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Herediter Sferositozlu Bir Hastada
Acik Kalp Cerrahisi-Bentall Prosediirii

Open Heart Surgery in A Patient with
Hereditary Spherocytosis-Bentall Procedure:
Case Report

OZET Herediter sferositoz, genetik olarak gecis gosteren ve hemolitik anemiyle sonlanan kirmizi
kan hiicrelerinin membran proteinlerinin bozuklugudur. Yapisal ve fonksiyonel bozukluklar
kirmizi kan hiicrelerinin dayanikliliginda, devamliliginda ve esnekliginde azalmaya neden olarak
sferositozlarin olusumuyla sonuglanir. Sferositoz kendini anemi, sarilik ve splenomegali ile goster-
mektedir. Herediter sferositozda zaten var olan anemi kalp akciger makinesinin ciddi yan etkilerin-
den biri olup bu hastaliga sekonder daha da derinlesmektedir. 12 yil 6nce herediter sferositoz
nedeniyle splenektomi yapilan 39 yasinda bir hastada agik kalp cerrahisi uygulanarak Bentall pro-
sediirii ile asenden aorta 30 mm Dacron greft ile nativ aort kapag: mekanik kalp kapakla replase
edilmistir. Yasam stireleri zaten kisa olan eritrositler nedeniyle greft ve kapak ile daha fazla hemo-
lize ugramis ve hasta postoperatif 2. ayda anemi nedeniyle kan transfiizyonuna ihtiyag¢ gostermis-
tir. Yaklagik 4 ay sonra da hemolitik anemi nedeniyle yagamini yitirmistir.

Anahtar Kelimeler: Herediter sferositoz, kardiyopulmoner baypas, bentall prosediirii

ABSTRACT Hereditary spherocytosis is a genetically determined red blood cell membrane prote-
in disorder resulting in hemolytic anemia. Structural and functional disorders of red blood cells re-
sult in the formation of spherocytes, which lack the strength, durability, and flexibility to withstand
the stresses of the circulation. Spherocytosis shows itself with anemia, jaundice and splenomegaly.
Anemia, which is already seen in hereditary spherocytosis, is a serious side effect of the heart-lung
machine and accentuates secondary to it. While establishing open heart surgery, ascending aorta and
native aortic valve regarding Bentall procedure were replaced with mechanical heart valve and
Dacron graft in a 39-year-old man with hereditary spherocytosis twelve years after splenectomy.
Because of the short life span of the erythrocytes, the patient was exposed to hemolysis due to graft
and mechanical heart valve and needs blood transfusion secondary to anemia in postoperative se-
cond month. After the procedure, he died in fourth month because of the hemolytic anemia.
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erediter sferositoz (HS), kalitsal hemolitik bir anemi olup spektrin,
ankirin ve B-spektrinin baglanma kusuruna baglh olarak olusan ki-
salmis eritrosit yasam siiresiyle sonlanan membran defekti ve ke-
mik ili§i kompansasyonuyla iligkilidir."> HS, asemptomatik durumdan
transfiizyon bagimlisi hayat: tehdit eden anemiye kadar degisen dereceler-
de genis bir klinik yelpazeye sahiptir. Hemolizin kendisi kardiyopulmoner
baypasin (KPB) indiikledigi kritik yan etkilerden®* biridir ve 6zellikle
KPB'1n eritrosit membranim zayiflatmakta ve eritrosit dmriinii azaltmakta®
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oldugu bildirilmektedir. Bu yiizden perioperatif he-
moliz 6zellikle HS hastalarinda agik kalp cerrahi si-
rasinda ciddi bir sorun olarak siklikla karsimiza
¢ikmaktadir. Biz burada aort kapak yetmezligi ve
asenden aorta anevrizmasi (AAA) nedeniyle cerra-
hi olarak tedavi edilen ve Bentall prosediirii yapilan
HS’lu bir hastay1 sunmaktayiz.

IOLGU SUNUMU

Iki aydir efor dispnesi olan 39 yasinda erkek hasta
hastanemize genel diiskiinliik, ¢arpint1 ve dispne
sikayetleriyle kabul edilmistir. Bu hastada HS tani-
s1 27 yasinda konulmus olup klinik anemi bulgula-
11 ve trombositopeni nedeniyle splenektomi yapil-
mistir. Daha sonralar1 hematolojik parametreleri
diizelen hastada 3 y1l sonra izole aort koarktasyonu
nedeniyle cerrahi olarak yama ile aortoplasti yapil-
mastir. Takip sirasinda klinigimize yatana kadar bir
diger patoloji saptanmamuigtir. Hematolojik incele-
mede hemoglobin seviyesi 14.9 g/dl, hematokrit
seviyesi %46.7 ve retikiilosit sayis1 %4 olarak bu-
lunmustur. Fizik muayenede gogiis {izerinde yiik-
sek frekansli diastolik iiftiriim duyulmustur ve
ekokardiyografide ciddi aortik yetmezlikle beraber
aortik dilatasyon tespit edilmistir. Bilgisayarli to-
mografide asenden aorta 6.1 cm olarak bulunmus-
tur.

