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ÖZET 
Açık kalp cerrahisi uygulanmış hemoglobinopatili hasta
lar ile ilgili az sayıda bildiriler mevcuttur. Bu grup hasta
lar ameliyat ve sonrası için potansiyel problemler taşır
lar. İntraoperatif kardiyopulmoner bypass kullanım zo
runluluğu, hemoliz, trombosit yıkımı, asidoz ve protein 
denatürasyonu oluşmasını kaçınılmaz kılar. Bizim olgu
muz 42 yaşında Hb S-beta talasemili bir kadın hasta idi. 
Aorta ve mitra/e Medtronic mekanik kapak değişimi, tri
küspid kapağa semisürküler annulop/asti yapıldı. Ameli
yat sırasında ve sonrasında görülebilecek ciddi kompli
kasyonlar oluşmadı. Bu tip hastalarda dikkatli ve uygun 
tıbbi yaklaşımla oluşabilecek kornp/ikasyon/arı en aza in
dirmek mümkün olacaktır. 

Anaht(lr kelime/er: Hb S-beta ta/asemi, açık kalp cerra
hisi, kan hastalıkları 

Hemoglobinopatiler özellikle, Akdeniz bölgesi, Ku
zey Amerika, Batı Afrika ülkeleri, Suudi Arabistan 
ve Hindistanda görülmektedir (1,2). Hemoglobinopa
tiler içinde orak hücre anemisi veya talasemi tek ba
şına olduğu zaman daha ağır klinik semptomlar ve
rirken, Hb S-beta talasemi genotipinde klinik semp
tomlar daha hafif olmaktadır. Ancak bu hastalar açık 
kalp cerrahisinde ameliyat sırasında ve sonrasında 
gelişebilecek komplikasyonlar yönünden yüksek ris
ke sahiptirler (5). 

OLGUSUNUMU 

Olgumuz 42 yaşında 24 yıl önce Hb S-beta talasemi tanısı 
konulmuş, bilateral femur başı aseptik nekrozu olan bir ka
dın hasta. Onbir yıl önce merkezimizde kapalı mitral kom
missurotomi yapılmış. Klinik olarak dispne, çarpıntı ve ça
buk yorulma şikayeti bulunan hastanın fizik muayenesinde 
parastemal sistolik üfürüm, teleradyogramda kardiomegali 
ve EKG'de atriyal fibrilasyon mevcuttu. İki boyutlu eko
kardiyogramda ileri derecede mitral ve aort darlığı ile tri
küspid yetersizliği, hafif derecede de aort yetersizliği tes-
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bit edildi. Kardiak kateterizasyonda pulmoner arter basıncı 
(PAP): 39/15 mmHg, pulmoner kapiller tıkalı basınç 
(PCWP): 23 mmHg, sağ atriyum basıncı (RAP): 10 mmHg 
bulundu. Laboratuar değerlendirmesinde hemoglobin: 8.8 
g/dl., retikulosit% 14, total biluribin: 1.4 mg/d!, LDH: 871 
Ü, kreatinin: 0.5 mg/di, üre: 25 mg/d! idi. 

Operasyonda hasta standart kardiopulmoner bypass altında 
rektal 28°C'a kadar soğutuldu. Mitrale 29 Medtronic, aorta 
21 Medtronic prostetik kapak değişimi yapı ldı ve tr iküspid 
kapağa De Vega annüloplasti uygulandı. Prime volüme 2 
ünite tam kan ilave edildi. Total bypass süresi 225 dakika, 
aortik kross-klemp süresi 160 dakika idi. Ameliyat s ırasın
da görülen hematüri için 100 cc mannitol verildi. 

Postoperalif ilk 48 saatte 5ı.ıg/kg dobutamin ihtiyacı göste
ren hastanın, hemen ameliyat sonrası total bilirubin sevi
yesi 2 mg/dl'ye, LDH seviyesi 1200 İU'ye yükseldi. Posto
peratİf ilk günde hematuri aç ı ldı, total bilirubin ve LDH 
seviyeleri düşmeye başladı. Yoğun bakım ünitesinde kal
dığı 3 gün içinde toplam 2 ünite kan verildi. Hasta hiç bir 
ciddi organ komplikasyonu gelişmeden pastop I I. gün 
Hb: 8.4 g/dl LDH:900 İ.Ü. to tal bilirubin: 1.2 mg/d!, krea
tinin: 0.48 mg/d! ve üre : 28 mg/d! değerleriyle taburcu 
edildi. Hastanın üçüncü ve altıncı ay kontrollerinde bir 
problem saptanmadı. 

