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Ozet

Yenidogan doneminde polisitemi ve hiperviskozite
oldukga sik goriildiigii halde ¢ogu zaman belirgin semptom-
larla seyretmez. Oysa asemptomatik polisitemik bebeklerde de
uzun siireli izlemde nérolojik sekeller bildirilmistir. Ote yan-
dan semtomatik polisitemik bebeklerde seyrek de olsa santral
sinir sistemi, gastrointestinal ve kardiyopulmoner sistemi ve
bobrekler gibi 6nemli organlari ilgilendiren semptom ve bul-
gular ortaya ¢ikmaktadir. Son yillarda neonatal polisitemi ve
hiperviskozite sendromuna yaklasim ve tedaviyi yon-
lendirmede onemli degisiklikler olmustur. Ancak yine de te-
davinin uzun dénem prognozu iizerine olan etkileri ile ilgili
celisen veriler klinisyeni zaman zaman ikilemde birakmak-
tadir. Bu makalenin amaci neonatal polisitemi/hiperviskozite
sendromunu tanimlamak, son yillarda konu ile ilgili yiiriitiilen
calismalart gézden gegirmek, yaklasim ve tedavideki yeni-
likleri giindeme getirmektir.

Anahtar Kelimeler: Neonatal polisitemi, Hiperviskozite,
Neonatal polisitemi/hiperviskozite
sendromu, Parsiyel kan degisimi

T Klin Pediatri 2001, 10:49-58

Summary

Although neonatal polycythemia and hyperviscosity syn-
drome is reasonably common, significant symptoms are less
frequent. However asymptomatic polycythemic infants have
also been reported to have neurologic sequelae at long term
follow-up. Symptomatic infants, on the other hand, may pre-
sent with symptoms and findings due to central nervous sys-
tem, gastrointestinal, renal and cardiopulmonary system disor-
ders. Recently significant changes took place in approach to
and management of neonatal polycythemia/hyperviscosity
syndrome. But sometimes contradictary data about the impact
of therapy on neurologic outcome, leave the clinician in dilem-
ma. This article aims to define the syndrome, review the recent
literature relevant to the subject and present the new approach-
es and treatment modalities.

Key Words: Neonatal polycythemia, Hyperviscosity,
Neonatal polycythemia and hyperviscosity
syndrome, Partial exchange transfusion
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Neonatal polisitemi ve hiperviskozite sendro-
mu, yenidogan populasyonunda azimsanmayacak
bir insidansa sahip olmast; santral sinir sistemi bas-
ta olmak tizere pek ¢ok yagamsal sistemi etkileyerek
tehlikeli sonuglara yol agabilmesi nedeniyle son 30
yildir dikkati ¢eken ve arastirilan bir durumdur (1-
7).

I. Polisitemi ve Hiperviskozite Kavramlari
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Artmig total kirmizi kan (RBC) Kkiitlesi
olarak tanimlanan polisitemi, yenidoganda venoz

hematokritin %65 ve tizerinde olmasi anlamina
gelmektedir (1,2,8,9).

Polisitemiye bagli oldugu diisiiniilen klinik
semptomlarin nedeni ise hiperviskozitedir.
Hiperviskoziteye katkida bulunan faktorler:

1. Hematokrit (Htc)

2. Plazma viskozitesi

3. RBC agregasyonu

4. RBC membran deformabilitesi (1,2,9)

Plazma viskozitesi ile eritrosit agregasyonu,
yenidogan déneminde fibrinojen diizeyinin daha
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diisik olmasi nedeniyle tam kan viskozitesinin
artisinda 6nemli rol oynamazlar. Yenidogan done-
minde hiperviskoziteye yol acan en 6nemli "tek"
faktor hematokrittir (2,8).

Sonugta polisitemi ile ayn1 anlama gelmese de
polisitemik bebeklerin pek¢ogu hiperviskdzdiir.
Belli bir hematokrit degerine kadar dolasan er-
itrosit hacmi (hematokrit) ile tam kan viskozitesi
arasinda lineer bir iliski vardir. Htc> %65
oldugunda ise kan viskozitesi eksponensiyal olarak
artar (2,4,8,9).

I1. insidans

Polisitemi: Genel yenidogan popiilasyonunda
%1-5. Cesitli arastirmalarda insidans 0.4-12
arasinda degismektedir (1-4, 8-12). Olgularin
yarisindan ¢ogu asemptomatiktir (2,3).

