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Kompleks Kalp Anomalisi ile Birlikte
Protein C Eksikligi Bulunan Cocukta
Asamali Tam Diizeltme Operasyonu

Dilek Suzan’, Selim Aydin’, Baris Kirat?, ibrahim Halil Demir3, Ender Gdemi;;‘, Ersin Erek’

0ZET

Kalp cerrahisi uygulanacak, koagulopati tanisi olan hastalar, yiiksek oranda kanama ve tromboz riski ile karsi
karstya kalabilirler. Bu calismada kompleks kalp anomalisi ile birlikte Protein C eksikligi tanisi bulunan ve 4 ya-
sinda, asamali Rastelli operasyonu uyguladigimiz hastamiz sunulmaktadr. Protein C eksikligi tanisi, hastamiz 1.5
yasinda iken modifiye-BT sant uygulanmasinin ardindan erken dénem sant trombozu olusumu nedeniyle yapilan
tetkikler sonucunda konulmustu. $ant ameliyati sonrasinda 2.5 yil antikoagiilan ve antiagregan tedaviyle santi
acik olarak izlenmis ve 4 yasinda basanli Rastelli operasyonu uygulanmistir. Olgumuzu paylasmaktaki amacimiz
kalp cerrahisi sonrasi tromboembolik olaylara yol acabilen predispozan faktorlerin onemine dikkat cekmektir.

Anahtar sozciikler: Protein C eksikligi, kardiyopulmoner bypass, tromboz, kompleks konjenital kalp anomalisi

STAGED TOTAL CORRECTION IN A CHILD WITH COMPLEX HEART ANOMALY ASSOCIATED WITH
PROTEIN C DEFICIENCY

ABSTRACT

Patients with pre-existing coagulopathies who undergo cardiac surgery are at increased risk for bleeding and
thrombosis. In this study we report a staged Rastelli operation in a 4 year old child with complex congenital
cardiac anomaly associated with protein C deficiency which was diagnosed due to early shunt thrombosis after
modified BT shunt operation, when the patient was 1.5 years old. During 2.5 years follow-up shunt was open
under anticoagulan and antiaggregant treatment. When the patient was 4 years old, Rasteli operation was
performed successfully Our aim by sharing this case is to emphasize the importance of predispozing risk factors in
patients with thromboembolic events after cardiac surgery.

Keywords: Protein C deficiency, cardiopulmonary bypass, thrombosis, complex congenital heart defects

alp cerrahisi sonrasi akut tromboz, sik gézlenmemekle birlikte fatal seyrede-

bilen bir komplikasyondur. Kalp cerrahisi sonrasi akut tromboz riskini arttiran

edinsel faktorlerin basinda uzun kardiyopulmoner bypass (KPB) siiresi, hepa-
rin, protamin ve kan Grtinlerinin kullanimi gelmektedir. Kalitsal faktorler olarak ise;
antitrombin Ill eksikligi, protein C ve protein S eksikligi, antifosfolipid sendromu ve
hiperhomosisteinemi sayilabilir (1).

Bu calismada, kompleks kalp anomalisi tanisi ile 5nce Modifiye Blalock-Taussig (MBT)
sant ameliyati yapilan, sonrasinda sant trombozu gelismesi tizerine protein C eksik-
ligi tanisi alan hastanin, diizeltici tamir ameliyati (Rastelli prosediirli) asamasini da

iceren klinik seyri ve tedavisi sunulmaktadr.
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Protein C Eksikliginde Cocuk Kalp Cerrahisi

