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Olgu Sunumu

Konjenital Kalp Cerrahisi Geciren Pediyatrik
Olguda Gelisen Pulmoner Hipertansif Kriz
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OZET

Pulmoner vaskiiler rezistansin (PVR) artmasiyla bera-
ber olan pulmoner hipertansiyon (PH) konjenital kalp
hastaliklarimin (KKH) sik goriilen bir komplikasyon-
dur. PH, pulmoner arter basinct ve pulmoner vaskiiler
rezistansta artis ile karakterize olup, sag venirikiiler
genisleme ve hipertrofiye yol agar . PH’st olan do-
gustan kalp hastalikly ¢ocuklarda ameliyat sonrast pul-
moner damarlarda olusan vazokonstriiksiyon hastanin
erken donem prognozunda onemli rol oynamaktadur .
Burada, aortik interruption nedeniyle ameliyat edilen,
postoperatif donemde hipertansif kriz gelisen ve basa-
rih bir sekilde tedavi edilen pediyatrik bir olgu sunul-
mustur.

Anahtar kelimeler: pulmoner hipertansiyon,
pulmoner hipertansif kriz,
konjenital kalp hastalig, sildenafil

SUMMARY

Pulmonary Hypertension Crisis in a Pediatric Patient
Undergoing Congenital Heart Surgery: Case Report

Pulmonary arterial hypertension (PAH) with increa-
sed pulmonary vascular resistance (PVR), is a frequent
complication of congenital heart diseases (CHD). PAH, is
characterised by chronic elevation of pulmonary artery
pressure and pulmonary vascular resistance leading to
right ventricular enlargement and hypertrophy %, Va-
soconstriction of pulmonary vessels plays an important
role in the early prognosis in children with congenital he-
art disease who has pulmonary hypertension.

In this case report, we have reported a case who had un-
dergone aortic interruption operation and successfully
treated for the hypertensive crisis developed during pos-
toperative period.

Key words: pulmonary hypertension, pulmonary
hypertensive crisis, congenital heart
diseases, sildenafil

GIRIS

Pulmoner hipertansiyon (PH) ve pulmoner hipertansif
kriz, PH’nin eslik ettigi Konjenital Kalp Hastalig1’nin
(KKH) cerrahi diizeltilmesi sonras1 morbidite ve mor-
talitenin temel nedenlerinden biridir 2. KKH’de,
pulmoner kan akiminin artmasi sonucunda endotel
hasarmin olugsmasi PH gelisiminde 6nemli rol oynar
G4 Endotel hasar1 sonucunda pulmoner vaskiiler re-
aktivite ve pulmoner vaskiiler rezistans (PVR) artar;
bu da, akut sag kalp yetmezligi, dolagim kollaps1 ve
6liimle sonuglanabilir ©.
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Tedavide sedasyon, yiiksek fraksiyone oksijen ile
ventilasyon, pozitif inotropik destek, asidozdan ka-
cinma gibi yontemlerin yaninda bir¢ok medikal teda-
vi gelistirilmigtir 9.

Bir prostasiklin (Prostoglandin I2) analogu olan ilop-
rost, pulmoner yatakta daha spesifik ve anlaml1 vazo-
dilatasyon yapar, sistemik vaskiiler rezistansi (SVR)
belirgin bir sekilde diisiirmeden PVR’yi azaltarak PH
tedavisinde kullanilir @,

Sildenafilise,cGMP’yihidrolize eden fosfodiesteraz-5
enzimini (PDE-5) inhibe eder. Pulmoner diiz kas hiic-
relerinde cGMP’nin yikilimmin inhibisyonu, hiicre
ici cGMP konsantrasyonunu arttirarak pulmoner ar-
teriyal vazodilatasyonun devamini saglar ©. Burada,
aortik interuption nedeniyle ameliyat edilen, posto-
peratif donemde hipertansif kriz gelisen ve bagarili
bir sekilde tedavi edilen pediyatrik bir olgu sunul-
mustur.
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OLGU SUNUMU

