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ABSTRACT

Cyanosis refers to a condition where the skin and mucous membrane assume a blue-purple color as a
result of reduced hemoglobin concentration above 5 g/dL. While it may be the indicator of an important
disease related to the cardiovascular, pulmonary or central nervous system, it may also develop with
methemoglobinemia. This review discusses the approach and differential diagnosis for patients
presenting with cyanosis in the light of literature.
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Siyanoz, rediikte hemoglobin konsantrasyonunun 5 gr/dL'den fazla olmasi sonucu cildin ve mukdz
membranlarin mavi mor bir renk almasidir. Kardiyovaskiiler, akciger veya merkezi sinir sistemiyle ilgili
onemli bir hastaligin habercisi olabilecegi gibi methemoglobinemide de ortaya cikabilir. Bu derlemede,
cocukluk doneminde siyanozla gelen hastalara yaklasim ve ayirici taninin yapilmasl, literatiir bilgileri
esliginde tartisiimistir.

Anahtar kelimeler: Siyanoz, cocuk, dogumsal kalp hastalig.
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Girig

Siyanoz, Yunanca'da koyu mavi anlamina gelen ‘kuaneos’ kelimesinden tiiremistir'. Deri
venlerindeki rediikte hemoglobin konsantrasyonunun 5 gr/dL'nin tizerine ¢lkmasiyla, derinin ve
mukdz membranlarin mavi mor bir renk almasidir®. Siyanozun gozle fark edilebilir hale
gelebilmesi icin oksijen satiirasyonunun % 85'in altina diismesi gerekmektedir®. Arteriyel
oksijen satiirasyonun azaldigi ve mukoz mebranlarda da goriilen siyanoza santral siyanoz,
arteriyel oksijen satiirasyonunun normal oldugu ve sadece ekstremitelerde goriilen siyanoza ise
periferik siyanoz adi verilir'.

Siyanoz, kardiyovaskiiler veya solunum sistemiyle ilgili onemli hastaliklarin habercisi olan bir
fizik muayene bulgusudur’. Viicudun bir bolgesinde epidermis ne kadar inceyse ve
pigmentasyon ne kadar azsa, siyanoz o kadar kolay ve erken donemde tespit edilebilir.
Siyanozun viicutta kolaylikla fark edilebildigi yerler arasinda dudaklar, burun ucu ve kulak
memesi, oral mukdz membranlar, tirnaklar ve konjuktiva sayilabilir ama en kolay goriildiigii yer
dilin ucudur. Ciinkii dilin rengi rktan veya etnik ozelliklerden etkilenmez, dolagimi periferik
bolgelerdeki gibi yavaslamaz. Koyu tenli cocuklarda siyanozun belirlenmesi daha zordur.
Hastada siyanozdan siiphelenildiginde nabiz oksimetre ile oksijen satiirasyonu belirlenmeli,
gerekirse arter kan gazi analizinde oksijen satiirasyonu ve parsiyel oksijen basina tespit
edilmelidir*®’. Biiyiik bebeklerde ve cocuklarda kronik subklinik siyanoz fark edilmeyebilir,
hastalar comak parmak klinigi ile hekime bagvurabilir®.

Bu derlemede, cocukluk ddneminde siyanozla gelen hastalara yaklasim ve ayiric taninin
yapilmasl, literatiir bilgileri egliginde tartisilmistir.

Fizyopatoloji

Dolasim, oksijenin dokulara taginmasindan ve tiiketiminden sorumludur. Arteriyel oksijenin

tasinmasl, kalp debisine ve arteriyel oksijen icerigine baghdir. Arteriyel oksijen icerigi ise

hemoglobin miktarina ve hemoglobinin oksijene afinitesine gdre degisir. Arteriyel ve venoz

oksijen iceriginin farki ise oksijen tiiketimini gosterir’. Siyanoza yol acan nedenler bes

mekanizma ile agiklanabilir:

1. Alveolar hipoventilasyon (Santral sinir sisteminin baskilanmasi veya hava yolunda
obstriiksiyon)

2. Difiizyon yetersizligi

3. Herhangi bir diizeyde sagdan sola sant olmasi
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4. Ventilasyon-perfiizyon bozuklugu (Akciger hastaliklar)
5. Hemoglobinle oksijen transportunun yetersiz olmasi (Methemoglobinemi)®.

