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erediter sferositoz (HS), kalıtsal hemolitik bir anemi olup spektrin,
ankirin ve β-spektrinin bağlanma kusuruna bağlı olarak oluşan kı-
salmış eritrosit yaşam süresiyle sonlanan membran defekti ve ke-

mik iliği kompansasyonuyla ilişkilidir.1,2 HS, asemptomatik durumdan
transfüzyon bağımlısı hayatı tehdit eden anemiye kadar değişen dereceler-
de geniş bir klinik yelpazeye sahiptir. Hemolizin kendisi kardiyopulmoner
baypasın (KPB) indüklediği kritik yan etkilerden3,4 biridir ve özellikle
KPB’ın eritrosit membranını zayıflatmakta ve eritrosit ömrünü azaltmakta5

Herediter Sferositozlu Bir Hastada
Açık Kalp Cerrahisi-Bentall Prosedürü

ÖZET He re di ter sfe ro si toz, ge ne tik ola rak ge çiş gös te ren ve he mo li tik ane miy le son la nan kır mı zı
kan hüc re le ri nin mem bran pro te in le ri nin bo zuk lu ğu dur. Ya pı sal ve fonk si yo nel bo zuk luk lar 
kır mı zı kan hüc re le ri nin da ya nık lı lı ğın da, de vam lı lı ğın da ve es nek li ğin de azal ma ya ne den ola rak
sfe ro si toz la rın olu şu muy la so nuç la nır. Sfe ro si toz ken di ni ane mi, sa rı lık ve sple no me ga li ile gös ter -
mek te dir. He re di ter sfe ro si toz da za ten var olan ane mi kalp ak ci ğer ma ki ne si nin cid di yan et ki le rin -
den bi ri olup bu has ta lı ğa se kon der da ha da de rin leş mek te dir. 12 yıl ön ce he re di ter sfe ro si toz
ne de niy le sple nek to mi ya pı lan 39 ya şın da bir has ta da açık kalp cer ra hi si uy gu la na rak Ben tall pro -
se dü rü ile asen den aor ta 30 mm Dac ron greft ile na tiv aort ka pa ğı me ka nik kalp ka pak la rep la se
edil miş tir. Ya şam sü re le ri za ten kı sa olan erit ro sit ler ne de niy le greft ve ka pak ile da ha faz la he mo -
li ze uğ ra mış ve has ta pos to pe ra tif 2. ay da ane mi ne de niy le kan trans füz yo nu na ih ti yaç gös ter miş -
tir. Yak la şık 4 ay son ra da he mo li tik ane mi ne de niy le ya şa mı nı yi tir miş tir.

Anah tar Ke li me ler: He re di ter sfe ro si toz, kar di yo pul mo ner bay pas, ben tall pro se dü rü

ABS TRACT He re di tary sphe rocy to sis is a ge ne ti cally de ter mi ned red blo od cell mem bra ne pro te -
in di sor der re sul ting in he moly tic ane mi a. Struc tu ral and func ti o nal di sor ders of red blo od cells re-
sult in the for ma ti on of sphe rocy tes, which lack the strength, du ra bi lity, and fle xi bi lity to with stand
the stres ses of the cir cu la ti on. Sphe rocy to sis shows it self with ane mi a, ja un di ce and sple no me galy.
Ane mi a, which is al re ady se en in he re di tary sphe rocy to sis, is a se ri o us si de ef fect of the he art-lung
mac hi ne and ac cen tu a tes se con dary to it. Whi le es tab lis hing open he art sur gery, as cen ding aor ta and
na ti ve aor tic val ve re gar ding Ben tall pro ce du re we re rep la ced with mec ha ni cal he art val ve and
Dac ron graft in a 39-ye ar-old man with he re di tary sphe rocy to sis twel ve ye ars af ter sple nec tomy.
Be ca u se of the short li fe span of the eryt hrocy tes, the pa ti ent was ex po sed to he moly sis du e to graft
and mec ha ni cal he art val ve and ne eds blo od trans fu si on se con dary to ane mi a in pos to pe ra ti ve se -
cond month. Af ter the pro ce du re, he di ed in fo urth month be ca u se of the he moly tic ane mi a.
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ol du ğu bil di ril mek te dir. Bu yüz den pe ri o pe ra tif he-
mo liz özel lik le HS has ta la rın da açık kalp cer ra hi sı-
ra sın da cid di bir so run ola rak sık lık la kar şı mı za
çık mak ta dır. Biz bu ra da aort ka pak yet mez li ği ve
asen den aor ta anev riz ma sı (AA A) ne de niy le cer ra -
hi ola rak te da vi edi len ve Ben tall pro se dü rü ya pı lan
HS’lu bir has ta yı sun mak ta yız.

