmasi gerekir. Perife- eritrositoz ismi verilir. Bazi hastalarda ise boy-
ral venlerde indirgenmis hemoglobin kon- le bir denge kurulamaz ve eritrosit kitlesi art-
santrasyonunun yUkselmesi ya arteriyel kan- maya devam eder. Bunun sonucunda hiper—
da oksijen saturasyonunun dusmesi, ya da viskozitenin artisi dokulara oksijen salinimini
periferal dokularda oksijen kullaniminin art- bozar ve dekompanse eritrositoz gelisir (5).
masi sonucu ortaya cikar. Hemoglobin de- Polisitemni, eritrosit, 16kosit ve trombosit kitle-
gerleri yUksek hastalarda daha yUksek arteri- lerinin artisi ile karakterli bir bulgudur ve bu
yel oksijen saturasyonu duzeylerinde siyanoz ozelligi ile kronik hipoksiye bagl sadece erit-
ortaya cikarken anemili hastalarda siyanozun rosit kitle artisi gelisen eritrositozdan farklidir
belirgin olmasi icin arteriyel oksijen saturas- (6).

yonunun cok dusmesi gerekir(1, 2). Siyanoz

bir cok nedenle ortaya cikabilir (tablo 1) (1). B-HIPERVISKOZITE VE TEDAVISI

I-SIYANOTIK DOGUMSAL KALP HlpOkSI sonucu eritrosit kitlesindeki thml artis
HASTALIKLARININ ERIiTROSITLER doku oksijenlenmesini artinr (7). Ancak ¢ok
UZERINDEKIi ETKisi yuUksek hematokrit duzeyleri kan viskozitesini

yuUkselterek hayati organlardaki kan akiminda

A- POLISITEMI / ERITROSITOZ azalmaya neden olur. Eritrosit kitlesinin asiri

Eritrositoz, eritrosit konsantrasyonundaki arti- artisi sonucunda hiperviskozite semptomlari
si ifade eder. Genellikle, hemoglobin ve he- gelisir. Hiperviskozite, bas agrisi, bas donme-
matokritin, yasa uygun hemoglobin ve he- si, sersemlik, suur bulanikhg), gorme bozuk-
matokrit ortalama degerlerinin 2 standart luklan (diplopi, gormede bulaniklik), scoto-
sapmasindan daha yuksek olmasi hastada ma, tinnitus, el ve ayak parmaklarinda uyu-
eritrositoz bulundugunu gosterir (2). Duzelt- sukluk, yorgunluk, sersemlik ve miyalji gibi si-
me ameliyati yapilmayan veya sadece yar- kayetlere neden olur (3, 8). Hiperviskozite ay-
dimcr ameliyat uygulanan siyanotik hastalar- ni hastada ayni semptomlarla seyreder. Hi-
da, sag-sol santa bagl olarak kronik hipoksi perviskozite semptomlari hafif, orta veya agir
gelisir. Arteryal hipoksi sonucu renal sensor siddette olabilir (3). Kompanse eritrositozda
hucreler uyarlarak eritropoetin salgilanir ve hematokrit dtzeyi sabittir, demir eksikligi yok-
bunun sonucunda eritrosit kitlesinde artis tur, hematokrit ve demir arasinda denge ku-
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Tablo 1. Siyanoz nedenleri

Siyanoz ve komplikasyonlari

Azalmis arteriyel oksijen saturasyonu

Periferal siyanoz

Anormal hemoglobin yapisi

A: Yetersiz alveoler ventilasyon

- santral sinir sistemi baskilanmasi

- yetersiz ventilasyon kapasitesi
(sismanlik, pickvician sendromu)

- hava yolu tikanikliklari

- akcigerlerde yapisal degisiklikler
(pnédmoni, kistik fibrozis, hyalen
membran hastaligi, pulmoner
oOdem, konjestif kalp yetersizligi

- solunum kaslarinin gugsuzlagu

B: Desature kanin alveoler dokuyu bypas

etmesi

- kalp ici sag-sol santlar

- akciger ici santlar

- pulmoner arteriovenoz fistuller

- kronik karaciger hastaliklarina bagh
gelismis akciger icindeki
mikrovaskuler fistUller

- Sok - Methemoglobinemi
- Konjestif kalp - Karbonmonoksit
yetersizligi zehirlenmesi
- Yenidoganin
akrosiyanozu

rulmustur. Kompanse eritrositozda, hipervis-
kozite semptomlart yok, hafif veya orta sid-
dettedir. Dekompanse eritrositozda hema-
tokrit yUkselmesi kontrol altina alinamamistir,
demir eksikligi vardir ve bu hastalarda agir hi-
perviskozite semptomlart gordlur (6). Hafif-
orta derecedeki hiperviskozite durumunda
hastanin sadece bazi aktiviteleri bozulmus-
tur. Agir hiperviskozitesi bulunanlarda aktivi-
telerinin cogu veya tumua etkilenmistir (8).