Olgu

Gelisme geriligi olan, L tipi biiylk arterlerin transpozis-
yonu (L-TGA), subpulmonik ventrikiler septal defekt
(VSD) ve pulmoner stenoz (PS) tanilariyla izlenen 1,5 ya-
sindaki hastaya, diistik kilolu olmasi (6 kg) ve satiirasyon
disikligl (Sa0,) (%70) nedeniyle sant ameliyati karari
ahinmigti. Ameliyat hazirliklar sirasinda, rutin biyokimya
tetkiklerinde 6zellik tespit edilmemisti. Sag posterolate-
ral torakotomi yoluyla 5 mm politetrafloroetilen (PTFE)
greft kullanilarak, sag MBT sant ameliyati uygulandi.
Sorunsuz seyreden operasyon sonrasinda SaO, degerleri
%85'e kadar yiikseldi ve postoperatif 4. saatte sorunsuz
ekstiibe oldu. Postoperatif birinci giin 5 mg/kg aspirin
peroral (po) tedavisine baslandi. Postoperatif 3. glin SaO,
degerlerinde diisme go6zlenen hastanin kontrol transto-
rasik ekokardiyografi (TTE) incelemesinde sant akimin-
da azalma tespit edilmesi lizerine, 75 U/kg intravenoz
(iv) yikleme dozu uygulandi. Heparin inflizyonu 28 U/
kg/saat idame dozu olarak, aPTT 60-85 sn olacak sekil-
de tedrici arttinlarak ayarlandi. Yaklasik 6 saat sure ile
heparin inflizyonuna yanit alinamamasi Uzerine hasta,
kateter laboratuvarina alindi. Sant limeni icerisinde tika-
yici trombis oldugu gorilerek, dnce balon dilatasyonu,
arkasindan stent uygulandi. Gegici olarak SaO, degeri
yukselmesine ragmen, 1 glin sonraki TTE tetkikinde, yine
yetersiz sant akimi saptanmasi tizerine hastaya reoperas-
yon planlandi. Ameliyatta, eski insizyon tekrar acilarak,
sant eksize edildi ve yeni bir 5 mm PTFE greft kullanilarak
tekrar sag MBT sant yapildi. Ameliyati sorunsuz gecen
hastaya ACT (activated clotting time) degerini 150-200 sn
civarinda tutacak sekilde heparin perflizyonu (40-60 U/
kg) verildi. ilk sant trombozu tespit edildigi sirada alinan
kan orneklerinde pediatrik hematoloji konsiiltasyonu ile
hastaya ayrintili koagtlasyon testleri (protrombotik et-
kenlerden protein C, protein S, antitrombin Ill, antikardi-
olipin, lupus antikoagiilan testleri) yapildi. Protein C ak-
tivite azalmasi (%40; referans araligi: 64-128) saptanan
hastaya, anti-faktor Xa takibi ile 1 mg/kg disiik molekiil
agirlikl heparin (DMAH) (2x1) subkutan (sc) ve aspirin (5
mg/kg/gun) (po) tedavisi baslandi. Aile sorgulamasinda;
anne-baba arasinda akrabalik olmadigi, pihtilasma bo-
zuklugunu disindirecek 6yki bulunmadigi saptandi.
Hastanin anne ve babasinda da koagtilasyon testleri ve
protein C, protein S diizeyleri ¢alisildi ve patoloji saptan-
madi. Bu tedavi altinda sant akiminin acik oldugu gozle-
nen ve Sa0, degerleri %80-85 civarinda seyreden hasta,
postoperatif 8. glin ayni tedavi ile sorunsuz taburcu edil-
di. Cocuk hematoloji bélimi tarafindan anti-Faktor Xa
dizeyi takibi ile medikal tedavisine devam edildi.

Tablo 1. Rastelli operasyonu 6ncesinde koagulasyon test sonuglar

Test Sonug Referans Araligi
INR 1,12 0,85-1,15
APTT 32 24-38 (sn)
Trombosit 298 142-424 (K/uL)
D-Dimer 0,15 0-0,5 (Mg FE./ml)
Antitrombin [l 35* 84,6-120,2 (%)
Protein C 51* 60-130 (%)
Protein S 98 60-130 (%)
Protein C aktivitesi 61 70-140 (%)

APTT: Aktive parsiyel tromboplastin zamani;
INR: International normalized ratio.

Hasta 4 yasinave 15 kg viicut agirhgina ulastiginda, Rastelli
operasyonu ile diizeltici tamir karari alindi. Preoperatif TTE
incelemesinde, santin fonksiyone oldugu ve pulmoner ar-
ter gelisiminin tam diizeltme ameliyati icin yeterli oldugu
gozlendi.

Rutin preoperatif hazirliklarina ek olarak, cocuk hematolo-
ji bolimui ile konsiilte edilerek koagtilasyon testleri tekrar
calisildi (Tablo 1). Hastaya operasyon éncesi verilmek tize-
re taze donmus plazma (TDP) hazirlandi. Hastanin preo-
peratif tetkikleri sonucu; hemogram, biyokimya, tiroid ve
lipid profilinde patoloji saptanmadi. Faktor V Leiden ve
Protrombin 20210A gen mutasyonu saptanmadi.

Hastaya operasyon gecesi 10 ml/kg dozundan TDP veril-
di. Cerrahiye standart prosediirde devam edildi. Sistemik
heparinizasyon (3 mg/kg; 300 U/kg) sonrasi ACT degeri-
nin 400 sn altinda gelmesi {izerine, hastaya tekrar 10 ml/
kg TDP replasmani ve ek doz heparin (1 mg/kg) yapildi.
Kontrollinde ACT 400 sn Uizeri 6lcllerek aortik ve bikaval
kanilasyon ile KPB'a girildi. KPB siiresince 20 dk aralikli
olarak ACT takibi yapildi. KPB siirecinde ek doz heparin
ihtiyaci olmadi. KPB sonlandirlmasinda ve protamin ile
heparinin noétralize edilmesi sirasinda sorun yasanmadi.
Toplam kros klemp ve KPB zamanlari, sirasiyla 77 ve 100
dk idi. Postoperatif 1. giin ekstiibe edilen hasta 2. gliniin-
de servis takibine alindi. Erken mobilizasyon saglanan
hastanin, erken donemde santral ven6z kateteri de cekildi.
Operasyon gecesinde, mediastinal drenaji iki saat Ust Uste
1 ml/kg'in altina dustiigiinde, ilk doz DMAH uygulandi ve
asetil salisilik asit baglandi. Takiplerinde, 12 saatlik aralar
ile DMAH (1 mg/kg/doz) sc ve asetil salisilik asit (5 mg/kg/
glin) po devam edildi. Hastaya, postoperatif 8. gliniinde
kontrol TTE yapilarak sorunsuz taburcu edildi. Kontrol
TTE'sinde, VSD yamasinda rezidl sant olmadigi, pulmoner
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kondiiitin fonksiyone oldugu saptandi. Postoperatif 6. ay
kontrolinde NYHA klas | durumda olan hastanin ayni an-
tikoagtlasyon tedavisine devam edilmekteydi.

