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Bu sunumda, Kardiyovaskuler Hastaliklari olan Pediyatrik Hastalarda

Dolasim Halindeki Kanin Hicresel ve Plazma Bilesenlerindeki Klinik ve

Laboratuvar Anormallikleri sunulacaktir.




Kirmizi Kan Hicresi ve Hemoglobin

Anemi ;hemoglobin degerlerinin yas ve cinsiyet normallerinin altina dismesidir.

Akut anemi de kardiyovaskiiler cevap olarak tasikardi ,takipne ,solukluk ,soguk
cilt gorulur.

Ayrici tanida ; kan kaybi,hemoliz,kemik iligi yetersizligi vs. nedenlerle aklimiza
gelmeli

Kronik anemi de agir (Hb <7 g /dl )ise kalp yetmezligi ,solukluk,tasikardi
,sistolik uflirim,S3 gallo ritm ile karsimiza ¢ikabilir.



Kirmizi Kan Hucresi ve Hemoglobin

Ayrici tanida; demir eksikligi anemisi ,orak hicreli anemi, talasemi, sferosit,
aplastic anemi, ve losemi vs.

Hastaliklarin ayrici tanisindaki laboratuvar degerlendirilmesinde;
> Hemaglobin ve hematocrit

> MCV ve MCH

> RetikUlosit sayisi

° Periferik yayma

> RDW degerlerine bakilir.



TEST KULLANIM AMACI

Antiglobulin Eritrosit Antikorlari
Serum Demir ve Demir Baglama Kapasitesi Serum Demir igerigi ve ylzdesi
Serum Ferritin Depo Demirin ol¢cilmesi

Serbest Eritrosit Protoporfirin (FEP) —

Kan Karboksi Hemogloin Hemoliz
Serum Bilirubin Hemoliz ve Karaciger YetmezIgi
Hemaglobin Elektroferez Hemoglobinopati

B12 VE Folat Degeri -



Orak Hucreli Anemi

B globin zincirinin 6. pozisyonunda glutamik asitin valinle yer degistirmesi
soncunda anormal bir hemoglobin Hb S olusur.

Otozomal resesif
Hb S’i homozigot OHA terimi kullanilir.

Hb S’i heterozigot olanlar ise hemolitik anemi ile karakteizedir. Siyah irkta daha
cok goralur.



Orak Hucreli Anemi
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Orak Hucreli Anemi

> Kardiyovaskuler Bulgular:

EKG’de sol ventrikiler hipertrofi, PR interval uzamasi, nonspesifik ST
degisiklikleri,

EKO’da sag ve sol ventrikiler dilatasyon, atmis atim hacmi ve anormal
septal hareketler goralar.

Diyastolik GfGramler duyulabilir
S; ve S, ufurimleri duyulabilir

Eger bir hasta ates, takipne ploritik ve gogls agrisi okstruk sikayetleri ile gelirse
ayirici tanisinda orak htcreli anemi disumulmeli



Orak Hucreli Anemi

Genel anestezi ve cerrah prosedurler sonrasi trombotik krizler sik géraltr.
° Tedavi:

> Semptomatik;hidrasyon ,analjezik
> H.influenza ve S.pnomonia ya karsi asi ve proflaktif antibiyoterapi
> Hipoksi, asidoz, Hipotermi, Hipotansiyon azalmis kan akimi



Talasemi

Globin parcasi alfa ve beta olmak lzere ikiye ayrilir.

Genetik olarak bunlardan birinin olmamasi veya yetersiz olmasi talasemiye yol
acmaktadir.