Siyanoza yol acan dogumsal kalp hastaliklarinda foramen ovaleden veya atriyal septal
defektten atriyal diizeyde, ventrikiiler septal defektten ventrikiiler diizeyde, patent duktus
arteriyozustan arteriyel diizeyde, intrakapiller pulmoner alanda veya arteriyovenoz fistiiller
yoluyla sagdan sola sant mevcuttur. Santa bagl olarak vendz kanla arteriyel kan karisir ve
arteriyovendz oksijen farki azalir. Periferik siyanozda ise arteriyovenoz oksijen satiirasyon farki
artar’. Pulmoner vaskiiler yatagin hipoplazik olmasi, sag ventrikiil ¢ikim yolundaki darliktan
dolayr pulmoner artere az kan gitmesi veya pulmoner vendz doniis anormalliginde pulmoner
vendeki oksijenize kanin sistemik dolagim yerine vendz dolasima gitmesi de siyanoza yol acar®.

Rediikte hemoglobin, oksijenden aynlmig hemoglobindir, oksijen tasiyan hemoglobine ise
oksihemoglobin adi verilir. Oksijenize hemoglobin parlak kirmizi renkte iken rediikte
hemoglobin koyu mavi renklidir'. Siyanozun ortaya ¢kmasinda hemoglobin diizeyi de
onemlidir. Normalde 2 gr/dL rediikte hemoglobin deri venlerinde bulunur, siyanozun
goriilebilmesi icin rediikte hemoglobin miktarinin 5 gr/dL veya iizerinde olmasi, yani 3 gr/dL
rediikte hemoglobinin daha bulunmasi gerekir. Siyanoz, polisitemik hastalarda daha yiiksek
oksijen satiirasyon degerlerinde bile erkenden fark edilebilirken anemik hastalarda ise daha
diisiik oksijen satiirasyon diizeylerinde, normalden daha geg saptanabilir®.

Siyanozun Nedenleri

Siyanoz, santral ve periferik olarak ikiye aynlabilir. Oksijen satiirasyonunun azaldigi santral
siyanoz, siyanotik dogustan kalp hastaliklarina, akciger hastaliklarina veya santral sinir sistemi
baskilanmasina bagli olabilir’. Arteriyel oksijen satiirasyonu normal iken sok, vazokonstriikiyon
ve hipovolemi gibi durumlarda olusan siyanoza periferik siyanoz adi verilir. Methemoglobinemi
gibi anormal hemoglobin artisina bagl olarak santral siyanoz ortaya gikabilir** (Tablo 1, 2).

Tablo1. Siyanozun nedenleri*>’,

1. Santral siyanoz:

a. Kardiyovaskiiler Hastaliklar

i.  Sagdan sola santa neden olan siyanotik dogumsal kalp hastaliklar,

ii.  sagdan sola santa neden olan pulmoner hipertansiyon (Eisenmenger sendromu,
yenidoganin persistan pulmoner hipertansiyonu),

iii.  Akcigerin icinde santin olusmasi (Pulmoner AV fistil).

b. Akciger Hastaliklan:
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Parankimal hastaliklar (Akut respiratuar distres sendromu, yenidoganin gegici
takipnesi, pndmoni, atalektazi, mekonyum aspirasyonu sendromu, lober amfizem,
akciger hipoplazisi),

ii.  pnomotoraks,
iii.  silotoraks,
iv. hemotoraks,
v.  akciger odemi,
vi.  pulmoner hemoraji,
vii.  pulmoner sekestrasyon,
viii. ~ plevral efiizyon,
ix.  diyafragma hernisi,
X.  trakeo-dzefagial fistiil,
Xi. iist solunum yolu tikanikliklari (Koanal atrezi, makroglossi, mikroretrognati, laringeal
ve trakeal anomaliler, Pierre Robin sendromu),
xii.  vokal kord paralizisi,
xii. ~ bronkojenik kist.

¢.  Merkezi Sinir Sistemi Depresyonu:
i.