OL GU SU NU MU
İki ay dır efor disp ne si olan 39 ya şın da er kek has ta
has ta ne mi ze ge nel düş kün lük, çar pın tı ve disp ne
şika yet le riy le ka bul edil miş tir. Bu has ta da HS ta nı -
sı 27 ya şın da ko nul muş olup kli nik ane mi bul gu la -
rı ve trom bo si to pe ni ne de niy le sple nek to mi ya pıl -
mış tır. Da ha son ra la rı he ma to lo jik pa ra met re le ri
dü ze len has ta da 3 yıl son ra izo le aort ko ark tas yo nu
ne de niy le cer ra hi ola rak ya ma ile aor top las ti ya pıl -
mış tır. Ta kip sı ra sın da kli ni ği mi ze ya ta na ka dar bir
di ğer pa to lo ji sap tan ma mış tır. He ma to lo jik in ce le -
me de he mog lo bin se vi ye si 14.9 g/dl, he ma tok rit 
se vi ye si %46.7 ve re ti kü lo sit sa yı sı %4 ola rak bu-
lun muş tur. Fi zik mu a ye ne de gö ğüs üze rin de yük-
sek fre kans lı di as to lik üfü rüm du yul muş tur ve
eko kar di yog ra fi de cid di aor tik yet mez lik le be ra ber
aor tik di la tas yon tes pit edil miş tir. Bil gi sa yar lı to-
mog ra fi de asen den aor ta 6.1 cm ola rak bu lun muş -
tur.

Me di an ster no to mi yi ta ki ben pro fi lak si de Me-
til pred ni so lon (200 mg) ve ri le rek sağ at ri yal-fe mo -
ral ka nü las yon la KPB’gi ril di. Bra ki yo se fa lik ar te rin
he men al tın da çı kan aor ta ya ko nan kros klemp
son ra sı an teg rad ve ret rog rad kar di yop le ji ile kar di-
yak ar rest sağ lan dı. Asen den aor ta kros klem pin
he men al tın dan ta ma men çı ka rıl dık tan son ra ko-
ro ner ağız lar re imp lan tas yon ama cıy la ha zır lan dı.
Asen den aor ta ve aor tik ka pak ka pak lı kom po sit
greft (30 mm in ter vas cu lar, No.25 St Ju de val ve) ile
de ğiş ti ri le rek ko ro ner ori fis ler di rekt ola rak aor tik
gref te imp lan te edil di (Ben tall pro se dü rü). Sol ven-
tri kül ve sol at ri yum dan ha va çı ka rıl dık tan son ra
KPB’tan çı kıl dı. Pro ta min ve ril dik ten son ra he mos-
taz kon tro lü nü ta ki ben has ta ru tin bir şekil de ka pa-
tıl mış tır. Mi yo kar di yal ko ru ma kros klemp sı ra sın-
da in ter mi tant uy gu la nan ilk so ğuk kris ta lo id ar ka -
sın dan so ğuk kan ve en son ola rak uy gu la nan sı cak
kan kar di yop le ji siy le ya pıl mış tır. KPB sı ra sın da

mem bran ok si je na tör (JOS TRA) kul la nıl mış olup
KPB dev re le ri he pa rin kap lıy dı. Bu ame li yat es na -
sın da has ta 24°C’e so ğu tul muş tur. Pri me so lüs yo -
nu na 1 üni te kan ek len miş olup pos to pe ra tif dö -
nem de sa de ce iki uni te erit ro sit süs pan si yo nu ve-
ril miş tir. KPB sı ra sın da ve ya son ra sın da he mo li tik
ve ya va so-ok lu sif bir komp li kas yon göz len me miş -
tir. 

Pos to pe ra tif dö nem so run suz sey ret miş olup
pos to pe ra tif 2. haf ta da has ta ta bur cu edil miş tir.

TAR TIŞ MA
He mo li tik ane mi ler de te mel özel lik nor mal de 120
gün olan erit ro sit ya şam sü re si nin azal mış ol ma sı -
dır. Erit ro sit le rin er ken par ça lan ma sı mem bra ne
anor mal lik le ri, en zim ek sik lik le ri, he mog lo bin bo-
zuk luk la rı gi bi kor pus kü ler anor mal lik ler ya da im-
mu ne, non-im mun me ka niz ma lar gi bi eks tra kor -
pus kü ler anor mal lik ler so nu cun da or ta ya çı ka bi lir.
He mo li tik ane mi oluş tu ran erit ro sit içi ne den le rin
alt gru bu olan HS, spe si fik anor mal lik ler le sey re -
den  bir mem bran de fek ti dir.

