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ÖZET

Amaç: Siyanotik do¤umsal kalp hastal›klar›nda hematolojik belirti ve bulgular derlenmifltir. Ana bul-
gular: Siyanotik do¤umsal kalp hastal›kl› hastalarda hematolojik yan etkilerin görülme ihtimali yük-
sektir. Polisitemi, trombositopeni, faktör eksiklikleri, demir eksikli¤i anemisi ve yayg›n damariçi
p›ht›laflmas› gibi birçok bulgu ve belirtiler bildirilmifltir. Siyanotik do¤umsal kalp hastalar›nda azalm›fl
arteriyel oksijen saturasyonu hemoglobin ve hematokrit de¤erlerinde kompanzatuar art›fllara yol
açar. Eritrositoz siyanotik do¤umsal kalp hastalar›nda yeterli oksijenizasyonu sa¤lamak için ortaya
ç›kan bir cevapt›r. Ancak hematokrit de¤erleri çok artm›fl hastalarda hiperviskozite bulgular› ortaya
ç›kabilir. Siyanotik do¤umsal kalp hastal›kl› çocuklarda demir eksikli¤i hemoglobin de¤erleri yüksek
oldu¤u için gözden kaçabilir. Hemostatik anormalliklerin zaman›nda tespiti ve uygun tedavi
yaklafl›mlar› ile yan etkiler azalt›labilir. Sonuç: Siyanotik do¤umsal kalp hastal›¤› olan çocuklar hem
tromboz hem de kanamaya e¤ilimlidir. Bu çocuklar›n hematolojik aç›dan takipleri az ilgi çekmekte-
dir. Bu hastalara yönelik olarak pratik tedavi yaklafl›mlar› gelifltirilmedi¤i için siyanotik do¤umsal kalp
hastal›kl› çocuklara yönelik çal›flmalar yap›lmal›d›r.

Anahtar kelimeler: Siyanotik do¤umsal kalp hastal›¤›, hematolojik bulgu, hematolojik komplikas-
yonlar.
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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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Siyanoz, kanda indirgenmifl hemoglobin
konsantrasyonunun artmas› sonucu cildde
ve mukozalarda görülen mavimsi renk de¤i-
flikli¤i olarak tan›mlanabilir. Normalde venöz
kanda indirgenmifl hemoglobin düzeyi 2
g/100 mL’dir. Klinik olarak siyanozun ortaya
ç›kmas› için periferal venlerde indirgenmifl
hemoglobin konsantrasyonunun 5 g / 100
mL seviyesinin üzerine ç›kmas› gerekir. Perife-
ral venlerde indirgenmifl hemoglobin kon-
santrasyonunun yükselmesi ya arteriyel kan-
da oksijen saturasyonunun düflmesi, ya da
periferal dokularda oksijen kullan›m›n›n art-
mas› sonucu ortaya ç›kar. Hemoglobin de-
¤erleri yüksek  hastalarda daha yüksek arteri-
yel oksijen saturasyonu düzeylerinde siyanoz
ortaya ç›karken anemili hastalarda siyanozun
belirgin olmas› için arteriyel oksijen saturas-
yonunun çok düflmesi gerekir(1, 2). Siyanoz
bir çok nedenle ortaya ç›kabilir (tablo 1) (1). 

1-S‹YANOT‹K DO⁄UMSAL KALP
HASTALIKLARININ  ER‹TROS‹TLER
ÜZER‹NDEK‹ ETK‹S‹ 

A- POL‹S‹TEM‹ / ER‹TROS‹TOZ 

Eritrositoz, eritrosit konsantrasyonundaki art›-
fl› ifade eder. Genellikle, hemoglobin ve he-
matokritin, yafla uygun hemoglobin ve he-
matokrit ortalama de¤erlerinin 2 standart
sapmas›ndan daha yüksek olmas› hastada
eritrositoz bulundu¤unu gösterir (2). Düzelt-
me ameliyat› yap›lmayan veya sadece yar-
d›mc› ameliyat uygulanan siyanotik hastalar-
da, sa¤-sol flanta ba¤l› olarak kronik hipoksi
geliflir. Arteryal hipoksi sonucu renal sensör
hücreler uyar›larak eritropoetin salg›lan›r ve
bunun sonucunda eritrosit kitlesinde art›fl