Perinatal asfiksi,

hipoksik iskemik ensefalopati,

intrakraniyal kanama,

iv. beyin 6demi,
v.  enfeksiyonlar,
vi.  neonatal myastenia gravis,
vii. spinal muskuler atrofi,
vii.  konviilzyon,
ix.  siddetli hipoglisemi,
X.  hipokalsemi,
Xi.  intrauterin fetal distres,
Xii. adir maternal sedasyon (Narkotik ilaglar, magnezyum),
xii. ~ vokal kord paralizisi.
2, Periferik siyanoz:
a. Konjestif kalp yetmezligi,
b.  dolagim soku,
¢.  hipovolemi,
d. sogudabadl vazokonstriiksiyon,
e. akrosiyanoz,
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sepsis.

3. Digerleri:

a. Methemoglobinemi (Dogustan ve edinsel),

b. anemi,

¢.  polisitemi.

Methemoglobinemi

Kalitsal hastaliklara bagli dogumsal veya cesitli ilaglara ve toksik maddelere bagh edinsel olarak
gelisebilir. Hem akut hem de kronik bir tablo ortaya ikabilir. Toksik methemoglobinemi, anilin
iceren dis jelleri kullanldiginda, nitrattan zengin sularin icilmesiyle veya lidokain, prilokain ve
bupivakain gibi lokal anestezikler, nitrogliserin, nitrik oksit, nitroprussid, fenitoin,
metoklopramid, siilfonamid gibi ilaglarin kullaniimasiyla meydana gelir. Gastrointestinal sistem
enfeksiyonlarina ve sepsise bagli olarakta nadiren olusabilir.

Hemoglobinde normalde bulunan iki degerli demirin okside olup i¢ degerli olmasiyla
methemoglobin olusur. Methemoglobulinin oksijene olan afinitesi normal hemoglobinden
daha fazladir. Bu, hemoglobin oksijen dissosiasyon egrisini sola kaydirp dokulara oksijen
sunumunu azaltir. Kalitsal bozuklukta, methemoglobini yikan enzim olan NADH sitokrom bs
rediiktaz eksikligi vardur.

Normalde methemoglobin diizeyi, normal hemoglobin diizeyinin % 1-2'si kadardir. Bu oran %
10-15'ten daha fazla oldugunda siyanoz ortaya cikar. % 30-35 diizeyinde ise halsizlik, bag agrisi
ve bas donmesi, tasikardi, hipotansiyon, kusma, diizey daha da arttiginda ise letarji, stupor,
aritmi, asidoz ve senkop goriilebilir. Diizey % 70’lere ulasirsa mortalite ile sonuglanabilir’.
Siyanozu olan ve oksijen satiirasyonu diisiik bulunan hastanin arteriyel kan gaz tetkikinde
oksijen  basinanin -~ normal  olmasiyla  methemoglobinemiden  siiphelenilmelidir.
Methemoglobulin diizeyine bakilarak tani konulur. Kan, kahverengi cikolata rengindedir.

Yenidogan ve infant hastalar methemoglobinemiye daha hassastir ¢iinkii methemoglobulini
hemoglobine ceviren enzimde eksiklik vardir, oksidasyona daha duyarli olan hemoglobin F
daha fazla miktarda bulunur ve bagirsaklarda nitrati nitrite ceviren bakteriler daha fazladir>™",
Tedavide oksijen, metilen mavisi veya askorbik asit kullanilir.

