SIYANOTIK HASTAYA YAKLASIM

Dog¢. Dr. Naci ceviz

Hipoksi arteriyel oksijen saturasyonunun anormal derecede dusmesidir. Hipoksinin laboratuvar
gostergesi parsiyel oksijen basinci (Pa 02) veya arteriyel oksijen saturasyonunda (Sa 02) diismedir.
Hipoksinin en 6nemli bulgusu siyanoz olmasina ragmen siyanozun derecesi her zaman mevcut
hipoksi ile korelasyon gdstermez. Zira siyanozun ortaya cikisinda rediukte hemoglobin miktari, kan
pH’sI, parsiyel karbondioksit basinci, vucut isisi ve 2.3-diphosphoglycerate (2.3-DPG) duzeyleri
dnemli rol oynar. Ornegin polisitemik bebeklerde hafif hipoksi halinde belirgin siyanoz gézlenirken
(redukte hemoglobin miktari 5 g/dl ve Ustline ¢ikar) anemik hastalarda agir hipoksi halinde bile siyanoz
belirgin olmayabilir.

HiIPOKSi NEDENLERI

Hipoksi siklikla kardiyak nedenlere bagli olarak gelismektedir. Bununla birlikte bir gok sistemik
hastaliklarin seyri sirasinda da siyanoz gdzlenebilir. Hipoksi ve siyanoz olugturan nedenler Pao2,
Sa02 ve oksijen kontenti kullanilarak ayirt edilebilir (Tablo 1). Klinik olarak siyanoza neden olan
patolojik durumlar Tablo 2‘de verilmistir.

Tablo 1: Hipoksi nedenlerinin Pao2, SaO2 ve oksijen TANI YONTEMLERI

kontenti kullanilarak siniflandiriimasi Oykii:

I.Diisiik Hipoksik bebekte tani

a. Atmosferde diisiik oranda oksijen bulunmasi yontemlerinin - en  basginda  gelir.

b. Yetersiz alveolar gaz degisimi veya pulmoner kan akimi | Hastanin yasi, yakinmalarinin baslama

c. Difflizyon yetersizligi zamani, dogum OykUsd, annenin ve

d. Hipoventilasyon (Tablo 2) kend|3|[1|n aldigi ilaglar, travma olup
- - olmadigi, beslenme durumu,

e. Intra ve ekstrakardiyak gantlar (Tablo 2) infeksiyonun  varligi,  ailesel  bag,

Il. Hemoglobin eksiklikleri (Normal PaO2 ve SaO2, morarma ndbetlerinin baslama zamani

diigiik oksijen kontenti) ve sikhig!

a. Anemiler

b. Karbonmonoksit zehirlenmesi Fizik muayene:

lll. Iskemik hipoksi (Normal PaO2, SaO2 ve oksijen Hasta cirilgiplak soyulur tim

kontenti) organ ve sistemler dikkatlice gdzden

a. Genel ve lokalize dolagim yetmezlikleri gegirilir.

b. Anormal doku travmalari

c. Doku 6demleri Laboratuvar bulgular

IV. Histotoksik anoksi (Normal PaO2, SaO2 ve oksijen Hemoglobin , beyaz Kkiire,

kontenti) hematokrit ve periferik yayma:

Hicresel diizeyde enzim blokaji ile karekterize Anemi,  infeksiyon, hipervikozite

zehirlenmeler (polisitemia ve siyanotik konjenital kalp

(Siyanur zehirlenmesi gibi) hastaligi hakkinda bilgi verir) .

Tam idrar analizi: Metabolik
durum hakkinda (ASA zehirlenmesi, Diabet v. b)

Kan gazi (% 100 oksijen inhalasyonu): Hem tedavi amaciyla hemde ayirici taniya yardimci
olasi nedeniyle dnemli bir testtir. Hastaya 10 dakika streyle %100 oksijen solutulur. Bu slre iginde
pulse oksimetre ile veya alinan arteyel kan gazinda oksijen saturasyonu izlenir. Akciger kaynakli
hipoksilerde klinik dizelme siyanozda acilmaya neden olur. Kardiyak kdkenli siyanozda ise belirgin
degisiklik olmaz.