Hiperviskozitenin esas tedavisi zemindeki si-
yanotik dogumsal kalp hastaliginin cerrahi
olarak duzeltiimesidir. Cerrahi tedavi uygula-
namayan vakalarda hiperviskozitenin tedavisi
flebotomidir. Ancak tekrarlanan flebotomiler
demir eksikligi anemisine sebep olarak hiper-
viskozite semptomlarinin daha da agirlasma-
sina neden olur. Bu sebeple flebotomi sade-
ce dekompanse eritrositoz vakalarinda yapil-
malidir (92). Demir eksikligi varliginda hipervis-
kozite semptomlarinin daha dusuk eritrosit
degerlerinde ortaya ciktigi tespit edilmistir.
Normositik eritrositoziste, 65 ve onun altin-
daki hematokrit duzeylerinde hiperviskozite
semptomlari nadiren  gelisebilmesine rag-
men, demir eksikligi anemisi bulunmasi ha-
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linde daha dustk hematokrit duzeylerinde
de hiperviskozite semptomlari gorulebilmek-
tedir. Bu durumda tedavi flebotomi degil de-
mir tedavisi olmahdir (3, 10). Ayrica, asirn si-
caklik, ates, ishal, kusma sonucu ortaya c¢ikan
dehidratasyona bagl olarak hiperviskozite
semptomlar gelisebilir. Bu tip hastalar intra-
vendz (IV) sivi verilerek tedavi edilmelidir (3).
Hiperviskozitesi bulunan hastalarin tedavisin-
de izlenecek yol sematik olarak Sekil-1°de
gosterilmistir (8).

Flebotomi ve flebotominin yapilisi

ingilterede yapilan bir calismada siyanotik
dogumsal kalp hastaliklari ile ilgilenen kardi-
yologlarin %97'sinin flebotomi yaptiklar be-
lirlenmistir. Bu calismada, kardiyologlarin
%5 1'inin yuksek hemoglobin, %78'inin yUk-
sek hematokrit ve %83'Unun ise hiperviskozi-
te semptomlarini gdz énune alarak flebotomi
yaptiklart saptanmistir (11). Flebotominin ¢e-
sitli yararlari vardir. Hastanin kilosu basina
10-20 ml kan alinip plazma verilerek 1-2 saat-
te gerceklestirildiginde kanama egilimini ve
hiperviskozite bulgularnini duzelttigi saptan-
mistir (12, 13). Diger yandan flebotomiden
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Sekil 1. Hematokrit dlzeyi ylksek olan hastalarin tedavisinde izlenecek prensipler

Hematokrit dUzeyi

/

> %65

Y

Hiperviskozite bulgulari

N

Yok Var

v Y

izlenir Dehidratasyon

RN

Var Yok
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< %65

Y

Hiperviskozite bulgulari

N

Var Yok
Demir eksikligi izlenir

Yok Var

' N '

Sivi tedavisi

Flebotomi

Demir tedavisi

sonra istirahat ve egzersiz sirasindaki  kalp
debisinde artis meydana geldigi gosterilmis-
tir. Ayrica total oksijen yakalama oraninda ar-
tis oldugu da bildirilmektedir. Bu sonuclar,
flebotomiyi takiben hastalarda gordlen sub-
jektif duzelmenin gelisen hemodinamik fizyo-
lojik degisikliklere bagh oldugunu gostermek-
tedir (14). Flebotominin yararlart yaninda is-
tenmeyen bazi etkileri de vardir. Ornegin fle-
botomi yapilan Eisenmengerli hastalarda 2
kat daha fazla hemoptizi gelistigi, serebral
komplikasyon olusumunun azalmadigr ve
%20’ sinde demir eksikligi anemisinin meyda-
na geldigi belirlenmistir (15). Bu nedenle bir
kaide olarak flebotomi yapilan hastalara de-
mir takviyesi yapiimalidir (3).