Aortik interruption Tip A, patent ductus arteriosus
(PDA), PH ve ventrikiiler septal defekt (VSD) tanila-
11 ile 19 giinliik, 2.7 kg agirligindaki kiz bebek ame-
liyat icin hastanemiz kardiyovaskiiler cerrahi (KVC)
klinigine yatirildi. Yapilan ekokardiyografide (EKO)
genis VSD + aortik interruption (TIP A) + PDA +
PH saptanan hastanin pulmoner arteri normalden
genisti. Preoperatif degerlendirmede kalp atim hizi
(KAH):125 dk', solunum sayist: 70 dk' olup, alt ve
tist ekstremite arasinda siyanoz farki yoktu; akciger
sesleri bilateral dogaldi. Yapilan anjiografi ve EKO
sonrasinda ameliyat karar1 alind1 (Tablo 1).

Ameliyat oncesinde KAH: 132 dk', TA:73/42 mmHg,
SPO,: % 94 idi. Ameliyat odasina alinan hasta rutin
monitdrizasyonu takiben 0.1 mg kg' midazolam, 2
pg kg fentanil, 5 mg kg™! sodyum tiyopental, 0.6 mg
kg! rokiironyum intravenoz (iv) yapildiktan sonra
orotrakeal entiibe edildi. Anestezi idamesi % 50 O,
+ % 50 kuru hava karisimi, % 1 konsantrasyonda
isofluran, 30-50 mcg kg dk*' fentanil infiizyonu, 0.01
ml kg' 20 dk. araliklarla bolus rokiironyum ile sag-
land1. Cerrahi sirasinda “roller” pompa ve membran
oksijenatorii kullanildi. “Prime” soliisyonu olarak
pompaya kristalloid soliisyon (Isolyte-S), % 20 albu-
min, hematokriti % 30 civarinda tutmay1 saglayacak
eritrosit siispansiyonu, sodyum bikarbonat, kalsiyum
glukonat, mannitol, antibiyotik ve heparin (total 300
cc) kullanildi. Pompada nonpulsatil akimla, debi 0.6
L dk' m? olacak sekilde saglandi. Kardiyopulmoner
baypas sirasinda anestezi idamesi 0.1 mg kg mida-
zolam + 15 mcg fentanil + 4 mg rokiironyum ile sag-
land1.

VSD kapatilmast ile total sirkulatuar arrest ve selektif
serebral perfiizyon esliginde interruption tamiri yapi-
lan hastaya aortanin klemplenmesinden sonra 15-20
dk. araliklarla kardiyopleji soliisyonu verildi. 360 dk.
stiren ameliyatta 182 dk. total baypas siiresi olup, aor-
tik klemp siiresi 44 dk., total sirkulatuar arrest siiresi
15 dk. idi.

Peroperatif herhangi bir komplikasyon yasanmayan,

Tablo 1. Preoperatif kardiyak kataterizasyonda elde edilen ve-
riler.

PA 67/35 (52) mmHg LV 83/11 mmHg
RV 69/11 mmHg LA Ortalama 7 mmHg
RA Ortalama 7 mmHg LV Sat. % 99.2

