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KISALTMALAR

: Siyanotik konjenital kalp hastaligt
: Biiyitk arter transpozisyonu

: Pulmoner stenoz

: Ventrikiiler septal defekt

: Atrial septal defekt

: Patent duktus arteriosus

: Hemoglobin

: Hemotokrit

: Ortalama eritrosit voliimil

: Ortalama eritosit hemoglobini

: Red cell distribution width (eritrositlerin dagilim genigligi)
: Serum demiri

: Total demir baglama kapasitesi



GIRIS VE AMAC

Toplumda konjenital kalp hastahg (KKH) sikiigi, ortalama her 1000
canlt dogumda 8’dir. Bu hastaliklar iginde ilk smwrada %25-30 siklikla
ventrikiiler septal defekt gelmektedir. Siyanotik KKH’lar1 arasinda ise en sik
Fallot tetralojisi (%5-7), ardindan bilyiikk arter transpozisyomu (%3-5),
hipoplastik sol kalp sendromu (%1-3), trunkus arteriosus (%1-2) ve digerleri
goriilmektedir. Ozellikle siyanotik KKH olan gocuklarda demir eksikligi ¢ok
onemli bir sorundur. Ciinkii bu durum dokularda hipoksiyi arttirir, metabolik
asidoza egilim yaratir, biiyitme gelismeyi duraklatir. Ozellikle 4 yagin altindaki
siyanotik konjenital kalp hastalarinda, demir eksikligi varliginda hipersiyanotik
atak goriiime sikl1g artar. Kronik hipoksiye uyum mekanizmalarindan birisi de
hemoglobin diizeyini arttirmaktir. Ozellikle bu gocuklarin normal gocuklardan
daha ¢ok eritropoesise ve bunun icin gerekli temel elemanlara gereksinimleri
vardr. (1-3)

Styanotik KKH’na sahip ¢ocuklarda eritropoesis artmis oldugundan,
hemoglobin ve hemotokrit degerlerinin normal ¢ocuklar igin kullaniian
Slciitlerle karsilagtirilarak demir eksikligi anemisi tanisinm konmas: giigtiir. (4,
5)

Bu ¢alismada amag;

1- Siyanotik KKH olan ¢ocuklar arasinda demir eksikligi olanlari

belirlemek, tedavi vermek ve tedaviye yanitiarini incelemek,

2- Hangi laboratuar parametrelerinin demir eksikliginin belirlenmesi

ve takibinde daha duyarl ve pratik oldugunu belirlemektir.




GENEL BILGILER

KONJENITAL KALP HASTALIKLARI EPIDEMIiYOLOJISI

Insidans

En sik goritlen major konjenital anomalilerden olan konjenital kalp
hastaliginin (KKH) insidanst her 1000 canli dogumda 8 oramindadu. Birgok
KKH’nin tanis1 neonatal periyot sirasinda konamaz ve izlem siiresi artukg¢a tani
orami artar. Prospektif yapilan bir calismaya gore hayatin ilk haftasinda
vakalarin yaridan daha azina tam konabilmektedir. Insidans, 6lii dogumlarda
%2, abortuslarda %10-25 arasindadur. Prematiirelerde ventrikiiler septal defekt
(VSD) dahil edildiginde %2’ye yiikselir.(1, 6, 7)

Konjenital kalp hastaliklarindan izole VSD biitiin KKH’[an iginde en
sik gortilenidir (%25-30). Diger sik goriilen lezyonlar, patent duktus arteriosus
(PDA), atrial septal defekt (ASD), pulmoner wve aort stenozu, aort
koarktasyonu, Fallot tetralojisi ve biiyiik arter transpozisyonudur., Bu sekiz

lezyon biitiin defektlerin %75’ ini olusturur (Tablo 1). (1)

~ Etyoloji

Konjenital  kalp  hastaliklarimin = ¢ofunun  etyolojisi  hala
bilinmemektedir. Ancak genetik faktorlerin uzun zamandan beri etyolojide rol
oynadifr bilinmektedir. Bir ¢ocukta KKH varlifinda kardesinde tekrarlama
riski, spesifik lezyona gore degigmekle birlikte artmugtir. Ayrica anne-babada
KKH varhigmda kalp defektine sahip gocuk dogurma olasiligi artrmigtir. Bu risk
annede lezyon varliginda daha ¢oktur (8).
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Konjenital kalp defektli olgularin yaklagik %3’iinde Marfan veya
Noonan sendromu gibi tek gen defekti oldugu bilinmektedir. Yine bu olgularin
%5-8’inde ise kromozomal anomaliler vardir. Trizomi 18°de %90, trizomi 21
%50, Turner sendiomunda %40 oraninda KKH goriiliir. (1,7)

Konjenital kalp defekti olan vakalarin %2-4’{inde eslik eden g¢evresel
veya maternal ve teratojenik ozellikler vardir. Bu &zellikler arasinda maternal
diabetes mellitus, fenilketoniiri, sistemik fupus eritematosus, konjenital rubella
sendromu ve ilaglar {lityum, etanol, thalidomid, antikonviilzan ilaglar, seks

hormonlari} yeralmaktadir (1, 9, 10)

Tablo 1. Konjenital Kalp Hastaliklarimin Sikhigi* (1).

Hastahk %
Ventrikiiler septal defekt 25-30
Atrial septal defekt 6-8
Patent duktus arteriosus 6-8
Aort koarktasyonu 5-7
Pulmoner stenoz 5-7
Fallot tetralojisi 5-7
Aort stenozu 4-7
Biiyitk arter transpozisyonu 3-5
Hipoplastik sag ventrikiil 1-3
Hipoplastik sol ventrikili 1-3
Trunkus arteriosus 1-2
Total anormal pulmoner ven doniitii 1-2
Trikuspit atrezisi 1-2
Tek ventrikiil 1-2
Cift cikimli sag ventrikiil 1-2
Digerleri 5-10

*Prematiirelerin PDA’s1, bikiisbid aortik kapak, periferik pulmoner

stenoz, mitral kapak prolapsusu harig.




SIYANOTIK KONJENITAL KALP HASTALIKLARI

Siyanotik konjenital kalp hastaliklar1 patofizyolojik temele gore iki
gruba aynlabilir:
I-Pulmoner kan akmm azalmig olanlar; Fallot tetralojisi, pulmoner

atrezi, trikiispid atrezisi, obstriiksiyonlu total anormal pulmoner vendz doniis.

2-Pulmoner kan akimu artmus olanlar: Biiyitkk arter transpozisyonu
(BAT), tek ventrikiil, trunkus arteriosus, obstriiksiyonsuz total anormal

pulmoner venéz doniis.
Asiyanotik lezyonlarda oldugu gibi, g06giis radyografisi bu iki

kategorinin ayrilmasmda degerli bir yardimeidir.

Puimoner kan akimi azalmis sivanotik lezyvonlar

Bu lezyonlarda mutlaka pulmoner kan akimmda obstriiksivon ve
sistemik vendz kamin sagdan sola gant ile sistemik sirkillasyona katilmasi
gereklidir. Pulmoner kan akiminda obstritksiyon trikiispid kapak, sag ventrikiil
veya pulmoner kapak seviyesinde olabilir. Sagdan sola sant ise patent foramen
ovale (PFQ), ASD veya VSD aracilifiyla gerceklesir.

Bu grupta en sik goriilen lezyonlar, trikiispid atrezisi, Fallot tetrolojisi
ve pulmoner stenozlu tek ventrikiildiir. Bu lezyonlarda siyanozun derecesi
pulmoner kan akimindaki obstriiksiyon derecesine baghdir. Eger obstriiksiyon
hafifse siyanoz istirahatte kaybolabilir. Bununla birlikte bu hastalarda stress
sirasinda hipersiyanotik nodbet gériilebilir. Obsriiksiyon afirsa, pulmoner kan
akimi duktus arteriosus ag¢tklifina baghdir. Hayatin ilk birkag giinit icinde
duktus kapanu ve yenidoganda hipoksi ve sok gelisir. (1)




Pulmoner kan akim artmmus sivanotik lezyonlar

Bu grup lezyonlarda pulmoner kan akiminda obstriiksiyon yoktur.
Siyanozun sebebi ya anormal ventrikitlo-arteryel iliskidir yada sistemik ventz
.' ve pulmoner vendz kanin kalpte karigmasidir. BAT bu grup iginde en sik
gorillen lezyondur. BAT’da sag ventrikiilden aorta, sol ventrikiiiden pulmoner
arter ¢ikar. Bu yiizden sag atriuma donen sistemik vendz kan tekrar viicuda
gonderilir. Akcigerlerden sol atriuma gelen oksijenlenmis kan ise yine
akcigerlere gonderilir. Fetal baglantilarin persistanst sayesinde yenidoZan
doneminin ilk zamanlarinda hafif derecede karisim olmaktadir. Duktus
kapanmaya bagladifinda agir siyanoz gelisir.

Karigun lezyonlarina drnek i1se total anormal pulmoner vendz doniis ve
trunkus arteriosusdur. Bu lezyonlarda deoksijenize sistemik vendz kan ve
oksijenize pulmoner ventz kan kalpte karisuzlar ve sonugta pulmoner arter ve
aortadaki oksijen satiirasyonu egitlenir. Eger pulmoner kan akiminda
obstriiksiyon yoksa bu hastalarda siyanoz ve kalp yetmezligi birlikte goriliic.

Eger pulmoner stenoz varsa Fallot tetralojili hastalar gibi sadece siyanoz

geligir. (1)

Fallot Tetralojisi

Fallot tetralojisi esas olarak, genis VSD ve sag ventrikiil ¢ikig yolunda
obstritksiyon ile karakterize konjenital bir malformasyondur. Klinik
prezentasyon, lifiirttimii olan asemptomatik ¢ocuktan agir hipoksik yenidogana
kadar degisir. Klinik, ¢ikis yolundaki obstriiksiyonun derecesine baghdir. Bu
anomalinin klinik ve anatomik oOzellikleri daha oOnce cesitli aragtirmacilar
tarafindan tanimlanmakla bitlikte 1888 yilinda Etienne Fallot klinik ve
patolojik korelasyonlar1 dikkatlice detaylandirmugtir. Bu anomalinin anatomik
dzelligi interventrikiiler septum ¢ikiginin anterosefalik deviasyonudur. Klasik
olarak:




1- Sag ventrikiil ¢ikisinda obstritksiyon (pulmoner stenoz)

2- Ventrikiil septum defekti

3- Septal over-ride ve aortanin dekstrapozisyonu

4- Sag ventrikiil hipertrofisi

Dordiincti 6zellik, anatomik ve hemodinamik anormalliklerin bir
sonucudur. Pulmoner arteryel kan akimindaki obstritksiyon genellikle hem sag
ventrikill infundibulumda hem de pulmoner kapakta birliktedir. Ana pulmoner
arter normalden daha kiiciiktilr ve pulmoner arter dallarinda farkl: derecelerde
stenoz vardir. Sag ventrikiil ¢ikisinda tam obstriiksiyon (pulmoner atrezi) ve
VSD, Fallot tetralojisinin nadir bir formudur. Fallot tetralojisindeki tipik VSD
genigdir ve kendiliginden kapanmaz. Her zaman subaortik membrantz septum
bolgesindedir. Diger eslik edebilen anomaliler ASD (Fallot pentalojisi) ve
koroner arter anomalileridir. (11, 12)

Fallot tetralojisi, konjenital kalp hastalifi ile dogan olgularin yakiagik
%6’sn1 olusturur. 1973°de Campbell (13} degisik kalp malformasyonlarmin
prevalansium ortaya koyan 7 seriyi tzetlemistir. Buna godre Fallot tetralojisinin
prevalanst %5.8°dit. Prevalansin rapor edildii diger caligmalarda %3.9 ile
%8.6 arasinda sayilar bildirilmigtir. En genis prospektif ¢aligmada Mitchell ve
ark ’lar1 (14) 56.000 dogumda konjenital kalp hastaliklar iginde prevalans:
%3.5 bulmuslardir. Ancak degerlendirilmek iizere refere edilen hastalarda
prevalans ¢ok daha yiiksek bulunmustur. Ornegin Toronto’da Rowe’nin
calismasinda (15) %9.7, Bat1 Almanya’da Kramer’in (16) ¢alismasinda %10.4

bulunmugtur. Bunun nedeni hafif vakalarin degerlendirilmek tizere refere

edilmemesi olabilir.