Flebotomi siyanotik hastalarda istirahat halin-
de iken ve cok dikkatli olarak yapilimahdir (7).
Oncesinde veya eszamanli sivi replasmani es-
liginde uygulanmalidir. Kan alirken esit vo-
limde taze dondurulmus plazma veya nor-
mal salin solusyonu (eger kalp yetersizligi var-
sa dextran) kullanilabilir (3). Sadece kan alinir
sivi verilmezse vaskuler kollaps, viskozite arti-
sl, konvulziyon ve hatta stroke gelisebilir (7).
Eisenmenger sendromlu vakalara flebotomi
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uygulanirken hastalar cok yakindan izlenme-
lidirler.

Demir eksikligi anemisi ve tedavisi

Demir eksikligi cocukluk caginda beslenme
yetersizligine bagl gordlen en sik bozukluk-
tur. Ayrica kan kayiplari sonucu da gorulebi-
lir. Demir eksikligi anemisi ise demir eksikligi
durumunun en ciddi ve son bulgusudur. Ya-
ni, demir eksikligi anemi gelismeden de go-
ralebilir. Sebebi ne olursa olsun demir eksikli-
ginin ilk bulgusu depo demirinin tukenmesi-
dir. Bu durum serum ferritin duzeyindeki du-
sukluk ile belirlenebilir. Bir sonraki asama ise
serum demir seviyesi duserken serum demir
baglama kapasitesinin yukselmesidir. Sonuc-
ta eritrositler, yetersiz hemoglobin duzeyi ile
kGcular (MCV duaser), hipokromi (MCH duser)
gelisir. Eritrositler cesitli sekiller alir (anizosi-
toz) ve bu durum RDW artisi ile belirlenir. Si-
yanotik dogumsal kalp hastaligr olanlarda
demir eksikligi gelismesinden kacinmak ge-
reklidir. Anemi olsun ya da olmasin, demir
eksikligi gelisen hastalarda tromboz ve sereb-
ral vaskuler olay gelisme riski artar (2).

Demir eksikligi anemisi, siyanotik dogumsal
kalp hastalarinda cok cesitli nedenlere bagli
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olarak gelisebilir. Ornegin hemoptizi, epistak-
sis, asirn menstruel kanama veya uygunsuz
yapilan flebotomiler bu nedenlerin basinda
gelmektedir (3). Ayrica siyanotik dogumsal
kalp hastalarindaki hemoglobin kitlesindeki
artis, kanama olmasa bile demir gereksinimi-
ni artirarak demir eksikligi anemisinin kolay-
ca gelismesine neden olabilmektedir (7). Ya-
pilan bir calismada 33 siyanotik dogumsal
kalp hastasinin  %18.2'sinde demir eksikligi
anemisinin gelistigi gosterilmistir (10). Siya-
notik dogumsal kalp hastalarinda demirin
azalmasi oksihemoglobin ayrisma egrisinin
daha fazla saga deviye olmasina yol acar
(16). Demir eksikligi anemisinin bu hastalar-
daki en olumsuz etkisi ise meydana gelen
mikrositoza bagll olarak kan viskozitesinin
artmasidir. Demir eksikligi gelisen hastalarda
bu nedenle serebrovaskuler komplikasyon
gelisme riski artrmistir (17).

Demir eksikligi anemisi, demir, demir bagla-
ma kapasitesi, transferin satUrasyonu, ferritin
gibi cesitli laboratuar incelemeleri ile gosteri-
lebilir. Ancak bu yontemlerden daha ucuz,
daha az kan isteyen ve kisa surede sonug ali-
nabilen basit yontemler de mevcuttur. Olcay
ve arkadaslari (18), siyanotik dogumsal kalp
hastaligi olan cocuklarda hemoglobin, eritro-
sit degerleri ve ortalama eritrosit hacminin
demir eksikligi anemisi tanisinda yeterli oldu-
gunu bildirirken, Karagdz ve arkadaslari (19),
ortalama eritrosit hacmi, ortalama eritrosit
hemoglobinini demir eksikligini gostermede
ferritinin yerine kullanilabilecegini bildirmis-
lerdir. Bu konuda yapilan baska bir calisma-
da ise ortalama eritrosit hemoglobin kon-
santrasyonunun demir eksikligini gosterme-
de guvenilir bir parametre oldugu bildiril-
mistir (20).

