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OZET

Bu c¢alisma siyanotik konjenital kalp hastalarinda
ameliyat swrasinda ve ameliyat sonrasi erken dinemde
kanamalara yol ac¢an pihtlisma bozukluklarini  ince-
lemek iizere planlandi. Siyanotik konjenital kalp has-
talarinda  goviilen pihtilasma  bozukluklarimin  tam  dii-
zeltme (TDA) ameliyatndan sonra hematokrit (Htc)
ve Oksijen satiirasyonunda olusan diizelmeye paralel
olarak  diizelip diizelmedigini arasarmak da ayrica
amaclandi.

Rastgele segilen 10 siyanotik konjenital kalp has-
tast Htc, arteryel oksijen satiirasyonu (Aos), trombo-
sit sayisi, fibrinojen, protrombin zamam (PT), aktive
parsiyel tromboplastin zamam (aPTT), Faktor V(FV),
Faktor VII(FVII), Faktor VIH(FVIII), Faktor X(FX),
Faktor XIII(FXIII), fibrinojen ytkim iiriinleri (FDP),
protamin siilfat yoniinden TDA odncesi ve sonrasinda
degerlendirildi. Ameliyattan énce ve sonra saptanan
Htc, Aos, aPTT, trombosit sayisi, FV ve FVHI deger-
leri arasinda istatistiki olarak onemli fark oldugu
belirlendi (p<0.05). Ameliyat oncesi siyanozun derin-
ligi ile de trombositopeni ve aPTT uzamasi, FV ve
FVHI eksikligi arasinda korelasyon bulundu.

Bu bulgulanin 1siginda esiyanotik konjenital kalp
hastalarinda  goriilen, pihtilasma bozuklugunun kronik
(subklinik) dissémine intravaskiiler  koagiilopati ile
uyumlu oldugu belirlendi. TDA sonrasinda Aos ve
buna ikincil olarak Htc degerinin normale donmesiyle
so0z  konusu pihtilasma bozuklugunun dia diizelebile-
cegi sonucuna varild.
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SUMMARY

ASSESSING CLOTTING DEFICIENCIES BEFORE
AND AFTER TOTAL CORRECTION IN PATIENTS
WITH CYANOTIC CONGENITAL DISEASES

This study was planned to assess the clotting
deficiencies that causes major bleeding after total co-
rection operation in cyanotic congenital disease. With
this study we also aimed at the investigating of any
improvementin clotting deficiency after total correc-
tion of cyanotic congenital heart cases parallel to the

postoperative improvementin their hematocrite (Htc)
and arterial oxygene saturation (Aos).

For these purposes 10 randomised cyanotic con-
genital heart cases were assesedin pre and posttotal
correction operation period for their Htc, Aos, palate-
let count, fibrinogen, protrombin time (PT), activated
tromboplastine time (aPTT), Factor V(FV), VII
(FVIl), VIII(FVIII), X(FV), XIII(FXIII), fibrin deg-
radation products (FDP) and protamine sulphate
levels.

We found significant (p<0.005) changes among
the pre and post operative levels of Htc, Aos, aPTT,
platelet count, FV and FVIII. Also, we revealed a
positive correlation between the severity of preopera-
tive cyanosis and "'decrease in platelet count, FV,
FVIII and prolongation ofaPTT".

In view of these finding we decided that the
major clotting problem in our cyanotic congenital
heart cases was chronic (subclinical) disseminatedint-
ravascular coagulopathy. Also we concluded that
after the total correction of these cases the clotting
defect might have turned to normal parallel to the
remarkableimprovementin Aos and Htc level in post
operative period.

Key words: Cyanotic congenital heart disease, clotting defi-
ciency.

*Bu c¢alisma, ''Mediterranean Association Of Cardi-
ology And Cardiac Surgery' tarafindan 8-11 Ekim
1987 tarihleri arasinda Dubrovnik (Yugoslavya)'da
diizenlenen kardiyoloji ve kardiyovaskiiler cerrahi
kongresinde kabul edilerek sunulmustur.
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Siyanotik konjenital kalp hastalarinda bazi pih-
tilasma bozukluklarinin saptandigi, buna bagh ola-
rak ameliyat sirasinda ve ameilyat sonrasi erken doé-
nemde 6liimle sonuc¢lanabilen kanamalarin goriildiigii
bilinmektedir (1-5). Pihtilagsma faktorlerindeki anor-
malliklerin ¢ogu, Htc degeri %60'in iizerinde ve Aos
c¢ok diisiik olan SKKH'da gozlenmektedir (5-9). Bu
pithtilasma bozukluklar: arasinda, trombositopeni, dii-
siik plazma fibrinojen diizeyi, FV ve FVIII eksikligi,
FDP'de artma bildirilmistir (9-14).