Hiperviskozite: Normal bebeklerin %1'inde
polisitemi olmadan hiperviskozite saptanirken,
Htc'i  %60-64 olan bebeklerin “i'tinde hiper-
viskozite oldugu bulunmustur (2). Drew ise
polisitemik bebeklerin %47.4'linlin ayn1 zamanda
hipervisk6z de oldugunu bildirmistir (13).

II1. Patofizyoloji

Hiperviskozite, kan akimina karsi direng
artisina ikincil bir dolasim bozuklugu sendro-
m u d u r

(8).

Hiperviskoziteye baglanan klinik bulgularin
olusma mekanizmalari:

1. Hiperviskozitenin bdlgesel etkileri: doku
hipoksisi, asidoz, hipoglisemi

2. Mikrodolagimda trombiislerin olusumudur.

Ayrica ayni klinik bulgular, hiperviskozite ol-
masa bile birliktelik gosteren perinatal patolojik
olaylara bagl gelisebilir.

Potansiyel olarak etkilenebilecek organlar:
1. Santral sinir sistemi

2. Bobrekler ve stirrenaller

3. Kardiyopulmoner sistem

4. Gastrointestinal sistem (2,9).
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Hematokrit %60 veya {izerinde oldugunda kan
akimi1 hiperviskoziteye bagli olarak bozulur.
Oksijen tasima kapasitesi, hemoglobin diizeyi (ok-
sijen baglama kapasitesi) ve kan akimi tarafindan
belirlenmektedir ve normal hematokrit sinirlarin-
da maksimaldir. Hematokrit diigsiik oldugunda, ok-
sijen baglama kapasitesindeki azalma nedeniyle
oksijen transportu sinirli hale gelirken; yiiksek
hematokrit de hiperviskoziteye sekonder olarak kan
akiminda azalmaya yol agmakta ve sonugta oksi-
jen transportu benzer sekilde sinirlanmaktadir.
Hematokrit sabit iken kan voliimiiniin artig1 damar
yatagini genisleterek periferik direnci azaltir, kan
akimini ve sonugta oksijen transportunu arttirir.
Bu fizyolojik gozlemler polisitemi tedavisinin
temelini olusturmaktadir (4).

Rosenkrantz (14,15) polisitemi/hiperviskozite
ile birlikte serebral kan akiminin ve arteriyel
glukoz konsantrasyonunun azaldigini, serebral
glukoz dagitimi1 ve serebral glukoz aliminin
bozuldugunu gostermistir.

Norman (16) polisitemi ile iliskili morbidite-
den yetersiz mikrosirkiilasyonun sorumlu oldugunu
saptamigtir.

Drew (5) ise polisitemi/hiperviskozite sendro-
munda ndrolojik prognozu belirleyen primer fak-
toriin hiperviskozite oldugunu bildirmektedir.

Sonugta viskozite arttik¢a perfiizyon ve doku
oksijenizasyonu bozulmakta, plazma glukoz kon-
santrasyonu diismekte, serebral glukoz alimi
bozulmakta ve mikrotrombiis olusumu artmaktadir

IV. Etyoloji

Neonatal polisitemi genellikle iki temel
mekanizmadan biri ile olugmaktadir: artmis in-
trauterin eritropoez ya da fetal hipertransfiizyon
(Tablo 1). Daha biiyiik ¢ocuklarda goriilen arteriyel
hipoksemi (siyanotik kalp hastaligi, pulmoner
hastalik), anormal hemoglobinler veya eritropoetin
sekrete eden tiimoOrler gibi diger nedenler
yenidogan doneminde nadirdir, primer polisitemi
ya da polisitemia vera ise hi¢ goriilmez (4).

Normal term bebeklerde gobek kordonunun
gec¢ klempe edilmesi polisiteminin en sik goriilen

T Klin Pediatri 2001, 10
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Tablo 1. Neonatal polisitemi etyolojisi

Sertag

Aktif (artmig intrauterin eritropoez)

Pasif (Eritrosit transfiiz.larina sekonder)

A. Intrauterin hipoksi/Plasental yetmezlik

SGA bebekler

Postmatiirite

Maternal hipertansiyon sendromlari
Maternal diabet

Agir maternal kalp hastaligi
Maternal sigara iciciligi

B. Fetal kaynakli nedenler
Neonatal hipertiroidi, hipotiroidi
Konjenital adrenal hiperplazi
Kromozom bozukluklar1
Trizomi 13
Trizomi 18
Trizomi 21
Hiperplastik visseromegali (BeckwitWiedemann sendromu)