Demir eksikligi tespit edildiginde hematokri-
tin yUkselmesi veya demirin normal degerle-
re erismesine kadar oral demir verilmelidir.
Oral demiri tolere edemeyen hastalarda int-
ravendz demir ilaclar kullanilabilir (3).

Hiperviskozitede diger tedaviler

Antitrombotik ilaclar tedavide etkili bulunma-
mistir (21). Eritropoezi yavaslatma o6zelligi
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olan hydroksidre bu hastalarda denenmis,
flebotomi endikasyonu ve demir kaybinin
azaldigi, demir verilisi sirasinda polistemi no-
betlerinin azaldigi bildirilmistir. Ancak bazi va-
kalarda ortaya cikan trombositopeni nede-
niyle ilag kesilmek veya azaltiimak mecburiye-
tinde kalinmustir (22). Yine bu konuda dene-
nen diger bir ilagda pentoksifilin olmustur.
Bu ilacla kan viskozitesinde azalma gosteril-
mis ancak bazi hastalarin tedavisi sirasinda
ciddi kanamalar ortaya cikmistir (23).

C- HEMOLITIK ANEMI

Kalp hastaliklarinda cesitli nedenlere bagl
olarak hemolitik anemi gelistigi gosterilmistir.

Ciddi kapak hastaligr bulunan bir cok hasta-
da klinik bulgu gelismeden intravaskuler he-
moliz meydana gelmektedir. Ozellikle aorta-
ya olmak Uzere, prostetik kapak takildiktan
sonra hemoliz ve buna bagl anemi gelistigi
bildirilmektedir (2, 7). Kompanse hemoliz
prostetik kapak takilan hastalarin cogunda
gelismektedir. Prostetik aort kapagr takilan
hastalarin %5-12" sinde, mitral kapak takilan-
larn %2’ sinde ciddi hemolitik anemi meyda-
na gelmektedir (13). Ayni duruma septal de-
fektlerin Dakron yama ile (Waring blender
sendromu) veya sutur ile kapatimasindan
sonra da rastlanabilmektedir. Vakalarin co-
gunda hemoliz direkt mekanik bir travma so-
nucu gelismektedir. Yamalarin epitelizasyo-
nundaki basarisizlik, prostetik kapaklarda
trombds gelisimi, kapaklarn perforasyonu
veya uygun sekilde yerlestiriimemis olmasi,
sutur cizgilerindeki yetersizlik mekanik trav-
manin baslica nedenleridir. Ancak normal
fonksiyon goren prostetik kapaklarda da me-
kanik travmaya bagli olarak anemi gelismek-
tedir. Bu olayin sonunda intravaskdler tipte
bir hemolitik anemi meydana gelmektedir (2,
7). Ameliyat sonrasi gelisen hemolitik anemi-
nin nadir rastlanan diger bir sebebi ise gecik-
mis baslangiclh hemolitik transfUzyon reaksi-
yonudur (alloimmun hemolitik anemi) (2).

Periferik yaymada sekli bozulmus (fragmante)
ve polikromatofilik eritrositlerin  bulunmasi,
hemoglobinemi ve hemoglobindri, serum
laktik asit dehidrogenez (LDH) yuksekligi,
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haptoglobulinde azalma, direkt Coomb’s
testinin negatif bulunusu ile tani konulabilir.
Aneminin gelismesi hemolizin agirhgina bag-
hdir (2, 7).

Hemolizin agirlik derecesi :

Hafif hemoliz: Hemosiderinuri, azalmis
haptoglobulin, sistosit sayisinin 10/1000 erit-
rositten dusuk olmasi, retikulosit sayisinin %5
ten ve LDH" 1n 500 IU den daha az olmasi.

Orta agirhktaki hemoliz: Hemosiderinuri,
azalmis haptoglobdlin, sistosit sayisinin
10/1000 eritrositten fazla olmasi, retikulositin
%5 ten ve LDH'In 500 IU'den yUksek olmasi.