Yenidogan Doneminde Siyanoz

Yenidogan bebeklerin biiyiik bir kisminda dogumdan sonraki ilk dakikalar icinde siyanoz ve
takipne olabilir, 15-20 dakika icinde kendiliginden diizelir. Yenidoganlarda arteriyel oksijen
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basinci normalde 60 mmHg kadar diisiik olabilir. Arteriyel oksijen satiirasyonunun % 90 ve
lizerinde olmasi, siyanotik dogumsal bir kalp hastaligi olasiigini tamamen dislamaz, ciinkii
oksijen basina 45-50 mmHg arasindayken arteriyel oksijen satiirasyonu % 90 civarinda olabilir.
Bunun sebebi, yenidogan doneminde hemoglobin disosiasyon egrisinin normalden daha sola
dogru kaymasidir. Bebeklerde ve cocuklarda ise oksijen basincinin 60 mmHg'nin iizerinde
olabilmesi icin oksijen satiirasyonunun en az % 90 civarinda olmasi gerekir®. Polisitemik bir
yenidogan, arteriyel desatiirasyon olmadan da siyanotik goriilebilir. Hafif siyanozu olan
yenidoganlarin bile ayrintili olarak incelenmesi gerekir. Akrosiyanoz, normal yenidoganlarda da
goriilebilen parmak uclarnda mavimsi kirmizi  renk degisikligi olmasidir. Periferik
vazokonstriiksiyona bagli olan selim bir durumdur ve genelde soguk ortamda olur. Mukoz
membranlar ise pembe renklidir*'>®,

Yenidogan doneminde agir siyanozla gelen bir hastada bilyiik arter transpozisyonu, pulmoner
atrezi veya agir Ebstein anomalisi diistiniilmelidir. Bu hastalarda genellikle belirgin bir patolojik
ifiirim duyulmaz. Agir siyanozu olan bir yenidoganda solunum sikintisi bulgular yoksa ve
hasta rahatsa bu durum ciddi bir siyanotik kalp hastaliini akla getirmeli, duktusun
kapanmasiyla hastanin hizlica kotiilesebilecedi unutulmamalidir.

Siyanozlu Hastalara Yaklagim ve Ayiriai Tani

Santral siyanoz, kalp, akciger veya santral sinir sistemi hastaliklari sonucu olusabilir. Arteriyel
satlirasyonu diisiik olan santral siyanozlu hastalarda siyanotik dogustan kalp hastaliginin
tanisinin konulmas icin acele etmek gerekir. Hasta agladiginda akciger veya sinir sistemi
patolojisine bagli olan siyanoz hafifleyebilir veya diizelebilir, siyanotik dogustan kalp
hastaliklarinda ise bu diizelme olmaz ama aglamaya verilen yanitla ayina tani yapmak dogru
degildir’. Sadece agiz cevresinde olan siyanoz (peroral siyanoz), diisiik kap debisiyle birlikte
degilse onemli bir durum degildir.

Ayina tanida anamnez alinmasi ve ayrintili bir fizik muayene yapiimasi onemlidir. Gerekli olan
hastalarda tam kan sayiminda hemoglobin ve hematokrit diizeyleri, kan gazi, gogiis
radyografisi, elektrokardiyografi (EKG) ve ekokardiyografi (EKO) tetkikleri ile hiperoksi testi, tani
konulmasina yardimci olur.

1.Anamnez: Anemnezin ozellikleri ve Gnemi yasa gore degismektedir. Yenidogan bebeklerde
annede diyabet, preeklampsi, poli/oligohidramnios veya narkotik ila¢ kullanimi varhigi
sorgulanmalidir. Dogum eyleminin nasil oldugu, erken membran riiptiiri, mekonyum boyali
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amniyon sivisi, koriyoamniyonit, asfiksi olup olmadigi onemlidir. infantlarda kilo alamama,
emerken cabuk yorulma, terleme ve solunum sikintisi gibi bulgulanin ortaya ¢ikmasi not
edilmelidir. Kronik hastaliklar ve sendromlar, travma, cerrahi bir islem gecirme oykiisii ve
beslenme sikintisi gibi durumlara dikkat edilmelidir. Ebeveynlere aglamayla veya egzersizle
siyanozun artip artmadigi sorulmaldir.

Tablo 2. Siyanotik dogumsal kalp hastaliklarr’.

