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Case Report

Fankoni Aplastik Anemili Hastada Atriyal Septal Defekte Cerrahi
Yaklagim
Surgical Management of Atrial Septal Defect in a Patient with Fanconi

Aplastic Anemia
Mehmet TASAR, Hande ISTAR, Tayfun OZDEM, Zeynep EYILETEN, Adnan UYSALEL

Ankara Universitesi, Tip Fakiltesi, Pediatrik Kalp ve Damar Cerrahisi Anabilim Dali, Ankara, Trkiye

Fankoni aplastik anemisi, bazi dogustan sistem anomalilerinin eglik ettigi genetik bir kemik iligi yetersizligidir. Cocukluk
¢aginda gérulen konjenital anemilerin en sik nedenlerinden biridir. Konjenital kalp hastaliklariyla birlikteligi nadirdir. Agik
kalp cerrahisi uygulanacak ¢ocuk hastalarda hematolojik problemler sorun olmaktadir ve preoperatif ddénemde deger-
lendirilmesi 6nemlidir. Bu olgu sunumumuzda, fankoni anemisi olan 7 yasinda bir hastada, eslik eden atriyal septal defekt
nedeniyle uyguladigimiz agik kalp cerrahisinde preoperatif degerlendirmemizi ve yaklasimimizi sunmayi amagladik.
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Fanconi aplastic anemia is a genetic marrow failure that is accompanied by some congenital system anomalies. It is
one of the most common causes of congenital anemia in childhood. An association with congenital heart disease is
rare. Hematologic problems can be challenging in pediatric patients undergoing open heart surgery and preoperative
evaluation is important. In our case report, we aimed to present our preoperative evaluation and surgical approach in a
seven-year-old patient with Fanconi aplastic anemia who underwent open heart surgery for a concomitant atrial septal
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Fankoni aplastik anemisi, ilerleyici hematopoetik kok htcre
yetmezIigi, gelisim geriligi ve tUmdral yatkinlikla karakterize,
konjenital bir kemik iligi yetersizligi sendromudur (1). Cocukluk
caginda gorulen konjenital anemilerin en sik nedenlerinden biridir
(2). Kemik iligi yetersizligi sonucu ¢esitli derecelerde pansitopeni
gelisir. Konjenital kalp hastaliklariyla birlikteligi sik degildir.

Pansitopeni olan bir hastada ac¢ik kalp cerrahisi gibi major
girisimler, kanama ve enfeksiyona yatkinlik benzeri ciddi
riskleri beraberinde getirir. Kardiyo-pulmoner bypasin kanama-
pihtilagsma  sistemi Gzerinde yapmis oldugu degisiklikler de
dUsUnuldiginde bu hastalarda perioperatif yaklasim 6nem
kazanmaktadir.

Kardiyo-pulmoner bypass planlanan ¢ocuklarda kanama en
ciddi  komplikasyonlardan biridir. Hematolojik problemlerin
preoperatif degerlendiriimesi ve giderilmesi bu riski azaltabilir
(3). Genellikle operasyon dncesi hemoglobin degeri en az 8 gr/
dl ve trombosit sayisi en az 50.000/uL olacak sekilde kan ve
kan UrtnG transflzyonu yapilimasi ile bu risk azaltilabilmektedir.

Operasyon sUresince ve postoperatif dénemde kanama ve
enfeksiyon gelisimini dnlemek konusunda dikkatli davranimalidir.