BETA TALASEMI GENOTIPLERI

Klinik Durum Gen durumu Genotip

Saglam B/ Normal

Sessiz tagiyici BT/ B-Thal heterozigot
Homozigot /BT p-Thal homozigot
Beta talasemi intermedia

Agir Tasiyicl B/ B-Thal heterozigot
Homozigot pe/pe p-Thal homozigot

BetaTalasemi Major

Kombine Heterozigot B*/p° B-Thal cift heterozigot
Beta talasemi intermedia




ALFA TALASEMI GENOTIPLERI

Normal Genotip oo/oot

Sessiz tasiyici - oo o-Thal-2
Homozigot - /-

Agir Tasiyici - -loo a-Thal-1

Hb Bart's --/--

Nondelesyonel o-thal. a*o/oae

HbH --/- a-thal-1/a-thal-2
HbH - -/ o Fa

HbH - -/l o a*

HbH oFo / ot

* Nokta mutasyonu



Talasemi

Bulgular:
BlylUme gelisme geriligi
iskelet degiskiklikleri
Kardiyak anomali

Hepatosplenomegali

Erken o6limlerin 6nliine gecmek icin kan transflizyonu
gereklidir.

Transfiizyon bagli hemosiderosis 6enmli bir sorundur.




Talasemi

Asiri demir yukunun kardiyak komplikasyonlari arasinda tekrarlayan perikardit
bulunur.

° kalp blogunun cesitli formlari,

> ventrikuler ektopik atimlar,

> ventriklar tasikardi ve fibrilasyon,

° sol ventrikil fonksiyonunda bozulma olan kardiyomegali
> ve sonucta refrakter konjestif kalp yetmezligi.



Demir Eksikligi Anemisi

Cocuklarda sik rastlanan neden nutrisyonel eksikliktir.

Ciddi demir eksikliginde anemi gorultr ancak anemi olmadigi zaman da demir
eksikligi olabilir.

Siyanotik kalp hastaligi olan cocuklarada polisitemi olur. Bu hastalarda demir ihtiyaci
artmistir.

Hastanin ferritin, FEP, demir ve demir baglama kapasitesine bakilir.



Demir Eksikligi Anemisi

Hipokrom mikrositer anemi ve anizositoz gorilir (artmis RDW)

Tedavi ;
> Oral ferroz stlfat 6 mg/kg/gin
> Oral tedavi 3-6 ay kadardevam etmelidir.
> Nadiren parenteral tedavi verilir.




Kronik Hastalik Anemisi

Hastada kronik inflamasyon ,neoplazi ya da baska sebeplere bagl
Eritroprotein,demir eksikligi,vitamin ya da mineral eksikligine bagh olmamal..
Normokrom,normositer anemi

Hemoglobin uretimi kirmizi hucreye demirin azalmis bir transferi oldugu
dusunuluyor

Bu yizden demir ve demir baglama kapasitesinde azalmaya ragmen
ferritin diizeyinde yukseklik goraldr.



Postoperatif Hemolitik Anemi

Ozellikle protez kapak cerrahisi sonrasi hemolitik anemi meyadana gelebilir.
Hemoliz periferik yaymada parcalanmis ve polikromatofilik kirmizi hticreler
bulunmasi ile teshis edilir.

Hemoliz ameliyattan sonra birkac hafta sonra genellikle azalir.
Ancak devam edebilir ve 0zellikle egzersizle daha da kotulesebilir.
Bazen anemi, eritrosit transfiizyonu gerektirecek kadar siddetlidir.

Demir kaybi (hemoglobintri ve hemosideriniri) nedeniyle, bu hastalar demir
eksikligi riski altindadir.



Postoperatif Kardiak Hemolitik Anemi

Bu durumun tedavisi gtinlik demir takviyesini icermelidir.

Nadir hastanin hemoglobini yukseltmek hem de kardiyak debiyi azaltarak
hemolizi azaltmak icin eritrosit transfliizyonuna ihtiyaci duyulabilir.

Kesin tedavi, altta yatan mekanik anormalligin cerrahi olarak duzeltilmesidir.
Postoperatif kardiyak hemolitik aneminin bir diger nadir nedeni gecikmis
baslangicli alloimmin hemolitik anemi (gecikmis hemolitik transfliizyon

reaksiyonu) ve enfektif endokardittir.



Methemoglobinemi

Oksidan ajanlardan dolayi ferros demir yerine ferrik demirin okside olmasi
Dolayisiyla oksijenin dokulara tasinamamasina bagli olarak siyanoz gelismesidir.

Ozellikle ¢ ayin altindaki bebeklerde daha sik gérular.