Etvoloji

Etyoloji belli degildir. Fallot tetralojisi ve diger konjenital kalp
hastaliklar1 genelde izole anomaliler olarak goriilmesine ragmen Fallot
tetralojisinde ekstrakardiyak malformasyon gériilme oram diger KKH’larina
gore daha yiiksektir. Bu oran Fallot tetralojisinde %15.7 iken diger
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KKH’larinda %6.8°dir (14). Ayrica Fallot tetralojisinde goriilen ekstrakardiyak
malformasyonlar daha aguwdir. Bunlar iskelet malformasyonlan, yauk damak,
__'-'yank dudak ve hipospadiasdir. Yine Fallot tetralojisi bazi sendromlarda ve
kromozomal anomalilerde sikca goriiliit. Bunlar kardiyofasiyal sendrom,
| VACTERL ve CHARGE, de Lange, Goldenhar ve Klippel-Feil sendromlaridir.
~ Genelde Fallot tetralojisi sporadik olarak olusur ve ailesel degildir. Fakat
Fallot tetralojili ¢ocuklarin kardeslerinde tekrarlama olasilifi normal
- populasyona gore daha fazladir. Nora ve Nora’nin (8) ¢aligmasinda anne veya
babada Fallot tetralojisi varliginda tekratlama riski %4 bulunmugtur. Bu oran
tetralojili cocuklarin kardeslerindeki %3 tekrarlama riskinden hafifge yiiksektir.
Bu durum genetik ve ¢evresel etkilegmenin birlikte rol oynadigt multifaktdriyel
bir kalitim disiindiirmektedir. Ailesel 6ykii ve genetik gegis Ozellikleri

olmayan vakalarda bazt bilinmeyen g¢evresel faktorlerin rol oynadig

disiinitlmektedir. Su ana kadar saptanabilmis spesifik etyolojik ajan yoktur.
Ancak potansiyel teratojenik cevresel ajanlar arasinda viral enfeksiyonlar,

trimethadione, seks hormonlar1 ve thalidomid gibi ilaglar vardit. (16,17)

Patofizyoloji

Fallot tetralojisinin hemodinamik ozelligi normal veya azalnug
pulmoner arter basinci ile beraber sag ve sol ventrikiil basinglannin esitlenmis
olmasidir. Ciinkii genis VSD sayesinde sag ve sol ventrikiil beraberce sistemik
ve pulmoner dolasmm doldururlar. Pulmoner ve sistemik kan akimlari,
pulmoner ve sistemik diren¢ arasindaki iliskive baglhidir. Normalde pulmoner
direng sistemik direncin %10’u kadardir. Fallot tetralojisinde pulmoner
vaskiiler diren¢ genellikle normal veya normalden azdir ve pulmoner vaskiiler
yataga sag ventrikiiler ejeksiyonuna direncin nedeni pulmoner stenozdur.

Semptomlarn varhig ve klinik Ozellikler sistemik ve pulmoner ¢ikis
direngleri arasindaki iliskive baghdwr. Eger pulmoner ¢ikig direnci sistemik
ditengden daha az ise sol-sag sant olugur ve klinik Gzellikler kiigiik veya orta

derecede VSD’ye benzer. Eger pulmoner ve sistemik direng benzerse pulmoner
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ve sistemik kan akun istirahatte yaklagik olarak esittir ve sant dengededir. Son
':_ ~ olarak pulmoner gikig direncisistemik direnci asarsa safdan sola sant olugur ve
sistemik pulmoner akimdan daha fazladir. Fallot tetralojili hastalarda siyanoz
'f genellikle vardir ve fiziksel aktivite ile artar. Egzersizle kardiyak out put artar
 ve sistemik atterioler direng azalir. Sonucta sag-sol santm derecesi belirgin
~ olarak artar. Sistemik arteryel oksijen satiirasyonunda ani azalma sonucu
dispne ve egzersiz toleransinda azalma gelisit (Tetraloji spelleri). Bu
paroksismal hipoksemi epizotlarindaki sistemik desatiitasyon egzersizin stiresi
ile sintrhdir ve aktivite durduruldugunda iyilesir (18).

Comelme, Fallot tetralojili ¢ocuklarda ¢ok sik goriilen bir postiirdiir.
Genellikle egzersiz sonrast goriiliir. Comelme ile muhtemelen alt ekstremitelere
olan arteryel dolagimin kompresyonuna bagl olarak sistemik arteryel rezistans
artar. Periferik direngdeki bu artigla pulmoner ¢ikig direnci asilir ve sag-sol
santin derecesi azalu, pulmoner kan akimi artar. Sonugta arteryel O,
satlirasyonu artar,

Paroksismal hipoksemi ataklari, Fallot tetralojisinde ve benzer
fizyolojiye sahip diger kardiyak malformasyonlarda sik goriiliir. Bu ataklar
genellikle kendi kendine 15-20 dakika iginde sonlanu. Daha g¢ok sabahlar
goriilmekle birlikte giin i¢inde de meydana gelebilir. Aktivite, ani korku veya
act ile presipite olabilir Bazende belirgin bir sebeb yokken spontan olabilir. Bu
ataklarda siyanoz belirginlegir ve solunumun izt ve derinligi artar,
Hipoksemik atak sirasinda sag-sol sant artar ve pulmoner kan akimi azalir

Kesin mekanizma bilinmemektedir.
Klinik

Hastalarin klinigi agir hipoksemiden pembe tetralojili asemptomatik
cocuga kadar degisir. Semptomlarin ciddiyeti, pulmoner stenozun derecesi ile
iligkilidir. Agir Fallot tetralojisinde veya pulmoner atrezili olgularda siyanoz
genellikle vardur. Diger sik gériilen bir klinik ise asemptomatik kalpte tfiirtimii
olan olgulardir. Bu hastalar VSI'li olgulara benzer.
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Siyanoz, ¢comak parmak ve bilytime gelisme gerilig: fizik muayenede
dikkat c¢ekebilir. Saf ventrikiil hipertrofisine isaret eden sol parasternal
belirginlik olabilir. 1. kalp sesi normaldir, 2. ses tektir. Pulmoner kapak
kapanma sesi duyulmaz. Pulmoner kapaktan kaynaklanan Ufliriim ejeksiyon
tipindedir. Ufiirim sternumun sol tarafinda 2-4. interkostal araliklar arasindadir
ve sol omuza yayilu. Fallot tetralojisinde saf ve sol ventrikiil basinglar: egit

oldugundan VSD’den kaynaklanan iifuriim duyulmaz (11).

Tani

Gégiis radyografisinde klasik olarak ‘“tahta pabu¢” gériiniimii vardir.
Kii¢iik ¢ocuklarda grafi normal olabilir veya sadece pulmoner vaskiiler yatakta
azalma goriilebilir. Flektrokardiogrtamda saf aks sapmast ve sag ventrikiil
hipertrofisi bulgularn goriiliir. Ekokardiografide Fallot tetralojisinin anatomik
ozellikleri saptamir. Kardiyak kateterizasyon, Fallot tetralojili olgularin
degerlendirilmesinde ¢ok 6nemlidir. Operasyon Oncesi sag ventrikiil ¢ikig1 ve
pulmoner arterdeki darlifin derecesi ve seviyesinin saptanmasini, eslik eden ek
anomalilerin gdsterilmesini saglar. Selektif sag ventrikillografi Fallot

tetralojisinin anatomisini en iyi gosteren tetkikdir (6, 11).

Prognoz ve Komplikasyonlar

Diizeltilmemis Fallot tetralojili olgularda birkag agur komplikasyon
gortilebilir. Daha ¢ok serebral venler ve dural siniisierde gortilen serebral
tromboz, en sik asur1 polistemi varhginda gorilliir. Genellikle 2 yagin altindaki
¢ocuklarda rastlanir. Anemide polistemi gibi komplikasyonlarda etkili bir
faktor olabilit. Siyanotik olmayan olgular i¢in normal olan 12-14 g/dl‘lik
hemoglobin (Hb) konsantrasyonlar1 Fallot tetralojili hastalar icin relatif
anemiyi gosterir. Deneyimlere gére siyanottk hastalarda relatif anemi,
serebrovaskiiler olaylar igin en az polistemi kadar risk faktoriidiic. Kisaca

istirahatte siyanozu olan ve Hb diizeyi 15 gr/d’nin altinda veya 20 gt/dI’nin
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iizerinde olan olgularda nérolojik komplikasyonlar i¢in risk sézkonusudur. Bu
| ylizden hipoksemisi olan Fallot tetralojili olgularda Hb 15 gr/dI’nin altinda ise
. oral demir suplementasyonu yapiimalidir. (19, 20)

Beyin apsesi sercbrovaskiiler olaylardan daha az goriiliir. 2 yagin
tizerindeki c¢ocuklarda goriiliir. Genellikle sinsi bir baslangig vardu. Diigik
derecede ates ve suur degisiklikleri olabilir. Bazi olgularda ise akut bir
baglangig goriiliir. Bilgisayarli beyin tomografisi, magnetik resonans ve
ultrasonografi ile tami konulur. Yogun antibiyotik tedavisi ile enfeksiyon
lokalize edilmeye ¢alisilir ancak mutlaka cerrahi drenaj gerekir.

Intellektitel ve motor gelisimde gerilik ve konviilsiyonlar, Fallot
tetrolojili olgularda goriilebilir. Bu durum siit ¢ocuklufu donemindeki
hipoksiye bagh olabilir (19- 22).