C. Yiiksek rakim

A. Kordonun ge¢ klemplenmesi

B. Kordonun sivazlanmasi

C. Yer ¢ekimi (bebegin anneden asagida tutulmasi)
D. Maternofetal transfiizyon

E. Ikizden ikize transfiizyon

F. Klemplenmeden once giiglii uterin kontraksiyonlar

nedenidir. Oh ve arkadaglarinin hayvan deneyler-
ine gore akut intrapartum hipokside artan plasental
transfiizyon, eritrosit kitle artisindan sorumlu ola-
bilir. Plasental yetmezlik ve kronik intrauterin
hipoksi (tipik olarak SGA bebeklerde goriiliir) in-
trauterin eritropoez artigina yol acan en Onemli
faktorlerdir (4).

1. Intrauterin Eritropoez Artisi (Tablo 1)

Fetal hipoksi ya da eitropoetin iretimi
regiilasyonundaki degisiklik nedeniyle eritropoetin
yiiksektir.

Hipertansif anne bebekleri, diabetik anne be-
bekleri ve SGA bebekler bu grup i¢inde dnemli bir
yere sahiptirler. Diabetik anne bebeklerinin
%40'inda, gestasyonel diabetik anne bebeklerinin
ise %5-30'unda polisitemi saptanmistir (2,17).
Diabetik anne bebeginde polisitemi gelisimi i¢in
ileri siiriilen mekanizma hiperinsiilinizmin oksijen
tilketimini arttirarak fetal hipoksiye neden olmasi
ve eritropoetinin artmasidir (2).

Green ve ark.lar1 (18) gebeligin ge¢ donem-
lerindeki siki glisemik kontroliin neonatal polisite-
mi insidansini belirgin derecede azalttigini
gostermiglerdir.

T Klin J Pediatr 2001, 10

(1,2,4,8)

Kurlat ve ark.lar1 (19) hipertansif annelerin
AGA bebeklerinde polisitemi riskinin genel popii-
lasyondan 12.6 kat fazla oldugunu gostermis ve
maternal hipertansiyonun fetal biiyiimeden bagim-
siz olarak anlamli bir polisitemi riski olustur-
dugunu kanitlamislardir. Bu arastirmacilar
erken tan1 ve tedavi i¢in tiim hipertansif annelerin
bebeklerinin rutin olarak polisitemi ag¢isindan
taranmasin1 onermektedirler.

Narang, Merchant ve ark.lar1 (20,21) da seri-
lerinde SGA bebeklerde polisitemi insidansinin
(sirasiyla %24.3, %40), Drew (13) ise hiper-
viskozite sikligmmin (%16.5) yiiksek oldugunu
gostermislerdir.

Down sendromu da polisiteminin sik
goriildiigli durumlardan biridir. Widness ve ark.lar1
(22) Down sendromlu 16 bebegin eritropoetin
diizeylerinin kontrollerle karsilastirildiginda be-
lirgin yiiksek oldugunu bulmuslar ve bu grupta
polisitemi insidansinin yiiksek olusunu kronik fe-
tal hipoksiye baglamislardir. Kivivuori (23) 25
Down sendromlu bebekte dogumda polisitemi insi-
dansiin yiiksek oldugunu dogrulamaistir.
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2. Hipertransfiizyon

Dogumda plasental transfiizyonu arttiran du-
rumlardir.

Kordonun ge¢ klempe edilmesi: Plasental
damarlardaki kan, fetal kan voliimiiniin 1/3"'udur. 1
dakikada yaris1 bebege gegebilir. 15 sn gecikme
ile 75-78 ml/kg, 1 dk gecikme ile 80-87 ml/kg, 2 dk
gecikme ile 83-93 ml/kg kan bebege gecer.

Yer cekimi: Plasentadan 10 cm asagida —
umblikal venle gecis artar.

50 cm yukarda — plasental transfiizyon onlenir.

Maternal ilag: Oksitosin 15 sn.den sonra
klempe edilenlerde plasental transfiizyonu arttirir.

