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ÖZET 

Bu çalışma siyanotik konjenital kalp hastalarında 
ameliyat sırasında ve ameliyat sonrası erken dönemde 
kanamalara yol açan pıhtılışma bozukluklarını ince­
lemek üzere planlandı. Siyanotik konjenital kalp has­
talarında görülen pıhtılaşma bozukluklarının tam dü­
zeltme (TDA) ameliyatından sonra hematokrit (Htc) 
ve Oksijen satürasyonunda oluşan düzelmeye paralel 
olarak düzelip düzelmediğini araştırmak da ayrıca 
amaçlandı. 

Rastgele seçilen 10 siyanotik konjenital kalp has­
tası Htc, arteryel oksijen satürasyonu (Aos), trombo-
sit sayısı, fibrinojen, protrombin zamanı (PT), aktive 
parsiyel tromboplastin zamanı (aPTT), Faktör V(FV), 
Faktör VII(FVII), Faktör VIH(FVIII), Faktör X(FX), 
Faktör XIII(FXIII), fibrinojen yıkım ürünleri (FDP), 
protamin sülfat yönünden TDA öncesi ve sonrasında 
değerlendirildi. Ameliyattan önce ve sonra saptanan 
Htc, Aos, aPTT, trombosit sayısı, FV ve FVHI değer­
leri arasında istatistiki olarak önemli fark olduğu 
belirlendi (p<0.05). Ameliyat öncesi siyanozun derin­
liği ile de trombositopeni ve aPTT uzaması, FV ve 
FVHI eksikliği arasında korelasyon bulundu. 

Bu bulguların ışığında •siyanotik konjenital kalp 
hastalarında görülen, pıhtılaşma bozukluğunun kronik 
(subklinik) dissémine intravasküler koagülopati ile 
uyumlu olduğu belirlendi. TDA sonrasında Aos ve 
buna ikincil olarak Htc değerinin normale dönmesiyle 
söz konusu pıhtılaşma bozukluğunun dû düzelebile-
ceği sonucuna varıldı. 

Anahtar kelimeler:Siyanotik konjenital kalp hastalığı, pıhtı­
laşma bozukluğu 

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 
improvement in clotting deficiency after total correc­
tion of cyanotic congenital heart cases parallel to the 
postoperative improvement in their hematocrite (Htc) 
and arterial oxygene saturation (Aos). 

For these purposes 10 randomised cyanotic con­
genital heart cases were assesed in pre and post total 
correction operation period for their Htc, Aos, palate-
let count, fibrinogen, protrombin time (PT), activated 
tromboplastine time (aPTT), Factor V(FV), VII 
(FVII), 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) disseminated int­
ravascular coagulopathy. Also we concluded that 
after the total correction of these cases the clotting 
defect might have turned to normal parallel to the 
remarkable improvement in Aos and Htc level in post 
operative period. 

Key words: Cyanotic congenital heart disease, clotting defi­
ciency. 
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Siyanotik konjenital kalp hastalarında bazı pıh­
tılaşma bozukluklarının saptandığı, buna bağlı ola­
rak ameliyat sırasında ve ameilyat sonrası erken dö­
nemde ölümle sonuçlanabilen kanamaların görüldüğü 
bilinmektedir (1-5). Pıhtılaşma faktörlerindeki anor­
malliklerin çoğu , Htc değeri %60'ın üzerinde ve Aos 
çok düşük olan SKKH'da gözlenmektedir (5-9). Bu 
pıhtılaşma bozuklukları arasında, trombositopeni, dü­
şük plazma fibrinojen düzeyi, FV ve FVIII eksikliği, 
FDP'de artma bildirilmiştir (9-14). 

Ayrıca, ekstrakorporeyal dolaşım uygulamasına 
(EKD) bağlı olarak, pıhtılaşma faktörlerinde, kanın 
şekilli elemanlarında belirli ölçüde azalma, FDP'de de 
artma olabilmektedir (15,16). Ameliyat öncesi zaten 
kanamaya eğilimli olan siyanotik konjenital kalp 
hastalarında, EKD'la pıhtılaşma elemanlarının daha 
da etkilenmesi sonucunda fazla oranda kanama 
olmakta ve kan transfüzyonuna gereksinim art­
maktadır. 