Bakteriyel endokardit opere olmayan olgularda saf ventrikiil

infundubulum veya pulmoner, aoit veya nadiren trikiispid kapakta goriiliir,
Palyatif santlarda veya diizeltici cerrahi uygulanan olgularda da goriilebilir.
Konjestif kalp yetmezligi, Fallot tetralojisinde sik gorillmez. Pembe

veya asiyanotik kiigiik siit cocuklarinda goriilebilir

Tedavi

Fallot tetralojili olgularin ¢ofu erken siit ¢ocukiugu doneminde
asiyanotikdir. Pulmoner stenoz progresif oldugu igin siit ¢ocuklugu veya erken
cocukluk doneminde siyanoz gelisir. Sistemik- pulmoner anastomoziar
geligtirilmeden 6nceki yillarda (1940), bir yasina kadar hastalarin  %50’si
olmekte iken palyatif cerrahi ve komplet tamir ile %90°n fizerinde erigkin
¢agma ulagim saglanmustir. Hipoksi ve hipersiyanotik ataklar cerrahi tedavi
gerektirir. Fallot tetralojisinde medikal tedavi, anemi wveya polistemide,
enfeksiydz komplikasyonlardan korunmada ve akut paroksismal hipoksemik
ataklarda yapilir. Hipoksemik ataklarda hasta diz-dirsek pozisyonuna getirilir
ve O, verilir. Atagmn gerilemedigi olgularda motfin siilfat, intramuskuler,

intraventz veya subkutan 0,1 mg/kg yapilir. Atak basladiktan kisa bir siire
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yapilir. Bagarisiz olgularda 1V propronalol yararh bir ajandi. Propronalol
ayrica opere olmamg olgularda uzun dénem paroksismal hipoksemik ataklarin
tedavisinde kullanilir. Bu amagla oral yoldan 1-4 mg/kg/g dozunda kullanilir,
Fallot tetralojisinde cerrahi tedavi ya palyatif sistemik-pulmoner arter
anastomozu seklinde yada komplet tamir sgeklindedir. Palyatif tedavi
kardiyopulmoner by-pass gerekmedigi igin ¢ok kii¢iik infantlara uygulanabilir,
Birgok merkez primer tamir igin elektif sartlarda infant veya erken cocukiuk

donemini tercih etmektedir. (11)

Gec sonuclar

%90’nin tizerinde uzun donem sonuglar: iyidir. Residitel VSD veya
degisik derecelerde sag ventrikiil ¢ikig yolu obstriiksiyonu gibi hemodinamik
anormallikler gortilebilir.  Genellikle hafif oldugu i¢in reoperasyon
gerektirmezler. Aritmiler iginde ozellikle ventrikiller ektopi goriilebilir.
Nadiren ventrikiiler aritmi nedeniyle ani ¢liim goriilebilir. Komplet tamir

sonrasi hala subakut bakteriyel endokardit tedavisi gereklidir.

Biiviik Arter Transpozisyonu

Kalbin embriolojik gelismesinde kalpten g¢ikan ve trunkus denilen
damar ikiye boliinerek aorta ve pulmoner arteri olusturur. Trunkusun bu
béliinmesi yukaridan baslar ve spiral sekilde asagi dogru devam eder. Boylece
yukarida 6nde yeralan aorta agagida arkada kalir ve arkada sol ventrikiile
baglanir. Transpozisyonda bu spiral boliinme yerine diiz bir boliinme olur.
Sonugta yukarida 6nde yeralan aorta, agagida 6nde olan sag ventrikiile,
yukarida arkada olan pulmoner arterde asagida arkada olan sol ventrikiile
baglanmis olur. Boylece deoksijenize sistemik vendz kan, saf atrium- sag
ventrikiil ve aorta yoluyla vine viicuda déner. Benzer olarak oksijenlenmis

pulmoner venéz kan sol kalpten tekrar pulmoner artere doner. Bu iki paralel
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dolasim arasinda ASD, VSD, PDA gibi baglantilardan higbirisi yok ise yagam
s6z konusu olamaz. (1,6)

BAT konjenital kalp hastaliklarimin %3-5’ini olugturur. Erkekierde
(3:1) ve diabetik anne bebeklerinde daha siktir, Prezentasyon, eslik eden
kardiyak anormallikier ve cerrahi yaklasim g&zoniine alindiginda 3 ana gruba

ayrilir:
1- Intakt ventrikiiler septum ile bitlikte transpozisyon (Komplet
transpozisyon)
2- VSD ile birlikte transpozisyon
3- VSD ve degisik dereceletde sol ventrkiil ¢tkiginda obstriiksiyon ile
birlikte transpozisyon (Kompleks transpozisyon)
Eslik eden diger major kardiyak lezyonlar PDA ve aort
koarktasyonudur.

Klinikte, siyanoz dogumdan hemen sonra vardur veya birka¢ gilinde
belirmeye baglar. Kalp vetmezligi yenidogan doneminde bile baglayabilir.
Geligme geriligi 6nde gelen bulgulardandir. Diger klinik bulgulan ek lezyonlar
belirler. Ufiiriim, pulmoner stenoz, VSD veya PDA’dan kaynaklanabilir.

Laboratuar incelemelerinden telekardiyografide, pulmoner arter ve aort
cikis bolgesi dar, kalp hafifce biiyiik ve diafragma iizerine yan yatmig yumurta
goriiniimtndedir. Akcifer vaskiilaritesi genelde normal veya hafif artimsg,
pulmoner stenoz olan vakalarda ise azalmugtir. Tipik elektrokardiyogram
bulgusu yoktur. Ekokardiyografi, birgok vakada tam igin yeterli bilgiyi saglar.
Sol ventrikiilden ¢ikan damann aort trasesinde giderek agsag: yonelip ikiye
ayrilmasi net olarak goriilebilirse tan: i¢in patognomoniktir.

- Klinik olatak BAT tanis1 konulan siyanotik yenidoganda biiyitkk VSD
yoksa ve oOzellikle hasta asemptomatikse vakit gegirmeden Kkalp
kateterizasyonu yapilmah ve balon septostomisi ile interatriyal biiytikge bir
defekt yapay olarak saglanmahidir (1, 23).

Yenidogan doneminde duktus arteriosusu agik tutmak ve hastayi
kateterizasyona kadar yagatip balon septostomisini saglamak i¢in intravendz

prostoglandin kullamilabilir. 1-3 yag arasinda cerrahi tedavi yapilmalidir (6, 24).
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Pulmoner Atrezi

Pulmoner kapagin atrezik, rudimenter veya hipoplastik oldugu
konjenital kalp hastalifidir. Beraberinde VSD olabilir veya olmayabilir. VSD
ile birlikte pulmoner atrezi, Fallot tetralojisinin agir bir formudur. Sag
venirikiildeki kanin tamami aortaya pompalanir. Pulmoner kan akimm PDA
veya geligen kollaterallere baghdir. Siyanoz tetralojiye gore ¢ok daha agudir ve
dogumu izleyen ilk glinlerde belirir. Ekokardiyogramda aorta dekstropoze, sag
ventrikiil duvart kalindir, Pulmoner kapak gosterilemez Kalp kateterizasyonu
ile kesin tanis1 konur.

VSD olmayan pulmoner atrezi nadirdir. Pulmoner kapak atrezik, sag
ventrikiil duvar1 kalin ve ventrikiil septumunda defekt yoktur. Bu durumda sag
atrium kant oldugu gibi sol atrium, sol ventrikiil ve aortaya gdnderir. Pulmoner
dolasgim duktus aracihift ile saglamir. Dogumu izleyen ilk giinlerde siyanoz
belirgindir. Erken donemde kalp yetmezligi gelisebilir. Oskiiltasyonda ikinci
kalp sesi tektir, genellikle {iflirlim yoktur. Telekardiyografide kalp bityiiktiir ve

akciger vaskiilaritesi azalmugtir. Ekokardiyografi tamida yardimeidir. Kesin tan:

kalp kateterizasyonu ile konur (6).

Trikiispit Atrezisi

Konjenital kalp hastaliklart i¢inde siklign %1-2'dir. Bu hastalikta sag
atriumdan sag ventrikiile gegis yoktur. Sistemik venoz kan, sol kalbe, foramen
ovale veya ASD yolu ile gecger. Sol ventrikillden sag ventrikiile genellikle
vaxolaﬁ VSD aracilif ile gecig saglanir. Pulmoner kan akimui dolastyla siyanoz
VSD’nin genigligine ve pulmoner stenozun varlif1 ve derecesine baghidir, PDA
ile pulmoner kan akim artabilir. Eger VSD yoksa sag ventrikiil tamamen
hipoplaziktir ve pulmoner atrezi vardir.

Trikiispit atrezisi ile dogan olgularda belirgin siyanoz, dispne ve

hipoksi nobetleri goriilir. Kalp yetmezligi gelisebilir. Hastalarin bilyiik
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poliimiinde holosistolik #ifliriim en iyi sternumun sol kenarinda duyulur. 2. kalp
sesi genellikle tektir. Opere edilmeyen vakalarn ancak kiigiik bir bolimii 6
aydan fazla yagar. Yagayanlarda yeterli ASD, VSD ve dengeli pulmoner

stenozu olan vakalardu.

Cift Cikamh Sag Ventrikiil

Nadir bir dogumsal kalp hastalifidir. Sikligy %1-2 oranmndadu. Hem
aort hemde pulmoner arter sag ventrikiilden ¢ikar. Sol ventrikiiliin tek ¢ikigi
VSD ile sag ventrikilledir. Aortada over-ride goriilebilir. Fizyolojisi Fallot
tetralojisine benzer. Klinik bulgular VSD’nin aort veya pulmoner artere gore
lokalizasyonuna ve ilave pulmoner stenoz vatlifina gore degisir. Pulmoner

stenoz olmayan vakalarda “eisenmenger sendromu” erken geligir.

Ebstein Anomalisi

Ebstein anomalisi, trikiispid kapagm normal yerinden daha asaZida
oldugu, posterior ve septal yaprak¢iklarin sag ventrikil duvarina yapigma
yerlerinin de anormal oldugu nadir bir malformasyondur. Dogfumsal kalp
hastaliklan iginde siklig %1°den azdu.

Semptomlarin ciddiyeti ve siyanozun derecesi, triklispit kapagin
yerdegistirme derecesine ve sag ventrikiil ¢ikisindaki obstritksiyonun agirligina
baghdir. Birgok hastada semptomlar hafifdir ve tek gikayet halsizliktir.
Disritmiler sik goriilir. En ¢ok ekstrasistoller ve paroksismal tasikardi

ataklarma rastlanir.

Total Anormal Pulmoner Ventz Doniis Anomalisi

Pulmoner venlerin anormal geligimi, sistemik venéz dolasima parsiyel
veya komplet anormal drenajla sonuglanabilir. Parsiyel anormal pulmoner

vendz doniis genellikle asiyanotik bir lezyondur. Ancak total anormal pulmoner
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.\ffenéz doniigde sistemik ve pulmoner ventz kan kalpte tamamen kanistii igin
siyanoz vardir. Pulmoner venler, sol atrium yerine dogrudan veya vena cava
~ inferior veya superior gibi sistemik venler aracilifl ile sag atriuma agiimaktadir.
: Bu anomalinin biitiin formlarinda, sistemik ve pulmoner vendz kan sag atrium
seviyesi ve oncesinde birbirine kangmaktadir. Dofumsal kalp hastaliklar
arasinda siklif %1-2 kadardir. Erkeklerde dort kat sik goriilmektedir.

Ug cesit klinik goriilebilir. Bazi infantlarda daha yenidogan déneminde
© apw pulmoner vendz donils obstrilksiyonu vardir. Siyonoz ve takipne
~ belirgindir. Mekanik ventilator tedavisine cevap vermeyebilir. Hizh tant ve
 cerrahi diizeltme gereklidir. Baz: infantlarda ise etken dénemde kalp yetmezligi
ortaya ¢ikar. Genis sol-sag sant vardir ve pulmoner venéz doniis obstriiksiyonu
hafif veya orta derecededir Siyanoz hafifdir. Pulmoner arter hipertansiyonu
vardir. Ugiincii grup hastada pulmoner vensz doniisde obstriiksiyon vardir. Sol-
sag sant genisdir, pulmoner hipertansiyon yoktur. Infant déneminde diger

gruplara gore daha az semptom goriiliir. Siyanoz hafifdir veya yoktur (1, 25).