Ayrica, ekstrakorporeyal dolasim uygulamasina
(EKD) bagh olarak, pihtilasma faktorlerinde, kanin
sekilli elemanlarinda belirli 6l¢iide azalma, FDP'de de
artma olabilmektedir (15,16). Ameliyat oncesi zaten
kanamaya egilimli olan siyanotik konjenital kalp
hastalarinda, EKD'la pihtilasma elemanlarinin daha
da etkilenmesi sonucunda fazla oranda kanama
olmakta ve kan transfiizyonuna gereksinim art-
maktadir.

TDA'dan sonra hastanin fiziksel aktivitesinde ve
siyanozunda goriilen belirgin diizelmenin yanisira
s6z konusu pihtilasma bozuklugunda da diizelme
olup olmadig: bilinmemektedir. Bu ¢alismada, siya-

notik konjenital kalp hastalarinda koagiilasyon sistem-
leri gozden gecirilerek, TDA sonrasinda Aos ve Htc
degerlerinin normale donmesinin pithtilasma eleman-
lar iizerine etkisinin arastirilmas1 amaclanmistir.

MATERYAL VE METOD

Bu calismaya 1 Ekim - 1 Aralik 1985 tarihleri ara-
sinda Hacettepe Tip Fakiiltesi G6giis ve Kalp Damar
Cerrahisi Ana Bilim Dali'inda yatmakta olan, ameli-
yat olmamis siyanotik konjenital kalp hastalari arasin-
dan rastgele secilen 10 olgu alinmistir. Bu 10 olgunun
siyanotik olmalar:1 ve klinik olarak kanama diyatezle-
rinin olmamasi1 ortak o6zellikleriydi. Hastalarm 7'si
kiz, 3'ii erkekti. Yas ortalamasi1 9 ve yas dagilimi 3
ile 25 arasindayd1 (Tablo 1).

Ameliyat 6ncesinde ve ameliyat sonras1 10'uncu
giinde biitiin hastalarda asagidaki testler yapildi:

1. Hte o6l¢iimii (Parmak ucundan alinan Kkapiller
kanda ""'mikrohematokrit" yontemiyle bakildi.)

2. Aos oOl¢iimii (Radyal arterden alinan kan o6rne-
ginde bekletilmeden '"Radiometer ABL 30,
Blood Gas Analyser' aletiyle 6l¢iildii.)

Tablo 1. Calisma Grubumuzdaki Siyanotik Konjenital Kalp Hastalarinin Ayrintili 6zellikleri

Ad ve Soyad,

Hasta No Yas (y1l) Cinsiyeti Agirhk Tam Yapilan Ameliyat
Protokol No. kg
1 7.Y., 17, E 253 TOF TDA
1012145
2 A.K., 3, K 10.6 TOF TDA
1460866 (Bifurkasyona uzanan yama)
3 M.D.,25, K 66.0 ASD-PS ASD kapatilmasi ve valviiler
1713806 pulmoner stenoz giderilmesi
4 E.O., 10 E 21.0 Tek ventrikiil FONTAN
803647
5 F.Y., 18 K 26.0 TOF-sol Blalock * TDA
338115 Taussig santi
6 H.Y., 12, K 18.0 TOF TDA
888225
7. SK., 6, E 13.0 TOF TDA
1261196
8 D.K., K 14.0 TOF TDA
1249211
9 G.G., 7, K 140 TOF TDA
1665437
10 CA.,6, E 17.0 TOF TDA Ty
1623138
Kisaltmalar: >rr.'hjpsb L hAifi.jt":.1 »bin

T OF': Fallot Tetralojisi, ASD: Atrial septil Defekt
PS : Pulmoner Stenoz, TDA: Tam Diizeltme Ameliyati1.’
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Tablo 1. Calisma Grubunda Ameliyat Oncesi ve Sonrasit Bulgularin Degerlendirilmesi

Ameliyat oncesi Ameliyat Sonrasi Istatistik!
deger (1) deger (1) Degerlendirme

Htc 63.90+11.03 37.10+2,73 ONEMLI (p<0.05)
A ot 78.60+6.84 96.90+1.10 ONEMLI (p<0.05)
PT 15.10+2.18 13.90+1.10 Onemsiz (p>0.05)