Kan gazlari ve pH: Hipoksinin nedenini arastirmak amaciyla yapilir. Konjenital kalp hastaligi
ve akciger orijinli hipoksilerin ayirici tanisinda yol gostericidir

Akciger grafisi veya Telekardiyogram: Pndémonik infitrasyon, sivi, pndmotoraks, kostalarin
durumu, pulmoner vaskiler goérinim (artmis, normal veya azalmig), pulmoner konus belirgin
(pulmoner hipertansiyon), kardiyotorasik indeks artmis mi  (kardiyomegali agisindan) ve yumusak
dokularin durumu degerlendirilir.

Elektrokardiyografi (EKG): Ritm ve iletim bozuklugu olup olmadidi, eksen sapmalari,
ventrikdl hipertrofileri, voltaj durumu ve atriyal dilatasyonlar degerlendirilir.



Tablo 2: Hipoksiye neden olan sistemik bozukluklar

I-Hipoventilasyon sonucu gelisen hipoksi nedenleri
A.Solunum merkezi depresyonu

Genel anestezi

Morfin

Barbitiratlar

Dogum travmasi (kordon dolanmasi, forceps kullanimi v. B)

Cerebral kanama
B.Solunum yolu ve akciger koékenli olaylar

Koanal atrezi

Laringomalazi

Trakeomalazi

Laringeal webler

Aberan vaskuler halka

Hyalen membran hastaligi

Transient Takipne

Pnémoniler (aspirasyon olaylari dahil)

Persistan pulmoner hipertansiyon

Pnémotoraks veya pndmomediasten

Konjenital malformasyonlar (Diafragma hernisi, pulmoner hipoplazi, konjenital

lober amfizem, trakeodzafagial fistul)

Atelektazi

Pulmoner kanama

Kronik akciger hastaliklari (Wilson—Mikity sendromu, bronkopulmoner displazi)
C.Diger nedenler

Metabolik nedenler (Hipoglisemi, sepsis v. b)

Hipotermi ve hipertermi

Neuromuskuler hastaliklar (Muskuler distrofi, spinal kord travmalarlari, viral

paralitik hastaliklar)

Santral sinir sistemi hastaliklari (Kanamalar, timor ve infeksiyonlari)
ll-Hipoksiye neden olan kardiyak ve ekstrakardiyak santlar
A.Ekstrakardiyak santlar

Konjenital pulmoner arteriovendz fistuller

Kronik karaciger hastaliklarina bagli pulmoner arteriovendz fistiller
B. Sagdan sola santh siyanotik konjenital kalp hastaliklari
I.Azalmis pulmoner kan akimli siyanotik konjenital kalp hastaliklari : EKG bulgularina
gére (g alt guruba ayrilir:

1.Sag ventrikil hipertrofisi gorilenler

Fallot tetrolojisi
VSD’li veya VSD’siz pulmoner atrezi
Eisenmenger sendromu
2.Sol ventrikul hipertrofisi gorulenler
TrikUspit atrezisi (tip la, Ib, Ila, 1Ib)
3.Kombine ventrikdl hipertrofisi gorulenler
Pulmoner darlikli buytk damar transpozisyonu
Turuncus arteriosus
Il.Artmus pulmoner kan akimli siyanotik konjenital kalp hastaliklari: EKG bulgularina
gére (g alt guruba ayrilir.

1.Sag ventrikil hipertrofisi gosterenler

Pulmoner darliksiz buyik damar transpozisyonu
Total anormal pulmoner vendz dénus anomalisi
Hipoplastik sol kalp sendromu

2.Sol ventrikul hipertrofisi gosterenler

TrikUspit atrezisi (tip Ic, llc, Tip )
3.Kombine ventrikul hipertrofisi gosterenler

VSD’li buyuk damar transpozisyonu

Tek ventrikul

Turuncus arteriosus tipl ve Il




Kan sekeri

Kan elektrolitleri

Bobrek fonksiyon testleri

Ekokardiyografi: Ozellikle yenidogan déneminde ilk 72 saat icinde muhakkak yapilip bebek
konjenital kalp hastaligi yontinden degerlendirilmelidir.

Kalp kateterizasyonu: Bu esnada cerrahi endikasyon ve kesin tani konur. Buyuk damar
transpozisyonu. trikiispit atrezisi, mitral atrezi, total anormal ven6z dénids anomalisi v.b durumlarda
arteriyel ansaturasyonu azaltmak amaciyla balon atriyal septostomi yapilir.