Agir hemoliz: Orta derecede hemoliz kriter-
leri ve hemoglobinarinin - bulunmasidir(24).
Eger intravaskuler tipte bir hemolitik anemi
varsa hemoglobinemi ve siklikla hemoglobi-
nuri ile birlikte seyreder. Bu tip hastalarda vu-
cut demirinin hemosiderin seklinde kaybi ile
hizli bir sekilde demir eksikligi anemisi gelisir.
Demir eksikliginin baslamasi klinik acidan
onemlidir. Demir eksikliginde hipokromik
mikrositer hucreler daha serttir ve mekanik
parcalanmaya daha duyarlidir. Hemoliz ile
plazma haptoglobin ve hemopexin seviyeleri
duser. Hemolizin derecesine gore anemi ge-
lisir veya gelismez. Anemiye sebep olan bo-
zuklugun cerrahi olarak duzeltiimesi mum-
kin olmadiginda tedavi olarak hastaya demir
ve folat verilmeli ve eritrosit transfUzyonu ya-
pilmalidir. Cerrahi olarak duzeltiliemeyen has-
talarda propranolol'un dolasim velositesini
ve eritrosit ile damar duvari arasindaki geril-
me kuvvetini azaltarak eritrosit yikimini hafif-
lettigi  bildirilmektedir. Eritrositlerin yikimi so-
nucunda kan potasyum ddzeyinin artarak
ventrikUler aritmilere neden olabilecegi unu-
tulmamalidir (7).

Girisimsel Iislem Sonrasi Gelisen Hemoli-
tik Anemiler: Giderek artan bir sekilde duk-
tusun intraluminar yontemlerle kapatiimasin-
dan sonra intavaskuler hemoliz gelistigi bildi-
rilmektedir (7). Kullanilan hipertonik kontrast
maddeye bagl olarak anjiyokardiyografik in-
celemelerden sonra da hemoliz gelisebildigi
gosterilmistir (13).
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Enfektif Endokardit: Enfektif endokarditli
hastalarda otoimmun hemolitik anemi gelise-
bilmektedir. Aneminin siddeti hastalk ilerle-
dikce artar ve anemi demir tedavisine yanit
vermez (7, 13).

Howell-Jolly cisimcikleri: Siyanotik dogumsal
kalp hastalarinda dalak kanlanmasinin azal-
masl sonucunda gelisebilen fonksiyonel hi-
pospleniye bagl olarak periferik kanda Ho-
well-Jolly cisimciklerine rastlanabilmektedir.
Ayni bulgu aspleni sendromlarinda da goru-
lebilmektedir(7).

2-SIYANOTIK DOGUMSAL KALP
HASTALIKLARININ LOKOSITLER
UZERINDEKI ETKISi

Dogumsal kalp hastaliklarinda kullanilan bazi
ilaclar (kaptopril, hidralazin, metildopa, pro-
kainamid, propranolol, kinidin gibi] nétrope-
niye neden olabilmektedir. Bu ilaclar, kemik
iligini baskilayarak veya dolasimdaki I0kositle-
ri tahrip (siklikla antikor veya toksik mekaniz-
malarla) ederek notropeniye sebep olmakta-
dirlar (2). Bunun aksine, yenidogan bebekle-
re duktusu acik tutmak amaci ile yapilan
prostoglandin E1 inflzyonlarinin ise 16kosito-
za sebep olabildigi bildirilmektedir (25). Loko-
sitterde goérdlen bu sayisal degisikliklere ek
olarak Iokosit fonksiyonlarinda da bazi degi-
sikliklerin - meydana geldigi bildirilmektedir.
Parikh ve arkadaslari (26) siyanotik ve asiya-
notik dogumsal kalp hastalarinda lokositlerin
bakterisidal ve fagositik fonksiyonlarini azal-
mis bulmalarina karsin ~ kemotaktik fonksi-
yonlarin etkilenmedigini bildirdiler. Siyanotik
dogumsal kalp hastaligi bulunan genc eris-
kin hastalar Gzerinde yapilan bir baska calis-
mada da notrofillerde aktivasyon artisi tespit
edilmis ancak aktivasyonun sebebi gosterile-
memistir (27).