Tartisma

Kalp cerrahisi sirasinda prosediir geregi KPB ile ekstra kor-
poreal dolasim uygulanmasi, heparin ve protamin yani
sira kan Urind kullanim gerekliligi, erken tromboz riskini
arttiran faktorlerin basinda gelmektedir (1,2). Tromboz ris-
ki, antitrombin Il eksikligi, protein C, protein S eksikligi,
antifosfolipid sendromu ve hiperhomosisteinemi gibi ka-
litsal predispozan faktorlerin olmasi halinde ¢ok artmak-
tadir (2). Protein C, protein S eksikligi tanisi olan erigkin
hastalarda kalp cerrahisi sonrasi kardiyak trombus ve greft
oklizyonu bildirilmis olup, pediatrik yas grubunda bildiril-
mis olgu sayisi cok azdir. Takipli hastalarda, ytiksek risk on-
gorulen durumlarda (cerrahi, immobilite, gebelik) kisa su-
reli antikoagulan tedavi 6nerilmis olup, derin ven trombo-
zu veya pulmoner emboli gelisen hastalarda 6mdir boyu
proflaksi uygulanmasi gerekmektedir (2,3). Preoperatif
TDP uygulanmasinin teorik olarak plazma protein C, pro-
tein S diizeyini arttirarak fayda saglamasi beklenmektedir.
Protrombin kompleks konsantresi ve rekombinant insan
aktive protein C (rAPC) konsantresi tedavileri de direncli
durumlarda kullanilabilir (2,3).

Cocuklarda, kardiyak patolojiye eslik eden trombofilik
mutasyon varligi orani yaklasik %44 olarak bildirilmistir
(3). Simsic ve arkadaslari (4), sistemik-pulmoner arter sant
yapilan, Faktor V Leiden mutasyonu tanisi olan yenidogan
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hastada tekrarlayan tromboz ataklari bildirmislerdir.
Saileela ve arkadaslari (5), Fontan tamiri yaptiklan FV
Leiden mutasyonu tanisi olan vaka sunumunda, preo-
peratif heparin inflizyonu baslanan hastalarinda aPTT
takibi ile postoperatif 2 giin boyunca heparin inflizyonu
uyguladiklarini bildirmisler; servis takibinde, diisiik mo-
lekdl agirlikli heparin ve sonrasinda oral warfarin ile has-
talan taburcu ettiklerini paylasmislardir. Sonug olarak,
Faktor V Leiden mutasyon incelemesinin tek ventrikdil
tamiri yapilacak hastalarda degerlendirilmesi gerekliligini
vurgulamislardir.

Pediatrik vaskiler tromboemboli gelisimi multifaktoriyel
olup, en sik etken venoz-arteryel kateter olarak gosteril-
mistir. Ozellikle modifiye BT sant ameliyati sonrasi erken
tromboza sik rastlansa da, grefte bagh etkenler yaninda,
pulmoner arter yapisi ve artmis pulmoner basing, polisi-
temi, cerrahi teknik, hipovolemi gibi sebepler de 6ne ¢ik-
maktadir (6).

Bu olgu bize, erken veya tekrarlayan tromboz komplikas-
yonu gelisen hastalarda, koagtilasyon bozukluguna yol
acabilecek sebepleri ayrintili olarak arastirmak gerekli-
ligini hatirlatmaktadir. Trombofili tanisi olan hastalarda
ise, uygun antikoagulasyon tedbirleri uygulayarak basarili
cerrahi sonuclar alinabilir. Olgumuzu paylasmaktaki ama-
amiz, kalp cerrahisi sonrasi tromboembolik olaylara yol
acan predispozan faktorlerin tanimlanmasinin 6nemini
vurgulamak yaninda, komplikasyonlarinin énlenebilmesi-
ne yonelik tedbirlere dikkat ¢cekebilmek ve bu tiir hastala-
rin gelecekteki yaklasimlarina isik tutabilmektir.
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