AFIT 60.80+15.96 48.20+12.52 ONEMLI (p<0.05)
Trombosit 153.00+76.89 232.000+4.2111 ONEMLI (p<0.05)
Fibririojcn 411.50+294.41 472.50+100.31 Onemsiz (p>0.05)

FV 54.00+24.55 93.00+9.19 ONEMLI (p<0.05)
Fvil 99,00+1.1 100.00+0.00 Onemsiz (p>0.05)

FVIII 72.70+22.57 98.00+4.22 ONEMLI (p<0,05)
FIX 94.50+1.48 100.00+0.00 onemsiz (p>0.05)

FX 100.00+0.00 100.00i0.00 Onemsiz (p>0.05)

FXIII 99.00+1.1 10U.00+0.00 Onemsiz (p>0.05)

FDP 5.80+1.62 8.00+3.49 ONEMLI (p<0.10)
Protamin Sulfat 0 0 Onemsiz (p>0.05)

(1) Ortalama +standart sapma

3. Trombosit sayimi1 (Periferik yaymada normal BULGULAR

151tk mikroskobunda degerlendirildi ve faz

kontrastmikroskobundasayildi.)

4. Pt

5. aPTT
6. Fibrinojen
7. FV
8. FVil
9. FVIIIL
10. FIX
11. FX
12. FXII
13. FXIII
14. FDP

15. Protamin Siilfat

Yukarida belirtilen pihtilagsma faktorlerinin tii-
miiyle PT, aPTT, ve FDP Hacettepe Universitesi Tip
Fakiiltesi I¢ Hastaliklar1 Ana Bilim Dali Hematoloji
Laboratuvariannda daha 6nce kurulmus metodlara
gore, vendz kanda Stago firmasindan saglanan Kkitle-
lerle calisildi.

Ameliyat 6nce ve sonrast Htc, Aos, trombosit sa-
yisi, PT, aPTT, fibrinojen ve koagiilasyon faktdrleri
degerlerinin istatistik analizi "esler aras1 6nem kont-
rolii" metodu ile ve "Student'in t testi" kullanilarak
yapildi. Ameliyat 6ncesi Htc ve Aos degerleri ile trom-
bosit sayis1 ve diger koagiilasyon faktdrleri arasindaki
iliski '"korelasyon-regresyon analiz"metoduyla arasti-
rildi. istatistiksel degerlendirme Hacettepe Universi-
tesi T1p Fakiiltesi Tibbi Biyoloji Ana Bilim Dali Biyo-
istatistik Bilim Dah Bilgi islem Merkezinde Yapilda.

Kanama diyatezinin klinik o6zelliklerini tasima-
yan ve rastgeie secilen 10 siyanotik konjenital kalp
hastasinin TDA o6nce ve sonrasinda belirlenen Htc,
Aos ve koagiilasyonfa ilgili test degerleri gdzden gegi-
rildiginde:

1. Ameliyat o6ncesinde hastalarimizin hepsinde
Htc normalden yiiksek, Aos ise diisiik bulunmustur.
Ameliyat sonrasinda normal sinirlara dénen bu deger-
lerle ameliyat 6ncesi degerler arasindaki fark istatis-
tiksel olarak anlamli bulunmustur (p<0.05) (Tablo 2).

2. Ameliyat Oncesi Htc artisi ile trombosit sayi-
sinda diisme, aPTT wuzamasi, FV ve FVIII azlig1 ara-
sinda korelasyon bulunmustur (p 0.05) (Tablo 3).

3. TDA oncesi Aos diisiikligii ile trombosit sayi-
sinda azalma, aPTT uzamasi FV ve FVIII azalmasi
arasinda korelasyon bulunmustur (p<0.05) (Tablo 4).

4. Ameliyat sonras1 10'uncu giinde Htc ve Aos
normal sinirlardayken belirlenen trombosit sayisi,
aPTT, FV veFVIil degerleri ile bunlarin ameliyat
oncesi degerleri arasinda istatistiksel olarak 6nemli
fark bulunmustur (p< 0.05) (Tablo 3).

5. Ameliyat oncesi ve sonrasi dél¢iilen PT, fibrino-
jen, FVII, FIX, FXIII, protamin siilfat degerleri ara-
sinda onemli bir fark goriilmemistir (p< 0.05) (Tablo 2).