Bronkoskopi: Yabanci cisim aspirasyonu slphesi olan hastalarda tanisal ve terapétik amagla
uygulanir (yabanci cisim ¢ikarilr) .

Perikardiosentez: Travma sonucu gelisen veya septik olaylar sonucu olusan tamponatin
tanimlanma ve tedavisinde Uygulanir.

idrar ve kan aminoasitleri: Mtabolik hastaliklarin tanisinda gok 6nemlidir.

SIYANOTIK BIR HASTA iLE KARSILASILDIGINDA TANISAL AMAGLI iZLENECEK YOL

Siyanotik bir bebekle karsilasildiginda en énemli gérev, problemin kardiyak kékenli oldugunun
net bir sekilde ortaya konmasidir (Sekil 1). Bu, bir ka¢g sorunun cevaplanmasi ile hizli bir sekilde
yapilabilir.

Siyanoz santral mi yoksa periferik midir?

Yuzeyel olarak bakildiginda periferik siyanozlu hastalar da santral siyanozlu hastalar gibi mor
gorundarler. Periferik siyanozun nedeni cilt perflizyonunun, ¢evrenin soguk olmasi, sepsis ve diger sok
nedenlerinden dolayl bozulmus olmasidir. Uglar soguktur, kapiller geri dolus bozuktur ve en dnemlisi
muikdz membranlar pembedir. Dil ve konjonktivalara bakildiginda pembe oldugu gézlenir. PaO,
normaldir. Transkutan oksimetri, ciltteki perfizyon bozuklugu nedeniyle glvenilir sonu¢ vermez.
Tedavi sebebe yoneliktir. Santral siyanozlu bebekler ise, siklikla sicaktir, perflizyonlari iyidir, ancak
mordur. Onemli bir nokta bu bebeklerde miikdéz membranlarinda mor olusudur. Arteriyel PaO, ve
transkutan saturasyon disUktur. Santral siyanozlu bir hasta karsisinda bir sonraki soruya gegilir.

Siyanoz, kardiyak bir patolojiye mi yoksa pulmoner bir patolojiye mi baglidir?

Hastanin gézlenmesi bu ayirimda énemli ipuclari verebilir. Siyanotik kardiyak hasta, istirahat
halindeyken rahattir. Fakat herhangi bir uyaran karsisinda asiri derecede ajite olur ve siyanozu
derinlesir. Akciger hastasinin ise, istirahatte de bir miktar solunum sikintisi mevcuttur. Fakat sorun
yetersiz ventilasyon oldugundan, hastanin aglamasi siyanozun azalmasina yol acar.

Prekordiyumun hiperdinamik olmasi ve Gftrim isitiimesi kardiyak bir nedene isaret eder.
Uftrim olmamasi kardiyak nedeni ekarte ettirmez. Clnku, kardiyak lezyonlarin bir kismi igitilebilecek
diizeyde turbilans olusturmaz ve duktus arteriozus fonksiyonel olarak kapaliysa veya ¢ok genis olarak
aciksa, olusan tirbulans isitiimeyebilir.

Hastaya %100 oksijen verilmesi, kardiyak nedenlerin pulmoner nedenlerden ayirt edilmesine
yardimci olur. Siyanotik kalp hastasina %100 oksijen verilmesi siyanozun agilmasini saglamazken,
akciger hastaligi olan bebekte hem klinik olarak siyanozun acildigi gézlenir hem de transkutan ve
arteryel Olgumlerle oksijen saturasyonunun ve PaOjnin ylkseldigi saptanabilir. Zaman zaman
siyanotik kalp hastaliina akciger patolojisi de eslik edebileceginden, oksijen testi sirasinda ne
kadarlik saturasyon artisinin pulmoner hastaligi gdsterecegi tartismalidir. Bununla birlikte, PaO;'nin
100 mmHg’'nin zerine ¢ikmasi siyanotik konjenital kalp hastaligini genellikle ekarte ettirir. Ayrica kan
gazi analizi yapildiginda PCO, degerlerinin saptanmasi ayirici tanida yardimci olabilir. Kardiyak
bebekte, eslik eden akciger hastaligi yoksa, PCO, degeri normal bulunur. Oysa, siyanoza yol agacak
kadar akciger hastaligi olan bebekte karbondioksit retansiyonu saptanir.