Des Ao 50/26 (37) mmHg Ao Sat. % 98.6

hemodinamisi stabil, SPOZ: % 93-% 99 araliginda
seyreden hasta postoperatif orotrakeal entiibe olarak
KVC yogun bakim servisimize yatirildi. Dopamin 5
mcg kg dk!, dobutamin 10 mcg kg dk™!, adrenalin 0.2
mcg kg dk’dan inotropik destek alan hastaya basing
kontrollii ventilasyon modunda FiOz: % 60, solunum
say1s1 30 dk', tidal voliim: 10 ml kg™!, PEEP:5 cm H,0
olacak sekilde mekanik ventilatdr destegi verilmeye
baslandi; morfinle (0.01-0.04 mg kg st') Comfort
Skalas1 uygun sedasyon ve analjezi diizeyini gdsteren
diizey olan 17-26 olacak sekilde sedasyon uygulandi.
Ik 1 haftada hastada herhangi bir komplikasyon ya-
sanmamasi, hemodinamisinin giderek stabillegsmesi
ve kan gazi degerlerinin normal olmasi sonucunda 8.
glinde sedasyonun sonlandirilmasi karar1 alindi. Hafif
uyaniklig1 olan hastada sedasyonun sonlandirilmasin-
dan sonra inotropik destege ragmen, ani olarak geli-
sen bradikardi, derin hipotansif atak ve hipoksi nede-
niyle inotropik destekler arttirildi. Yanit alinamayan
hastaya 4-5 dk. siiren kardiyopulmoner resiisitasyon
yapildi. Sistemik kan basinci ve oksijen saturasyo-
nunun akut diisiikliigii ile seyreden tablo “Pulmoner
Hipertansif Kriz” olarak degerlendirilerek hastaya
yine derin sedasyon uygulandi. Basing kontrollii ven-
tilasyon modunda mekanik ventilator destegi verilen
hastanin oksijen destegi arttirildi; hiperventilasyon
yapilarak hafif respiratuar alkalozda (pH:7.45-7.55)
takip edilmeye baglandi. Kriz sirasinda alinan venoz
kan gazinda pH: 7.09, PO,: 50, PCO,: 148, HCO;:
33.9, BE: 13.2 olup krizden 30 dk. 6nce ve 30 dk.
sonra alman kan gazlari ise normaldi (Tablo 2).

Ayni giin yapilan EKO’da, VSD’den sagdan sola sant
oldugu belirlendi. Buna bagli olarak pulmoner arter-
de basicin suprasistemik oldugu diisiiniildii. EKO
bulgularina gore, pulmoner arter normalden genis
olup, sag atrium ve sag ventrikiil sola gore daha ge-
nisti. Muskiiler outlet bolgedeki yamanin kenarinda
1.6 mm genisliginde rezidiiel VSD olup, trikiispit
yetersizligi akimindan tahmin edilen sistolik pulmo-
ner arter basmci (PAB) 60 mmHg idi (trikiispit yet-
mezligi (TY) velositesi: 4.03 m sn'). On giin sonra
yapilan kontrol EKO’da sag ventrikiil genisliginin
geriledigi, VSD’den akimin soldan saga oldugu go-
riildii (TY velositesi: 2.3 m sn'). Nazogastrik sonda

Tablo 2. Pulmoner hipertansif kriz 6ncesinde ve sonrasida ve-
noz kan gazi degerleri.

Ph PCO, PO, Sat. HCO, BE HIC

30 dk. 6nce 741 31 37 74 223 21 35
PH kriz sirasinda 7.09 148 50 72 339 132 35
30 dk. sonra 7.31 45 34 58 21 29 33
1 saat sonra 734 42 39 72 21 25 33.7