meydana gelir (3). Eritropoetin düzeyi yüksek
olan hastalarda daha düflük Pa 02 ve eritrosit-
lerin içinde daha yüksek miktarlarda 2,3-di-
fosfogliserat mevcuttur (4). Eritrosit kitlesin-
deki art›fl sonucunda doku oksijenizasyonu
yeterli bir art›fl gösterirse eritropoetin sal›n›m›
sabitleflir ve daha yüksek hematokrit düzeyle-
rinde bir denge kurulur. Buna kompanse
eritrositoz ismi verilir. Baz› hastalarda ise böy-
le bir denge kurulamaz ve eritrosit kitlesi art-
maya devam eder. Bunun sonucunda hiper-
viskozitenin art›fl› dokulara oksijen sal›n›m›n›
bozar ve dekompanse eritrositoz geliflir (5).
Polisitemi, eritrosit, lökosit ve trombosit kitle-
lerinin art›fl› ile karakterli bir bulgudur ve bu
özelli¤i ile kronik hipoksiye ba¤l› sadece erit-
rosit kitle art›fl› geliflen eritrositozdan  farkl›d›r
(6).

B-H‹PERV‹SKOZ‹TE VE TEDAV‹S‹

Hipoksi sonucu eritrosit kitlesindeki ›l›ml› art›fl
doku oksijenlenmesini art›r›r (7). Ancak çok
yüksek hematokrit düzeyleri kan viskozitesini
yükselterek hayati organlardaki kan ak›m›nda
azalmaya neden olur. Eritrosit kitlesinin afl›r›
art›fl› sonucunda hiperviskozite semptomlar›
geliflir. Hiperviskozite, bafl a¤r›s›, bafl dönme-
si, sersemlik, fluur bulan›kl›¤›, görme bozuk-
luklar› (diplopi, görmede bulan›kl›k), scoto-
ma, tinnitus, el ve ayak parmaklar›nda uyu-
flukluk, yorgunluk, sersemlik ve miyalji gibi fli-
kayetlere neden olur (3, 8). Hiperviskozite ay-
n› hastada  ayn› semptomlarla seyreder. Hi-
perviskozite semptomlar› hafif, orta veya a¤›r
fliddette olabilir (3). Kompanse eritrositozda
hematokrit düzeyi sabittir, demir eksikli¤i yok-
tur, hematokrit ve demir aras›nda denge ku-

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.
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rulmufltur. Kompanse eritrositozda, hipervis-
kozite semptomlar› yok, hafif veya orta flid-
dettedir. Dekompanse eritrositozda hema-
tokrit yükselmesi  kontrol alt›na al›namam›flt›r,
demir eksikli¤i vard›r ve bu hastalarda a¤›r hi-
perviskozite semptomlar› görülür (6). Hafif-
orta derecedeki hiperviskozite durumunda
hastan›n sadece baz› aktiviteleri bozulmufl-
tur. A¤›r hiperviskozitesi bulunanlarda aktivi-
telerinin ço¤u veya tümü etkilenmifltir (8).

Hiperviskozitenin esas tedavisi zemindeki si-
yanotik do¤umsal kalp hastal›¤›n›n cerrahi
olarak düzeltilmesidir. Cerrahi tedavi uygula-
namayan vakalarda hiperviskozitenin tedavisi
flebotomidir. Ancak tekrarlanan flebotomiler
demir eksikli¤i anemisine sebep olarak hiper-
viskozite semptomlar›n›n daha da a¤›rlaflma-
s›na neden olur. Bu sebeple  flebotomi sade-
ce  dekompanse eritrositoz vakalar›nda yap›l-
mal›d›r (9). Demir eksikli¤i varl›¤›nda hipervis-
kozite semptomlar›n›n daha  düflük eritrosit
de¤erlerinde ortaya ç›kt›¤› tespit edilmifltir.
Normositik eritrositoziste, 65 ve onun alt›n-
daki hematokrit düzeylerinde hiperviskozite
semptomlar› nadiren  geliflebilmesine ra¤-
men, demir eksikli¤i anemisi bulunmas› ha-

linde daha düflük hematokrit düzeylerinde
de hiperviskozite semptomlar› görülebilmek-
tedir. Bu durumda tedavi flebotomi de¤il de-
mir tedavisi olmal›d›r (3, 10). Ayr›ca, afl›r› s›-
cakl›k, atefl, ishal, kusma sonucu ortaya ç›kan
dehidratasyona ba¤l› olarak hiperviskozite
semptomlar› geliflebilir. Bu tip hastalar intra-
venöz (‹V) s›v› verilerek tedavi edilmelidir (3).
Hiperviskozitesi bulunan hastalar›n tedavisin-
de izlenecek yol flematik olarak fiekil-1‘de
gösterilmifltir (8). 