6. Pihtilasma faktorlerindeki azligin en belirgin
oidugu iki hasta (2 ve 5 no'lu hastalar) kanama nede-
niyle reoperasyotu alinmistir,

7. FDP seviyesinde isc ameliyat sonrasinda artis
olmus ve istatistiksel olarak anlamli bulunmustur
(p<0.10) (Tablo 2).
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I'ablo 3. Preoperatif Hematokrit Degerlerindeki Artis ile P1thtilasma Faktorleri ve Trom oosit SayisnidaM
Azalma Arasindaki Tliski

Hte % * Trombosit sayisinda APTT'de uzama %" FV'de azalma %" FVIH'de azalma %*
azalma *
42.250+7.723" 17.770+4.419 * 34.30017.532%* 45.000+8.257 * 28.800+7.008*
Htc ile korelasyon var var var var
(p<0.05) (p<0.05) (p<0.05) (p<0.05)

" Normal degere gore artma veya azalma ylizdesi

* OrtalamadegcrtStandarthata

Tablo 4, Preoperatif Oksijen Satiirasyonu ile Pithtilasma Faktorleri ve Trombosit Sayisindaki

Azalma Arasindaki iliski.

Trombosit sayisinda | APTT'de uzama % * FV'de azalma % * FVIH'de azalma % *
azalma +
16.960+2.981 * 17.770+4.419 * 34.300%7.532 * 45.000+8.257 * 28.800*%7.008 *
Korelasyon var v var var
P<0.005) @20.05) (p<0.005) (p<0.005)

Normal degere gore artma veya azalma yiizdesi

* Ortalama deger+Standan hata

TARTISMA

Siyanotik konjenital kalp hastalarinda trombosit
sayisinda azalma trombositfonksiyonlarindabozuk-
luk, bazi1 koagiilasyon faktorlerinde eksiklik gibi pih-
tilasma bozukluklarinin oldgu bilinmektedir (4-11).
Genellikle bu pihtilasma bozukluklar: a¢ik kalp ame-
liyat1i 6ncesinde klinik olarak ortaya ¢cikmamaktadir.
Ancak, EKD'in de etkisiyle pthtilasma mekanizmasi
degisik kademelerde etkilenerek perioperatif donemde
hemostaz bashibasina problem olmaktadir (7-9).
Diger taraftan, asiyanotik konjenital kalp hastalarina
gore siyanotik konjenital kalp hastalarimin acik kalp
ameliyat1 sonunda daha fazla miktarda kanama ve
transfiizyon ihtiyaci oldugu bildirilmektedir (6-9).

Calismamizda rastgele secilen 10 siyanotik kon-
jenital kalp hastasinda, ameliyat 6ncesi siyanozun de-
rinligi (Htc artis1 ve Aos azlig1) ile trombosit sayisin-
da ve koagiilasyon faktorlerinde azalma arasinda
onemli korelasyon bulunmustur (p<0.05). Bu sonug,
preoperatif donemde ileri koagiilasyon testleri yapi-
lacak hastalarin belirlenmesinde siyanozun 6 nemli bir
klinik endikator olabilecegini diisiindiirmektedir. Ce-
sitli arastirmacilarin, siyanotik Konjenital kalp has-
talartndaki pihtilasma bozukluklarinin hematok-
riti %60'1n iizerinde olan hastalarda daha fazla goriil-
diigiinii bildiren yazilari, bu goézlemimizi dogrula-
maktadir (6-14).

Tiirkive Klinikten ~KARDIYOLOJI Cilt 1, Say 2, Eylil 1988

Calismamiza aldigimiz 10 siyanotik konjenital
kalp hastasinda ameliyat 6ncesinde trombositlerde
azalma ve aPTT de uzama koagiilasyon faktérlerinden
de FV ve FVIH'de eksiklik tespit edilmistir (p<0.05).
Klinik olarak kanama diyatezine yonlendirecek 6zel-
lik tasimayan hastalarimizda ac¢ik kalp ameliyat: 6n-
cesi rutin laboratuvar testlerinden PT normal bulun-
dugu gibi 151k mikroskobunda yapilan degerlendir-
mede trombosit sayisinda azalmabelirlenememistir.
Buna karsilik pithtilagsma faktorleri ayrintili olarak in-
celendiginde, PT yamsira aPTT cahsildiginda ve
trombosit sayimi faz kontrast mikroskobu ile yapil-
diginda degisik derecelerde eksiklikler tespitedilmis-
tir. Bu hastalarin bir kisminda da kanama nedeniyle
yeniden ameliyat gerektirecek kadar hemostaz giic-
liikleriyle karsilasilmistir. Bu durumda siyanotik kon-
jenital kalp hastalarinin koagiilasyon yoniinden tam
degerlendirilebilmesi i¢cin rutin testler arasinda aPTT
ve trombosit sayiminin da yer almasi gerekliligi diisii-
niilmektedir.