TARTIŞMA 

Bir hemoglobinopati çeşidi olan Hb S-beta talasemi, 
beta talaseminin, beta zinciri yapısal değişiklikleri 
ile beraberliğidir. Eritrositlerdeki hemoglobin tipi, 
Hb S ağırlıkta olmak üzere, Hb A2 ve Hb F'in deği
şen oranları şeklindedir. Kısmen hemolitik ve kıs
men hi poplastik ılımlı anemi özelliği gösterir (2) . Bu 
hastalar ameliyat sırasında ve sonrasında görülebile
cek problemler yönünden dikkatli yaklaşım gerekti
rirler. 

Ameliyat sonrası karşılaşılan problemlere büyük öl
çüde ameliyat sırasında oluşan hernaliz neden ol
maktadır. Bu tip hastalarda oluşan hemalizin derece
sini belirleyen temel etken hemoglobin genotipidir 
(2). Ancak KPB sırasındaki ı sı, düşük pompa ak ımı , 

aorik kross-klemp, hipoksi , asidoz ile pompa veya 
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yapay kapaklara bağlı mekanik travma, hemalizin 
şiddetini belirleyecek diğer faktörlerdir (3-6). Biz 
ameliyatta, kan elemaniarına daha az zararlı etkileri 
olan membran oksijenatör ve santrifugal pompa ile 
ekstrakorporeal dolaşım yaparken, hastaya orta dere
cede hipotermi (28°C) uyguladık. Kardiyopulmoner 
bypass sırasında düşük perfüzyon oluşmamasına 
özellikle dikkat ederken, sık arteriyel kan gazı kont
rolleri ile hipoksi ve asidoz yönünden erken önlem 
almaya çalıştık. Her ne kadar bu tip hastalarda nor
motermi kullanılmasının avantajlı olabileceğini sa
vunan bilgiler varsa da (3,4), Fox ve Abbott'un (7) ol
gu sunumlarında olduğu gibi, 26°C ve 20°C gibi ısı
larda damar içi tıkayıcı kriz oluşmadığını bildiren 
yazılar da mevcuttur. Yine Fox ve Abbott'a (7) göre 
pompa sırasındaki oraklaşma ve hemalizin nedeni 
uzamış düşük perfüzyon, asidoz ve hipoksidir. Özet
le ameliyat sırasında pompa ve kross-klemp zamanı
nın mümkün olduğunca kısa tutulması, kan elemana
rına daha az zararlı etkileri olan membran oksijena
törler ve santrifugal pompaların kullanılması, hasta
nın düşük perfüzyonda kalmaması, hipoksi ve asido
zun zamanında tedavisi ile oraklaşma ve hemalizin 
şiddeti azaltılabilir veya önlenebilir. Bu tip hastalara 
kan transfüzyonu yapılması konusunda tam bir görüş 
birliği yoktur <3.6>. Aykaç ve arkadaşları (8) herediter 
sferositozlu bir hastada pompa öncesi tatale yakın 
değişim transfüzyonu yaparak, pompa sonrası oluşa
bilecek akut hernaliz ve buna bağlı akut anemi krizi
ni önlemişlerdir. Biz ameliyat sırasında aldığımız 
önlemler nedeniyle ameliyat sonrası ciddi hernaliz 
oluşmasını beklemediğimizden, böyle bir yöntemi 
tercih etmedik. Ancak düşük olan hemoglobin değeri 
nedeniyle başlangıç pompa volüroüne kan ilave et
tik. 

Ameliyat sonrası karşılaşılabilecek ciddi komplikas
yonlar solunum ve böbrek yetersizlikleri, kardiak 
aritmiler, hematüri ve kanamalardır (4). Bu kompli
kasyonların oluşması büyük ölçüde perioperatif ve 
postoperatif hemalizin şiddetine bağlıdır. Postopera
tif organ komplikasyonlarını azaltmak veya ortadan 
kaldırmak için bu dönemde görülen hipoksi ve asi-

doz gibi hernalize yol açıcı bozuklukların süratle te
davisi önem arz etmektedir. 

Bu hastaların erken postoperatif takiplerinde, kronik 
anemiye alışkın oldukları unutulmamalı ve kan 
transfüzyonu yaparken bu durum göz önünde bulun
durulmalıdır. Zaten hematoloji kliniklerinde hemog
lobinopatili hastalara, hemoglobin değerleri 7.5 
g/100 ıni'nin altına düşmedikçe transfüzyon yapıl

mamaktadır (2). 

Bu hastalar dikkatli ameliyat ve ameliyat sonrası 
yaklaşımla ciddi hematolojik ve organ problemleri 
olmaksızın açık kalp ameliyatlarını tolere edebilirler. 
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