Flebotomi ve flebotominin yap›l›fl› 

‹ngilterede yap›lan bir çal›flmada siyanotik
do¤umsal kalp hastal›klar› ile ilgilenen kardi-
yologlar›n %97’sinin flebotomi yapt›klar› be-
lirlenmifltir. Bu çal›flmada, kardiyologlar›n
%51’inin yüksek hemoglobin, %78’inin yük-
sek hematokrit ve %83’ünün ise hiperviskozi-
te semptomlar›n› göz önüne alarak flebotomi
yapt›klar› saptanm›flt›r (11). Flebotominin çe-
flitli yararlar› vard›r. Hastan›n kilosu bafl›na
10-20 ml kan al›n›p plazma verilerek 1-2 saat-
te gerçeklefltirildi¤inde kanama e¤ilimini ve
hiperviskozite  bulgular›n› düzeltti¤i saptan-
m›flt›r (12, 13). Di¤er yandan flebotomiden

Azalm›fl arteriyel oksijen saturasyonu Periferal siyanoz Anormal hemoglobin yap›s›

A: Yetersiz alveoler ventilasyon - fiok - Methemoglobinemi 

- santral sinir sistemi bask›lanmas› - Konjestif kalp - Karbonmonoksit 

- yetersiz ventilasyon kapasitesi yetersizli¤i zehirlenmesi

(fliflmanl›k, pickvician sendromu) - Yenido¤an›n 

- hava yolu t›kan›kl›klar› akrosiyanozu 

- akci¤erlerde yap›sal de¤ifliklikler

(pnömoni, kistik fibrozis,hyalen  

membran hastal›¤›, pulmoner 

ödem, konjestif kalp yetersizli¤i)   

- solunum kaslar›n›n güçsüzlü¤ü    

B: Desatüre kan›n alveoler dokuyu bypas

etmesi

- kalp içi sa¤-sol flantlar

- akci¤er içi flantlar

- pulmoner arteriovenöz fistüller

- kronik karaci¤er hastal›klar›na ba¤l›

geliflmifl akci¤er içindeki 

mikrovasküler fistüller

Tablo 1. Siyanoz nedenleri
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sonra istirahat  ve  egzersiz s›ras›ndaki  kalp
debisinde art›fl meydana geldi¤i gösterilmifl-
tir. Ayr›ca total oksijen yakalama oran›nda ar-
t›fl oldu¤u da bildirilmektedir. Bu sonuçlar,
flebotomiyi takiben  hastalarda görülen sub-
jektif düzelmenin geliflen hemodinamik fizyo-
lojik de¤iflikliklere ba¤l› oldu¤unu göstermek-
tedir (14). Flebotominin yararlar› yan›nda is-
tenmeyen baz› etkileri de vard›r. Örne¤in fle-
botomi yap›lan Eisenmengerli hastalarda 2
kat daha fazla hemoptizi geliflti¤i,  serebral
komplikasyon oluflumunun azalmad›¤› ve
%20’ sinde demir eksikli¤i anemisinin meyda-
na geldi¤i belirlenmifltir (15). Bu nedenle bir
kaide olarak flebotomi yap›lan hastalara de-
mir takviyesi yap›lmal›d›r (3).

Flebotomi siyanotik hastalarda istirahat halin-
de iken ve çok dikkatli olarak yap›lmal›d›r (7).
Öncesinde veya eflzamanl› s›v› replasman› efl-
li¤inde uygulanmal›d›r. Kan al›rken eflit vo-
lümde taze dondurulmufl plazma veya nor-
mal salin solüsyonu (e¤er kalp yetersizli¤i var-
sa dextran) kullan›labilir (3). Sadece kan al›n›r
s›v› verilmezse vasküler kollaps, viskozite art›-
fl›, konvülziyon ve hatta stroke geliflebilir (7).
Eisenmenger sendromlu vakalara flebotomi

uygulan›rken hastalar çok yak›ndan izlenme-
lidirler.                                                       

Demir eksikli¤i anemisi ve tedavisi

Demir eksikli¤i çocukluk ça¤›nda beslenme
yetersizli¤ine ba¤l› görülen en s›k bozukluk-
tur. Ayr›ca kan kay›plar› sonucu da görülebi-
lir. Demir eksikli¤i anemisi ise demir eksikli¤i
durumunun en ciddi ve son bulgusudur. Ya-
ni, demir eksikli¤i anemi geliflmeden de gö-
rülebilir. Sebebi ne olursa olsun demir eksikli-
¤inin ilk bulgusu depo demirinin tükenmesi-
dir. Bu durum serum ferritin düzeyindeki dü-
flüklük ile belirlenebilir. Bir sonraki aflama ise
serum demir seviyesi düflerken serum demir
ba¤lama kapasitesinin yükselmesidir. Sonuç-
ta eritrositler, yetersiz hemoglobin düzeyi ile
küçülür (MCV düfler), hipokromi (MCH düfler)
geliflir. Eritrositler çeflitli flekiller al›r (anizosi-
toz) ve bu durum RDW art›fl› ile belirlenir. Si-
yanotik do¤umsal kalp hastal›¤› olanlarda
demir eksikli¤i geliflmesinden kaç›nmak ge-
reklidir. Anemi olsun ya da olmas›n, demir
eksikli¤i geliflen hastalarda tromboz ve sereb-
ral vasküler olay geliflme riski artar (2). 