Truncus Arteriosus

Ventrikiillerden koroner, pulmoner ve sistemik dolagim: besleyen tek
bir arteryel damar ¢ikmasi olarak tanimlanan bu anomalinin siklig1 %1’den
azdir. VSD her zaman vardir ve trunkus hem sag hemde sol ventrikiilden kan
alir. Pulmoner arterler trunkusun sol posterior yiiziinden ¢ikip daha sonra ikiye
ayrilabilir (truncus arteriosus tip I). Tip II ve III’de ana pulmoner arter yoktur
ve sag ve sol pulmoner arterler, trunkusun posterior (tip II) veya lateral
balgelerinden (tip III) ayr: ayn gikarlar. Tip IV’de ise pulmoner arterler ve kalp
arasindaki birlesme tesbit edilemez. Pulmoner kan akimi, transvers veya
desenden aortadan ¢ikan major aorta-pulmoner kollateral arterlerle (MAPCAs)
saglanir. Iki ventrikillde sistemik basinca karsi trunkusa kan pompalar.
Yasamin ilk birkag ayinda kalp yetersizligi gelisebilir. Hafif veya orta derecede
siyanoz vardur. Tedavi edilmeyenlerde 1-2 yil iginde pulmoner hipertansiyon ve

eisenmenger sendromu geligir. Trunkal kapakta zamanla yetersizlik geligir.
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Tedavide endokardit proflaksisi ve kalp yetmezligi tedavisi uygulanur. Cerrahi

diizeltme ameliyat1 1-3 yas arasinda ve eisenmenger sendromu gelismemis

olgulara uygulanir.

Tek Ventrikiil

Bu anomalide aort ve pulmoner arter, iki ayri atrium ve iki ayn
atrioventrikiil kapagin bulundugu tek ventrikiilden ¢ikar. Ventrikiiller arasinda
septum gelismemistir. Sik olarak bagka kardiyak anomalilerle birlikte olabilir:
Dogumsal kalp hastaliklar1 icinde sikligi %1-2 kadardir. Vakalarin ¢ogunda
ventrikiiliin anatomik o6zelligi sol ventrikiile uyar. Yine vakalarin gofunda
biiyiik arter iligkileri transpozisyona uyar. Pulmoner atrezi veya stenoz sik
goriiliir. Klinik bulgular degiskendir ve eslik eden anomalilere baghdir. Fizik

muayenede hafif siyanoz vardir (6).

Hipoplastik Sol Kalp Sendromu

Bu sendrom, kalbin tiim sol tarafimn iyi geligmedigi bir takum
anomalileri igerir. Sol atrium ve sol ventrikill gelismemis, aort ve mitral
orifisler stenotik veya atrezik, asenden aorta hipoplaziktir. Sag taraf ise
hipertrofik ve dilate olup genig duktus aracilig ile hem sistemik dolasim hem
de pulmoner dolasim saglanir. Bu sendrom yenidogan déneminde kaybedilen
tim dogumsal kalp hastaliklarinin %25’ini i¢erir Pulmoner ventz kan foramen
ovale veya kiigilkk ASD aracihfy ile sol atriuma geger, sonugta sol atrial ve
pulmoner vendz hipertansiyon geligir. Ventrikiil septumunda defekt genellikle
yokﬁlr:. Sistemik dolagim yalmzca duktustan saglanir.

Dogumu izleyen ilk giinlerde dispne, hepatomegali, kalp yetmezligi ve
gri-mavi renkli deri goriiliir. Duktusun parsiyel kapanmasi ile hipoperflizyon
bulgulart ve sok geligir. Biitiin periferik nabizlar zayiftir veya alinamaz. 48.

saatten sonra siyanoz gelisir. Prognoz genellikle iyi degildir (1, 6, 26).
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DEMIR EKSIKLIiGI ANEMISI

Cocukluk c¢aginda en sik gorilen hematolojik hastalik, demir
eksikligine baglt anemidir. Yenidogamin viicudunda yaklagik 0.5 gr demir
bulunur. Yetigkinlerde ise 5 gt kadardir. 15 yasina kadar hergiin ortalama 0.8
mgr demir absorbe edilmelidir. Kaybedilen hiicrelerle olan demir kaybida
gizonine alnmsa yaklagtk 1 mgr/glin demir emilmelidir. Demir, proksimal
ince barsaklardan duodenal protein mobilferrin yardimiyla emilir. Ferrdz (F e™)
formu ferrik (Fe'®) formuna gore daha jyi emilir. Diyetteki demirin yaklagik
%10’u absorbe edilebildigi igin giinlikk dengeli bir diyette 8-10 gr demir
olmalidir. Demir, anne siitiinden inek siitiine gére 2-3 kat daha iyi emilir. Bu
yiizden anne siitli alan bebeklerde demir ihtiyaci daha azdir. Viicuttaki demirin
%80°1 etitroid hiicrelerdedir (27- 29).

Etyoloji

Cocuklarda demir eksikligine yolagan en sik nedenler, hizli biiylime
nedeniyle demir gereksiniminin artmasi, yetersiz demit alirm ve kan kaybidir.
Vakalarin ¢ogunda bu ii¢ nedenin kombinasyonu sézkonusudur. Hizli bityiime
ve diyette yetersiz alim en sik gorillen birlikteliktir. Yenidoganin yliksek
hemoglobin konsantrasyonu 2-3 ayda diiger. Demirin bliyiik kismm tekrar alinir
ve depolanir. Alinan demir hayatin ilk 6-9 ay1 igin yetetlidir. Diigiik dofum
agitliklilarda ve perinatal kan kaybir olanlarda demir depolarnn daha g¢abuk
tikenir. En Onemli demir eksikligi nedenlerinden diyetteki yetersizlige bagh
anemi, 4-6 aydan dnce goriilmez. En sik 9-24 ay arasmda gorilliit. Genel olarak
bu hastalarin diyetinde asm inek siitii tilkketimi ve demirden yetersiz
yiyeceklerle beslenme vardir. Perinatal periyotta fetomaternal hemoraji,
plasental zedelenme, ikizden ikize kanama gibi nedenler demir eksiklifine
sebep olur. Kan kayb: 6zellikle bilyitk ¢ocuklarda sik goriilen demir eksikligi
nedenlerindendir. Kronik demir eksikligi anemisinde peptik iilser, meckel

divertikiilii, polip, hemanjioma veya inflamatuar barsak hastalif: gibi
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gastrointestinal sistem lezyonlarindan kanamaya bagl: olabilir. Diinyamn bazi
bolgelerinde kancal: kurtlar demir eksikligi nedeni olabilir. Pulmoner
hemosiderozis, kronik diare ve inek siitii allerjisi kan kayb ile kronik demir
eksikligine neden olabilir (27,29).

Siyanotik konjenital kalp hastalifi, prematiirelik, diiglik dogum agithg
gibi 6zel durumlarda artan demir ihtiyaci diyetle yetersiz kargilanirsa demir

eksikligi gelisir.
Klinik

Demir eksikligi anemisinin en dnemli klinik belirtisi soluklukdur. Mavi
sklera sik goriiliir. Pagofaji, buz veya toprak gibi olagandisi maddelerin
yenmesidir ve demir eksikligi anemisinde goriiltiz. Hafif veya orta derecede
anemi (6-10 gr/dl), 2-3 difosfogliserat diizeyinde artis ve oksijen dissosiyasyon
egrisinde kayma ile kompanse edilir. Hb diizeyi 5 gi/dl’nin altina diigtiigiinde
irritabilite ve anoreksi belirginlesir. Tasikardi ve kardiyak dilatasyon olusur,
dalak %10-15 hastada bityiimiigtiir.

Kronik demir eksikligi anemisinde konjenital hemolitik anemilerde
gorildiigti gibi kafa kemiklerinde diploe mesafisinde artig goritlir. Bu
degisiklikler tedavi ile yavag yavag diizelirler.

Hiicresel immiinitede azalmanin yanisira motor gelismede gecikme,
noropsikolojik  bozukluklar ve davramig bozukluklar1 demir eksikligi

anemisinde tarif edilen non-hematolojik bulgulardandu (29- 34).

Laboratuar

Progresif demir eksikligi anemisinde, biyokimyasal ve hematolojik
olaylar ardarda olusur. Ilk énce kemik iliginde hemosiderin kaybolur. Daha
sonra demir depolayan protein olan ferritin dlizeyi diiser. Ardindan serum
demir diizeyi diiger ve total demir baglama kapasitesi (TDBK) artar, transferrin

satiirasyonu normalin altina diiser. Hb sentezi azalmaya basladig: i¢in heme
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prekiirsorleri birikir ve serbest eritrosit protoporfirini artar. Eksikligin devamu
halinde eritrositler normalden daha kiigiiklegir (mikrosit) wve igerdigi
hemoglobin miktar1 azalr (hipokromi). Bu morfolojik karakterler en iyi
ortalama eritrosit volumii (OEV) ve ortalama eritrosit hemoglobini (OEH) ile
saptamit. Demir eksikligi derinlesince eritrositler deforme olur ve gekilleri
bozulur. Bu durumda ise morfolojik olarak mikrositozis, hipokromiye ek olarak
poikilositozis ve artrg eritrosit dagilim genigligi (RDW= red cell distribution
width) goriiliir. Retikiilosit sayis1 normal veya hafif artmigtwr. Cekirdekli
eritrositler nadiren periferik kanda goriiliit. Beyaz kiire sayist  normaldir.
Trombositosis ~ (600.000 -1.000.000/mm’) veya daha nadir olarak
trombositopeni  bildirilmistir.  Trombosit  anormalliklerinin = nedemi
bilinmemektedir. Kemik iligi hiperselliiller olup eritroid hiperplazi vardir.
Lokosit ve megakaryositler normaldir. Prusya mavisi ile demir boyamasi
teknigi ile kemik iliginde hemosiderin goriilmez (35).

Laboratuar verilerine gore demir eksikligi anemisi {ic evreye
ayrilabilir:

1-Prelatent demir eksikligi (depo demir eksikligi): Depo demir miktar1
azalmigtir. Hb, hemotokrit (htc) veya serum demir seviyelerinde degisiklik
yoktur. Sadece ferritin diizeyi diigiiktiir. Demir eksikliginin bu evresi nadiren
saptanir.

2- Latent demir eksikligi: Htc degisikligi olmaksizin serum demir
diizeyi diigmiis ve TDBK artmustir. Transferrin satiirasyonunda azalma (<%016)
vardir. Bu evre transferrin satiirasyonun rutin kontrolil ile saptanabilir.

3~ Demir eksikligi evresi: Bu evrede diger bulgulara ek olarak
mikrositoz, hipokromi, RDW’de artis ve eritrosit protoporfirininde artma
vardlr". (29)

Ayirier Tant
Demir eksikliginin, talassemi tasiyicihgl, kursun zehirlenmesi, bakir

cksikligi, sideroblastik anemi gibi diger mikrositer anemi nedenlerinden
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- ayndedilmelidir. Kursun zehitrlenmesinde eritrositlerde morfolojik degisiklikler
ayni olmakla birlikte bazofilik stipling cok belirgindir. Kanda kursun
- seviyesinin yliksekligi, serbest eritrosit protoporfirini yiiksekligi ve idrarda
koproporfirinlerin artig1 tani koydurucudur. B talassemi tagtyicilifindan ise
HbA, yiiksekligi ve eritrosit sayisinin yiiksek olmast ile aymwdedilir. RDW
normal veya hafif yiiksektir. Kronik inflamasyon ve enfeksiyonda eritrositler
genellikle normokromikdir ve serum demiri ile birlikte TDBK’de azalmugtir.

Ferritin ise normal veya artmugtir.
Tedavi

Demir eksikligi anemisinin tedavisinde demir preparatlar: oral veya
parenteral yolla verilmektedir. Etkin, emniyetli ve ekonomik olmas: ve
parenteral uygulamada gorillen lokal ve sistemik reaksiyon risklerinin
olmamasi nedeniyle oral tedavi tercih edilir. Kan transflizyonu
dnerilmemektedir. Ancak serebral iskemi veya kalp yetmezliginde transfiizyon
yapimalidir (36).