3-SIYANOTIK DOGUMSAL KALP
HASTALIKLARININ PIHTILASMA
UZERINDEKI ETKISi

Eritrositoz bulunan siyanotik hastalarda art-
mis kanama ve trompbuUs gelisme egilimi ara-
sinda hassas bir denge vardir (28). Bir calis-
mada, siyanotik dogumsal kalp hastalikli co-
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cuklarnin %59 unda cesitli pihtilasma bozuk-
luklarina ait laboratuvar bulgularinin bulun-
dugu gosterilmistir(29). Bu pihtilasma bozuk-
luklarinin cogu kalp ameliyatlarindan sonra
duzelmektedir. Siyanotik hastalarda gordlen
bu trombuUs ve kanamaya egilimin nedenleri
kesin olarak ortaya konulamamustir (13). Bu
konu ile ilgili olarak yapilan cesitli calismalar-
da celiskili sonuclar saptanmistir (7, 29-32).
Birbiri ile celisen veriler, siyanotik kalp hasta-
larinda gorulen pihtilasma  bozukluklarinin
cok sebepli oldugunu dusundurmektedir.
Veriler kalp hastaliklarinin bazi pihtilasma bo-
zukluklar ile birlikte olabilecegini gostermis-
tir. Mitral valv prolapsusunun faktér VIl bo-
zukluklar ile birlikte olabilmesi buna bir or-
nektir (7, 13).

Siyanotik dogumsal kalp hastaliklarinin
trombositler Gzerine etkisi: Dogumsal
kalp hastalarinda en sik rastlanan pihtilasma
bozuklugunun sebebi  trombositlerle ilgili
olanlardir. Siyanotik dogumsal kalp hastala-
rinda trombositopeni ve trombosit fonksiyon
bozukluklarina rastlanmasina karsin asiyano-
tik dogumsal kalp hastalarinda daha cok
trombosit fonksiyon defektleri gorulmektedir
(2). Siyanotik dogumsal kalp hastalarindaki
trombositopeninin nedeni ise tam olarak an-
lasilamamistir ancak bazi calismalarda trom-
bosit dmranun kisaldigr gosterilmistir (2, 7).
Prostetik kalp kapagr bulunan cocuk ve eris-
kinlerde trombositlerin - yasam surelerinin ki-
salmasi trombositlerin mekanik hasarina veya
yabanci materyale yapismasina baglanmistir
(7). Ayrica kullanilan bazi ilaclar veya disse-
mine intravaskuler koagulasyon  gelismesi
dogumsal kalp hastalarinda trombositopeni-
nin diger nedenleridir (2).

Siyanotik dogumsal kalp hastalarinda cesitli
trombosit fonksiyon bozukluklar bildirilmistir.
Bu hastalardan alinan trombositlerin, ade-
nozin difosfat (ADP), epinefrin ve kollagene
anormal agregasyon cevaplarinin oldugu
gosterilmistir (7). Baska calismalarda hastala-
rnn %50 sinin trombositlerinin cama yapis-
kanhginda bir azalma oldugu (33), ADP, kol-
lagen veya adrenalin ilavesinde normal kisile-
rin trombositlerinden daha hizl bir agregas-
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yon cevabi verdikleri saptanmustir (34). Ayrica
polistemi bulunan hastalarda ADP'ye cevap
olarak meydana gelen trombosit agregatlari-
nin asiyanotik ve kontrol grubundan anlamli
olarak daha kudcuk oldugu bildirilmistir (35).
Hastalarin %70 kadarinda trombosit agre-
gasyonunun ikinci dalgasinin geciktigi veya
bulunmadigr ve disagregasyon saptandigi
ifade edilmektedir. Bunlarin disindaki bazi ca-
lismalarda, trombosit fonksiyon bozukluklari-
niN trombosit serbestlesme mekanizmasinda-
ki defektlere baglh oldugu ileri sGrdimustar
(7). Hematokrit dtzeyi %60 In Ustunde bulu-
nan siyanotik dogumsal kalp hastalarinda
trombosit mikropartikdllerin yapiminda belir-
gin artis oldugu gosterilmis ve bu hastalarda
rastlanan pihtilasma bozukluklarinda bu arti-
sin rol oynamasinin muhtemel oldugu bildi-
rilmistir (36). Trombositopeni ve c¢esitli trom-
bosit fonksiyon bozukluklari kanamaya ne-
den olurken, trombositlerin aktive olmasinin
trombotik bozukluklarin patogenezinde etkili
olabilecegi bildiriimektedir (37-39). Trombo-
sit aktivasyonun nedeni bilinmemekle birlikte
hemodinamik bozukluklarin bu olayi baslatti-
gi dusundlmektedir (40).