Sezaryen dogum: Plasental transfiizyon riski
daha diistik (aktif uterin kontraksiyon yok, yerceki-
mi etkisi)

Ikizden ikize transfiizyon: Interfetal trans-
fliz-yon=parabiozis sendromu. Monokoryoniklerde

%15. Alict vendz taraftadir. Dogum sonu venoz
htc farki > %12-15'tir.

Honma ve ark.lar1 (24) monokoryonik ikiz-
lerde ikizden ikize transfiizyon sonucu alic1 ikizde
1 yasinda ndrolojik handikap gelisimi ile
polisiteminin iligkili oldugunu gostermisler,
Sugama ve ark.lar1 (6) ise alic1 bir ikizde beyin
anomalisi bildirmiglerdir.

Maternofetal transfiizyon: Normalde anneden
bebege dogum sirasinda az miktarda kan geger
(bebeklerin %10-80'inde). Ters Kleihauer- Betke
testi ile (asit elusyon teknigi) neonatal kanda ma-
ternal eritrosit "hayaletleri" goriiliir. Transfiizyon
fazla ise birkag giin izlenebilir.

Intrapartum asfiksi: Uzamis fetal distreste
bebege dogru umblikal kan akimi artar. Asidoz
kapiller sizmay1 arttirarak plazma voliimiini
diistirir.

V. Klinik ve Laboratuvar Bulgular:

1. Santral sinir sistemi:

Biling degisiklikleri (letarji, aktivite azal-
mast, hiperirritabilite)

Proksimal kas hipotonisi
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Vazomotor instabilite
Kusma
*Konvulsiyon, tromboz, infarkt nadir (1,2,4,9).

Sugama ve ark.larinin (6) bildirdigi ikizden i-
kize transfiizyonla komplike monozigotik ikiz-
lerde, dondr ikiz tamamen normal bir psikomotor
gelisim gosterirken, alicida psikomotor gerilik ve
polimikrogiri saptanmis, bu beyin anomalisi
polisitemiye bagli dolasim bozuklugu ile iliski-
lendirilmistir.

Arendar (7) gestasyon yasi ortalama 33 hafta
olan edinsel paraplejili 30 yenidogandan olusan
serisinde, bagka tanimlanmig bir neden yokken
%22 oraninda polisitemi bildirmis, sonugta trom-
boz/emboli ya da iskemi/hipoksi gibi vaskiiler bir
olayn paraplejiye yol acan pek ¢ok faktoriin final
noktasi oldugu yorumunu getirmistir.

2. Kardiyopulmoner sistem:
Siyanoz
Respiratuar distres
Tasikardi
Konjestif kalp yetmezligi nadir
Pulmoner hipertansiyon

Polisitemik hastalardaki bu bulgular, siyanotik
konjenital kalp hastalig1 ile karigmasina yol aga-
bilir. Ekokardiyografi ile pulmoner wvaskiiler
direncin arttig1 ve kardiak outputun azaldigi ve
bu bulgularin parsiyel kan degisimi ile diizeldigi
gosterilmistir (1, 25,26).

3. Gastrointestinal sistem:
Beslenme giigliikleri
Nekrotizan enterokolit (NEK)

Beslenme giigligii sik goriiliir. Black ve
ark.lar1 (27) etkilenen bebeklerde beslenme
giicliigii sikligin1 %61 olarak bildirmektedirler.

NEK ise polisitemi/hiperviskozite sendromu-
nun yol actigi en giiriiltiili tablolardan biridir.
Genellikle prematiirelerde gelistigi bilinen NEK
2000 gramin iizerindeki bebeklerde goriildiigiinde
%358 oraninda polisitemi ile birlikte oldugu goster-
ilmistir (28).Term yenidoganlarda polisitemi/hiper-

T Klin Pediatri 2001, 10
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viskozite ile NEK arasinda bir iliski oldugu kesin
olsa da, NEK'in hastaligin kendisinin mi yoksa te-
davisinin mi sonucu gelistigi net degildir. Wiswell
ve Cornish (29) umblikal ven yoluyla plazma ile
parsiyel exchange transfiizyon (PET) uygulanan
polisitemik olgularin %3.7'sinde, Black ve ark.lar1
(27) ise  %I18.5'unda  NEK olustugunu
bildirmiglerdir. Buna karsilik son ¢aligmada yal-
nizca destek tedavisi alan 51 polisitemik olgunun
hi¢birinde NEK gelismemistir. Hein (30) ticari bir
iiriin olan Plasmanat kullanarak, periferal infiizyon
yoluyla uyguladigi PET sonrasi 185 polisitemik
bebegin hi¢birinde NEK gozlememistir. Goriildiigii
gibi yalnizca polisitemi/hiperviskozitenin kendisi
degil, tedavide kullanilan PET'un uygulama yolu
(umblikal ven, periferal) ve hatta diliisyon i¢in kul-
lanilan sivi da NEK geligimi i¢in belirleyici fak-
torlerdir.