TDA'dan sonra hastanın fiziksel aktivitesinde ve 
siyanozunda görülen belirgin düzelmenin yanısıra 
söz konusu pıhtılaşma bozukluğunda da düzelme 
olup olmadığı bilinmemektedir. Bu çalışmada, siya­

notik konjenital kalp hastalarında koagülasyon sistem­
leri gözden geçirilerek, TDA sonrasında Aos ve Htc 
değerlerinin normale dönmesinin pıhtılaşma eleman­
ları üzerine etkisinin araştırılması amaçlanmıştır. 

MATERYAL VE M ET OD 
Bu çalışmaya 1 Ekim - 1 Aralık 1985 tarihleri ara­

sında Hacettepe Tıp Fakültesi Göğüs ve Kalp Damar 
Cerrahisi Ana Bilim Dalı'ında yatmakta olan, ameli­
yat olmamış siyanotik konjenital kalp hastaları arasın­
dan rastgele seçilen 10 olgu alınmıştır. Bu 10 olgunun 
siyanotik olmaları ve klinik olarak kanama diyatezle-
rinin olmaması ortak özellikleriydi. Hastaların 7'si 
kız, 3'ü erkekti. Yaş ortalaması 9 ve yaş dağılımı 3 
ile 25 arasındaydı (Tablo 1). 

Ameliyat öncesinde ve ameliyat sonrası 10'uncu 
günde bütün hastalarda aşağıdaki testler yapıldı: 

1. Htc ölçümü (Parmak ucundan alınan kapiller 
kanda "mikrohematokrit" yöntemiyle bakıldı.) 

2. Aos ölçümü (Radyal arterden alınan kan örne­
ğinde bekletilmeden "Radiometer A B L 30, 
Blood Gas Analyser" aletiyle ölçüldü.) 

Tablo 1. Çalışma Grubumuzdaki Siyanotik Konjenital Kalp Hastalarının Ayrıntılı özellikleri 

Hasta No 
Adı ve Soyadı, 

Yaş (yıl) Cinsiyeti 
Protokol No. 

Ağırlık 
(kg) 

Tanı Yapılan Ameliyat 

1 Z.Y., 17, 
1012145 

E 25.3 TOF TDA 

2 A.K., 3, 
1460866 

K 10.6 TOF TDA 
(Bifurkasyona uzanan yama) 

3 M.D., 25, 
1713806 

K 66.0 ASD-PS ASD kapatılması ve valvüler 
pulmoner stenoz giderilmesi 

4 E.O., 10 
803647 

E 21.0 Tek ventrikiil FONTAN 

5 F.Y., 18 
338115 

K 26.0 TOF-sol Blalock 
Taussig şantı 

• TDA 

6 H.Y., 12, 
888225 

K 18.0 TOF TDA 

7. S.K., 6, 
1261196 

E 13.0 TOF TDA 

8 D.K., 
1249211 

K 14.0 TOF TDA 

9 G.G., 7, 
1665437 

K 14.0 TOF TDA 

10 CA. , 6, 
1623138 

E 17.0 TOF TDA ı: y 

Kısaltmalar: >rr.'h'jpsb ,hAi{i..}t':.ı »bin 
TOF: Fallot Tetralojisi, ASD: Atrial septâl Defekt 
PS : Pulmoner Stenoz, TDA: Tam Düzeltme Ameliyatı. 7 
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Tablo 1. Çal ışma Grubunda Ameliyat Öncesi ve Sonrası Bulguların Değerlendirilmesi 

Ameliyat öncesi 
değer ( î ) 

Ameliyat Sonrası 
değer (1) 

İstatistik! 
Değerlendirme 

Htc 63.90+11.03 37.10+2,73 ÖNEMLİ (p<0.05) 
A ot 78.60+6.84 96.90±1.10 ÖNEMLİ (p<0.05) 
PT 15.10+2.18 13.90+1.10 Önemsiz (p>0.05) 
A FİT 60.80+15.96 48.20+12.52 ÖNEMLİ (p<0.05) 
Trombosit 153.00+76.89 232.000 + 4.2111 ÖNEMLİ (p<0.05) 
Fibrirıojcn 411.50+294.41 47 2.50+100.31 Önemsiz (p>0.05) 
FV 54.00+24.55 93.00±9.19 ÖNEMLİ (p<0.05) 
FVI1 99,00±1.1 100.00+0.00 Önemsiz (p>0.05) 
FVIII 72.70±22.57 98.00+4.22 ÖNEMLİ (p<0,05) 
FIX 94.50+1.48 100.00+0.00 önemsiz (p>0.05) 
FX 100.00+0.00 I00.00i0.00 Önemsiz (p>0.05) 
FXIII 99.00±1.1 lOÜ.OÜ+O.OO Önemsiz (p>0.05) 
FDP 5.80+1.62 8.00+3.49 ÖNEMLİ (p<0.10) 
Protamin Sulfat 0 0 Önemsiz (p>0.05) 