Demir eksikli¤i anemisi, siyanotik do¤umsal
kalp hastalar›nda  çok çeflitli nedenlere ba¤l›

Hematokrit düzeyi

fiekil 1. Hematokrit düzeyi yüksek olan hastalar›n tedavisinde izlenecek prensipler

> %65

Yok Var

Var Yok Yok Var

Var Yok

‹zlenir Dehidratasyon Demir eksikli¤i ‹zlenir

< %65

Hiperviskozite bulgular› Hiperviskozite bulgular›

S›v› tedavisi Flebotomi Demir tedavisi
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olarak geliflebilir. Örne¤in hemoptizi, epistak-
sis, afl›r› menstrüel kanama veya uygunsuz
yap›lan flebotomiler bu nedenlerin bafl›nda
gelmektedir (3). Ayr›ca siyanotik do¤umsal
kalp hastalar›ndaki hemoglobin kitlesindeki
art›fl, kanama olmasa  bile demir gereksinimi-
ni art›rarak  demir eksikli¤i anemisinin kolay-
ca geliflmesine neden olabilmektedir (7). Ya-
p›lan bir çal›flmada 33 siyanotik do¤umsal
kalp hastas›n›n  %18.2’sinde demir eksikli¤i
anemisinin geliflti¤i gösterilmifltir (10). Siya-
notik do¤umsal kalp hastalar›nda demirin
azalmas› oksihemoglobin ayr›flma e¤risinin
daha fazla  sa¤a deviye olmas›na yol açar
(16). Demir eksikli¤i anemisinin bu hastalar-
daki en olumsuz etkisi ise meydana gelen
mikrositoza ba¤l› olarak  kan viskozitesinin
artmas›d›r. Demir eksikli¤i geliflen hastalarda
bu nedenle serebrovasküler komplikasyon
geliflme riski artm›flt›r (17).

Demir eksikli¤i anemisi, demir, demir ba¤la-
ma kapasitesi, transferin satürasyonu, ferritin
gibi çeflitli laboratuar incelemeleri ile gösteri-
lebilir. Ancak bu yöntemlerden daha ucuz,
daha az kan isteyen ve k›sa sürede sonuç al›-
nabilen  basit yöntemler de mevcuttur. Olcay
ve arkadafllar› (18), siyanotik do¤umsal kalp
hastal›¤› olan çocuklarda hemoglobin, eritro-
sit de¤erleri ve ortalama eritrosit hacminin
demir eksikli¤i anemisi tan›s›nda yeterli oldu-
¤unu bildirirken, Karagöz ve arkadafllar› (19),
ortalama eritrosit hacmi, ortalama eritrosit
hemoglobinini demir eksikli¤ini göstermede
ferritinin yerine kullan›labilece¤ini bildirmifl-
lerdir. Bu konuda yap›lan baflka bir çal›flma-
da ise ortalama eritrosit hemoglobin  kon-
santrasyonunun  demir eksikli¤ini gösterme-
de güvenilir bir parametre oldu¤u bildiril-
mifltir (20).

Demir eksikli¤i tespit edildi¤inde hematokri-
tin yükselmesi veya demirin normal de¤erle-
re eriflmesine kadar oral demir verilmelidir.
Oral demiri tolere edemeyen hastalarda int-
ravenöz demir ilaçlar› kullan›labilir (3). 

Hiperviskozitede di¤er tedaviler

Antitrombotik ilaçlar  tedavide etkili bulunma-
m›flt›r (21). Eritropoezi yavafllatma özelli¤i

olan hydroksiüre bu hastalarda denenmifl,
flebotomi endikasyonu ve demir kayb›n›n
azald›¤›, demir verilifli s›ras›nda polistemi nö-
betlerinin azald›¤› bildirilmifltir. Ancak baz› va-
kalarda ortaya ç›kan trombositopeni nede-
niyle ilaç kesilmek veya azalt›lmak mecburiye-
tinde kal›nm›flt›r (22). Yine bu konuda dene-
nen di¤er bir ilaçda pentoksifilin olmufltur.
Bu ilaçla kan viskozitesinde azalma gösteril-
mifl ancak baz› hastalar›n tedavisi s›ras›nda
ciddi kanamalar ortaya ç›km›flt›r (23).