Boehm ve ark.(31) 35 yenidoganda polisitemi-
nin, safra asitlerinin enterohepatik dolagimi ve
pankreatik enzimlerin aktiviteleri ilizerine etkisini
arastirmis ve sonugta yasamin ilk giinlerinde
polisiteminin klinik semptom olmadan sdzii gecen
fonksiyonlarin gelisimini geciktirdigi sonucuna
varmislardir.

4.Genitoiiriner sistem:
Oligiiri
Akut bobrek yetmezligi
Renal ven trombozu
Priapizm
Testikiiler infarkt (1,2,9,32)
5.Metabolik:
Hipoglisemi (%12-40)
Hipokalsemi (%1-11)
Hipomagnezemi
Hipoglisemi polisitemik bebeklerde en sik
(%12-40) rastlanan metabolik problemdir.
Rosenkrantz'in ¢aligmalarinda (14,15) polisitemi/
hiperviskozite ile birlikte serebral kan akiminin,
arteriyel glukoz konsantrasyonunun ve serebral
glukoz aliminin azaldig1

gosterilmistir.Polisitemi tanist alan her bebegin
kan glukoz diizeyine bakilmalidir (1).
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Hipokalseminin yanisira kolekalsiferoliin re-
nal metabolitinin de diisiik oldugu saptanmistir
(1). Saggese ve ark.lar1 ise (33) polisitemik infant-
larin kord kaninda ve postnatal vendz plaz-
malarinda  "kalsitonin geni ile iligkili peptid"
diizeyinin yiliksek oldugunu gostermislerdir. Bu
peptid, lokal vazodilatasyonu stimiile ederek
vaskiiler tonusu diizenlemekte ve hipokalsemiye yol
acmaktadir. Polisitemik bebeklerde diizeyinin yiik-
sek olusu, polisitemiye yanitta rol oynadigini
diisiindiirmektedir.

6. Hematolojik :
Hiperbilirubinemi
Trombositopeni (%20-30)

Nadir olgularda koagiilasyon bozukluklar
(fibrinojen tiiketim artisi, fibrin monomer-
lerinde artis, DIK, SGA'l polisitemik be-
beklerde antitrombin III diizeylerinde
diistikliik) (1,34,35,36,37)

Retikiilositoz (eritropoez fazla ise) (1,2,9).

Cok yeni bir arastirmalarinda Acunas ve
ark.lar1 (38) trombositopeninin polisitemide semp-
tomlarin agirligi ile baglanti gosterdigini,
olasilikla hiperviskozitenin bir gostergesi olabile-
cegini ileri stirmektedirler.

Stuart (39), diabetik anne bebeklerinde
prostaglandin  metabolitlerinde  degisiklikler
oldugunu ve bu metabolitlerin trombosit tiiketimini
ve trombozu arttirdigint kanitlamislardir.
Polisitemide gdzlenen trombositopeni de ayni sek-
ilde trombosit aktivasyonunu yansitiyor olabilir
(1,39).

7. Diger:

Renk degisiklikleri
sarilik)

Periferik gangren (1,2,9)

(pletore, siyanoz,

Scott (40) ikizden ikize transflizyon saptanan
bir monozigotik ikiz gebelikte, alici bebekte sol alt
bacakta polisitemiye bagli nekroz gelistigini
bildirmistir.

Letts (41) ise Diizey III bir Yenidogan Yogun
Bakim Unitesi'nde 15 yillik izlemde amputasyona
giden toplam 10 yenidogan bebekle karsilagmig
ve polisiteminin 6nemli bir predispozan faktor
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oldugunu belirtmistir.