Oral tedavide ilk tercih edilecek demir tuzlar, siilfat, glukonat fumarat
gibi ferrdz demir tuzlaridir. Ferrik demir tuzlarinin absorbsiyonunun az olmasi
ve inefektif olmasi nedeniyle tedavide tercih edilmez. 6 mg/kg /giin elementer
demir 3 doza bolinerek verilir. Absorbsiyonun daha iyi olmast igin $giin
aralarinda verilmelidir. Demir preparatlarina ek olarak hethangi bir metal,
vitamin veya diger hematinik maddelerin eklenmesinin demire olan cevapta
degisiklik yaptifina dair bulgu yoktur. Oral tedaviye intolerans nadirdir. %10-
20 oraminda yan etki goriilebilir. En sik goriillen yan etki diyare veya
konstipasyon gibi GIS bulgularidir. Bu bulgular oral rejimi degistirmeksizin
semptomatik tedavi edilir (27, 36).

Parenteral tedavi gerektifinde demir dekstran sik kuilanilan ve 6nerilen
demir preparatidir. Cevap, oral uygulamaya olan cevaptan izl degildir. Kas
nekrozu, deride renk degisikligi, flebit ve persistan agr gibi lokal reaksiyonlar
olabilir (37).
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Agu demir eksikliginde tedaviye yanitta 12-24 saatte intraselliiler
.éﬁqir enzimlerinin yerine konmasi ile irrtabilite azalir, igtah artar. 36-48 saatte
:'k.:.kemik iligi cevab: baglar, 48-72. saatte retikillozis baglar ve 5-7. giinde pik
i:-'YAPaI" 4-30 giinde Hb diizeyi artar. 1-3 ayda ise depolar yerine konur (36, 38).

SIYANOTIK KONJENITAL KALP HASTALIGINDA DEMIR
EKSIKLIGI ANEMISI

Siyanotik KKH olan cocuklarda, hipoksemi dolayisi ile siyanoz,
_-'sistemik ve vendz kanin birbirine kanigmast sonucu olugan arteryel
'Idesatﬁlasyona baghdur. Kronik hipoksemide fizyolojik olarak 2,3
'difosfogliserat konsantrasyonu artar. Bu durumda O,- Hb disosiyasyon egrisini
- saga kayduir. Boylece dokulara O, salinmasi kolaylagir.

Hipoksik hastalarda O, tasuna kapasitesini arttirmak i¢in sekonder
polistemi geligir. Bu yiizden demir suplementasyonu gereklidir. Demir tedavisi
ile htc yiikselir ve hiperviskosite riski artar. Htc %60°1n iizerine ¢iktiginda kan
viskozitesi geometrik olarak artar. Viskozitedeki artis, htc %65’in tlizerinde
oldugunda belirginlesir. Hiperviskozitede norolojik komplikasyon gériiime
riski artmustir.  Yiksek htc ve hiperviskozitenin bir bagka onemli
komplikasyonu, pthtilasma fakt6rleri fizerinedir. Protombin zamani uzar,
trombosit sayist azalir, fibrinojen wve diger pihtilasma faktorlerinin
konsantrasyonu azalir. Hiperviskozite tedavisinde flebotomi yapilarak hastanin
polistemik kani ile plazma degisimi yapilir. Bu islemin sik tekrarlanmas: da
demir eksikligine yol acar (2, 39- 41).

- Arteryel O, satiirasyonu ile Hb/ htc arasinda ters bir korelasyon vardir.
O, satiirasyonu diistiikce Hb/ htc artmaktadir. Gidding ve ark.’larmin (42)
calismasinda bu korelasyonun 11 yasina kadar devam ettigi, 11 yagindan sonra
ise kayboldugu gbdsterilmigtir. Bunun nedenini ise kronik hipoksiye eritrositik
yanitin postpubertal hastalarda farkii olmasina baglamiglardir. Dolayist ile
siyanotik KKH’na sahip hastalarda demir eksikligi anemisi tamisi Hb/ htc

diizeyleri ile konamaz. Normal Hb seviyelerinde de bu hastalarda demir
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ksikligi anemisi olabilir. Tani i¢in bagka laboratuar parametrelerine ihtiyag
‘yardir, 1993 yilinda Haga (5), bu hastalarda demir eksikligi aragtirthitken OEV,
"OFH ve ferritin diizeylerine bakilmasi 6nermigtir (2).

_ Siyanotik KKH olan ¢ocuklarda demir eksikligi cok Onemli bir
.problemdir. Ciinkdl bu durum dokularda hipoksiyi ve kan viskozitesini arttirir.
‘Sonugta konjestif kalp yetmezligi, metabolik asidoz, hipersiyanotik atak ve
" tromboembolik olaylara egilim artar (2,11,43).

KXH. olan ¢ocuklarda artmus enerji gereksinimi, yetersiz kalori alimi,
malabsorbsiyon ve beslenme giicliigit gibi nedenlerle malniitrisyona ve demir
eksikligine egilim vardir. Ayrica yasamin ilk aylarinda goriilen fizyolojik
. anemi doneminde demir ihtiyact artmugtir. Biitiin bu nedenlerle siyvanotik KKH

olan siit cocuklarnda demir gereksinimi normalden daha fazladir (1, 30, 44).
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MATERYAL VE METOD

1998 yili icinde Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi pediatrik
a_rdiyoloji poliklinigine bagvuran siyanotik KKH’l1 33 hasta demir eksikligi

sniinden incelendi. Hastalar ¢ahisma grubuna alinirken gu kriterlere dikkat

1- Siyanotik KKH’na sahip olmasi,

2- Arteryel O, satiirasyonunun % 90’nin altinda olmasi,

3- Yasamun ilk aylarinda kronik hipoksinin kemik ilii supresyonu
lizerine etkilerinin bilinmemesi nedeniyle 6 aydan bilylik olmasi
(29),

4- Son 15 giin iginde akut bir enfeksiyon ge¢irmemis olmasi veya
kronik enfeksiyona sahip olmamasi,

5- Karaciger veya bobrek hastaligt olmamasi,

6- Down sendromu, hipotiroidizm gibi makrositoz nedeni olabilecek

hastalig1 bulunmamas:i (45),

12 olgu demir eksikligi kriterleri bulunmadifi igin galigmaya alinmadi.
Bir hastanin ailesi ¢aligma grubuna girmeyi kabul etmedi. 2 hasta ¢aligma
sirasinda ex oldu. 2 hasta galismayi yanida birakti. 1 hasta ise ¢aligma sirasinda
demir tedavisine direngli anemiye sahipti. Yapilan incelemelerden sonra
myelodispiastik sendrom tamsi aldi ve ¢alisma digina ¢ikarildi Sonucta 18

hasta ¢alismay1 tamamladi,

(Caligma protokolii etik komite tarafindan onaylandi. Hasta ailelerine

caligma hakkinda bilgi verilerek onaylar1 alinds.

24




_ Hastalar: Hastalarin tanilart fizik muayene, telekardiyografi, EKG,
ekokardiyografi ve gerekirse kardiyak Kateterizasyonla kondu. Calisma
grubundaki 18 hastanm 15’1 erkek, 3’0 kizd1. 14 olgu Falllot tetralojisi, 1 olgu
BAT, 1 olgu BAT+VSD, 1 olgu PS+Cor triatrium ve 1 olgu da PS+VSD idi.
Yaglar: 6 ay ile 96 ay arasinda degismekteydi.

Calisma protokolii: Klinik ve laboratuvar yontemileri ile demir eksikligi

- anemisi saptanan siyonotik KKH’l1 olgulara 6 mg/kg/giin 3 dozda oral yoldan
demir-III hidroksit polimaltoz verildi. 24 ay sonra tam kan sayimi, SD,
TDBK, ferritin tekrar baktlarak demir eksikligi kriterleri tekrar degerlendirildi.

Laboratuvar Sl¢iimleri: Tiim hastalarda tam kan sayimi, SD, TDBK,

ferritin ve kan gazi ¢aligildi. Tam kan saymm Cell-Dyn 3500R kan sayim
cihazinda, SD, TDBK Hitachi 911 otoanalizériinde Boehringer mannhein
kitleri ile, ferritin ACS: 180 automated chemiluminescence system’de Chiron
diagnostics kitleri ile ¢alisildi Transferrin satiirasyonu= SD/TDBK x 100
formiilii ile hesaplandi ve % olarak ifade edildi. Arteryel O, satiirasyonlari,
Chiron Diagnostics 348 pH, Blood Gas, Electiolytes Analyzer ile Slgiildii. Tam
kan sayiminda Hb, htc, eritrosit sayisi, beyaz kiire sayisi, OEV, OEH, RDW
gibi parametrelere dikkat edildi.

Tanimlar: 18 hasta demir eksikligi anemisinin 3 evresine laboratuvar
parametrelerinin yardimi ile ayrildi. Sadece ferritin 10 ng/ml’nin altinda olan
olgular, prelatent demir eksikligi (depo demir eksikligi) olarak tanimland:. Hb,
htc degisikligi olmaksizin transferrin satiirasyonu %12’nin altinda olan olgular
latent demir eksikligi, bu bulgulara ek olarak mikrositoz, hipokromi, RDW’de
artig, Hb/ hte diigtikligii eslik ediyorsa demir eksikligi evresi olarak tanimlandt.

Hastalara demir eksikligi tanist konurken agafidaki kriterlere dikkat
edildi: Hb <15 gr/dl, htc <%60, OEV <70 fL, OEH <23 pg, RDW >%14,5,
eritrosit sayist <3.7 x10%/mm’, serum demiri <4Oug/dl, TDBK >480 pg/dl,
transferrin saturasyonu <%12 ve ferritin <10 ng/ml (1, 2, 11, 29, 32).
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Istatistik: Ortalama degerler, ortalama + standart sapma (SD) olarak
verildi. Ortalamalar arasindaki fark paired-t test (iki es arasmndaki farkin
anlamlilik testi) ile degerlendirildi. p<0.05’in altinda olan degerler istatistiksel
- olarak anlaml kabul edildi.

. Laboratuar parametrelerinin ferritine gore validite (gecerlilik) calismasi

-~ yapild: ve sensitivite ve spesifiteleri arastirild (33).
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BULGULAR

Caligma protokoliine uymayan 12 hasta diglanmis ve 23 olgu ¢aligmaya
paglamustir. Ancak galigma sirasinda 2 olgu ex olmug, 2 olguda galigmadan
ke_ﬂdi istekleri ile ayrilmiglardir. Bir olgu myelodisplastik sendrom tanist
lg)narak caligma digima ¢ikanlmugtir, Hastalarin 6zellikleri ve tedavi siireleri,
¢'511§maya katiidiklart kronolojik swaya gore tablo-2’de gorillmektedir.
;;;éahsmayl bitiren 18 hastanin 15’1 erkek (%83), 3’14 kizdr (%17). Calisma
.:. ..'grubunda en stk goriilen siyanotik konjenital kalp hastalifi %77 ile Fallot
-:.’tetralojisi idi. Olgularin yaglart 6 ay ile 96 ay arasindaydi. Ortalama yag 21.7
_.” aydi. Calisma grubundaki hastalardan alinan arteryel kan gazinda oksijen

satiirasyonu %45 ile %82 arasindaydi. Ortalama tedavi siiresi 2.5 + 0.5 aydu.

Tablo-2 Hastalarin 6zellikleri ve tedavi siireleri.