HS’nin ta nı sı ve kli nik te da vi si son 30 yıl dır
za man la de ğiş miş tir ve araş tır ma cı lar kır mı zı hüc-
re le rin ya pı sal or ga ni zas yo nu nu an la ma ya ça lış -
mış lar dır. Anor mal kır mı zı kan hüc re mor fo lo ji si
(azal mış hüc re öm rü ile so nuç lan mak ta) spek trin,
an ki rin, band3 ve pro te in 4.1’de ki ek sik li ğe ve ya
dis fonk si yo na bağ lı dır. Cid di he mo li tik ane mi et-
ki le nen mem bran pro te in le rin de ki azal ma nın bü-
yük lü ğü ile il gi li dir.1 Oto zo mal do mi nant HS an ki -
rin, band 3 ve spek trin ge nin de ki pri mer mu tas -
yon lar la iliş ki li bu lun muş ve spek trin ge nin de ki bu
pri mer mu tas yon lar se kon der ku sur la ra ne den ol-
mak ta dır.2

Aort ko ark tas yon lu has ta lar da prok si mal aor-
ta da hi per tan si yon ve me di yal de je ne ra tif has ta lık
bu lu nur, bu da aor ta nın bu seg men tin de anev riz -
ma ve di sek si yon olu şu mu na ne den olur. 1928 yı-
lın da Ab bott aor tic ko ark tas yon lu has ta lar da bu
seg ment te ki di sek si yon ora nı nı se kiz kat da ha faz -
la bul muş lar dır.6

Aor tik di la tas yon ope ra tif tek nik ten ve ame li -
ya tın ba şa rı lı olup ol ma dı ğın dan ba ğım sız ola rak
ko ark tas yon ona rı mın dan yıl lar son ra gö rü le bi lir,



di sek si yon dan ve rüp tür ne de niy le ölüm le so nuç -
la na bi lir. Has ta la rın %9’un da anev riz ma lar aort ko-
ark tas yo nu nun dü zel ti ci ame li ya tın dan yıl lar son ra
mey da na ge le bi lir ve eğer te da vi edil mez se mor ta -
li te ora nı %36’dır.7

Pre o pe ra tif yük sek gra di en te sa hip aort ko ark -
tas yon lu has ta lar özel lik le asen den aor ta da anev-
riz ma olu şu mu açı sın dan risk al tın da dır ve ye tiş kin
dö nem de ko ark tas yon ona rı mın dan son ra özel lik -
le he mo li ze yat kın HS gi bi yan daş mor bi di te fak-
tör le ri ne sa hip has ta la rın geç aor tik komp li kas-
yon lar açı sın dan sı kı ta ki bi ge rek li dir.

HS’lu has ta la rın erit ro sit le rin de ki ek sik lik so-
nu cun da erit ro sit ler da ha fra jil dir ve yü zey ala nı ve
sfe rik leş me de ka yıp ile so nuç la na rak mem bran ve-
zi kül le ri ni ya vaş ya vaş kay be der ler. Bu sfe ro ik kır-
mı zı kan hüc re le ri nin de for mas yon ye te nek le ri
kı sıt lı dır, çün kü ve nöz sir kü las yon bo şa lan sple nik
si nüs ler de ki en do tel hüc re le ri ara sın da yer alan kü -
çük por lar dan geç me ye te nek le ri ni kay be der ler, bu
hüc re ler za ten sple nik pul pa da ya ka la nır lar.

Sple nek to mi her ne ka dar nor mal bir olay ol-
ma sa da kır mı zı kan hüc re le rin öm rü nü önem li de-
re ce de uza tan ve he mo li zi azal tan et ki li bir yön-

tem dir.8 Cid di HS’da kli nik gös ter ge ler ve komp li -
kas yon lar bir hay li azal mış tır, an cak baş ta Strep to -
coc cus pne u mo ni a e gi bi kap sül lü or ga niz ma la rın
ne den ol du ğu ve ya şa mı teh dit eden sep sis le so nuç-
lan ma sı açı sın dan art mış bir risk mev cut tur. Her ne
ka dar HS’lu has ta lar da sfe ro si toz sple nek to mi den
son ra de vam et se de he mo liz ha fif le mek te dir. Bu-
nun la bir lik te art mış os mo tik ve me ka nik fra ji li te
tüm ya şam bo yun ca de vam et mek te dir. Da ha ev -
vel ya pı lan ya yın lar HS’lu has ta lar da açık kalp cer-
ra hi si ön ce si cid di he mo liz den ko run mak için
sple nek to mi yi tav si ye et mek te dir ler. Me ka nik ka-
pak lar re o pe ras yon ris ki ni azalt mak için ter cih edi-
le bi lir.9

Bu has ta da za ten sple nek to mi ya pıl mış tı ve
pos to pe ra tif iz lem kon van si yo nel kalp cer ra hi si
uy gu la nan has ta lar la ay nı se yir dey di. Bu nun la
bir lik te has ta pos to pe ra tif dör dün cü ay da he mo -
li tik ane mi ne de niy le ek si tus ol du. So nuç ola rak
kon van si yo nel KPB, Ben tall gi bi bü yük ame li yat -
lar ve pe ri o pe ra tif se yir HS’lu has ta lar da her ne
ka dar so run suz sey ret se de, he mo li tik ane mi ha ya -
tı teh dit eden bir so run ola rak kar şı mı za çı ka bil -
mek te dir.
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