OZETLE: Polisitemik bebeklerin ¢ogu, dzel-
likle de polisitemi rutin tarama sirasinda ortaya
cikmig ise asemptomatiktir. Semptomlar genellik-
le hiperviskozite ve zayif doku perfiizyonuna veya
hipoglisemi ve hipokalsemi gibi birlikte goriilen
metabolik dengesizliklere baghdir. Sik goriilen
erken semptomlar: pletore, siyanoz (periferal staz
nedeniyle), letarji, hipotoni, emme ve beslenme
giicliikleri, titremedir. Ciddi komplikasyonlar ise
kardiyorespiratuar distres, konviilsiyonlar, periferal
gangren, nekrotizan enterokolit, renal yetmezlik
(seyrek olarak renal ven trombozu nedeniyle) ve
priapizmdir. Artmis eritrosit kiitlesi hemoglobin
katabolizmasin1 arttiracagi i¢in hiperbilirubinemi
sik goriiliir ve bazen safra taglarina rastlanabilir

).
VI. Tani

Semptomatik bir bebekte venéz hematokritin
%65 veya lizerinde olmasi (veya hemoglobinin 22
g/dl nin iizerinde olmasi) polisitemi varligini
dogrular. Ancak polisitemi i¢in saglikli
yenidoganlar taranirken yasamin ilk 12 saatinde
hematokriti  etkileyen birtakim fizyolojik
degiskenler de g6z oniine alinmalidir:

1. Kordun klempe edilme zamani - hemen
klempe edilmesi (30 sn i¢inde) plasental transfiizy-
onu minimal hale getirir.

2. Orneklerin alinma zamani - dogumdan son-
ra hematokrit yiikselerek 2. saatte pik yapar, daha
sonra yavas¢a azalarak 12-18. saatlerde kordon
kani diizeylerine ulasir.

3. Orneklerin alindig1 yer - topuktan alinan
kan vendz kandan yiiksektir (fark topugu dnceden
1sitarak minimale indirilebilir).

4. Hematokritin Sl¢lim ydntemi - cevrilerek
bakilan degerler elektronik hiicre sayim ile elde
edilenlerden daha yiiksektir ve kan viskozitesi ile
daha iyi bir korelasyon gosterir (4,42,43).

Polisitemi taramasini standardize edip ba-
sitlestirmek i¢in:

- Dogumda kordon 30-45. saniye civarinda
klempe edilmeli;

Dordiincii-altinc1  saatlerde 1sitilmis
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topuktan kan 6rnegi alinmal
- Hematokrit ¢evrilerek bakilmali

- Eger sonug > %70 ise test vendz kan Grnegi
ile yinelenmelidir.

- Vendz hematokritin > %65 olmasi polisitemi
anlamindadir.

Bu yaklasimla yenidoganlarin %1-5'i
polisitemiktir. Prematiirite arttikca hematokrit
azaldig1 i¢in, prematiirelerde polisitemiye matiir-
lerdeki siklikta rastlanmamaktadir.

VII. Ayirici Tani

A. Yalanci yiiksek hematokrit: Ornegin topuk-
tan alinmis, vendz Ornekle dogrulanmamig
oldugu durumlar.

B. Dehidratasyon: Yalanci yiiksek hematokrit
degerleriyle karsilagilir. Kilo kaybi ve idrar
cikisinda azalma duyarli gostergelerdir. Dogum
kilosunun > %38-10"u kaybedilmisse dehidratasy-
ona sekonder hemokonsantrasyon diisiiniiliir.
Genellikle 2.,3. giinde goriiliir.

C. Gergek polisitemi (2)

Polisitemi tanis1 konduktan sonra nedeni
arastirtlmalidir (Tablo 1). Polisitemi 6zellikle di-
abetik anne bebeklerinde, Down sendromunda, ma-
ternal hipertansiyon varliginda, SGA bebeklerde
siktir. Ancak olgularin ¢cogunda goriiniir bir neden
bulunamaz. Polisitemi saptandiginda mutlaka
serum bilirubin, glukoz, kalsiyum, kan iire nitrojeni
ve kreatinin analizleri de yapilmalidir. (4).

VIII. Tedavi-Yeni Yaklasimlar

Tedavide hipovolemiyi indiiklemeden RBC
kiitlesini azaltmak i¢in izovoliimetrik parsiyel ex-
change transfiizyon (PET) Onerilmektedir.
Polisitemik bebeklerde izovolumetrik hemodiliisy-
onun derinin kapiller perfiizyonu ve derinin va-
zomotor aktivitesi lizerine yararl etkileri oldugu
gosterilmistir (16,17).

PET uygulama karar1 i¢in kriter olarak alinan
vendz hematokrit degeri bebegin semptomatik olup
olmamasina gore degismektedir.