No | Ad-Soyad | Yasg (ay) | Cins Tani O, Sat. | Siire(ay)
1 0.0 96 E Fallot Tet. 77,7 3
2 BA 7 E Fallot Tet. 55,3 3
3 AlD 7 E Fallot Tet. 51 3
4 AE 9 E Fallot Tet. 64 4
5 BY 13 E BAT,VSD 57,2 2
6 BaY 6 K Fallot Tet 52,8 3
7 HS 17 E Fallot Tet. 45 2
8 HO 17 E |PS, CorTriat.| 65,9 3
g GT 12 K BAT 66,7 2

10 SOU 6 E Fallot Tet. 62 2

11 sY 18 E Fallot Tet. 59,5 2

12 lY 11 E Fallot Tet. 76,8 2

13 FO 7 E VSD,PS 485 2
14 EO 84 E Fallot Tet. 77,5 2

15 OmO 7 E Fallot Tet. 67,2 2

16 SD 48 K Fallot Tet. 78 2
17 HG 6 E Fallot Tet. 82 2

18 OK 10 E. Faliot Tet. 68 2
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Tedavi 6ncesinde alinan laboratuar degerleri tablo-3’de goriilmektedir,
“ Hastalarin Hb degeri 8,9 gr/dl ile 18,3 gr/dl arasinda htc degeri ise %28,9 ile
9554,2 arasinda degigsmekteydi. Eritrosit sayilari incelendiginde, en alt deger
olan 3,7 x10°%mm® nin altina inen olgu olmadig1 goriildii. OEV 70 fentolitre
'.(fL)’nin Uzerinde olan 5 vaka vardi. En diisiik deger 54 {L idi. OEH’ne
* pakildiginda ise bu yas grubu igin alt sinir olan 23 pg’1 agan sadece 2 vakaydi.

RDW degeri normal sinirlarda olan olgu sayist ise birdi. Difer tiim hastalarin

RDW’si normalin lizerindeydi. SD 12-59 pg/dl , TDBK ise 357-696 pg/dl
arasinda degismekteydi. Transfetrin saturasyonu %03,2 ile %12, ferritin degeri

ise 1 ile 64 ng/ml arasindaydi. 9 olguda ferritin diizeyi 10 ng/ml’nin altindaydi.

Tablo-3 Tedavi 6ncesi laboratuar degerleri.
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No Hb | Htc| Ert. S. | OEV| OEH| RDW| SD | TDBK | T.Sat. | Fer.
(gvd) | (%) |(x10%mm®)} (L) | (pg) | (%) |(ng/dl)| (ug/dl) (%) |(ng/dl)
1 10,4) 35 4,93 71 211 21,1 | 12 369 32 (|47
2 18,3542 744 597205 211 | 34 650 52 | 6,1
3 10,7134,6| 6,39 54 16,7 ) 21,8 | 20 696 2,9 1
4 1491461 6,89 67 121,74 20,7 | 50 381 13 1115
5 15,1(45,11 586 |643 ] 20,1 | 25,1 | 42 579 7,2 | 47
6 12,1357} 486 |735| 24 | 13,8 | 50 414 12 1308
7 12,8458 723 634|177 | 248 | 24 477 5] 4.6
8 10,6356 5,39 66 | 194 | 28 27 549 49 (186
9 15,11498| 798 (624 19 | 165 | 59 594 99 64
10 | 98 (31,7 484 |654 203 237 ( 21 405 4,2 2
11 [12,1(38,3| 5,77 702 [ 228 | 16,3 | 51 430 118 | 16
12 | 13,5(39,7| 4,72 74 1206 223 | 31 459 6,7 {464
13 15,7489 7,03 69,6 | 224 | 21,1 | 44 381 11,5 14,2
14 1136394 463 |[651|194 | 182 | 38 363 104 | 26
15 14 (434 599 726|233 | 17 92 564 92 | 54
16 112,71425| 756 (562168 | 225 | 18 528 34 | 29
17 (1041326 4,63 696 (226 | 19,1 | 30 357 84 |605
18 |89 (289{ 496 1584|179 ) 226 | 35 531 6 2,6
Normal| 15 { 60 {3,70-5,30{ 70 23 1145 | 40 480 12 10




Tablo-4 Tedavi sonrasi laboratuar degerleri.

Hb | Htc | Erit. S. | OEV|{ OEH| RDW| SD | TDBK | T.Sat.| Fer.
(gr/dl) | (%) [(x10%mm®)} (L) | (pg) | (%) |(ug/dl}| (ugrdl) | (%) |{ng/di)

125139,1} 533 7341206206 | 23 | 432 53 | 115

1831522 936 |631(19,7| 215 | 49 | 6837 | 91 | 94

18 |525| 719 | 775251158 | 49 | 432 | 11,3 | 234

16,2|51,3| 7,07 [726 (228|215 | 64 | 366 | 174 | 13,9

18 {60,3| 837 (716217328 | 70 562 | 12,6 | 379

1351407 554 (73512441179 | 65 | 459 | 141 | 295

15,4 | 50,1 7,89 72 21,9 18,7 [ 61 494 | 12,3 | 146

149451 691 |741]224212 ] 66 | 486 | 136 | 22

16,6 |51,5| 8,17 }1692] 22 [ 13,9 | 81 | 542 | 149 | 51

16,5(9512| 6,71 7631246164 | T1 411 | 17,2 | 21,3

16,51 51,1 6,08 (8221272 146 | 84 357 {236 { 42

151|474 631 | 84 |286]| 164 | 72 | 411 | 175 | 59

17,7}555| 765 7711254176 69 358 | 19,2 | 28,8

17,3153,8| 6,81 82,11253] 152 | 108 | 458 | 235} 74

15,8472 623 |758 (254|151 81 | 555 | 15,9 | 108

16 |166(518| 735 [7051227| 256 167 | 348 | 479 {289

17 |11,51376] 511 (735225 21 o4 | 336 16 | 64

18 11141388 6,16 632,185 27,2 | 66 381 | 173 | 15

Normal| 15 | 60 [3,70-530} 70 | 23 | 14,56 | 40 480 12 10

~ Tablo-4’de tedavi sonu tekrarlanan laboratuar incelemelerinin
sonuglar1 goritlmektedir. Tedavi ile biitlin hastalatin Hb ve htc degerleri artt1 ve
Hb 11,4 -18,3 gr/dl arasina, htc ise %37,6 -% 60,3 arasma yiikseldi. Bir
olgunun eritrosit sayist 5,11 x10%mm?® idi. Diger tiim olgularm eritrosit say1si
normalin iist sini olan 5,3 x10%/mm®’iin tizerindeydi. OEV ve OEH degerler,
tedavi sonrast swrasiyla 63,1-84 fl. ve 19,7-28,6 pg’a yiikseldi. RDW degeri
sadece 9 nolu olguda normaldi (%13,9). Diger olgularin RDW degeri normalin
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izerindeydi. Biitin olgulatin tedavi ile SD degerleri artti. Ancak TDBK
&égetleti tim olgularda diismedi, aksine 1, 6, 7, 14 nolu olgularda yiikseldi.
Buna ragmen tiim olgularda transferrin saturasyonu yiikseldi. Tedavi sonrasi
énitin degerleri incelendiginde 2 nolu olgu (9,4 ng/ml) hari¢ tiim olgularda
:érritin normal sinirlara ulagtr.

| Hb wve htc arasindaki iligki tedavi Oncesi ve sonrasi birlikte
_f degerlendirildiu Hb htc’in ortalama 3,1 katiydi. Bu oran, Hb 15 gr/dl’nin altinda
ve {istiinde o‘llan olgularda ayri ayr1 degerlendirildiginde de sonu¢ degismedi.
“Hb <15 gr/dl olanlarda 3,2 +0,1 kat, Hb >15 gr/dl olanlarda 3,1 +0,1 katt1.
Aradaki fark istatistiksel olarak anlamsizdi.

Tablo-5 Tedavi ile laboratuar parametrelerindeki degisim

Tedavi 6ncesi Tedavi sonrasi
Lab. Degerleri Ortalama + S. Sapma | Ortalama* S.sapma] T P

Hb (gr/dl) 13,2 +1,8 16,1 £1,2 6,27 | <0.001

Hte (%) 41,6 £5,3 50,0 £ 3,8 -6,13 | <0.001

Erit. S. (x10%mm’) 6,1+0,9 7,1£0,8 5,08 | <0.001
OEV (fL) 65,9 +4,5 74,6 + 4,0 -6,12] <0.001
OEH (pg) 20,3 1,6 23,7420 4,62 <0.001
RDW (%) 20,8 +2,8 19,0 £ 3,6 1,23 | P=023

SD (ug/dl) 35,8 + 12,4 73,7 + 19,0 4,96 <0.001
TDBK (pg/dl) 495,5 + 86,3 449,9 + 60,5 2,42 | P=0.03
Trans.sat. (%) 7,5 % 3,1 17,2+ 5,7 4,38 <0001
Ferritin (ng/ml) 16,1 + 13,1 29,9 + 14,3 -3,87 | P=0.001

Tablo-5’de laboratuar parametielerinde tedavi ile olugan degisimin

istatistiksel analizi goriilmektedir. Hb 13,2 £1,8 gr/dl’den 16,1 £1,2 gr/dl’ye,
htc %41,6 £5,3’den %50 +3.8’e yitkseldi. Eritrosit sayisi, yaklagik bir milyon

kadar artt1 (6.1 £0,9 x10°%mm3’den 7,1 +0,8 x10%mm®>e). OEV 65,9 14,5
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“fl.’den 74,6 +4 fL’ye, OEH 20,3 £1,6 pg’dan 23,7 +2 pg’a yiikseldi. Buna gére
'Hb, htc, eritrosit sayisy, OEV, OEH’deki artislar ileri derecede anlamliydi
_(p<0‘.001).‘ RDW’de %1,8’lik diizelme olmasina ragmen istatistiksel olarak
anlamsizd (p=0.23). SD 35,8 +12.4 pg/d’den 73,7 +19 pg/di’ye artarken
(p<0.001), TDBK 4955 86,3 pg/di’den 449,9 +60,5 pg/dl’ye geriledi
(p=0.03). Transferrin saturasyonu %7,5 +3,1’den %17,2 £57°ye yiikseldi
: (p<0.001). ferritin 16,1 *13,1 ng/ml’den 29,9 +14,3 ng/ml’ye yiikseldi. Bu
degisim istatistiksel olarak anlamliyd: (p= 0.001)

Tablo-6 Tedavi Gncesi laboratuar parametrelerinin ferritine gore

sensitivife ve spesifiteleri .

Sensitivite Yo | Spesifite %
Hb 78 22
Htc 100 0
Eritrositosis 55 33
OEV 78 33
OEH 89 11
RDW 100 11
SD 78 56
TDBK 89 44
Trans. Sat. 100 22

Tedavi oncesi laboratuar parametreleri viicuttaki depo demitini ve
demir dengesini en iyi gosteren ferritin ile kargilagtinildiginda sensitivitesi en
yliksek parametreler, htc, RDW ve transferrin satiirasyonuydu (Tablo-6).
Ancak htc’nin spesifitesi yoktu. RDW ve transfertin satiirasyonun spesifitesi
diigliktii (sirasiyla %11 ve %22). Tam kan sayun cihazlarinda otomatik olarak
Olgiilen OEV ve OEH degetlerinin sensitiviteleri yeterli (%78 ve %89),
spesifiteleri yetersizdi (%33 ve %11). Eritrosit sayis1 degerlendirildiginde
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tivite (%55) ve spesifitesinin (%33) yetersiz oldugu goriildii. SD ve TDBK
:':;'l'érinin sensitivitesi sirasiyla %78 ve %89 bulunurken spesifiteleri %56
0,44 bulundu. SD/TDBKx 100 formiili ile hesaplanan transferrin

asyonunun sensitivitesinin %100 spesifitesi %22 oldugu gorildi.