Median sternotomiyi takiben profilakside Me-
tilprednisolon (200 mg) verilerek sag atriyal-femo-
ral kantilasyonla KPB’girildi. Brakiyosefalik arterin
hemen altinda ¢ikan aortaya konan kros klemp
sonrasi antegrad ve retrograd kardiyopleji ile kardi-
yak arrest saglandi. Asenden aorta kros klempin
hemen altindan tamamen ¢ikarildiktan sonra ko-
roner agizlar reimplantasyon amaciyla hazirlandi.
Asenden aorta ve aortik kapak kapakli komposit
greft (30 mm intervascular, No.25 St Jude valve) ile
degistirilerek koroner orifisler direkt olarak aortik
grefte implante edildi (Bentall prosediirii). Sol ven-
trikiil ve sol atriyumdan hava ¢ikarildiktan sonra
KPB’tan ¢ikildi. Protamin verildikten sonra hemos-
taz kontroliinii takiben hasta rutin bir sekilde kapa-
tilmistir. Miyokardiyal koruma kros klemp sirasin-
da intermitant uygulanan ilk soguk kristaloid arka-
sindan soguk kan ve en son olarak uygulanan sicak
kan kardiyoplejisiyle yapilmistir. KPB sirasinda
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membran oksijenatér (JOSTRA) kullanilmis olup
KPB devreleri heparin kapliydi. Bu ameliyat esna-
sinda hasta 24°C’e sogutulmustur. Prime soliisyo-
nuna 1 tnite kan eklenmis olup postoperatif do-
nemde sadece iki unite eritrosit siispansiyonu ve-
rilmigtir. KPB sirasinda veya sonrasinda hemolitik
veya vaso-oklusif bir komplikasyon gozlenmemis-
tir.

Postoperatif déonem sorunsuz seyretmis olup
postoperatif 2. haftada hasta taburcu edilmistir.

I TARTISMA

Hemolitik anemilerde temel 6zellik normalde 120
giin olan eritrosit yasam siiresinin azalmig olmasi-
dir. Eritrositlerin erken parcalanmasi membrane
anormallikleri, enzim eksiklikleri, hemoglobin bo-
zukluklar gibi korpuskiiler anormallikler ya da im-
mune, non-immun mekanizmalar gibi ekstrakor-
puskiiler anormallikler sonucunda ortaya ¢ikabilir.
Hemolitik anemi olusturan eritrosit i¢i nedenlerin
alt grubu olan HS, spesifik anormalliklerle seyre-
den bir membran defektidir.

HS’nin tanis1 ve klinik tedavisi son 30 yildir
zamanla degismistir ve aragtirmacilar kirmizi hiic-
relerin yapisal organizasyonunu anlamaya calis-
mislardir. Anormal kirmizi kan hiicre morfolojisi
(azalmig hiicre 6mrti ile sonuglanmakta) spektrin,
ankirin, band3 ve protein 4.1’deki eksiklige veya
disfonksiyona baghdir. Ciddi hemolitik anemi et-
kilenen membran proteinlerindeki azalmanin bii-
yukligii ile ilgilidir.! Otozomal dominant HS anki-
rin, band 3 ve spektrin genindeki primer mutas-
yonlarla iligkili bulunmus ve spektrin genindeki bu
primer mutasyonlar sekonder kusurlara neden ol-
maktadir.?

Aort koarktasyonlu hastalarda proksimal aor-
tada hipertansiyon ve mediyal dejeneratif hastalik
bulunur, bu da aortanin bu segmentinde anevriz-
ma ve diseksiyon olusumuna neden olur. 1928 y1-
linda Abbott aortic koarktasyonlu hastalarda bu
segmentteki diseksiyon oranini sekiz kat daha faz-
la bulmuglardir.®

Aortik dilatasyon operatif teknikten ve ameli-
yatin bagarili olup olmadigindan bagimsiz olarak
koarktasyon onarimindan yillar sonra goriilebilir,
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diseksiyondan ve riiptiir nedeniyle 6liimle sonug-
lanabilir. Hastalarin %9’unda anevrizmalar aort ko-
arktasyonunun diizeltici ameliyatindan yillar sonra
meydana gelebilir ve eger tedavi edilmezse morta-
lite oran1 %36’dir.”