Fallot tetralojisi / Pulmoner kapak yokluguyla birlikte Fallot tetralojisi / Pulmoner atrezili Fallot
tetralojisi

Biiyiik arter transpozisyonu / Dogustan diizeltilmis transpozisyon

Total anormal pulmoner vendz doniiz anomalisi

Persistan trunkus arteriyozus

Trikiispit atrezisi
Hipoplastik sol kalp sendromu
intakt ventrikiiler septumlu pulmoner atrezi

Agir pulmoner stenoz

Ebstein anomalisi

Cift girisli ventrikdiller

Cift cikish sag ventrikiil (Subaortik ventrikiiler septal defekt + pulmoner stenoz / Subpulmonik
ventrikiiler septal defekt)

Heterotaksi sendromlari (Aspleni / Polispleni sendromu)

2.Fizik Muayene: Hasta giin is1ginda, oda isisinda ve sakin bir haldeyken muayene edilmelidir.
Oksijen satiirasyonu yaninda hastanin genel gériinimii, solunum sayisi ve yardima solunum
kaslarinin solunuma katilimi degerlendirilmelidir. Santral siyanozlu hastalarin ekstremiteleri
sicaktir, mukdz membranlar, tirnaklar ve dil ucu mor renktedir. Kapiller dolug zamani normal
iken kan gazi incelemesinde arteriyel oksijen basincinin diisiik oldugu tespit edilir. Periferik
siyanoz yapan durumlarda ise hastanin ekstremiteleri soguk ve soluktur, mukdz membranlar,
tirnaklar, konjuktiva ve dil ucu gibi yerlerin normal pembe renkli oldugu izlenir. Kapiller dolus
zamani uzamigtir ve kan gazinda arteriyel oksijen basing degerinin normal oldugu goriiliir.

Belirgin siyanozu olan bir hastada solunum sikintisi bulgulan tabloya eglik ediyorsa, pulmoner
kan akiminda artisla giden dogumsal bir kalp hastaligi veya akciger hastalig olabilir. Akciger
hastaliklarina bagl olan siyanozda tabloya inleme, retraksiyon, takipne, azalmis solunum
sesleri, raller ve ronkiis gibi bulgular eslik edebilir. Siyanotik kalp hastaliklarinda ise genelde
retraksiyonsuz takipne goriilir, solunum sesleri dogaldir ve patolojik ifiirim duyulabilir.
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Pulmoner kan akiminda azalmayla giden siyanotik kalp hastaliklannda solunum sikintisi
bulgularinin olmasi beklenmez.

Siyanozu olan hastada siyanozun derecesi ve dagilimi da onemlidir. Tiim viicuda bakilmali, alt
ve (st ekstremitelere de dikkat edilmelidir. Siyanozu olan bir hastada ozellikle alinda olan
terleme ve zayif nabizlar, konjestif kalp yetmezligini dsiindiiriir®. Siyanozun dagilimina
bakarken periferik dolasim da kontrol edilmelidir. Kalp fonksiyonlari azalmis ve dolagimi bozuk
olan bir hasta, arteriyel satiirasyonu normal olmasina ragmen siyanotik olabilir®.

Siyanotik dogumsal kalp hastaliklarinda patolojik iifiirim duyulmamasinin hastaliklarin
ekartasyonu agisindan hicbir degeri yoktur. Ama belirgin bir kalp ifiirimi duyuldugunda,
siyanozun kalp kokenli olabilecegi disiinilmelidir. Yapilan bir calismada, dogumsal kalp
hastaligi tanisi konulan yenidogan bebeklerin yaklasik yarisinda patolojik ve ayirt edici bir
fiirimin duyulmadigi bildirilmistir. Femoral nabizlann alinamamasi veya ge¢ ve hafif
alinmasi, aort koarktasyonu agisindan dnemlidir™.

Siyanozu olan bir hasta hipotonikse, ndrolojik muayenesinde patolojik bulgular varsa ve
uyandinldiginda veya oksijen verildiginde siyanoz azaliyorsa santral sinir sistemi depresyonuna
neden olan hastaliklar akla gelmelidir’. Hastanin parmaklarinda comaklasma olup olmadigina
da bakilmalidir.

3.Pulse Oksimetre Cihazi: Siyanozu oldugu diistiniilen hastalarda pulse oksimetre cihazi ile
oksijen satiirasyonu tespit edilebilir. Bu cihaz, oksihemoglobinin 640 nm dalga boyundaki kizil
1sinlari, deoksijene hemoglobinin 940 nm dalga boyundaki kizildtesi isinlan absorbe etmesi
ilkesiyle calismaktadir. Ulasimi ve kullanimi kolay, ucuz, noninvaziv ve tekrarlanabilen bir
testtir, bu yiizden tarama icin kullanilabilir, ama yanlig pozitif sonug verebilir*.