(1) Ortalama ±standart sapma 

3. Trombosit sayımı (Periferik yaymada normal 
ışık mikroskobunda değerlendirildi ve faz 
kontrast mikroskobunda sayıldı.) 

4. Pt 
5. aPTT 
6. Fibrînojen 
7. FV 
8 . F V i l 
9. FVIII 

10. F I X 
11. F X 
12. F X I I 
13. FXIII 
14. F D P 
15. Protamin Sülfat 

Yukarıda belirtilen pıht ı laşma faktörlerinin tü­
müyle PT, aPTT, ve FDP Hacettepe Üniversitesi Tıp 
Fakültesi İç Hastalıkları Ana Bi l im Dalı Hematoloji 
Laboratuvariannda daha önce ku ru lmuş metodlara 
göre, venöz kanda Stago firmasından sağlanan kitle­
lerle çalışıldı. 

Ameliyat önce ve sonrası Htc, Aos, trombosit sa­
yısı, PT, aPTT, fibrînojen ve koagülasyon faktörleri 
değerlerinin istatistik analizi "eşler arası önem kont­
rolü" metodu île ve "Student'în t testi" kullanılarak 
yapıldı. Ameliyat öncesi Htc ve Aos değerleri ile trom­
bosit sayısı ve diğer koagülasyon faktörleri arasındaki 
ilişki "korelasyon-regresyon analiz^metoduyla araştı­
rıldı. İstatistiksel değerlendirme Hacettepe Üniversi­
tesi Tıp Fakültesi Tıbbi Biyoloji Ana Bilim Dalı Biyo-
istatistik Bilim Dalı Bilgi İşlem Merkezinde Yapıldı. 

B U L G U L A R 

Kanama diyatezinin kl inik özelliklerini taş ıma­
yan ve rastgeie seçilen 10 siyanotik konjenîtal kalp 
hastasının TDA önce ve sonrasında belirlenen Htc, 
Aos ve koagülasyonfa ilgili test değerleri gözden geçi­
ri ldiğinde: 

1. Ameliyat öncesinde hastalarımızın hepsinde 
Htc normalden yüksek, Aos ise düşük b u l u n m u ş t u r . 
Ameliyat sonrasında normal sınırlara dönen bu değer­
lerle ameliyat öncesi değerler arasındaki fark istatis­
tiksel olarak anlamlı bu lunmuş tu r (p<0.05) (Tablo 2). 

2. Ameliyat öncesi Htc artışı ile trombosit sayı­
sında düşme, aPTT uzaması, FV ve FVIII azlığı ara­
sında korelasyon bu lunmuş tu r (p 0.05) (Tablo 3). 

3. T D A öncesi Aos düşüklüğü île trombosit sayı­
sında azalma, aPTT uzaması FV ve FVIII azalması 
arasında korelasyon bu lunmuş tu r (p<0.05) (Tablo 4). 

4. Ameliyat sonrası 10'uncu günde Htc ve Aos 
normal s ınır lardayken belirlenen trombosit sayısı, 
aPTT, FV v e F V l i l değerleri ile bunların ameliyat 
öncesi değerleri arasında istatistiksel olarak önemli 
fark bulunmuştur (p< 0.05) (Tablo 3). 

5. Ameliyat öncesi ve sonrası ölçülen PT, fibrîno­
jen, F V I I , FIX, FXIII, protamin sülfat değerleri ara­
sında önemli bir fark görülmemiştir (p< 0.05) (Tablo 2). 