Tablo-7 Tedavi sonras: laboratuar parametrelerinin ferritine gore

éiﬁvite ve spesifiteleri.

| Sensitivite% | Spesifite%
Hb 0 70
Hie 100 6
Eritrositosis 100 6
OEV 100 88
OEH 100 53
RDW 0 94
SD 0 94
TDBK | 100 70
Trans. Sat. 100 88

Tablo-7’da tedavi sonrasi laboratuar parametrelerinin ferritine gore
sensitivite ve spesifiteleri goriilmektedir. Hb’nin sensitivitenin olmadigy,
spesifitesinin yeterli oldugu bulundu. Hic degerlerinde ise tetsi goriiimekteydi.
Sensitivite tam spesifite yetersizdi. Eritrositozisin sensitivitesi tam, spesititesi
yetersizdi (%6). OEV ve OEH’nin sensitivitesi %100 bulunurken spesifiteleri
de yetetliydi (%88 ve 53) SD’nin sensitivitesi yoktu, spesifitesi yiiksekti
(%94). TDBK’nin sensitivitesi %100 ve spesifitesi %70 1idi Transferrin

sattirasyonunun hem sensitivitesi hem de spesifitesi yiiksekdi (%100 ve %88).
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TARTISMA

Siyanotik konjenital kalp hastalifi olan ¢ocuklarda demir eksikliginin
yilksek insidansda goriilmesi bu populasyonda demir eksikliginin
degerlendiribmesinin tnemini gostermektedir. Klinigimizde takip edilen SKKH
~ olan olgularmmizda demir eksikligi degerlendirildiginde, siklik %65 oraninda
bulundu. Bu oran West ve ark’laninin (4) ¢aligmasindaki siklikdan daha
yiiksekdi. Bu calismada oran %54 idi. Bizim oramimizdaki yiiksekligin nedeni
tilkemizde beslenme yetersizliginin sik goriilmesi olabilir (1).

Calisma grubunda en sik goriilen hastalik Fallot tetralojisiydi (%77).
Literatiirde de en sik goriilen SKKH Fallot tetralojisidir (11).

Demir tedavisine yamtin degerlendirildii siire, ortalama 2,5 +0,5 aydi.
Bu slire normal populasyonda goriilen demir eksikliginin tedavisi icin yeterli
olabilir. Ancak SKKH olan ¢ocuklar igin yeterli olmadigi agiktrr. Tedavi demir
eksikligi giderilene kadar siirdlirlilmelidir. Bir olgu hari¢ diger olgularimizda
eksiklik bulgular1 devam ettigi i¢in tedavilerine devam edilmigtir (38).

Olcay ve ark.’larmnn (2) ¢ahsmasinda, Hb htc arasinda iliski, demir
eksikligi olan grupta 3 katdan fazla, demir yeterli grupta ise en fazla 3 kati
bulunmugtur. Bizim ¢aligmamizda Hb ve htc arasindaki iligki, ortalama 3,1 +
0,1 kat idi. Vakalar Hb <15 gi/di’nin altinda ve iistiinde olarak ayulip tekrar
degerlendirildiginde Hb-htc arasindaki ilisgki yine aymydi. Tedavinin
degerlendirildigi siirenin sonunda, bir olgu hari¢ tiim olgularimizda demir
eksikligi tam olarak diizelmedigi igin bizim sonuglartmiz, Olcay ve ark.’larinm
calismasina uygunluk gostermektedir. Aym ¢aligmada Hb ve hic’in demir
eksikligi olanlarda ve olmayanlarda benzer bulundugu bildiriimigtit. Bagka bir
calismada ise demir eksikligi olanlarda Hb  ve htc degerleri diisiik

bulunmugtur. Bu iki ¢aligmamin sonuglani birbiri ile ¢eligmektedir. Bizim
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sonuglarimiza gore demir eksikligi olan SKKH’I1 ¢cocuklarda Hb-htc degerteri
diigiikttir (2, 42).
Bizim sonuglarimiza gore geleneksel yontemietle yani Hb <15 gr/dl

veya htc <%60 iken demir eksikligi tanist konmas: ve tedavi verilmesi bazen

© hatali olabilir. Eger Hb >15 gr/d]l olan olgulara tedavi vermeseydik tedavi
oncesi 4 hastaya, tedavi sonzasi 12 hastaya demir eksikligi oldugu halde tedavi
vermemis olacaktik. Bu da hastalarin biiylik bir kisnuna ihtiyac: oldugu halde
tedavi verilmemesi demektir. Bu yiizden Hb ve htc tek bagma demir durumunu
yansitamamaktadir. Bu durum daha dnceki galigmalarla da uyumludur (2, 4, 5,
42).

Tedavi ile Hb’de yaklasitk 3 gr/dil, htc degerinde %8,5 artig
saglanmistir. Tedaviye yamt istatistiksel olarak anlamliydi (p<0.001).
Ortalamalar incelendiginde Hb 15 gr/dl’yi agsmisti ancak htc %50’de kalmist1,
Hb-htc degetlerine gore demir durumu normal olan bir olgu vardi. Diger
olgularda tedaviye ihtiyag devam ediyordu. Bunun nedeni tedavi siiresinin
yetersiz olmast olabilir,

Kronik hipoksideki hastalarda oksijen tasima kapasitesini artirmak igin
fizyolojik olarak sekonder polistemi gelisir. Bu hastalarda kemik iligi
normalden fazla c¢ahgmaktadir. Bizim caligmamizda eritrosit  sayisi
incelendiginde, 18 olgunun, tedavi oncesi 15’inde (%83), tedavi sonrasi
17’sinde (%94) eritrositozis oldugu goriildii. Bu durum kronik hipokside
beklendigi sekildeydi. Daha 6nceki bir ¢calismada, 1 aylik tedavi ile eritrosit
sayisinda artts bulunmanmugtir. Bu durumun nedeni kemik iliginin maksimum
calismast ve daha fazla aktive olamayacag: seklinde agiklanmistir. Bizim
calismamizda ise tedavi ile eritrosit sayis: yaklasik 1 milyon/rmn‘3 artt1 ve bu
artis istatiksel olarak ileri derecede anlamhiydi (p<0.001). Hastalaninmzin kronik
hipoksilerinin devam etmesi, tedavi ile hentiz yiiksek Hb ve hic diizeylerine
ulasilmamis olmas: ile bu eritrosit sayisindaki artisin agiklanabilinecegini
diisiiniiyoruz (2, 40, 46).

Kronik hipoksinin OEV iizerine etkisi daha onceki ¢ahigmalarda
ayrintili olarak bildirilmigtir. Buna gére demir eksikligi yoksa kronik hipokside
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OEVartar. OEV'de artiga neden olan diger nedenler; B, ve folat eksikligi,
Down sendromu, hipotiroidizm, karacifer hastali: ve retikiilositozisdir. Bir
calismada SKKH’li ¢ocuklarda OEV’nin 90. persentilden biiyiik olmasimin
demir yeterliligi igin pozitif prediktif degeri 0,88 bulunmustur. Fakat bu
hastalarda demir depolar1 yetersiz ise OEH <90. persentil olarak bulunmustur,
Bagka bir ¢alismada, OEV 72,7 fL’nin altinda ise demir eksikligini isaret ettigi
sonucuna varilmistir. Bu ¢alismada demir tedavisi ile OEV’de anlamii artis
saglandig bildirilmigtir. Bizim ¢aliymamizda tedavi oncesi 13 olguda (%72)
OEV 70 fL’nin altindaydi. Ortalama deger 65,9 4,5 fL. idi. Sadece 2 olgunun
OEV 72,7 fl’nin tizerindeydi. Tedavi ile ortalama OEV 74,6 4 fl'’ye
yitkseldi. Bu artig istatistiksel olarak ileri derecede anlamhiydi (p<0.001).
Tedavi ile OEV 70 {L.’nin altinda kalan sadece 3 olgu vardi. Tedavinin devam
etmesi ile bu olgularinda diizelecegine inanmaktayiz. Bu sonuglar daha once
yapilan caligmalarla uyumluluk gostermektedir (2, 42, 46, 47).

Eritrosit igi gostergelerden biri olan OEH, demir eksikligi olan
cocuklarda diigiiktiir. SKKH olan ¢ocuklarda OEH’nin durumunu bildiren bir
caligmaya rastlamadik. Bizim ¢aligmamizda tedavi 6ncesi ortalama OEH, 20,3
+1,6 pg bulunmustur. Bu yas grubunda alt sinir olan 23 pg’m altinda kalan olgu
sayist 16 idi (%89). Demir eksikliginin diger laboratuar parametrelerini tagtyan
olgulatimiz igin bu durum olagandi. Tedavi ile ortalama OEH, 23,7 £ 2 pg'a
yiikseldi. Bu artig istatiksel olarak anlamliydi (p<0.001). Buna 1agmen tedavi
sonunda yapilan degerlendirmede sadece 6 olguda diizeime oldugu goriildii.
Geri kalan 10 olguda disiikliik devam ediyordu. Sonug¢ olarak olgularimiz
tedaviye yanit vermislerdir, ancak muhtemelen tedavi siiresinin yetersiz olmasi
nedeniyle tam olarak diizelememislerdir (29, 36).

RDW, eritrosit  biiylikliiglindeki varyasyonlarin  bir  indeksidir.
Anizositoz derecesinin saptanmasinda kullamlir. RDW’nin yiiksek olmasi,
demir eksikliginin en erken gelisen hematolojik gostergesidir. Demir eksikligi
taranmasinda serum demir diizeyi, transferrin saturasyonu ve fertitin
konsantrasyonundan daha sensitif oldugunu bildiren ¢aligmalar vardir. Bizim
calismamizda tedavi oncesi grupta bir olgu harig tiim olgularin RDW degeri
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yitksekti (%94). Ortalama RDW degeri, %20.8 £2,8 bulundu. Tedavi ile
ortalama RDW degeri %19 £3,6’ya geriledi. Ancak bu %1,8’lik azalis
istatistiksel olarak anlamsizdr (p=0.23). Demir tedavisi ile RDW hari¢ biitlin
parametrelerde diizelme saglanmistic. RDW’nin diizelmemesinin nedeni tedavi
stiresinin kisa olmast olabilir. Tedavinin stirmesi ile RDW’da normal sinirlara
gelebilir. Ayrica RDW, en erken bozulan parametre oldugu gibi ge¢ diizelen bir
parametrede olabilir (29, 32, 48).

SD, TDBK ve transferrin satwrasyonu, plazma demir durumunu
géstermektedir. Demir eksikliginde depo demirinde azalmanin ardindan plazma
demiri diigmektedir. Dolasiyla SD azalmakta, TDBK artmakta ve transferrin
saturasyonu dilismektedir. SD, TDBK dolasima giren ve ayrilan demir
arasimdaki dengeyi gosterir, ¢ok giivenilir degildir. SD yas, cins laboratuar
yontemine gore degisir, sindirimdeki demirden etkilenir, dilitnal degisme
gbsterir, enflamasyon ve enfeksiyon ile diiger. Daha 6nce yapilan iki ¢aligmada
demir eksikligi olan SKKH’na sahip g¢ocuklarda demir yeterli SKKH’h
gocuklara gore transferrin saturasyonu anlamli derecede diigiik bulunmustur,
Bizim c¢aligmamizda tedavi Oncesi SD diiglikliigli 11 olguda (%61), TDBK
yiiksekligi 9 olguda (%350), transferrin saturasyonunda diigiikliik 16 olguda
(%89)saptanmistir. Ortalama SD 35,8 £12,4 pg/dl, TDBK 495,5 £86,3 pg/di,
transferrin saturasyonu %7,5 +3,1 bulunmustur. Tedavi ile bu parametrelerde
diizelme saglanmmg ve SD 73,7 £19 pg/dl, TDBK 449,9 +£60,5 pg/dl, transferrin
saturasyonu %17,2 £5,7’ye degismistir. Tedavi sonras1 bu ortalama degerlere
ragmen 4 olguda TDBK degerleri dilsmemis hatta artmigtir. Bunun nedeni bu
parametrelerin  ¢ok giivenilir olmamasi olabilir. Ayrica tedavi siiresinin
yetersizligide bu sonuca katkida bulunmug olabilir. Sonugta SD ve TDBK nin
birlikte degerlendirildigi transferrin satiirasyonu tiim olgularda artnug ve 3 olgu
disinda tiim olgularda normal simirlara gelmistir (2, 47, 49).