4.Arteriyel Kan Gazi: Normalde arteriyel kanda oksijen satiirasyonu % 96'nin iizerindedir, bu
degerin % 93'iin altinda olmasi anormaldir. Karbondioksit basinainin normalden yiiksek olmasi,
akciger veya santral sinir sistemi hastaliklarini diistindiiriir. Siyanozu olan hastalarda metabolik
asidozun tabloya eslik etmesi onemlidir, agir hipoksemi, dolasim soku ve sepsis gibi durumlan
akla getirir®>,

5.Akciger grafisi: Kalp biiyiikligii ve pozisyonu, pulmoner vaskiilarite ve akciger patolojileri
degerlendirilmelidir. Karaciger ve mide havasi tayin edilerek visseral ve atriyal situs hakkinda
bilgi sahibi olunabilir, konjenital diyafragma hernisi ve diyafragma paralizisi gibi patolojiler
tespit edilebilir. Siyanotik bir hastada pulmoner vaskiilarite azalmis ise Fallot tetralojisi,
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pulmoner atrezi veya kritik pulmoner stenoz akla gelmelidir. EGer pulmoner vaskiilarite
artmissa biiyiik arter transpozisyonu ve trunkus arteriyozus gibi hastaliklar diisiintilmelidir. Cok
genis bir kalp goriildiiyse hastada Ebstein anomalisi olabilir. Telekardiyografik incelemede
pulmoner vendz konjesyon ve akciger odemi bulgulan varsa hipoplastik sol kalp sendromu ve
obstriiksiyonlu total anormal pulmoner vendz doniis anomalisi akla gelmelidir'2,

6.Elektrokardiyografi: Siyanozu olan hastada EKG bulgulari da tani koymaya yardima
olabilir. Sag ventrikiil hipertrofi kriterleri olan bir hastada biiyiik arter transpozisyonu, TOF,
obstriiksiyonlu total anormal pulmoner vendz doniis anomalisi ve persistan pulmoner
hipertansiyon, sol ventrikiil hipertrofi kriterleri olan bir hastada ise trunkus arteriyozus,
pulmoner ve trikiispit atrezisi akla gelmelidir. Siyanozu olan bir hastada sag dal blogu, sag
atriyal hipertrofi, 1. derece AV blok veya Wolf Parkinson White sendromu olmasi, Ebstein
sendromunu diisiindiirmelidir. Trikiispit atrezisinde 0 ile — 90 derece arasinda olan superior QRS
aksi, tipik ve taniya yardima bir bulgudur'>"2,

7.Ekokardiyografi: Noninvaziv bir test olan EKO degerlendirmesi yapilarak siyanotik
dogumsal kalp hastaliklarinin tanisi konulabilir, kalp fonksiyonlar goriilebilir. Siyanozu olan,
akciger veya siyanotik dogumsal kalp hastaligi veya methemoglobinemi tanisi konulmayan
hastalarda pulmoner AV fistiil icin kontrast EKO incelemesi yapilmalidir. Bu hastalikta pulmoner
arterlerle pulmoner venler arasinda kapiller gecis olmadan direkt baglanti bulununur ve
desatiire sistemik vendz kanin akcigerleri atlayarak sol atriyuma gelmesiyle arteriyel
desatiirasyon meydana gelir. Ekokardiyografik incelemede kontrast maddenin sol kalbe birkag
kalp siklusundan sonra gectigi goriiliir ve erken goriilen sag-sol sant ile tani konulur®.