Elektrokardiyografi (EKG) ayirici tanida ipuglari verebilir. Her zaman olmamakla birlikte, kalp
hastalarinda EKG’de siklikla anormal bulgular vardir. Normal yenidodanlarda sag aks, sag gogus
derivasyonlarinda yuksek R dalgalari ve ilk 4 gliinde V1’de pozitif T dalgasinin normal bulgular oldugu
hatirlanmalidir.

Akciger hastalarinda gégus radyograminda kalp gdlgesi normaldir. Akciger alanlarinda patoloji
olabilir veya olmayabilir. Siyanotik kalp hastalarinin radyografileri normal olabilir, kardiyomegali
gOrulebilir veya spesifik bir lezyona isaret eden 6zel sekiller gdzlenebilir (Fallot tetralojisinde “tahta
pabu¢” goérinimdi, blylk damarlarin transpozisyonunda “yumurta” sekli v.s.) Gogus radyografisi
incelenirken mide hava cebi ve karacigerin lokalizasyonu da incelenmelidir. Clnkl, anormal
abdominal situsla birlikte kompleks kardiyak patolojiler sik gérulmektedir. Ayrica yenidoganlarda blyuk
timus golgesi kardiyomegali ile siklikla karismakta ve klinisyeni yanls yonlendirebilmektedir.



Dogru taniya varmak igin tim bu kriterler bir bitin olarak degerlendirilmelidir. Normal bir EKG,
ufirim olmamasi veya kalp golgesinin normal olmasi, diger bulgularin varligi halinde konjenital kalp
hastaligini ekarte ettirmemelidir.

Bu noktada, eger siyanotik konjenital kalp hastaligi tanisi daha olasi olarak dusunulliyorsa
(hastada ani basglayan santral siyanoz var, %100 oksijene cevap yok veya ¢ok az ise ve eslik eden
akciger hastaligina dair bulgu yoksa) yapilmasi gereken sey aciktir. Prostogalandin E4 inflizyonu
baslanmali, pediatrik kardiyolog ile konsultasyon saglanmali ve hasta en yakin neonatal veya pediatrik
yogun bakim Unitesine nakledilmelidir.

Bu noktada problemin taslagi cizilmistir ve hasta gegici olarak etkili bir sekilde kontrol altina
alinmistir. Simdi yapilmasi gereken sey spesifik taninin konulmasidir. Bu iglem yeni bir soru ile baslar.

Pulmoner kan akimi artmis mi1 yoksa azalmis mi?

Gogus radyografisinde pulmoner arter segmentlerinin kligiik ve akciger alanlarinin koyu
olmasi, siyanozun sebebinin pulmoner kan akiminin azalmasina yol agan bir lezyon oldugunu gdsterir
(pulmoner atrezisi, agir Fallot tetralojisi v.s.). Pulmoner vaskilaritenin arttigi ve pulmoner arterlerin
genis goruldiagu durumlarda ise buydk arterlerin transpozisyonu veya ventdz donis anomalisi
dusundlmelidir.

Bliyiik arterlerin transpozisyonu erken neonatal dénemde siyanozun belirlendigi en sik
siyanotik lezyondur. Sistemik ventz kan aortaya, pulmoner venéz kan da pulmoner arterlere
atilmaktadir. G6gus radyografisinde pulmoner vaskdlaritede artig, kardiyomegali ve tipik “yan yatmis
yumurta” goérindmi vardir. EKG genellikle yenidogan icin normaldir, ancak sag atriyal dilatasyon
bulgusu gdzlenebilir.

Fallot tetralojisi en sik lezyondur ve pulmoner stenozun agirigina gore degisik klinik tablolar
gozlenebilir. En agir formu pulmoner atrezi ile birlikte olanidir. Hasta duktusa bagimhdir ve duktusun
kapanmaya baslamasi ile birlikte bulgular belirginlesir. Obstriiksiyonun daha hafif oldugu olgularda
giderek artan siyanoz vardir. Hastalar istirahatte asiyanotik olabilirler, ancak aglama ile siyanoz gelisir.
ikinci ses serttir ve sistolik bir Gfiirim duyulur. Gégiis radyografisinde vaskiilarite azalmistir ve “tahta
pabug¢” gorinimu mevcuttur. EKG’de sag aks ve sag ventrikdl hipertrofisi ile uyumlu bulgular vardir.

intakt ventrikiiler septumlu pulmoner atrezi siyanotik kalp hastalikli yenidoganlarin yaklagik
%25’inde gériilir. Ikinci ses tekdir. Ya hi¢ Gfiirim yoktur veya trikiispit yetmezligi Gfiirimi vardir.
EKG’de sag atriyal genisleme ve sol ventrikdl hipertrofisi bulgulari vardir. Sag ventrikile ait gugler de
farkedilebilir, ve artmis olabilir.