C- HEMOL‹T‹K ANEM‹

Kalp hastal›klar›nda çeflitli nedenlere ba¤l›
olarak hemolitik anemi geliflti¤i gösterilmifltir.

Ciddi kapak hastal›¤› bulunan bir çok hasta-
da klinik bulgu geliflmeden intravasküler he-
moliz meydana gelmektedir. Özellikle aorta-
ya olmak üzere, prostetik kapak  tak›ld›ktan
sonra hemoliz ve buna ba¤l› anemi geliflti¤i
bildirilmektedir (2, 7). Kompanse hemoliz
prostetik kapak tak›lan hastalar›n ço¤unda
geliflmektedir. Prostetik aort kapa¤› tak›lan
hastalar›n %5-12’ sinde, mitral kapak tak›lan-
lar›n %2’ sinde ciddi hemolitik anemi meyda-
na gelmektedir (13). Ayn› duruma septal de-
fektlerin Dakron yama ile (Waring blender
sendromu) veya sütür ile kapat›lmas›ndan
sonra da rastlanabilmektedir. Vakalar›n ço-
¤unda hemoliz direkt mekanik bir travma so-
nucu geliflmektedir. Yamalar›n epitelizasyo-
nundaki baflar›s›zl›k, prostetik kapaklarda
trombüs geliflimi, kapaklar›n perforasyonu
veya uygun flekilde yerlefltirilmemifl olmas›,
sütür çizgilerindeki yetersizlik mekanik trav-
man›n bafll›ca nedenleridir. Ancak normal
fonksiyon gören prostetik kapaklarda da me-
kanik travmaya ba¤l› olarak anemi geliflmek-
tedir. Bu olay›n sonunda intravasküler tipte
bir hemolitik anemi meydana gelmektedir (2,
7). Ameliyat sonras› geliflen hemolitik anemi-
nin nadir rastlanan di¤er bir sebebi ise gecik-
mifl bafllang›çl› hemolitik transfüzyon reaksi-
yonudur (alloimmun hemolitik anemi) (2). 

Periferik yaymada flekli bozulmufl (fragmante)
ve polikromatofilik eritrositlerin bulunmas›,
hemoglobinemi ve hemoglobinüri, serum
laktik asit dehidrogenez (LDH) yüksekli¤i,
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haptoglobülinde azalma, direkt Coomb’s
testinin negatif bulunuflu ile tan› konulabilir.
Aneminin geliflmesi hemolizin a¤›rl›¤›na ba¤-
l›d›r (2, 7).

Hemolizin a¤›rl›k derecesi :

Hafif hemoliz: Hemosiderinüri, azalm›fl
haptoglobülin, flistosit say›s›n›n 10/1000 erit-
rositten düflük olmas›, retikülosit say›s›n›n %5’
ten ve LDH’ ›n 500 IU den daha az olmas›.

Orta a¤›rl›ktaki hemoliz: Hemosiderinüri,
azalm›fl haptoglobülin, flistosit say›s›n›n
10/1000 eritrositten fazla olmas›, retikülositin
%5’ ten ve LDH’›n 500 IU’den yüksek olmas›.

A¤›r hemoliz: Orta derecede hemoliz kriter-
leri ve hemoglobinürinin  bulunmas›d›r(24).
E¤er intravasküler tipte bir hemolitik anemi
varsa hemoglobinemi ve s›kl›kla hemoglobi-
nüri ile birlikte seyreder. Bu tip hastalarda vü-
cut demirinin hemosiderin fleklinde kayb› ile
h›zl› bir flekilde demir eksikli¤i anemisi geliflir.
Demir eksikli¤inin bafllamas› klinik aç›dan
önemlidir. Demir eksikli¤inde hipokromik
mikrositer hücreler daha serttir ve mekanik
parçalanmaya daha duyarl›d›r. Hemoliz ile
plazma haptoglobin ve hemopexin seviyeleri
düfler. Hemolizin derecesine göre anemi ge-
liflir veya geliflmez. Anemiye sebep olan bo-
zuklu¤un cerrahi olarak düzeltilmesi müm-
kün olmad›¤›nda tedavi olarak hastaya demir
ve folat verilmeli ve eritrosit transfüzyonu ya-
p›lmal›d›r. Cerrahi olarak düzeltilemeyen has-
talarda propranolol’un dolafl›m velositesini
ve eritrosit ile damar duvar› aras›ndaki geril-
me kuvvetini azaltarak eritrosit y›k›m›n› hafif-
letti¤i  bildirilmektedir. Eritrositlerin y›k›m› so-
nucunda kan potasyum düzeyinin artarak
ventriküler aritmilere neden olabilece¤i unu-
tulmamal›d›r (7). 