Preoperatif yiiksek gradiente sahip aort koark-
tasyonlu hastalar 6zellikle asenden aortada anev-
rizma olugsumu agisindan risk altindadir ve yetigkin
donemde koarktasyon onarimindan sonra 6zellik-
le hemolize yatkin HS gibi yandas morbidite fak-
torlerine sahip hastalarin ge¢ aortik komplikas-
yonlar acisindan siki takibi gereklidir.

HS’lu hastalarin eritrositlerindeki eksiklik so-
nucunda eritrositler daha frajildir ve ytizey alani ve
sferiklesmede kayip ile sonuglanarak membran ve-
zikiillerini yavas yavas kaybederler. Bu sferoik kir-
miz1 kan hiicrelerinin deformasyon yetenekleri
kisithdir, ¢iinkd venoz sirkiilasyon bogalan splenik
siniislerdeki endotel hiicreleri arasinda yer alan kii-
¢lik porlardan ge¢cme yeteneklerini kaybederler, bu
hiicreler zaten splenik pulpada yakalanirlar.

Splenektomi her ne kadar normal bir olay ol-
masa da kirmizi kan hiicrelerin 6mriinii 6nemli de-
recede uzatan ve hemolizi azaltan etkili bir yon-

temdir.® Ciddi HS’da klinik gostergeler ve kompli-
kasyonlar bir hayli azalmistir, ancak basta Strepto-
coccus pneumoniae gibi kapsiillii organizmalarin
neden oldugu ve yasami tehdit eden sepsisle sonug-
lanmasi agisindan artmis bir risk mevcuttur. Her ne
kadar HS’lu hastalarda sferositoz splenektomiden
sonra devam etse de hemoliz hafiflemektedir. Bu-
nunla birlikte artmis osmotik ve mekanik frajilite
tim yasam boyunca devam etmektedir. Daha ev-
vel yapilan yayinlar HS’lu hastalarda agik kalp cer-
rahisi 6ncesi ciddi hemolizden korunmak i¢in
splenektomiyi tavsiye etmektedirler. Mekanik ka-
paklar reoperasyon riskini azaltmak i¢in tercih edi-
lebilir.’

Bu hastada zaten splenektomi yapilmist1 ve
postoperatif izlem konvansiyonel kalp cerrahisi
uygulanan hastalarla ayni seyirdeydi. Bununla
birlikte hasta postoperatif dérdiincti ayda hemo-
litik anemi nedeniyle eksitus oldu. Sonug olarak
konvansiyonel KPB, Bentall gibi biiyiik ameliyat-
lar ve perioperatif seyir HS’lu hastalarda her ne
kadar sorunsuz seyretse de, hemolitik anemi haya-
t1 tehdit eden bir sorun olarak kargimiza cikabil-
mektedir.

Bolton-Maggs PH, Stevens RR, Dodd NJ, La-
mont G, Tittersor P, King MJ; Guidelines for
the diagnosis and management of hereditary
spherocytosis. General Haematology Task
Force of the British Committee for Standarts
in Haematology. Br J of Haematol 2004;126:
455-474

lolascon A, Miraglia del Giudice E, Perrotta S,
Allosio N, Morlé L, Delunay J. Hereditary
spherocytosis: from clinical to molecular de-
fects. Haematologica 1998;83:240- 57.

Hansbro SD, Sharpe DA, Catchpole R, Welsh
KR, Munsch CM, McGoldrick JP et al. Hemol-

158

I KAYNAKLAR

ysis during cardiopulmonary bypass: an in vi-
vo comparison of standard roller pumps, no-
nocclusive roller pumps, and centrifugal
pumps. Perfusion 1999;14:3-10.

Nemeto S, Aoki M, Dehua C, Imai Y. Free he-

moglobin impairs cardiac function in neonatal
rabbit hearts. Ann Thorac Surg 2000;69:1484-9.

Nevaril CG, Lynch EC, Alfrey CP, Hellums JD.
Erythrocyte damage and destruction induced
by shearing stress. J Lab Clin Med 1968;71:
784-790

Abbott ME. Coractation of the aorta of
the adult type IIl. Am Heart J 1928; 3: 574-618

von Kodolitsch Y, Aydin MA, Koschyk DH, Lo-
ose R, Schalwat I, Karck M, et al. Predictors of
aneurysmal formation after surgical correction
of aortic coarctation. J Am Coll Cardiol. 2002;
39:617-624.

Chapman RG, Mc Donald LL. Red cell
life span after splenectomy in hereditary
spherocytosis. J Clin Invest 1968 ; 47:2263-
7

Gayyed NL, Bouboulis N, Holder MP. Open
heart operations in patients suffering from he-
reditary spherocytosis. Ann Thorac Surg 1993;
55:1497-1500.

Turkish Medical Journal 2009;3(3)