Triklspit atrezisini pulmoner atreziden ayirmak zor olabilir. EKG’de sag atriyal dilatasyon, sol
aks ve sol ventrikiler hipertrofi gozlenir. Sag ventrikile ait defleksiyonlar gézlenmez. Kardiyomegali ve
pulmoner vaskularitede azalma gdzlenir.

Total anormal pulmoner venéz dénts degisik tablolarda ortaya ¢ikabilir. Bu degiskenlik, kalbe
donen pulmoner venlerdeki obstriiksiyonun derecesine baglidir. Cok az obstriiksiyonu olan veya hig
obstriksiyonu olmaya hastalar infant déoneminde asemptomatik olabilir veya kilo alamama gibi
nonspesifik bulgular gosterirler. Bununla birlikte pulmoner vendz déntiste obstriksiyon varsa bulgular
ilk bir kag gunde bile ¢ikabilir ve hem siyanoz hem de konjestif kalp yetmezligi bulgulari birliktedir.
Siyanoz ve dispne hizla ilerler. G6gus redyografisinde kalp gdlgesi kligik gorilur, akciger vaskilaritesi
artmistir ve pulmoner vendz konjesyon gdzlenir. EKG normaldir veya sag ventrikll hipertrofi bulgulari
vardir. Prostoglandin ile klinikte diizelme gdzlenmez. Ancak, inotropik destek ve diuretiklerle yapilacak
yogun tibbi tedavi hastayi rahatlatabilir.

KARDIYAK KOKENLI SIYANOTIK HASTALARDA TEDAVI AMAGLI IZLENECEK YOL
Acil tedavide uygulanmasi gereken yontemler g6z énune alindiginda, agir hipoksi ve siyanoz
olusturan kalp hastaliklari baslica 3 grupta toplanabilir. Tablo 3’de bu hastaliklar verilmistir.

1-Duktusa bagimh kalp hastaliklarinda tedavi

Hastanin yasayabilmesi i¢in duktus arteriyosusun mutlaka agik kalmasi gereklidir. Tedavi ve
cerrahi yardim gérmedikleri takdirde bu gruptaki bebeklerin %90’dan fazlasi yasamin ilk haftasi iginde
duktus kapanmasi sonucu kaybedilirler. Duktusun kapanmasi ile pulmoner atrezide pulmoner dolasim,
aortik atrezide total sistemik dolagim, AAK’da vicut alt yarisinin sistemik dolasimi kesilir. Bu bebekler
dogustan itibaren hipoksik ve asidotiktirler.

Duktusa bagimli hastaliklarda tibbi tedavinin esasini duktusun agik tutulmasi veya kapanmaya
baslamissa acilmasi olusturur. Bunun igin E grubu prostoglandinler (PG) kullaniimaktadir.
Prostoglandin E; inflzyonuna 0.1-0.15 pg/kg/dak dozunda baslanmali, siyanoz acilinca yari doza
inilmelidir. Hastalarin gogunlugunda oksijen saturasyonu %80-90’a ¢ikarken, geri kalanlarda %100’e
ulasir. Prostoglandinlerin major ve seyrek olmayan yan etkileri apne ve sistemik hipotansiyondur. Ates



ve jitternes gibi santral sinir sistemi etkileride siktir. Prostoglandin inflizyonu sirasinda acil entiibasyon
ve sivl resusitasyonu igin gerekli malzemeler el altinda bulundurulmalidir. Bagka bir Klinige
nakledilecekse, hasta elektif olarak entiube edilmelidir.

PGE ’in 500 mikrogramhk, PGE,’nin 750 mikrogramlik ampul seklinde ticari preparati vardir.