6. Pıhtılaşma faktörlerindekî azlığın en belirgin 
oiduğu iki hasta (2 ve 5 no'lu hastalar) kanama nede­
niyle reoperasyotu alınmıştır, 

7. FDP seviyesinde İse ameliyat sonrasında artış 
olmuş ve istatistiksel olarak anlamlı bulunmuştur 
(p<0.10) (Tablo 2). 
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l'ablo 3. Preoperatif Hematokrit Değerlerin deki Artış ile P ıh t ı l a şma Faktörleri ve Trom oosit SayısnidaM 
Azalma Arasındaki İlişki 

Htc % * Trombosit sayısında 
azalma * 

APTT'de uzama % + FV'de azalma % + FVIH'de azalma %* 

42.250±7.723 i , : 17.770+4.419 * 34.30017.532* 45.000+8.257 * 28.800+7.008* 

Htc ile korelasyon var 
(p<0.05) 

var 
(p<0.05) 

var 
(p<0.05) 

var 
(p<0.05) 

+ Normal değere göre artma veya azalma yüzdesi 

* Ortalama değcrtStandart hata 

Tablo 4, Preoperatif Oksijen Satürasyonu ile Pıhtılaşma Faktör ler i ve Trombosit Sayıs ındaki 
Azalma Aras ındaki İlişki. 

Trombosit sayısında 
azalma + 

APTT'de uzama % * FV'de azalma % * FVIH'de azalma % * 

16.960+2.981 * 17.770+4.419 * 34.300*7.532 * 45.000+8.257 * 28.800*7.008 * 

Korelasyon var 
(p<0.005) var 

ı 
var var Korelasyon var 

(p<0.005) (p<0.05) (p<0.005) (p<0.005) 

Normal değere göre artma veya azalma yüzdesi 

* Ortalama değer+Standan hata 

T A R T I Ş M A 

Sîyanotik konjenital kalp hastalarında trombosit 
sayısında azalma trombosit fonksiyonlarında bozuk­
luk, bazı koagülasyon faktörlerinde eksiklik gibi pıh­
tılaşma bozukluklarının oldğu bilinmektedir (4-11). 
Genellikle bu pıhtılaşma bozuklukları açık kalp ame­
liyatı öncesinde klinik olarak ortaya çıkmamaktadır. 
Ancak, EKD'ın de etkisiyle pıhtılaşma mekanizması 
değişik kademelerde etkilenerek perioperatif dönemde 
hemostaz başlıbaşına problem olmaktadır (7-9). 
Diğer taraftan, asiyanotik konjenital kalp hastalarına 
göre sîyanotik konjenital kalp hastalarının açık kalp 
ameliyatı sonunda daha fazla miktarda kanama ve 
transfiizyon ihtiyacı olduğu bildirilmektedir (6-9). 

Çalışmamızda rastgele seçilen 10 sîyanotik kon-
jenital kalp hastasında, ameliyat öncesi siyanozun de­
rinliği (Htc artışı ve Aos azlığı) ile trombosit sayısın­
da ve koagülasyon faktörlerinde azalma arasında 
önemli korelasyon bulunmuştur (p<0.05). Bu sonuç, 
preoperatif dönemde ileri koagülasyon testleri yapı­
lacak hastaların belirlenmesinde siyanozun önemli bir 
klinik endikatör olabileceğini düşündürmektedir. Çe­
şitli araştırmacıların, sîyanotik konjenital kalp has­
ta lartndaki pıhtılaşma bozukluklarının hematok-
ritî %60'ın üzerinde olan hastalarda daha fazla görül­
düğünü bildiren yazıları, bu gözlemimizi doğrula­
maktadır (6-14). 

Çalışmamıza aldığımız 10 siyanotik konjenital 
kalp hastasında ameliyat öncesinde trombositlerde 
azalma ve aPTT de uzama koagülasyon faktörlerinden 
de F V ve FVIH'de eksiklik tespit edilmiştir (p<0.05). 
Klinik olarak kanama diyatezine yönlendirecek özel­
lik taşımayan hastalarımızda açık kalp ameliyatı ön­
cesi rutin laboratuvar testlerinden PT normal bulun­
duğu gibi ışık mikroskobunda yapılan değerlendir­
mede trombosit sayısında azalma belirlenememiştir. 
Buna karşılık pıhtılaşma faktörleri ayrıntılı olarak in­
celendiğinde, PT yanısıra aPTT çalışıldığında ve 
trombosit sayımı faz kontrast mikroskobu ile yapıl­
dığında değişik derecelerde eksiklikler tespit edilmiş­
tir. Bu hastaların bir kısmında da kanama nedeniyle 
yeniden ameliyat gerektirecek kadar hemostaz güç­
lükleriyle karşılaşılmıştır. Bu durumda siyanotik kon­
jenital kalp hastalarının koagülasyon yönünden tam 
değerlendirilebilmesi için rutin testler arasında aPTT 
ve trombosit sayımının da yer alması gerekliliği düşü­
nülmektedir. 