Siyanotik konjenital kalp hastalarinda TD A 6nce-
sinde buldugumuz trombositopeni aPTT uzamasi1 FV
ve FVIII azlig1 tablosu daha ¢ok dissémine intravas-
kiiler koagiilasyon ile uyumlu goriilmektedir (15-17).
Dissémine intravaskiiler koagiilopatinin son yillarda
akut, subakut, kronik (subklinik)formlari bildirilmek-
tedir (17,18). Siyanotik konjenital kalp hastalarinda
yiiksek Htc degerlerine bagh olarak mikroslrkiilasyon
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diizeyinde Kkiiciik trombiislerin olusmasinin subklinik
(kronik) dissémine intravasaler koagiilasyon icin bas-
latin faktor olabilecegi ileri siiriilmektedir (16-19).
Boylece bir yandan hiper koagiilopatiye bagh trom-
biisler olusurken diger taraftan pihtilasma faktorleri
ve trombositlerin tiiketimine bagh olarak sirkiilas-
yonda bu faktor ve trombosit miktarlarinda 6nemli
diisme olmakta ve kanamaya egilimli siyanotik kon-
jenital kalp hastalar: ortaya ¢ikmaktadir. Kronik dis-
sémine intravaskiiler koagiilasyon olusmasinda etkili
oldugu ileri siiriilen nedenler arasinda trombosit agre-
gasyon ve adezivitesinin artmis olmasi ve bunun
mikrotrombus meydana gelmesini kolaylastirmasida
bildirilmektedir (17-19). Ancak polistemi nedeniyle
kan viskositesinin artmasi ve kalp patalojisinin hemo-
dinami iizerine etkisi sonucu dolasimin yavaslamasi
da trombiis olusumun da hizlandirmaktadir (18- ).
Yavas dolasim ve hipoksi damar duvarim tahrip ede-
rek trombus formasyonunun ilk basamagi olan trom-
bositlerin yapisma islemini baslatmaktadir (6-9). Di-
ger taraftan trombosit yapiskanhk o6zelliginin de hi-
poksi, polistemi ve hiperlaktikasidemide arttig: bil-
dirilmektedir (7,12,13).

Acik kalp ameliyatinda EKD'nin pihtilasma iize-
rine olumsuz etkileri bilinmektedir. Bunlar arasinda
cesitli faktorlerin tiiketilmesi,
masi, FDP'de artma, fibrinolisis ve dissémine intravas-
kiiler koagiilasyon bildirilmistir (8,9-15). Bu etkilerin
miimkiin oldugu kadar minimalize edilebilmesi i¢in
sonrasinda kan orneklerinin alinmasi 10.

trombositlerin azal-

ameliyat
giine birakilmistir.

Ac¢ik kalp ameliyatina alinan siyanotik konjeni-
tal kalp hastalar1 TD A sonrasinda arteriyel kanin oksi-
jen desatiirasyonu 6nlemekte ve boylece de ameliyat
ortaya ¢ikmamaktadir. EKD'in
sekilsiz elemanlarin iizerine daha

sonras1 polisitemi
kanin sekilli ve
once belirtilen olumsuz etkilerine ragmen postopera-
tif onuncu giinde tespit edilen pihtilagsma faktérlerin-
deki
hemodinaminin diizelmesi ve arteriyel oksijenasyonun
artmasi ile ilgili olabilecegi diisiiniilmiistiir. Zaten,
siyanotik konjenital kalp hastalarinda ne trombositle-
rin ne de pihtilasma faktérlerinin yapiminda bir azal-
s6z konusu olmadig1 bilinmektedir (6,9).
Anatomik ya da hemodinamik TD A sonrasinda arteri-
yel oksijen desatiirasyonu sonucu olusmus olan Htc
artis1 ortadan kalktigindan pihtilasma faktorlerinin
tilkketimi onlenerek ameliyat sonrasi1 bu normal deger-
lerin elde edilebildigi kanaatine varilmistir (Tablo 2,3).

diizelme ve trombosit sayisindaki artmanin,

manin
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