Bazi hastalarda prostoglandin inflzyonunun ¢ok uzun stre kullaniimasi gerekebilmektedir.
Kucguk bebeklerde intravendz inflizyon yolunun uzun stre devam ettiriimesi gug¢ olabilir. PGE, oral
olarak etkili bir sekilde uygulanabilmektedir. Ancak 1-4 saat aralarla uygulanmasi gerekmektedir.
Limaprost alfadex, yeni geligtirilen bir PGE, derivesidir ve oral olarak kullanilabilmektedir. Limaprost
alfadex ile, PGE+'e gbre daha dusuk olmakla birlikte basarili sonuglar bildiriimektedir.

Aort koarktasyonu ve hipoplastik sol kalp sendromlu hastalarda prostoglandin inflzyonu
yaninda inotropik destek ve solunum sikintisi ve metabolik asidozun tedavisi de hastanin stabilize
edilmesinde yardimci olur.

Tablo 3: Tedavi segeneklerine gore siyanotik konjenital kalp hastaliklari

1-Duktusa bagimli kalp hastaliklari
[-Pulmoner atrezi
*Intakt ventrikiler septumlu
**Ventrikuler septal defekili
[I-Kritik aort koarktasyonu ve aortik arkus kesintisi (AAK)
[lI-Hipoplastik sol kalp sendromu
2-infundibuler pulmoner stenoz (PS) ile birlikte olan siyanotik kalp hastaliklan
[-Fallot tetralojisi
[I Digerleri
3-Kapali devre dolagimli siyanotik kalp hastaliklar
[-BUyUK arterlerin transpozisyonu

____  SIYANOZ __

—
PERIFERIK SANTRAL

-Dil, konjonktiva pembe -Dil ve konjonktiva dahil siyanotik

-PaO, normal -Pa0,, saturasyon dusuk

-Ekstremiteler  soguk, -Sicak, perfuzyon iyi

geridolum bozuk

-Sepsis, soguk, sok

-Tedavi nedene yonelik — T

KARDIYAK PULMONER
-Aglama ile kotulesir -Aglama ile dizelebilir
-Istirahatte rahat -Solunum sikintisi
-+ Anormal EKG -Normal EKG
-tKardiyomegali veya diger -Normal kalp gdlgesi
radyografik bulgular
-Normal PCO, -CO, retansiyonu
-%100 oksijene cevap yok -%100 oksijene cevap var
-Ufurim+hiperdinamik prekordiyum -Normal kalp muayenesi
-Ted:Prostoglandin, kardiyoloji -Ted:Oksijen ve akciger hastaliginin
konsultasyonu tedavisi
ARTMIS PULMONER AKIM AZALMIS PULMONER AKIM

-BuyUk arterlerin -Fallot tetralojisi

transpozisyonu

-Total anormal pulmoner dénis -Pulmoner atrezi

-Trunkus arteriyozus -TrikUspit atrezisi

-Tek ventrikal -Pulmoner stenoz/atrezi ile kombine

-Diger kompleks lezyonlar kompleks lezyonlar

Ekokardiyografi ve kardiyak kateterizasyon ile kesin tani ve uygun tedavi

Sekil 1: Kardiyak ve akciger kaynakli siyanozun ayiriminda kullanilabilecek pratik bir algoritm



2-infundibuler pulmoner stenoz (PS) ile birlikte olan siyanotik kalp hastaliklarinda
tedavi

Bu grup hastaliklarin en tipik érnegi Fallot tetralojisidir. Tet spelleri, paroksismal hipersiyanotik
atak olarak da adlandirilan hipersiyanotik ndbetler, yasamin ilk iki yilinda énemli problemlerdir. Sag
ventrikdl ¢ikis yolu obstriksiyonunu artiran veya sistemik vaskuler rezistansi azaltan degisik etkenler
sonucu, VSD yoluyla sagdan sola sant artar, hipoksi gelisir ve tipik hipersiyanotik nébet olusur. Nobet,
solunum hizi ve derinliginin artmasi (hiperpne) ve artan sag-sol sant nedeniyle hipoksi ve siyanozun
agirlagsmasi ile karakterizedir. Hipoksi ve hiperkapni solunum merkezini uyarir ve hiperventilasyonu
baslatir. Hiperventilasyon, sistemik vaskiler direncin dismesine ve alt ekstremitelerden unsatire
kanin kalbe geri donmesine yol acar. Her iki durum da sag-sol santin artigi ile sonuglanir. Arteriyel
Pa0O2 40 mmHg’'nin altina diistince metabolik asidoz gelisir. Asidoz da hiperpneyi artiran bir faktordir.
Bdylece birbirini izleyen olaylar zinciri bir siklusa doéner. Bazen ndbetler senkop, konvulziyon,
serebrovaskiler olay ve seyrek olarakta 6lime yol acar. Siklus siklikla hastanin fizik aktivitesini
durdurmasi veya bradikardi ve senkop gelismesi sonucu kirilir. Blylk ¢ocuklar egzersiz sirasinda
hipoksi gelismesi sonucu ¢omelir, boylece sagd kalbe donen ansatire kan miktarini azaltarak nébet
gelismesini 6nlerler.