Amil nitrit ,anilin ttrevleri,benzokain,lidokain ,prolakain,dapson
,hidralazin,nitrogliserin,nitrit ve nitrat, fenazopiridin,sulfanamid ve vit K analogu vs .




Methemoglobinemi

Total hemoglobin % 10 > siyanotik gorinim var ek semptom yok
>%35 hipoksiye bagli semptom gelisir (takipne vs.)

>%70 olime neden olabilir

Tedavi

Hiperbarik oksijen

Metilen mavisi v (1-2 mg/ kg mx :7 mg/kg)



Polisitemi

Hemoglobin ya da hematokrit degerinin yasa gore 2 SD in lzeri olmasidir.
Polistemia vera cocuklarda nadir gorulur.

Daha cok siyanotik konjenital kalp hastaliklari ve Eisenmenger sendromu gibi

kronik hipoksi yaratan durumlara bagli olarak goralar.



Polisitemi

Beraberinde sivanotik kalp hasta olan hastalarda hiperviskositeye
bagli basagrisi ,siyanozda artis,azalmis egzersiz toleransi ve inmeye

neden olur.

Tedavi ;
> Flebotomi
> Parsiyel exchange transfuzyon



Beyvaz Kan Hucreleri (BK)

BK bozukluklarinin hicbiri kalp hastaligi olan hastalara 6zgl degildir.

Notropeni,notrofil disfonksiyonu ; ciddi bakteriyel enfeksiyon

Lenfositopeni ve lenfosit disfonksiyonunda ; viral ve fungal enfeksiyon




Beyaz kan hucreleri (BK)

Notropeni yapan ilaglar ;
Kardivaskuler ilaclar :kaptopril,hidralazin,metal dopa, prokainamid ,propranol,kinidin
Diliretik :asetozalamid ,klortiyazid,hidroklortiyazid

Antibiyotik :kloramfenikol ,sulfanamid,penisilin

Analjezik ve anti-inflamatuvar ilac:indometazin ,fenasetin,aminoprin ,dipiron
Sfenilbutazon,penisilamin ,altin tuzlari

Diger :propiltiourasil ,allopurinol,klorpromazin,fenotiyazin,kemoteraik ilaclar.



Beyaz kan hicreleri (BK)

Losemi tedavisinde kullanilan ;
Daunorubisin ve doksorubisin (antrasiklin grubu) ilaclari kardiyotoksik etkileri vardir.

Eger 550 mg /m2 den fazla verilmesi toksik etkileri hizla goralur

Aritmi ve konjestif kalp yetmezligi klinik olarak toksisiteyi gosterir.




Hemostaz

Thrombositopeni ve Trombosit Disfonksiyonu;

Trombosit sayisinin <150 000 mcL olmasi

Petesi ,purpura ,mukoza ve deride kiicik ekimotik lezyonlar klinik bulgulari
olusturur.




Hemostaz
Sivanotik Kalp Hasta olan hastalarda yaygin gorultr, burada direkt olarak
dusuk oksijen saturasyonuna, polistemiye ve dolasimdaki trombosit dmrinin
azalmasina bagli oldugu dustunidlmektedir.

Ciddi trombositopeni <50 000 mL nadiren gorulur,

Bunun nedeni tam olarak bilinmiyor,ancak yasam dongusunin kisaligina bagl
oldugu dusunulmekte

Spontan kanama gorulebilir,asiri kanama cerrahi ya da yaralanmaya bagli
olabilir.

Tedavide hipoksi ve polistemiye yoneliktir.

Transflizyon nadiren gerekir.



Hemostaz

Asiyanotik kalp hastaligi olan cocuklarda platelet fonksiyon bozuklugu beraber
gorulebilir.

Bu durum hafif ve de cogu hastada anlamli bir klinik belirti gostermez.




Kardiyopulmoner Baypass (KPB)

Perioperatif kanama onemli komplikasyondur.(%2-5 oraninda)
Kanama sebeplerinden en 6nemlisi inkomplet cerrahi hemostazidir.