8.Hiperoksi Testi: Yenidogan bebeklerde kardiyak ve pulmoner nedenli siyanozun ayirt
edilmesi icin yapilan bir testtir. Oksijen satiirasyonu % 85'in altinda olan hastalarda
kullanilabilir. Bu test yapilirken pulse oksimetre cihazi yerine arteriyel kan gazi ornekleri
kullanmak gereklidir. Alveol boglugunu oksijenle tamamen doldurmak icin en az 10 dakika
oksijen verilmelidir. Hasta oda havasini solurken sag radial arterden kan ornegi alinir, 10-20
dakika % 100 oksijen verildikten sonra tekrar 6rnek alinir. Hastanin arteriyel oksijen basinci 200
mmHg’nin lizerine ¢ikarsa, siyanotik dogumsal kalp hastaligi biiyiik dlciide ekarte edilmis olur.
% 100 oksijen verilmesine ragmen satiirasyonun % 85'in altinda olmasi halinde intrakardiyak
santin varligi disiinilmelidir. Sagdan sola sant oldugunda arteriyel oksijen basina 100
mmHg’nin altindadir ve bu degerdeki yiikselme 10-30 mmHg’den fazla olmaz. Hastanin oksijen
basina (Arteriyel oksijen basinci genellikle 100 mmHg'nin iizerine ¢ikar) ile satiirasyonunda
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yiikselme olmasi ve genel durumunun diizelmesi, respiratuvar hastaliklan akla getirmektedir.
Oksijen verdikten sonra arteriyel oksijen basinanin 150 mmHg'nin altinda olmasi, pulmoner
darhigin olmadigi siyanotik bir dogumsal kalp hastaligini, 50 mmHg'nin altinda olmasi ise
pulmoner dolasimin kisitlandigi siyanotik dogumsal kalp hastaligini diisiindiiriir. Kalp hastahgi
olmayan ama akciger hastaligindan dolayi yaygin intrapulmoner santi bulunan hastalarda
arteriyel oksijen basincinin 100 mmHg'yi gegmeyecegi bilinmelidir'>'2

9.Preduktal ve Postduktal Arteriyel Oksijen Basing Farki: Sagdan sola dogru olan bir
duktal santin varligini ortaya koymak icin yapilir. Preduktal kan drnegi icin sag radiyal veya
brakiyal arterden, postduktal kan ornegi icin umblikal arterden veya alt ekstremite
arterlerinden kan alinmalidir. iki 6rnekteki oksijen basing degerleri Karsilastirilir. Preduktal
degerin postduktal olanindan 10-15 mmHg daha yiiksek olmasi anlamlidir. EGer sagdan sola
dogru olan duktal sant fazla ise diferansiyel siyanoz fark edilebilir; viicudun iist kisimlari pembe
renkliyken alt kisimlar siyanotiktir. Bu durum yenidoganin persistan pulmoner
hipertansiyonunda, kritik aort darligi, aort koarktasyonu, arkus aorta hipoplazisi ve aortik ark
kesintisinde duktusun varligi ile goriilebilir (2). Seyrek olarak intrakardiyak sag-sol sant yokken
pulmoner vaskiiler hastalik gelistiyse, duktus yoluyla pulmoner arterden aortaya ters bir akim
olur ve st ekstremiteler normalken alt ekstremitelerde siyanoz ve comak parmak ortaya cikar.
Bu durum bilyiik arter transpozisyonunda suprasistemik pulmoner vaskiiler direng gelistiyse
veya birlikte kesintili arkus aorta, onemli aort koarktasyonu gibi ek defekt varsa goriilebilir'2.

Siyanozun Komplikasyonlari

1. Polisitemi: Arteriyel oksijen icerigi diisiik oldugu icin bobreklerden eritropoetin salinimi
uyarilir. Polisitemi ile oksijen tasima kapasitesi artinlmis olur. Eger hematokrit diizeyi % 65'in
lizerine ¢ikarsa bas agrisi, yorgunluk gibi sikayetlerin yaninda hipervizkoziteye bagl doku
hipoksisi gelisir, prokoagiilan ve antikoagiilan maddelerin yapim ve yikim dengesi bozulur,
tromboembolik olaylar goriilebilir. Hastada demir eksikligi veya dehidratasyon varsa klinik
tabloyu kétiilestirir®®.