Dogumsal kalp hastaliklarinin trombosit
disinda sebep oldugu pihtilasma bozuk-
luklari:

Artmis kapiller frajilite, protrombin zamani ve
parsiyel tromboplastin zamaninda uzama,
anormal pihti retraksiyonu, hipofibrinojene-
mi, faktor V, VIILVIII ve X dUzeylerinde azalma,
fibrinolizis ve fibrin yikim drdnlerinde artma
gibi pihtilasma bozukluklarr dogumsal kalp
hastalarinda bildirilmistir (3, 7, 13, 32). Siya-
notik dogumsal kalp hastalarinda goérulen
kanama egiliminin dnemli nedenlerinden bi-
ri karacigerde sentez edilen faktorlerin azal-
masidir. Karacigerdeki faktor sentezindeki
azalmada, viskozitenin artisi sonucunda mik-
rosirkulasyonun yavaslamasi ve doku hipoksi-
sinin etkili oldugu ileri surulmektedir (30).
Ozellikle hipoplastik sol kalp sendromu veya
aort koarktasyonu bulunan yenidogan be-
pbeklerde hepatik nekroz ve buna bagl kana-
ma gorulebilmektedir. Siyanotik hastalarda
rastlanan kanama egilimi siklikla hafif ve yd-



Selcuk Tip Dergisi
2008

zeyeldir. Kolay gelisen ekimoz, petesi veya
mukoza kanamasi bulgular ile seyreder. Bu
yUzeyel kanamalar siklikla kendini sinirlar (3).
Aspirin, nonsteroidal antiinflamatuar ilaclar
ve heparin gibi kanamay: artirici ilaclardan ve
nazal oksijen uygulamasindan kacinmak ge-
nellikle yeterlidir (3, 8). Bazen kanama egilimi
daha siddetlidir, epistaksis veya hemoptiziye
neden olabilir. Bundan daha ciddi olarak ya-
ralanma veya cerrahi girisimlerde (girisim si-
rasinda veya sonrasinda) olumcul kanamala-
ra rastlanabilir (8, 13).

AgIr spontan kanama gelisen hastalarda spe-
sifik hemostatik bozuklugun tedavisi yapiima-
hdir (3). Trombositopeni veya trombosit fonk-
siyon bozukluguna bagl kanamalarda poli-
sitemi ve hipoksi duzeltildiginde cogunlukla
trombosit sayisi ve fonksiyonlari normale gel-
mektedir (2). Flebotomi ile hematokrit duze-
yinin %50-60'1ara indirilmesi siklikla 3 gun
icinde trombosit fonksiyonlarinin normailles-
mesine neden olmaktadir (12, 13). Ancak na-
diren durdurulamayan kanamalarda trom-
bosit suspansiyonu transfuzyonlarina gereksi-
nim duyulur (2, 3). Major cerrahi girisim uy-
gulanacak siyanotik hastalara ameliyat sira-
sinda ve sonrasi donemde kanama egilimini
azaltmak icin flebotomi yapmak gereklidir
(3). Flebotomiye ragmen ameliyat oncesi
trombositopeni (trombosit sayisi< 100.000/
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Sonug olarak: Kalp ve dolasan kan arasinda
essiz bir iliski vardir. Bunlarin birinin yapisinda
veya fonksiyonlarinda olabilecek bir bozukluk
digerini de etkiler. Kan viskozitesi, oksijen ba-
sinci, oksijen salinimi, hemostaz ve immansis-
tem gibi temel fizyolojik fonksiyonlardaki bo-
zukluklar ya kandaki primer hastaliklara veya
kalbdeki yapisal ve fonksiyonel degisikliklere
baghdir. Siyanotik dogumsal kalp hastalikh
hastalarda hematolojik yan etkilerin goérulme
intimali yuksektir. Polisitemi, trombositopeni,
faktor eksiklikleri, demir eksikligi anemisi ve
yaygimn damarici pihtilasmasi gibi bircok bul-
gu ve belirtiler bildiriimistir. Siyanotik dogum-
sal kalp hastalgi olan cocuklar hem tromboz
hem de kanamaya egilimlidir. Bu hastalara
yonelik olarak pratik tedavi yaklasimlar gelis-
tirilmedigi icin siyanotik dogumsal kalp has-
talikli cocuklara yonelik calismalar yapil-
malhdir.
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