Geri kalan hastalarin ¢esitli edinilmis hemostatik kusurlari oldugu
kaydedilmistir.

En yaygin olani edinilmis gecici trombosit disfonksiyonudur.

Disfonksiyonun nedeni muhtemelen trombositlerin oksijenatortin sentetik
yuzeyleri ve bazi prosedurlerde kullanilan hipotermiye temas etmesinden

kaynaklanmaktadir.



Kardiyopulmoner Baypass (KPB)

Platelet kusurlari gecicidir.

Kardiyopulmoner bypass (KPB) sonrasi cogunlukla 2 ile 4 saat sonrasinda kanama zamani
normale doner.

Baska hemostatik kusurlar ise koagulasyon faktorlerinin hemodulisyonu heparin,hiperfibrinolizis
,kalitsal kanama bozukluklari,karaciger hastaliklarina bagl kougulopatilerdir.

Koagulasyon faktorlerinin hemodulisyonu genellikle KPB den 12 — 24 saat sonrasinda
kendiliginden duzelir.

Hiperfibrinolizis kanamaya sebebiyet verebilir, ancak KBPden sonra suresi kisaldigl calismalarda
tespit edilmistir ,6zellikle siyanotik kalp hastaligi olan hastalarda .



Kardiyopulmoner Baypass (KPB)

KPB ve acik kalp ameliyat olacak Hemofili A ve B, F 9 eksikligi, F7
eksikligi ve von Willebrand hastaligi olanlarda ameliyat boyunca ve
ameliyattan 2 hafta sonrasina kadar replasman tedavisi gerekmektedir.

Faktor 8 ve Faktor 9'a karsi inhibitorlerin varhgi, her turla elektif
cerrahi icin mutlak bir kontrendikasyondur .



Kardiyopulmoner Baypass (KPB)

KPB sirasida kanama olmasi halinde ya da KPB sonrasinda trombosit

sayisi,kanama zamani,PT, aPTT, fibrinojen, Euglobulin Pihti Lizis Stresi
fibrin

yikim Urtnlerine bakmak gerekir.

Tedavi kanama nedenine yonelik trombosit transfuzyonu
JKriyopresipitat,taze

donmus plazma verilmesidir.



Kardiyopulmoner Baypass (KPB)

Siyanotik kalp hastaligi olan cocuklarda asiri hemoliz olmasi halinde
antifibrinolitik ilac olan aminokaproik asid kullanilabilir.

Traneksamik asid cocuklarda kullanilabilir ancak tam olarak cocuklardaki etkisi
degerlendirilememistir.

Aprotinin (proteaz inhibitori) ve vasopressin ise daha cok yetiskinlerde kullanilir.



Koagulasyon Bozukluklari

PLATELET FiBRIN YIKIM FiBRINOJEN
SAYISI UROUNLERI

Vit K eksikligi UZAR UZAR

Karaciger +/-AZALIR UZAR UZAR YOK +/-AZALIR
hastaliklari

DIC AZALIR UZAR UZAR VAR AZALIR
Dilusyonel AZALIR UZAR UZAR YOK AZALIR
kougulopati

Heparin N N UZAR YOK N



Vitamin K Eksikligi

Biliyer obstruksiyon,yag malabsorbsiyonu, K vitaminden fakir diyet,vit k
antagonist (kumarin ilaclari vs.) kullanimina bagl olabilir .

Faktor 2,7,9,10 etkilenir ve PT ve aPTT de uzama gorulur.

Tedavide K replasmani (1-5 mg K1 oksid IV / SC verilir,IM yapilmaz )
Ciddi kanamasi olan hastaya TDP (10-15 ml/kg ) verilebilir.




Karaciger Hastaliklari

Koagulasyon faktoerlerinin cogunlugunun uretim yeridir .

Sadece VWF endotelyal hiicre ve megakaryositlerde sentezlenir.Ayrica Faktor 8
ekstrahepatik hicrelerde de sentezlenir.

Karacigerde patoloji olmasi halinde koagulasyon parametrelerinde bozukluk
goruldr.