2. Parmaklarda Comaklasma (Clubbing): Siyanotik dogumsal kalp hastaligi olanlarda,
genelde dogumun altina ayindan sonra comak parmak gelisir. Ik olarak basparmakta ortaya
ckar. EI ve ayak parmaklarinda terminal falankslarda bag dokusu proliferasyonu sonucu
genellikle dorsal tarafta meydana gelir ve tirnak plagiyla proksimal tirnak kivrimi arasindaki agi
180°- den daha fazla olur. Tirnak yataginin altindaki yumusak dokunun normalden daha fazla
biiyiidiigii, parmaklarin kalin ve genis oldugu goriilir. Patogenezi hala tam olarak
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aciklanamamistir ama hipoksiye bagli, sistemik venoz kanda bulunan megakaryositlerden
salinan biiyiime faktorleriyle iliskili oldugu diisiiniilmektedir. Cocuklarda bircok hastaliga bagl
olarak comak parmak olusabilmektedir (Tablo 3)%62,

Tablo 3. Cocuklarda comak parmak yapan hastaliklar®.

1. Kardiyovaskiiler Sistem Hastaliklari: Siyanotik dogumsal kalp hastaliklari, pulmoner
hipertansiyon ve Eisenmenger sendromu, subakut bakteriyel endokardit, kronik konjestif kalp
yetmezligi, pulmoner arteriyovendz malformasyon.

2. Akcger Hastaliklan: Bronsiektazi, amfizem, ampiyem, kistik fibrozis, brongiolitis obliterans,
astim, sarkoidoz, akciger absesi, tiiberkiiloz, akciger kanseri.

3. Hematolojik Hastaliklar: Konjenital methemoglobinemi, talasemi.

Gastrointestinal Sistem Hastaliklan: Ulseratif kolit, crohn, ¢olyak, siroz.

5. Diger Nedenler: Hipotiroidi, skleroderma, kronik piyelonefrit, Fabry hastaligi, arsenik/civa
zehirlenmesi, ailesel, idiyopatik.

3. Egzersizintoleransi

4. Santral sinir sistemi komplikasyonlan: Beyin absesi ve serebrovaskiiler olaylar
goriilebilir. Siyanotik dogumsal kalp hastaligi olan bir hastada ates, bas agrisi ve fokal ndrolojik
bulgu ortaya ¢lkmasi halinde beyin absesi akla gelmeli ve acil goriintiileme yapiimalidir®.

5. Kanama bozukluklan: Trombositopeni, trombosit agregasyon bozuklugu, protrombin ve
parsiyel tromboplastin zamaninda uzama, fibrinojen diisiikliigu, faktor 5 ve 8 diizey diisiikliigii
olabilir’.

6. Zeka geriligi: Siyanozu olan cocuklarda gerek kronik hipoksiye bagli, gerekse beslenme
bozuklugu ve yetersiz kalori alimina bagli zeka dl¢iimii, kaba motor fonksiyonlari ve algilama;
normal ¢ocuklardan geridir>™.

7. Hipoksik nobet (Siyanotik spell): En sik Fallot tetralojisi hastaliginda goriilmesine
ragmen pulmoner darlikla giden diger siyanotik dogumsal kalp hastaliklarinda da hipoksik
nobetler goriilebilir. Erken tani konulup uygun bir sekilde tedavi edilmezse konviilzyon ve
serebrovaskiiler olay gibi ciddi santral sinir sistemi komplikasyonlarina hatta 6liime bile neden
olabilir. Siit cocuklarinda, en sik olarakta 2-4. aylarda ortaya cikar®.

8. Skolyoz: Vertebral kolonun en sik goriilen postural deformitesi olan skolyoz, kronik
siyanozlu hastalarda goriilebilir. Bu durum, kalp biiyiimesine ve gogiis kafesi ameliyatlarina
bagl olabilir".
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9. Hiperiirisemi ve gut: Polisitemiye ve kullanilan ilaglara bagl olarak hiperiirisemi, nefropati
ve gut hastaligi ortaya ikabilir>®.

Sonug

Ssiyanozla gelen hastaya erken donemde tani konulmasi, kalp ve akciger hastaligi veya
methemoglobinemi gibi altta yatan onemli bir neden varsa tedavisine baglanmasi hayat
kurtarici olabilir. Bunun icin anamnezin alinmasi, aynintili fizik muayenenin ve gerekli olan
tetkiklerin yapiimasi gerekmektedir.
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