Siyanotik konjenital kalp hastalarında T D A önce­
sinde bulduğumuz trombositopeni aPTT uzaması FV 
ve FVIII azlığı tablosu daha çok dissémine intravas-
küler koagülasyon ile uyumlu görülmektedir (15-17). 
Dissémine intravasküler koagülopatinin son yıllarda 
akut, subakut, kronik (subklinik)formları bildirilmek­
tedir (17,18). Siyanotik konjenital kalp hastalarında 
yüksek Htc değerlerine bağlı olarak mikroslrkülasyon 
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düzeyinde küçük trombüslerin oluşmasının subklinik 
(kronik) dissémine intravasaler koagülasyon için baş­
latın faktör olabileceği ileri sürülmektedir (16-19). 
Böylece bir yandan hiper koagülopatiye bağlı trom-
büsler oluşurken diğer taraftan pıhtılaşma faktörleri 
ve trombositlerin tüketimine bağlı olarak sirkülas­
yonda bu faktör ve trombosit miktarlarında önemli 
düşme olmakta ve kanamaya eğilimli siyanotik kon-
jenital kalp hastaları ortaya çıkmaktadır. Kronik dis­
sémine intravasküler koagülasyon oluşmasında etkili 
olduğu ileri sürülen nedenler arasında trombosit agre-
gasyon ve adezivitesinin artmış olması ve bunun 
mikrotrombus meydana gelmesini kolaylaştırması da 
bildirilmektedir (17-19). Ancak polistemi nedeniyle 
kan viskositesinin artması ve kalp patalojisinin hemo-
d i nam i üzerine etkisi sonucu dolaşımın yavaşlaması 
da trombüs oluşumun da hızlandırmaktadır (18- ). 
Yavaş dolaşım ve hipoksi damar duvarını tahrip ede­
rek trombus formasyonunun ilk basamağı olan trom­
bositlerin yapışma işlemini başlatmaktadır (6-9). Di­
ğer taraftan trombosit yapışkanlık özelliğinin de hi­
poksi, polistemi ve hiperlaktikasidemide arttığı bil­
dirilmektedir (7,12,13). 

Açık kalp ameliyatında EKD'nin pıhtılaşma üze­
rine olumsuz etkileri bilinmektedir. Bunlar arasında 
çeşitli faktörlerin tüketilmesi, trombositlerin azal­
ması, FDP'de artma, fibrinolisis ve dissémine intravas­
küler koagülasyon bildirilmiştir (8,9-15). Bu etkilerin 
mümkün olduğu kadar minimalize edilebilmesi için 
ameliyat sonrasında kan örneklerinin alınması 10. 
güne bırakılmıştır. 

Açık kalp ameliyatına alınan siyanotik konjeni-
tal kalp hastaları TDA sonrasında arteriyel kanın oksi­
jen desatürasyonu önlemekte ve böylece de ameliyat 
sonrası polisitemi ortaya çıkmamaktadır. EKD'ın 
kanın şekilli ve şekilsiz elemanların üzerine daha 
önce belirtilen olumsuz etkilerine rağmen postopera-
tif onuncu günde tespit edilen pıhtılaşma faktörlerin-
deki düzelme ve trombosit sayısındaki artmanın, 
hemodinaminin düzelmesi ve arteriyel oksijenasyonun 
artması ile ilgili olabileceği düşünülmüştür. Zaten, 
siyanotik konjenital kalp hastalarında ne trombositle­
rin ne de pıhtılaşma faktörlerinin yapımında bir azal­
manın söz konusu olmadığı bilinmektedir (6,9). 
Anatomik ya da hemodinamik TDA sonrasında arteri­
yel oksijen desatürasyonu sonucu o luşmuş olan Htc 
artışı ortadan kalktığından pıhtılaşma faktörlerinin 
tüketimi önlenerek ameliyat sonrası bu normal değer­
lerin elde edilebildiği kanaatine varılmıştır (Tablo 2,3). 
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