yoluyla sildenafil tablet (2x2 mg) verildi ve iloprost
(llomedin- Bayer Schering Pharma AG) infiizyonu-
na (2 nanogram kg dk') baglandi. Ayni giin hastaya
dormicum + fentanil infiizyonu ile siirekli sedasyon
uygulandi. Sildenafil ve ilomedin tedavisinin baglan-
masindan sonra hastada sik araliklarla alinan arteriyal
kan gazi ve laboratuvar degerleri normal sinirlarda
seyretti. Hemodinamisi stabil seyreden hastada teda-
vinin 1. giiniinde dobutamin ve adrenalin infiizyonla-
11 azaltilarak sonlandirildi; dopamin infiizyonu 5 mcg
kg dk'’dan devam etti. Tedavinin 3. giiniinden itiba-
ren sedasyon diizeyi azaltilmaya baglanarak 6. giinde
sonlandirildi. Spontan solunumu olan hastaya basing
kontrollii mekanik ventilasyon destegi verilmeye bas-
landi. Mekanik ventilasyon desteginin 14. giiniinde
kan gazi de8erleri pH: 44, Pa0,: 35.6 mmHg, pH:7.44
PaCO,: 36.6 mmHg ve Sa0,: % 73 olarak saptanan
hasta ventilator desteginden ayrildi; T tiip ile 5 L dk!
oksijen desteginde izlenmeye baglandi. Bir saat sonra
dinlemekle solunum seslerinin ve vendz kan gazlari-
nin normal, hava yolu koruyucu reflekslerinin yeterli
olmast iizerine ekstiibe edildi; yiiz maskesi ile 3 L dk™!
oksijen destegine alindi. Hemodinamisi stabil seyre-
den hastada inotropik destek azaltilarak sonlandirildi.
Hasta yine uyandirildiginda pulmoner hipertansif kri-
zi tetikleyecek bir olayla karsilagilmadi ve EKO’da
sagdan sola santin geriledigi, PAB’nin diistiigii goz-
lendi. Sedasyon altinda ve uyandirma sirasinda arteri-
yal oksijen basincinin ve saturasyonlarinin diigmemis
olmasi, end-tidal COz’in 35-40 mmHg smurlarinda
seyretmesi pulmoner yatakta basincin diistiigiinii do-
layli olarak gostermektedir. Tedavi sirasinda sistemik
arteriyal basincta belirgin bir degisiklik goriilmedi,
herhangi bir komplikasyon yasanmadi. Tedavinin 10.
yogun bakima yatisinin 18. giintinde iloprost infiiz-
yonu; tedavinin 16. giiniinde ve yogun bakima yatisi-
nin 24. giiniinde oral sildenafil tedavisi sonlandirildi.
Hasta yogun bakima yatisinin 34. giiniinde kan gazi
degerlerinin ve hemodinamisinin stabil seyretmesi
sonucunda KVC servisine ¢ikarildi.

TARTISMA

Pulmoner hipertansif kriz, pulmoner vaskiiler diren-
cin ani olarak artmasi sonucu PAB’nin akut olarak
yiikselmesi, sag ventrikiiliin pulmoner arteriyal ya-
taktan kan1 sol atriyuma gonderemeyerek sol ventri-
kiil diyastol sonu hacminin azalmasima bagli olarak
sistemik kan basimcinin diigmesi ve sistemik vendz
kanin alveollere ulagamamasi nedeniyle oksijen sa-
turasyon diisiikliigii ile seyreden malign bir klinik
tablodur @.
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KKH’de, pulmoner kan akimi artar. Endotel hasari,
PH gelismesine neden olabilir. PH, artmig pulmoner
kan akiminin oldugu konjenital kalp anomalilerinde
siklikla goriiliir ve tam diizeltme ameliyat: sonrasi
bazi hastalarda pulmoner hipertansif kriz, sag kalp
yetersizligi, arteriyal desatiirasyon, ani kardiyak
arrrest gibi yliksek mortalite ile seyreden sorunlara
yol agabilir. Pulmoner hipertansif atak gelistiginde,
pulmoner vazokonstriksiyonla birlikte sag ventrikiil
basincinda ani bir yiikselme olmakta, hastada ani ola-
rak kardiyopulmoner arrest gelismektedir ©-. Hasta-
mizda oldugu gibi, sedasyonun kesilmesi sonrasinda
weaning periyodunda ani kardiyopulmoner arrest ge-
lismis ve sonrasinda hastaya bagarili bir resiisitasyon
yapilabilmigtir.

Tedavisinde oncelikle hastaya 24-48 saat siireyle de-
rin sedasyon uygulanmalidir. Invaziv monitrizasyon
yapilan hastaya nitrogliserin infiizyonu, prostaglan-
din veya iloprost infiizyonu, inhale NO verilmelidir
@, Bu tedaviler yaninda bircok medikal tedavi de ge-
listirilmigtir ¢7.

Inhale nitrik oksit (NO) tedavide en etkili yontemler-
den biridir. Ancak, inhale NO kullanim1 yiiksek mali-
yetli olup, 6zel bir sistem gerektirdiginden NO yerine
kullanilabilecek medikal tedaviler gelistirilmistir 79,

Sildenafil; selektif tip 5 fosfodiesteraz inhibitorii-
diir. Vaskiiler remodeling ve vazodilatasyon yapar.
Fosfodiesteraz-5 inhibitorlerinin prostasiklin analogu
olan iloprost, pulmoner yatakta daha anlaml1 ve daha
belirgin vazodilatasyon yaparak PAB’de belirgin bir
diisme; SVR’yi diisiirmeden PVR’de azalma, kardi-
yak indeks ve sag ventrikiil ejeksiyon fraksiyonunda
artis saglamaktadir. floprostun, endotelin reseptor an-
tagonistleri ile kombinasyonu tedaviye yardimci ol-
makta ve daha etkili bir tedavi saglamaktadir ©19.