San Francisco'da California Universitesi'nde
vendz hematokriti %60'n iizerinde olan tiim semp-
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tomatik ve %65'in lizerinde olan tiim asemptomatik
bebeklere parsiyel kan degisimi uygulanmakta,
serum fizyolojik (SF) veya %5 albliminli SF kul-
lanilmaktadir. Giinlimiizdeki pek c¢ok merkezin
yaklagimi ise semptomatik bebeklerde vendz
hematokrit > %65, semptomatik bebeklerde ise
vendz htec > %70 ise PET uygulanmasidir (3,12).

Ancak son calismalar PET'un uzun siireli
yararliligi hakkinda kusku uyandirmistir. Bu
yoniiyle neonatal polisitemi/hiperviskozite sendro-
mu pediatristi terediitte birakmaya devam etmekte-
dir. PET olasilikla yalnizca belirgin morbidite
kugkusu olan bebeklere uygulanmalidir ( 3 ).

Polisitemik bebeklerde umblikal kateterizas-
yonun portal ven trombozu, portal ven flebiti, ve
azalmig plazma voliimii (eger tek basina fleboto-
mi uygulanirsa) gibi riskleri vardir. Ayrica
polisitemili tiim bebekleri tedavi etmenin sonucu
iyilestirmeyecegine iliskin  kanitlar  elde
edilmistir:

Bada ve arkadaslarinin bir ¢aligmasinda
(44) PET uygulanan semptomatik bebeklerde kan
viskozitesi azalmis, serebral kan akimi diizelmis
ve semptomlar iyilesmistir. Tedaviden Once
asemptomatik olan bebeklerde ise PET ile serebral
kan akimi ¢ok az degismis veya hi¢ etkilen-
memisgtir.

Asemptomatik bebeklerde geg, hafif norop-
sikolojik handikap riskinin artmis olmasina
karsin, prospektif ¢caligmalar bu bebekler i¢in par-
siyel exchange transfiizyonun biiyiik bir yarari
oldugunu gostermemiglerdir (45).

PET'un hangi bebeklere uygulanacag: tartis-
malar1 yanisira son yillarda PET tekniginde
biiytik degisiklikler olmus, kan triinlerinin kul-
lanimindan vazgecilmistir. Arastirmalarin sonu-
cunda giiniimiizde tercih edilen kristaloid soliisyon-
lar ucuz, anaflaktik reaksiyon riski tasimayan,
sterilize olabilen tirlinlerdir ve TDP'nin aksine viral
infeksiyon bulastirma riski tagimazlar (3). Yakin
zamanda PET'da kullanilan sivinin etkinlik ve
giivenliligini arastiran calismalara 6rnekler:

Rothmaier (46) polisitemik bebeklerde
kristaloid soliisyon (RL) kullanilarak yapilan
PET'un, hematokritin diisiiriilmesinde bir kolloid
(taze donmus plazma= TDP) kullanilarak yapilan
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PET kadar etkin oldugu goéstermistir.

Wong (47) PET'da replasman sivilar1 olarak
%5'lik alblimin ve SF'I karsilastirmis ve her ik-
isinin de esit etkinlikte oldugunu bulmustur.

Deorari (48) semptomatik polisitemik bebek-
lerde SF ve plazma ile yapilan PET lari
karsilastirmis ve her iki sivi ile de benzer Hct
diisiisleri oldugunu gézlemlemistir. Her iki durum-
da da degisiklikler 24 saat stirmiistiir. SF'in plazma
kadar etkin ve giivenli oldugu sonucuna varmistir.

Bazi1 yazarlar TDP'nin fibrinojen konsantrasy-
onunu arttirarak paradoksal viskozite artisina yol
acgabilecegini diisiinmektedirler (2).

Ayrica TDP ile parsiyel exchange transfiizy-
onla NEK arasinda bir iliski bildirilmis (27), al-
blimin gibi piirifiye plazma protein deriveleri ile
yapilan kan degisimlerinde ise boyle bir iligkiye
rastlanmamaigtir (30).