PT, aPTT uzama ,fibrinojen de azalma ,hipersplenizm yoksa platelet degerleri
normal olarak gorulir.



Yaygin damar ici pthtilasma (DIC)

Bu edinilmis koagulopati sepsis ve kardiyojenik sok gibi nedenlere bagli olarak
goruldr.

Genellikle bu sok (septik ve kardiyojenik) ve hipoksi ve asidemi ile birlikte doku
hasarina ve zayif doku perfiizyonuna neden olan herhangi bir klinik durumdan
dolayi pihtilastiran faktorler salinir.

Fibrinojenin fibrine dontsim hizinin artmasiyla pihtilasma mekanizmasinin
intravaskuler aktivasyonu olusur.

Bu islem sirasinda fibrinojen yogunlasmasi, faktor 2, 5 ve 8 ve kan trombositleri
kullanitlir.

Fibrinolitik mekanizma da aktive edilir.



Yaygin damar ici pthtilasma (DIC)

Bu nedenle, DIC'li patentlerin hemorajik diyatezi vardir, ancak trombotik bir olayi
da olabilir.

Laboratuvar bulgulari karakteristiktir ve trombositopeniden olusur; disuk
fibrinojen ve faktor 2, 5 ve 8'den kaynaklanan uzun bir PT ve PTT; ve fibrin yikim
drdnlerinin varhgi gorualdr.

Onemli fibrin birikimi varsa, kirmizi hiicrelere zarar verebilir ve mikroanjiyopatik
hemolitik anemi

olur.



Yaygin damar ici pthtilasma (DIC)

Bu durumun tedavisi DIC'yi etkili bir sekilde kontrol edecektir.

Kan bileseni tedavisi aktif kanama olan hastada gerekli olabilir ve trombositler
(trombositopeni

icin), kriyopresipitatlar (hipofibrinojenemi icin) ve TDP'den (diger pihtilasma faktoru
kusurlari

icin) olusabilir.

Trombotik derlemesi olan hastalar disinda heparin nadiren kullanilir. Antifibrinolitik
ilaclar

kullanilmaz ve kontrendikedir.



Tromboz

Tromboembolik hastalik(TEH) , endotel ve endokardiyal yaralanmasi olan
hastalarda,

anevrizmalarda ve kan damarlarinin azalmasi veya yoklugu nedeniyle buyuk
damarlarda

gorulebilir.

Cocuklarda TEH'in en yaygin nedeni, arteriyel tromboz, miyokardiyal duvar
trombozu, venos

trombozu ve merkezi sinir sistemi ve pulmoner emboli hastaliklarina neden
olabilecek

damarlarin yaralanmasidir.



Tromboz

Birkac hastada hemostatik mekanizmada TEH'e izin veren bir kusur olabilir.
Dogal antikoaguilanlar antitrombin 3 (AT 3), protein C, protein S, heparin kofaktor
2 veya fibrinolitik protein plazminojenin edinilmis veya kalitsal bir eksikligi bir

tromboz diyatezi ile iliskili olabilir.

Cocuklarda bu anormalliklerin tam sikhgi bilinmemektedir.




Tromboz

Ancak TEH'li cok sayida yetiskin hastada yapilan ¢calismalar, vakalarin% 20 -
25'inin bu proteinlerin bir veya daha fazlasinda kusurlari oldugunu ortaya
koymaktadir.

Ek olarak, = lupus antikoagtlani " ve antikardiolipin antikorlari olan hastalar da
TEH'e yatkindir.

Son olarak, enflamasyon ve neoplazi gibi bazi stirecler, yuksek
seviyelerde plazminojen aktivator inhibitori ve antiplazminlerin varhgi

nedeniyle kusurlu bir fibrinolitik mekanizmaya neden olabilir.



Tromboz

TEH'li bir cocugun laboratuvar degerlendirmesi karmasiktir.

Guvenilir bir tarama testi mevcut degildir.

Spesifik testlere ihtiyac vardir. Genel olarak, cocuklarda TEH olaylarinin cogu kan
damarlarindan

veya kalp hasarindan kaynaklanir.