Sildenafil, ¢cGMP’de artig, vazodilatasyon yaparak
PAB’yi diisiiriir V. Tloprost ve sildenafil birlikte kul-
lanildiginda PAB’de daha belirgin azalma sagladigina
dair yapilmig caligmalar vardir. Wilkens ve ark. 12 yap-
tiklar1 bir caligmada tek bagina inhale iloprost ile orta-
lama PAB’deki diismenin tek basina sildenafile gore
daha belirgin oldugunu gostermislerdir. Limsuwan ve
ark. ¥ da, pulmoner hipertansif kriz tedavisinde ilop-
rostun etkin oldugunu saptamustir. Biz de, hastamizin
tedavisinde bu adiditif etkiden yararlanmak amaciyla
iloprost ve sildenafili birlikte kullandik.

Sistemik olarak uygulanan iloprost tedavisinin en
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onemli yan etkisi sistemik arteriyal kan basincini
diisiirmesidir. Iloprost ve sildenafili beraber kullan-
digimiz hastamizda bu tedavilere baglh herhangi bir
komplikasyon goriilmemekle birlikte, inotropik des-
teklerde artis yapmaya gerek kalmamigtir ',

PAB, PVR ’nin diisiiriilmesi ve sag ventrikiil yiikiiniin
azaltilmastyla; PVR ise ventilasyon paterni, inspire
edilen oksijen konsantrasyonu ve kan pH’sinin de-
gistirilmesi ile disiiriilebilir. Yenidoganlarda ve be-
beklerde pulmoner vaskiiler yatagin maniiplasyonu;
PaCO,, pH, Pa0,, PaO, ve ventilator mekaniklerinin
maniiplasyonu ile miimkiin olabilmektedir 4315,

Postoperatif donemde gelisen PH ve pulmoner hi-
pertansif kriz tedavisi ve yonetiminde orta dereceli
hiperventilasyon (PCO, 35-40 mmHg), orta derecede
alkaloz (pH>7.5), inspire edilen oksijen konsantras-
yonunun arttirtlmast, pozitif end-ekspiratuar basincin
optimalize edilmesi (fonksiyonel rezidiiel kapasiteyi
arttiracak sekilde), pulmoner vazodilatatdrler (NO
vb.), kardiyak outputu korumak iizere sagdan sola
santin korunmasi ya da yaratilmasi yer alir 9.

Hastamiza, solunum sayist 30 dk’', tidal voliim: 25
ml, PEEP: 5 cm H,O olacak gekilde mekanik ventila-
tor destegi verilerek PVR nin diisiiriilmesi ile hiper-
tansif krizlerin 6niine gecilebilmisgtir.

SONUC

PH, pulmoner hipertansif kriz ve kardiyak arrest gibi
onemli komplikasyonlara yol agabilen mortal bir
durumdur. Tedavide amacg, PVR’yi ve sag ventrikiil
yiikiinii azaltmak; diisiik PEEP, diisiik TV, diisiik so-
lunum sayisi ile mekanik ventilator destegi vermek;
diisik PCO, ve yiiksek PO, diizeyleri ile PAB’nin
diisiiriilmesidir. Medikal tedavide sildenafil ve ilop-
rostun birlikte kullanilmasi daha efektif olmaktadir.
Burada yogun bakim servisimizde konjenital kalp
cerrahisi sonrasinda pulmoner hipertansif kriz geli-
sen, sonrasinda basarili bir resiisitasyon yapilan, teda-
vide sildenafil ve iloprostu beraber kullanarak olumlu
sonuglar elde ettigimiz bir olgumuzu sunduk.
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