Parsiyel exchange transfiizyon i¢in kan alin-
masi i¢in en kolay yol umblikal arter kateteridir.
Kanin alinmasi i¢in herhangi bir damar kullanila-
bilir, voliim infiizyonu iginse arteriyel yol disin-
dakiler kullanilmalidir. Sag atriuma yerlestirilen
bir umblikal vendz kateter de kabul edilbilir bir
yoldur, ancak dogru yere ulasilamaz ise kateter
damar i¢inde kanin alinabilmesine olanak taniya-
cak uzakliga yerlestirilmelidir. Degistirilecek total
kan hacmi (KV) hesaplamasi asagidaki formiile
gore yapilir (Oski ve Naiman,1982) (4):

Degistirilecek kan hacmi=

Bulunan Hect - istenen Het x KV (ml/kg) x agirlik (kg)

Bulunan Hct

Tahmini KV genellikle 100 ml/kg dir.
Diabetik anne bebeklerinde ise daha diisiik olabilir
(80-85 ml/kg).

ORNEK: Dispneik 3 kg agirliginda bir be-
begin hematokriti %80.

Kan voliimii: 3 kg x 100 ml/kg = 300 ml

Bulunan Hct - istenen Het = 80 - 55 =0.31
Bulunan Hct 80

Degistirilecek kan hacmi= 300 ml x 0.31= 93 ml

Eslik eden hipoglisemi kotii nérolojik prognoz
acisindan  o6nemli bir belirleyici oldugu igin
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dikkatli monitdrizasyon ve yeterli glukoz ve
hidrasyonun saglanmasi 6nemlidir.

IX. Prognoz

Polisitemide temel odak noktasi uzun donem
ndrolojik sonuglardir:

Liem ve ark.lar1 (49) near-infrared spektrofo-
tometreyi kullanarak anemide kan transfiizyonunun
serebral oksijenasyonu arttirdigini; buna
karsilik polisitemide hemodiliisyonun olasilikla
serebral perfiizyonu arttirdig1 halde serebral oksi-
jenasyonu diizeltmedigini bildirmislerdir.

Drew ve ark.lar1 (5) kordon kaninda hiper-
viskozitesi olan 7 yasindaki ¢ocuklarin normal
viskoziteye sahip ¢ocuklarla karsilagtirildiginda
norolojik sekel oraninin 3 kat fazla oldugunu ileri
siirmektedirler. Hiperviskozite, polisitemi olsun ol-
masin, oldukga yiiksek risk yaratan bir durumdur.

Black ve DeLaney'in serilerinde de (50,45)
neonatal hiperviskozite sendromu yasamis olan
okul ¢ag1 c¢ocuklarinda tedaviden bagimsiz
olarak IQ skorlarinda diisiikliik saptanmistir.

Bada ve ark.larinin (44) calismalarinda ise
hiperviskoziteli bebekler ve kontrol grubu; sempto-
matik ve asemptomatik hiperviskozite gruplar
arasinda uzun donem prognoz agisindan farklilik
gorlilmedigi gibi PET yapilan ve yapilmayan
asemptomatik polisitemili bebekler arasinda da bu
farkliligin olmadig: bildirilmistir. Uzun dénem
prognozu ise polisitemi ve PET'dan daha ¢ok, diger
perinatal risk faktorlerinin etkiledigini ileri siir-
mislerdir.

Onceki yillara ait bazi preliminer ¢alismalar
norolojik sekeli azaltma acgisindan PET Iehine
sonuglar vermistir (9).

OZETLE:

- hematokriti diisiirmek icin uygulanan PET
viskoziteyi azaltacak, fizyolojik bozukluklarin pek
cogunu diizeltecek ve bir¢ok semptomu ortadan
kaldiracaktir;

- ancak yeni veriler bu ¢ocuklarin uzun siireli
sonuclarina belirgin bir etkisi oldugunu goster-
memektedir*.

asemptomatik polisitemik bebeklerde de
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norolojik sekel riski yiiksek saptanmis, ancak ayni
perinatal dykiiye sahip normositemik kontrollerde
de benzer artmis risk oldugu kanitlanmistir.

- SF'le hatta RL'la yapilan PET da sempto-
matik polisitemik bebeklerde plazma kadar etkin ve
giivenlidir. Serumla yapilan PET'le karsilastirila-
bilir hemodiliisyon sagladiklar1 gibi bebekleri kan
iriinlerinin risklerine maruz birakmadan hiperv-
olemiyi diizeltirler.

*Bu nedenle son yillarda bazi merkezlerde asemptomatik be-
beklerde PET uygulanmasi i¢in alinan vendz Htc sinir1 %75

ve lizeridir (2).
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