Giriflimsel ‹fllem Sonras› Geliflen Hemoli-
tik Anemiler: Giderek artan bir flekilde duk-
tusun intraluminar yöntemlerle kapat›lmas›n-
dan sonra intavasküler hemoliz geliflti¤i bildi-
rilmektedir (7). Kullan›lan hipertonik kontrast
maddeye ba¤l› olarak anjiyokardiyografik in-
celemelerden sonra da hemoliz geliflebildi¤i
gösterilmifltir (13).

Enfektif Endokardit: Enfektif endokarditli
hastalarda otoimmun hemolitik anemi gelifle-
bilmektedir. Aneminin fliddeti hastal›k ilerle-
dikçe artar ve anemi demir tedavisine yan›t
vermez (7, 13).    

Howell-Jolly cisimcikleri: Siyanotik do¤umsal
kalp hastalar›nda dalak kanlanmas›n›n azal-
mas› sonucunda geliflebilen  fonksiyonel hi-
pospleniye ba¤l› olarak  periferik kanda Ho-
well-Jolly cisimciklerine rastlanabilmektedir.
Ayn› bulgu  aspleni sendromlar›nda da görü-
lebilmektedir(7).

2-S‹YANOT‹K DO⁄UMSAL KALP
HASTALIKLARININ  LÖKOS‹TLER
ÜZER‹NDEK‹ ETK‹S‹ 

Do¤umsal kalp hastal›klar›nda kullan›lan baz›
ilaçlar  (kaptopril, hidralazin, metildopa, pro-
kainamid, propranolol, kinidin gibi) nötrope-
niye neden olabilmektedir. Bu ilaçlar, kemik
ili¤ini bask›layarak veya dolafl›mdaki lökositle-
ri tahrip (s›kl›kla antikor veya toksik mekaniz-
malarla) ederek nötropeniye sebep  olmakta-
d›rlar (2). Bunun aksine, yenido¤an bebekle-
re duktusu aç›k tutmak amac› ile yap›lan
prostoglandin E1 infüzyonlar›n›n ise lökosito-
za sebep olabildi¤i bildirilmektedir (25). Löko-
sitlerde görülen bu say›sal de¤iflikliklere ek
olarak lökosit fonksiyonlar›nda da baz› de¤i-
flikliklerin meydana geldi¤i bildirilmektedir.
Parikh ve arkadafllar› (26) siyanotik ve asiya-
notik do¤umsal kalp hastalar›nda lökositlerin
bakterisidal ve fagositik fonksiyonlar›n› azal-
m›fl bulmalar›na karfl›n   kemotaktik fonksi-
yonlar›n etkilenmedi¤ini bildirdiler. Siyanotik
do¤umsal kalp hastal›¤› bulunan genç erifl-
kin hastalar üzerinde yap›lan bir baflka  çal›fl-
mada da nötrofillerde aktivasyon art›fl› tespit
edilmifl ancak aktivasyonun sebebi gösterile-
memifltir (27).   

3-S‹YANOT‹K DO⁄UMSAL KALP 
HASTALIKLARININ  PIHTILAfiMA 
ÜZER‹NDEK‹ ETK‹S‹ 

Eritrositoz bulunan siyanotik hastalarda art-
m›fl kanama ve trombüs geliflme e¤ilimi ara-
s›nda hassas bir denge  vard›r (28). Bir çal›fl-
mada, siyanotik do¤umsal kalp hastal›kl› ço-
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cuklar›n %59 unda çeflitli p›ht›laflma bozuk-
luklar›na ait laboratuvar bulgular›n›n bulun-
du¤u gösterilmifltir(29). Bu p›ht›laflma bozuk-
luklar›n›n ço¤u kalp ameliyatlar›ndan sonra
düzelmektedir. Siyanotik hastalarda görülen
bu trombüs ve kanamaya e¤ilimin nedenleri
kesin olarak ortaya konulamam›flt›r (13). Bu
konu ile ilgili olarak yap›lan çeflitli çal›flmalar-
da çeliflkili sonuçlar saptanm›flt›r (7, 29-32).
Birbiri ile çeliflen veriler, siyanotik kalp hasta-
lar›nda görülen p›ht›laflma bozukluklar›n›n
çok sebepli oldu¤unu düflündürmektedir.
Veriler kalp hastal›klar›n›n baz› p›ht›laflma bo-
zukluklar› ile birlikte olabilece¤ini  göstermifl-
tir. Mitral valv prolapsusunun faktör VIII  bo-
zukluklar› ile birlikte olabilmesi buna bir ör-
nektir (7, 13). 