Demir eksikligi olan ve olmayan SKHH’I ¢ocuklarda ferritin degerleri
arasinda anlamli fark bulunmus ve demir eksikligi olan SKKH’lh ¢ocuklara
demir tedavisi verildigi zaman ferritin degerleri anlamli artig g6stermistir. Depo

demiri gostergesi sayian ferritin degeri olgulanmizda genis bir dagilim
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gostermekteydi (1-64 ng/ml). Tedavi dncesi ve sonrast degerler arasinda ileri
derecede anlamhi fark (p=0 001) fark vardi. Tedavi sonrast bir olgu hari¢ tim
olgularn ferritin degerleri normal sinira yiikselmistir (2, 4, 46, 50).

Hb, hte, eritrosit sayisi, OEV, OEH, RDW, SD, TDBK, fertitin
Olglimleri i¢in ¢ok miktarda kana gereksinim wvardir. Aynca SKKH'It
¢ocuklarda eritrositozisden dolay yeterli serum elde edebilmek i¢in normalden
daha fazla kana ihtiya¢ vardir. Bu tetkikler i¢in alinmas: gerekli kan volumii,
szellikle kiigiik gocuklarda total kan volumiiniin %3’iine kadar gikabilir. Olcay
ve ark’lannin (2) ¢ahigmasina gore Hb, htc, OEV ve eritrosit sayismin
olclilmesi SKKH olan cocuklarda demir eksikliginin tamsi igin yeterlidir,
Ayrica SD, TDBK wve ferritin Olgiimleri zor ve pahalidui, her laboratuarda
giivenilir sekilde Olciilememektedir. Ek olarak ferritin degeri, enfeksiyon,
enflamasyon, KC hastaligi, agir doku hasari, malignite gibi durumlarda gergek
demir statusunu yansitmayabilit. Bu gibi durumlar diglandiginda organizmada
demir yetersizligini gostermede ferritinin sensitivitesi %90, spesifitesi %100
olarak bulunmugstur. Bizde hastalarimizda viicudun demir durumunu ferritin
kadar dogru olarak yansitan bagka laboratuar parametreleri aradik. Tedavi
Oncesi diiglik Hb diizeylerinde, Hb ve htc’in ferritine gore sensitivitesi
yeterliydi (%78 ve %100). Ancak spesifiteleri yetersizdi (%22 ve %0). Tedavi
sonrast Hb diizeyleri yiikseldiginde Hb’nin sevsitivitesi kaybolmug (%0),
spesifitesi artmigdr (%70). Htc ise yitksek Hb diizeylerinde de sensitifdi
{%100), ancak spesifitesi ¢ok yetersizdi (%6). Bu sonuglara gore Hb veya
Htc’in ferritini yansitamayacagini ve demir eksikligi gostergesi olarak tek
baslarina kullanilamayacagim diisiinliyoruz (2, 27, 29, 36, 48, 49),

Eritrosit sayist higbir olguda, hem diisitk hem de yiikksek Hb
konsantraéyonlarmda, normal sinirlarm altinda bulunmadi Tedavi éncesi 15,
tedavi sonmrast 17 olguda beklendigi gibi eritrositozis vardi Diigiik Hb
konsantrasyonlarmda eritositozisin ferritini yansitmada sensitivitesi %355,
spesifitesi %33, yiiksek Hb konsantrasyonlarinda sensitivitesi %100, spesifitesi

%6 dir. Bu sonuglara gére eritrosit sayisi ferritini yansitmada yetersizdit.
ay
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OEV ve OEH degerlerinin diigiik Hb konsantrasyonlarinda sensitivitesi
rerli (sirastyla %78 ve %89), spesifitesi yetersizdi (%33 ve %11). Yitksek Hb
dﬁsantrasyonla.rmda OEV ve OEH’nin sensitivitesi %100°¢ yiikselmigti.
ﬁésiﬁte oranlari ise OEV’de %88, OEH’de %53 bulundu. Bu sonuglara gore
ellikle yilkksek Hb konsantrasyonlarinda olmak tizere hem digitk hemde
iksek Hb konsantrasyonlarinda, OEV ve OEH, demir eksikligini gostermede

ferritin kadar sensitifdir ve yerine kullanilabilir.

SD, TDBK ve transferrin saturasyonlarinin demir eksikliginin tanisinda
| aﬁsﬁk Hb dtizeylerinde ferritine gore sensitiviteleri sirasiyla %78, %89, %100,
spesifiteleri ise %56, %44, %22 bulindu Yiksek Hb degerlerinde ise
 sensitivitesi sirastyla %0, %100, %100, spesifite isc %94, %70, %88 bulundu.

SD’nin yiiksek Hb konsantrasyonunda sensitif bulunmamasinin nedenleri, vaka

~ sayisinin yetersiz olmasi, SD’nin birgok durumdan etkilenmesi ve ¢ok giivenilir

- olmamas! ile agiklanabilir. Ozellikle vaka sayisimin arttirilmasi ile sensitivitenin
yitksek degerlere gelecegine inaniyoruz. Bu sonuglara gére SD, TDBK ve
Ozellikle transferrin satiirasyonu, ferritinin Olgtilemedigi SKKH’na sahip
¢ocuklarda demir eksikliginin tamsinda ferritinin yerine kullanilabilir.

Sonug olarak;

SKKH olan gocuklarda demir eksikligi aragtirilwken Hb, htc, OEV,
OEH, SD, 1IDBK, transferrin satiirasyonu ve ferritin  birlikte
degerlendirilmelidir.

Bu hastalarda demir eksikligi degerlendirilirken ferritinin dl¢lilemedigi
veya 6l¢tim sonuglarma giivenilmedigi durumlarda, ferritinin yerine otomatik
kan sayim ile pratik, ekonomik ve giivenilir olarak dlgiilebilen OEV ve OEH
kullanilabilir,

Sonuglarin daha iyi degerlendirilebilmesi icin daha genig serilerde ve

daha uzun stireli caligmalarin gerekli oldugunu diiginmekteyiz.
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SONUCLAR

Bu ¢aligmada SKKH olan 18 olguya uygulanan ortalama 2,5+ 0.5 ay
emir tedavisinin sonucunda hastalarin Hb, htc, eritrosit sayisi, OEV ve OEH
anlaml olarak diizeldi (p< 0,001), SD yiikseldi (p< 0,001), TDBK diistli (p=
- 0,03), transferrin saturasyonu yiikseldi (p< 0,001). Ek olarak ferritindeki artigda
o istatistiksel olarak anlamliyd: (p= 0,001).

| RDW degerindeki degisim diger patametrelerin aksine anlamsizdi (p=
0,23).

Hb ile htc arasindaki iligki 3 kattan fazlaydi.

Tedavi Oncesi ve sonrasi parametrelerin ferritine gére sensitivite ve
spesifiteleri incelendi. Tedavi Oncesi diigiik Hb degerlerinde sensitivite htc,
RDW, ve transferrin saturasyonununda %100, OEH ve TDBK ’sinde %89, Hb,
OEV ve SD’inde %78, eritrositosisde ise %355 bulundu. Spesifite oranlari ise
SD %56, TDBK %44, eritrositosis ve OEV %33, Hb ve transferrin saturasyonu
%22, OEH ve RDW %11 ve htc %90 olarak bulundu

Tedavi sonrasi yilksek Hb degerlerinde sensitivite oranlari htc,
eritrositosis, OEV, OEH, TDBK ve transferrin saturasyonunda %100, Hb,
RDW ve SD’inde %0, spesifite oranlar1 ise RDW ve SD %94, OEV we
transferrin  saturasyonu %88, Hb ve TDBK %70, OEH %53 ve htc ve

eritrositosisde %6 bulundu.
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OZET

Siyanotik konjenital kalp hastalig1 olan gocuklarda demir eksikligi sik
goriilen bir problemdir ve tedavi edilmezse dokularda hipoksinin artmasina,
biiytime geligmenin duraklamasina neden olabilir. Bu hastalarda eritrositozis
oldugu igin demir eksikliginin hb veya htc ile degerlendirilmesi giic olabilir.

Bu g¢aligmada SKKH olan ¢ocuklar arasinda demir eksikligine sahip
olanlar belirlenerek demir tedavisine yamtlart incelendi. Ayrnica demir
eksikliginin belirlenmesinde ferritinin yerine gegebilecek pratik ve ucuz
yontemler aragtirildi. Bu amagla SKKH’na sahip 35 ¢ocukda demir eksikligi
parametreleri aragtiilarak 23 vakaya demir tedavisi verildi. Caligmay1
tamamlayan 18 hastanin demir eksikligi parametieleri tekrar galigildi,

Tedavi 6ncesi ve sonras: degerler karsilastirildiginda Hb, htc, eritrosit
sayisi, OEV, OEH, SD, TBDK, transferrin saturasyonu, ferritinde anlaml:
diizelme oldugu goriildii (p< 0,001).

Tedavi ile RDW degerinde diizelme sagland: ancak bu diizelig
istatistiksel olarak anlamsizdi (p=0,23).

SKKH olan demir eksikliine sahip olgularimizda, Hb ile htc
atasindaki iligki, onceki caligmalarda oldugu gibi 3 katdan fazla bulundu.

SD, TDBK ve transferrin satiirasyonunun ferritinin  yerine
kullanilabilecegi gosterildi. Diigiik Hb konsantrasyonlarinda sensiviteleri siras:
ile %78, %89 ve %100, spesifiteleri %56, %44 ve %22, yiksek Hb
konsantrasyonlarinda sensiviteleri yine sirasi ile %0, %100 ve %100,
spesifiteleri ise %94, %70 ve %88 bulundu.

Tedavi sliresinin normal populasyona gére daha uzun tutulmasimn

gerekli oldugu sonucuna varildi.
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SKKH’11 gocuklarda Hb <15 gi/dl veya htc <%60 iken demir eksikligi
_tanist konulmasi bazen yetersiz olabilir ve hastalanin bir kismina ihtiyact
5' oldugu halde tedavi verilmeyebilir. Bu yiizden bu hastalarda demir eksikligi
degerlendirilirken Hb, htc, OEV, OEH, SD, TDBK, transferrin satiirasyonu ve
ferritin birlikte degerlendirilmelidir.

Ferritinin Olglilemedigi durumlarda otomatik kan sayim cihazlan ile
kolay, ekonomik ve pratik olarak ol¢iilen OEV ve OEH degerlerinin yiiksek
sensitivite degetleri (dlislik Hb degerlerinde sirasiyla ile %78 ve %89, yiiksek
Hb degerlerinde %100 ve %100) ferritinin yerine kullanilabilecegi sonucuna
varildi.

Daha genis bir populasyonda caligma stizesinin uzun tutulmas: ile

sonuglarin daha anlamli olacagina inantyoruz.
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