OLGU SUNUMU

Yedi yasinda erkek hasta, fankoni aplastik anemisi tanisiyla
pediatrik hematoloji  kliniginde kemik iligi nakli amaciyla
izlenmekte idi. Fizik muayenede UfGrim duyulmasi Uzerine
pediatrik kardiyoloji klinigine konstilte edilen hastada transtorasik
ekokardiyografi ile 22 mm genisliginde sekundum atriyal
septal defekt saptandi ve operasyon karar verildi. Preoperatif
kan degerleri disUk oldugu icin trombosit sayisi 50.000/uL
ve hemoglobin degeri 8 gr/dl olacak sekilde kan transfiizyonu
yaplldi ve operasyona alindi (Tablo I). Kardiyo-pulmoner bypass
esliginde Dacron® yama ile defekt onarildi. Postoperatif ddnemde
yalniz 1 Unite taze kan transflzyonu yapildi. Drenaji olmayan
hasta postoperatif 2. giin drenleri ¢ekilerek pediatrik hematoloji
servisine alindi. Operasyon sonrasi 7. ginde sorunsuz taburcu
edilen hasta kemik iligi nakil programina alindi.
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Tablo I: Yatis sirasindaki kan degerleri ile operasyondan hemen énceki dizeltiimis kan degerlerinin karsilastinimasi.

Kan Degerleri ilk yatis Operasyon oncesi diizeltilmis

Lokosit (WBC) 1.8 2.6 x 101N9/L

Eritrosit (RBC) 2.25 2.3 x10M2/L

Hemoglobin (Hb) 7.1 8.1 gr/dl

Hematokrit 21.5 242 %

Trombosit (PLT) 27.000 124.000 /uL

TARTISMA oldugundan dikkatli olunmasl, transflizyon gereksinimine uygun

Pediatrik kalp cerrahisi uygulanmasi gereken, hematolojik has-
tali@ bulunan ¢ocuklarda perioperatif hematolojik degerlendir-
me 6nemlidir. Kardiyo-pulmoner bypass ve hipoterminin koagu-
lasyon sistemi Uzerindeki olumsuz etkileri de dusunuldiginde
bu hastalarin yonetimi zor olabilmektedir. Calismalarda perio-
peratif komplikasyonlari en aza indirmek amaciyla hematolojik
parametreleri mUmkdn oldugunca duzeltmenin énemli oldugu
vurgulanmaktadir (4-6).

Major cerrahi uygulanacak anemik hastalarda hemoglobin ve
Ozellikle trombosit degerleri konusunda net bir géris olmamakla
birlikte gok dustk degerlerden kaginiimasi uygundur. Ancak kan
transflizyonuna bagl komplikasyonlar konusunda da dikkatli
davraniimasi gereklidir (6). Genel uygulamada bu tip ameliyatlar
o6ncesinde hemoglobin degerleri 8 gr/dl, trombosit sayisi
50.000/uL Uzerinde tutulmaya calisiimaktadir.

Son gelismeler 1siginda kardiyopulmoner bypassin koagulopatik
etkileri minimum dizeyde tutulmaya calisilsa da, intraoperatif ve
postoperatif kanama pediatrik kalp cerrahisinde ciddi ve genel
bir sorun olmaya devam etmektedir. Hematolojik hastaliklarda
altta yatan patolojiye gore preoperatif degerlendirme dnem ka-
zanmaktadir (4). Fankoni aplastik anemisi gibi kan parametrele-
rinde dusUs gérulen ¢ocuklarda perioperatif ve postoperatif ka-
nama ve kan transflizyon oranlarinin daha yuksek olacagi disu-
ndlmektedir (6). Bu nedenle operasyon dncesi kan degerlerinin
normal sinirlarda tutulmasi, operasyon sirasinda kanama riski
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miktarda kan Urtnd hazirlanmasi ile bu sorun agilabilmektedir.

Sonug olarak, aplastik anemisi olan ve kardiyak cerrahi uygu-
lanacak olan hastalarda gerektiginde preoperatif kan ve kan
Urind transflzyonu ile trombosit ve hemoglobin degerlerinin
yUkseltilmesi, transflzyon miktarinin mumkin oldugunca kisith
tutulmasi, operasyonun mumkun olan en kisa strede tamam-
lanmasi, kanama kontrolU konusunda dikkatli davraniimasi, acil
transflzyon gerekliligi agisindan hazirlikl olunmasi ve operasyon
sonrasl kanama miktarinin yakindan takip edilmesi gereklidir.
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