Siyanotik do¤umsal kalp hastal›klar›n›n
trombositler üzerine etkisi: Do¤umsal
kalp hastalar›nda en s›k rastlanan p›ht›laflma
bozuklu¤unun sebebi  trombositlerle ilgili
olanlard›r. Siyanotik do¤umsal kalp hastala-
r›nda trombositopeni ve trombosit fonksiyon
bozukluklar›na rastlanmas›na karfl›n asiyano-
tik do¤umsal kalp hastalar›nda daha çok
trombosit fonksiyon defektleri görülmektedir
(2). Siyanotik do¤umsal kalp hastalar›ndaki
trombositopeninin nedeni ise tam olarak an-
lafl›lamam›flt›r ancak baz› çal›flmalarda trom-
bosit ömrünün k›sald›¤› gösterilmifltir (2, 7).
Prostetik kalp kapa¤› bulunan çocuk ve erifl-
kinlerde trombositlerin  yaflam sürelerinin k›-
salmas› trombositlerin mekanik hasar›na veya
yabanc› materyale yap›flmas›na ba¤lanm›flt›r
(7). Ayr›ca  kullan›lan baz› ilaçlar veya disse-
mine intravasküler koagülasyon  geliflmesi
do¤umsal kalp hastalar›nda trombositopeni-
nin di¤er nedenleridir (2).

Siyanotik do¤umsal kalp hastalar›nda çeflitli
trombosit fonksiyon bozukluklar› bildirilmifltir.
Bu hastalardan al›nan  trombositlerin, ade-
nozin difosfat (ADP), epinefrin ve kollagene
anormal agregasyon cevaplar›n›n oldu¤u
gösterilmifltir (7). Baflka  çal›flmalarda hastala-
r›n %50’ sinin trombositlerinin cama yap›fl-
kanl›¤›nda bir azalma oldu¤u (33),  ADP, kol-
lagen veya adrenalin ilavesinde normal kiflile-
rin trombositlerinden daha h›zl› bir agregas-

yon cevab› verdikleri saptanm›flt›r (34). Ayr›ca
polistemi bulunan hastalarda ADP’ye cevap
olarak meydana gelen trombosit agregatlar›-
n›n asiyanotik ve kontrol grubundan anlaml›
olarak daha küçük oldu¤u bildirilmifltir (35).
Hastalar›n %70 kadar›nda trombosit agre-
gasyonunun ikinci dalgas›n›n gecikti¤i veya
bulunmad›¤› ve disagregasyon saptand›¤›
ifade edilmektedir. Bunlar›n d›fl›ndaki baz› ça-
l›flmalarda, trombosit fonksiyon bozukluklar›-
n›n trombosit serbestleflme mekanizmas›nda-
ki defektlere ba¤l› oldu¤u ileri sürülmüfltür
(7). Hematokrit düzeyi %60’ ›n üstünde bulu-
nan siyanotik do¤umsal kalp hastalar›nda
trombosit mikropartiküllerin yap›m›nda belir-
gin art›fl oldu¤u gösterilmifl ve bu hastalarda
rastlanan p›ht›laflma bozukluklar›nda  bu art›-
fl›n rol oynamas›n›n muhtemel oldu¤u bildi-
rilmifltir (36). Trombositopeni ve çeflitli trom-
bosit fonksiyon bozukluklar› kanamaya ne-
den olurken, trombositlerin aktive olmas›n›n
trombotik bozukluklar›n patogenezinde etkili
olabilece¤i bildirilmektedir (37-39). Trombo-
sit aktivasyonun nedeni bilinmemekle birlikte
hemodinamik bozukluklar›n bu olay› bafllatt›-
¤› düflünülmektedir (40).