Cocugun tekrarlayan TEH'si varsa, ayrintili bir laboratuvar degerlendirmesi
belirtilir.

Protein C, protein S, AT3 ve plazminojenin aktivitelerinde kalitsal eksikliklerin
cogu durumda

otozomal dominant olarak kaltildigi gortlmektedir.



Tromboz

Edinilmis kusurlar karaciger hastaliklarinda, K vitamini eksikliginde ve
hemodillsyon ile gorulebilir.

Tum bu inhibitor proteinleri ve fibrinolitik protein (plazminojen)
Protein C, Protein S ve K vitaminine bagimli proteinler karacigerde
sentezlenir

Yalnizca ATIII ektrahepatik dokularda uretilir.



Tromboz

Major TEH tedavisi trombektomi / embolektomi, antikoaglilasyon, tromoliz veya antitrombosit
ilaclardan olusur. Antikoagtlasyon, heparin veya kumarin ilaci (6rn. Warfarin) ile yapilir.

Heparin, hizli etki baslangici ve diizenleme kolayligi nedeniyle tercih edilen akut trombotik

olaylarin ilacidir.

Bununla birlikte, intravenoz veya subkutan yolla verilmelidir. Uzun sireli antikoagilasyon icin
varfarin gibi oral K vitamini antagonisti kullanilir. Antikoagtlasyon laboratuvarda heparin icin PTT

ve warfarin icin PT kullanilarak izlenir.



Tromboz

Genel olarak, heparin kullanildiginda PTT normal 1,5 veya 2,0 kati olmalidir.

Ayni genel kurallar gecmiste Warfarin tedavisinin, yani normal kontrol PT'nin 1.5
ila 2.0 katinin izlenmesi icin kullaniimistir.

GUnumuzde tim laboratuvar ve antikoagulasyon klinikleri, warfarin tedavisini
izlemek icin uluslararasi normallestirilmis orani (INR) ile izlenmektedir.




Tromboz

INR, pthtilasma testinde kullanilan tromboplastinin uluslararasi duyarhlik
indeksinin (ISI) PT oraninin (hastanin PT'sinin kontrol PT'ye bolinmesi) glicline
yukseltilmesiyle hesaplanir.

Bu teknik PT'yi dlinya capinda standartlastirmak icin kullanilir.




Tromboz

Onerilen INR dizeyileri ;

Venoz trombozun profilaksisi ve tedavisi, pulmoner embolizm, sistemik emboli,
doku kalp kapakciklari, kalp kapak hastaligi ve atriyal fibrilasyonun onlenmesi ve
2.0ila 3.0 INR 6nerilmektedir.

Mekanik protez kalp kapakciklariicin 2.5 ila 3.0 INRGnerilir ve tekrarlayan sistemik
emboliicin 3.0 ila 3.5 INR Onerilir.

Trombolitik tedavi sinirli sayida cocukta kullaniimistir; ancak, lizis ile kan
pthtilarinin giderilmesinde bu yaklasim etkili gorinmektedir.



Tromboz

Mevcut ilaclar arasinda streptakinaz, Grokinaz ve tPA bulunur.
Streptokinaz ve lrokinaz, dolasimdaki plazminojeni aktif litik anzim
plazmine donustururken, tPA 6nce fibrine baglanir ve daha sonra
plazminojeni plazmine donustarar.

Tdm fibrinolitik ajanlar bir yan etki olarak kanamaya neden olabilir.



Tromboz

Antiplatelet ilaclar esas olarak arteriyel trombozun énlenmesinde kullanilir.

Aspirin en sik kullanilan ilactir.

Cocuklarda aspirin Kawasaki hastaliginda kullanilir ve koroner arter oklizyonundan
kaynaklanan miyokard infarktistnin onlenmesinde etkili oldugu bildirilmektedir.

Bununla birlikte, Kawasaki hastaliginda koroner anevrizmalarin en etkili tibbi
tedavisi bilinmemektedir.

Aspirin ve Warfarinin bir kombinasyonunu kullanilmakta, ancak dipiridamolle ilgili
cok fazla bilgi yok



