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Gilbert Sendromlu ve Hiperlipidemili Adolesan Hastada Aort
Kapak Replasmani

Aortic Valve Replacement in a Juvenil Patient with Gilbert Syndrome and
Hyperlipidemia
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Oz

Gilbert Sendromu, bilirubinin kandan hepatositlere anormal sekilde
up-take edilisi nedenli indirekt bilirubin diizeyinde ondiilan
yiikselme goriilmesidir. Aort darligi, hiperlipidemi ve Gilbert
Sendromu tanili 16 yasindaki erkek hastada kardiyopulmoner
bypass esliginde yapilan mekanik aort kapak replasmani, erken ve
orta dénem postoperatif bulgular1 sunmaktayiz.

Anahtar Kelimeler: Adolesan, Aort Kapak Replasmani, Gilbert
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Abstract

Gilbert Syndrome is the ondulant elevation of indirect bilirubin level
due to abnormal up-take of the bilirubin by hepatocytes. We
introduce the early and mid-term results of the aortic valve
replacement under cardiopulmonary bypass in a 16 year-old male
patient diagnosed with aortic stenosis, hyperlipidemia and Gilbert
Syndrome.
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Giris

Gilbert  Sendromu,  bilirubinin ~ kanda
hepatositlere anormal sekilde up-take edilisi nedenli
indirekt bilirubin diizeyinde ondiilan yiikselme
goriilmesidir. Insidans1 %3-10"dur (1). Erkeklerde
sik olarak, rutin kan tetkiklerinde indirekt bilirubin
diizeyinde hafif yiikselme, normal AST, ALT ve
normal boyutta karaciger ile ¢ogunlukla insidental
olarak tani alir. Yorgunluk, aglik, susuzluk, mental
stres, enfeksiyonlar kandaki indirekt bilirubin
yiiksekligini arttirabilir. Aort darligt ve Gilbert
Sendromu tanili 16 yasindaki erkek hastada
kardiyopulmoner bypass esliginde yapilan mekanik
aort kapak replasmani, postoperatif erken ve orta
donem bulgulart sunmaktayiz.

Olgu

16 yasinda 86 kg erkek hastaya, konjenital
bikiispit aort kapak tanistyla dogumunu takiben ve
10 yasinda balon anjiyoplasti uygulanmis. Takiben
geligsen ve progresyon gosteren, 2. derece aort kapak
yetmezligi sonrasi ileri tetkik ve tedavi amaciyla
bolimiimiize bagvurdu. Senkop, gogiis agris1 yoktu.
Hastaya rutin kan testlerinde indirekt bilirubin
degerinde ondiilan yiikseklik nedeniyle 10 yasinda
Gilbert Sendromu tanis1 konulmustu. Soy ge¢miste,
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Gilbert Sendromu Oykiisii  yoktu. Ailesinden
aydinlatilmig onam Temmuz 2016’da alind1.

Yapilan ekokardiyografide EF %60, sol ventrikiil
sistol sonu ¢ap1 47 mm, sol ventrikiil diyastol sonu
¢ap1 27 mm, ortalama 35 mmHg ve maksimum 66
mmHg gradiyentli aort darligi, 2. derece aort
yetmezligi mevcuttu. Asendan aort ¢ap1 normaldi.
Total bilirubin 3.04 mg/dL (0.3-1.3 mg/dL), direkt
bilirubin 0.36 mg/dL (0-0.4 mg/dL), indirekt
bilirubin 2.68 mg/dL (0.1-0.9 mg/dL), ALT, AST,
LDH, hemoglobin, aptt, INR, glukoz, hepatit
markerleriyse normaldi. LDL 37 mg/dL (<110
mg/dL), trigliserit 186 mg/dL (30-110 mg/dL) idi.
Kardiyopulmoner bypass (CPB) esliginde 32 °C’de
23 no mekanik kapak ile aort kapak replasmani
yapilan hastanin aort klemp zamani 45 dak, CPB
stiresi 68 dakika idi. Postoperatif 4. saatte ekstiibe
edilen hastanin ciddi diizeyde drenaji olmadi. Vaka
siras1 ve sonrasinda ABO uyumlu 3 {inite eritrosit
stispansiyonu alan hastanin en yiiksek total bilirubin
degeri 12.4 mg/dL (0.3-1.3 mg/dL), direkt bilirubin
degeri 3.7 mg/dL (0-0.4 mg/dL), indirekt bilirubin
degeri 8.7 mg/dL (0.1-0.9 mg/dL) ile postoperatif
11. Giinde tespit edildi. Total ve direkt bilirubin
degerlerin preoperatif diizeylere gerilemesi ise
postoperatif 21. giinde gerceklesti. Varfarin baslanan
hastada INR takibinde belirgin sorun olmadi. LDL
ve trigliserit degerlerinde belirgin artig gézlenmedi.
Postoperatif 1. ayda perikardiyal efiizyon igin tiip
perikardiyostomi yapildi. LDL ve trigliserit
yiiksekligi i¢in lipid distiriicii diyet ve endokrin
boliimii takibi onerildi. Postoperatif 3. ve 6. ayda,
LDL ve trigliserit degerlerinde, diyete bagl olarak
tlimli diigiis gorildii.
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Tartisma

Gilbert  Sendromunda indirekt  bilirubin
diizeyinde  ondiillan  yiikseklik,  yorgunluk,
enfeksiyon, stres, diisiik kalorili diyet ile

belirginlesebilir (1). Sarilik, artan indirekt bilirubin,
normal karaciger fonksiyon testleriyle hemolizden
ayrilir (1). Preoperatif yiiksek bilirubin diizeyinin,
postoperatif multiorgan yetmezligine yol agmasiyla
orantili bulunmugtur (2). Child-Pugh klas B
hastalarin CPB sonras1 yiiksek mortalite oranlari ile
takip edildigi literatiirde bildirilmistir (3). Acik kalp
cerrahisinde CPB, bu hasta grubunda giivenle
uygulanabilse de Gilbert Sendromu sonrasi bilirubin
diizeyleri yakin takip edilmelidir. Yani1 sira mekanik
kapaga bagh hemoliz ile, bilirubin diizeyi daha da
artabilir ve Gilbert Sendromu olan hastada bilirubin
diizeylerinin daha da yakin takip edilmesi uygun bir
stratejidir. Ayrica artmis Dbilirubin diizeyinin,
ateroskleroz riskini azalttigi Ongoriilse de (4,5),
literatiirdeki  diger hastalardan farkli olarak
hastamizda kan lipid degerlerinde de yiikseklik
olmasi sebebiyle lipid diisiiriicii diyet hastamiza
onerildi. Uzun vadede lipid profili takibi ve
gereginde medikal tedavi, hastanin gelecekte olasi
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koroner kalp hastaligina yakalanmasinin Oniine
gegebilir ya da rutin tarama tetkiklerinin, yiiksek
riskli hasta profilinde olusu sebebiyle daha erken
uygulanmasi sayesinde olasi koroner kalp hastaligi
erken teshis edilebilir.

Hasta Onam: Hasta onami 01.07.2016 tarihinde
almmugtr.
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