Do¤umsal kalp hastal›klar›n›n trombosit
d›fl›nda sebep oldu¤u p›ht›laflma bozuk-
luklar›:

Artm›fl kapiller frajilite, protrombin zaman› ve
parsiyel tromboplastin zaman›nda uzama,
anormal p›ht› retraksiyonu, hipofibrinojene-
mi, faktör V,VII,VIII ve X düzeylerinde azalma,
fibrinolizis ve fibrin y›k›m ürünlerinde artma
gibi p›ht›laflma bozukluklar› do¤umsal kalp
hastalar›nda bildirilmifltir (3, 7, 13, 32). Siya-
notik do¤umsal kalp hastalar›nda  görülen
kanama e¤iliminin önemli nedenlerinden bi-
ri karaci¤erde sentez edilen faktörlerin azal-
mas›d›r. Karaci¤erdeki faktör sentezindeki
azalmada, viskozitenin art›fl› sonucunda  mik-
rosirkülasyonun yavafllamas› ve doku hipoksi-
sinin etkili oldu¤u ileri sürülmektedir (30).
Özellikle hipoplastik sol kalp sendromu veya
aort koarktasyonu bulunan yenido¤an be-
beklerde hepatik nekroz ve buna ba¤l› kana-
ma görülebilmektedir. Siyanotik  hastalarda
rastlanan kanama e¤ilimi s›kl›kla hafif ve yü-
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zeyeldir. Kolay geliflen ekimoz, petefli veya
mukoza kanamas› bulgular› ile seyreder. Bu
yüzeyel kanamalar s›kl›kla kendini s›n›rlar (3).
Aspirin, nonsteroidal antiinflamatuar ilaçlar
ve heparin gibi kanamay› art›r›c› ilaçlardan ve
nazal oksijen uygulamas›ndan kaç›nmak ge-
nellikle yeterlidir (3, 8). Bazen kanama e¤ilimi
daha fliddetlidir, epistaksis veya hemoptiziye
neden olabilir. Bundan daha ciddi olarak ya-
ralanma veya cerrahi giriflimlerde (giriflim s›-
ras›nda veya sonras›nda) ölümcül  kanamala-
ra rastlanabilir (8, 13). 

A¤›r spontan kanama geliflen hastalarda spe-
sifik hemostatik bozuklu¤un tedavisi yap›lma-
l›d›r (3). Trombositopeni veya trombosit fonk-
siyon bozuklu¤una ba¤l›  kanamalarda poli-
sitemi ve hipoksi düzeltildi¤inde ço¤unlukla
trombosit say›s› ve fonksiyonlar› normale gel-
mektedir (2). Flebotomi ile hematokrit düze-
yinin %50-60’lara indirilmesi s›kl›kla 3 gün
içinde trombosit fonksiyonlar›n›n normallefl-
mesine neden olmaktad›r (12, 13). Ancak na-
diren durdurulamayan kanamalarda trom-
bosit süspansiyonu transfüzyonlar›na gereksi-
nim duyulur (2, 3). Major cerrahi giriflim uy-
gulanacak siyanotik hastalara ameliyat s›ra-
s›nda ve sonras› dönemde kanama e¤ilimini
azaltmak için flebotomi yapmak gereklidir
(3). Flebotomiye ra¤men ameliyat öncesi
trombositopeni (trombosit say›s›< 100.000/

mm3) devam ediyor veya kanama zaman› 15
dakikadan uzun ise vücudun metrekaresi ba-
fl›na 6 ünite tam kandan elde edilmifl (veya 1
ünite aferez ile elde edilmifl)  yo¤un trombo-
sit süspansiyonu verilmeli, bu miktar ameliyat
bittikten sonra  tekrarlanmal› ve ameliyat son-
ras› 2 gün boyunca veya  kanama kontrol al-
t›na al›n›ncaya kadar günlük olarak verilmeye
devam edilmelidir (13). 

Sonuç olarak: Kalp ve dolaflan kan aras›nda
eflsiz bir iliflki vard›r. Bunlar›n birinin yap›s›nda
veya fonksiyonlar›nda olabilecek bir bozukluk
di¤erini de etkiler. Kan viskozitesi, oksijen ba-
s›nc›, oksijen sal›n›m›, hemostaz ve immünsis-
tem gibi temel fizyolojik fonksiyonlardaki bo-
zukluklar ya kandaki primer hastal›klara veya
kalbdeki yap›sal ve fonksiyonel de¤iflikliklere
ba¤l›d›r. Siyanotik do¤umsal kalp hastal›kl›
hastalarda hematolojik yan etkilerin görülme
ihtimali yüksektir. Polisitemi, trombositopeni,
faktör eksiklikleri, demir eksikli¤i anemisi ve
yayg›n damariçi p›ht›laflmas› gibi birçok bul-
gu ve belirtiler bildirilmifltir. Siyanotik do¤um-
sal kalp hastal›¤› olan çocuklar hem tromboz
hem de kanamaya e¤ilimlidir. Bu hastalara
yönelik olarak pratik tedavi yaklafl›mlar› gelifl-
tirilmedi¤i için siyanotik do¤umsal kalp has-
tal›kl› çocuklara yönelik çal›flmalar yap›l-
mal›d›r.
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