Hipersiyanotik ndbetler siklikla ani baslar ve ne zaman gelisecedi 6nceden kestirilemez.
istirahatte hafif diizeyde siyanotik olan bebekler, arteryel oksijen saturasyonundaki ani diisiisleri tolere
etmelerini saglayacak mekanizmalar (polisitemi v.s.) gelismemis oldugundan hipoksik nébet geligimi
yénunden daha riskli konumdadir.

Henliz tani almamis siyanotik krizdeki bir hastaylr tanimak zor olabilir. Ozellikle aglama,
beslenme, diskilama veya egzersiz sirasinda olusan, hiperpne ve senkopun izledigi epizodik siyanoz
ataklari taniya géturebilir.

Hipersiyanotik nébetlerin profilaksisi

Cerrahiye aday olmayan olgularda propranolol profilaktik amacla, 1-4 mg/kg/gin 3 veya 4
doza bdltnerek kullanilabilir. Bu olgularda siklikla demir eksikligi anemisi gelistiginden hastalar bu
yonden iyi degerlendirilmeli ve gerekirse tedavi edilmelidir.

Hipersiyanotik nébetlerin tedavisi

Hipersiyanortik ndbet gegirmekte olan bir hasta ile karsilasildiginda yapilacak uygulamalar
sunlardir.

*Hasta diz-géglis pozisyonuna getiirilir. Bu durumda alt ekstremitedeki periferik direng ve buna
bagli olarak pulmoner akim artiriimig olur. Tibbi tedaviye direngli olan olgularda karindan abdominal
aortaya baski uygulanmasi sistemik direnci daha fazla artirarak klinigin diizelmesine yardimci olabilir.

*Hastaya oksijen veriimeye baslanir. Oksijen, hipoksiyi azaltarak arteriyel vazodilatasyonu
onleyebilir.

*Intravendz sivi yiiklemesi yapilir. Baslangi¢ olarak 5-10 ml/kg sivi veriimesi sag ventrikil
preloadunu artirarak sag ventrikil c¢ikis yolu obstriksiyonunu azaltabilir. Fazla miktarda sivi
verilmesinden sakinilimalidir. Akciger ve beyin 6demine yol acgabilece@i gibi, dilisyona yol acarak
kompensatuvar polisiteminin faydali etkisini ortadan kaldirabilir.

*Morfin stilfatin hipersiyanotik ndbetlerin tedavisindeki yeri uzun zamandir bilinmektedir.
Morfin 0.1 mg/kg dozunda intravendz, subkitan veya intramuskuler yolla verilebilir. Etki mekanizmasi
tam olarak aydinlatilamamistir. Morfin hiperpneyi azaltarak, olusan siklusun kirllmasina yardimci olur.
Ayrica katekolaminlerin inotropik etkilerini inhibe ettigi saniimaktadir.

*Uzayan hioersiyanotik ndbet sirasinda gelisen metabolik asidozun hiperpneik siklusu
potansiyalize ettigi unutulmamali ve asidozun tedavisi icin 1 mEqg/kg sodyum bikarbonat intraventz
olarak verilmelidir. Kan pH’s1 normale dénlince ndbet hizla sona erer.

*QOzelikle tagikardi ile birlikte alan adir nobetli bir kisim hastalarda, B-adrenerjik bloker olan
propranolol basarili bir sekilde kullanilabilir. Propranolol miyokardiyal katekolaminleri bloke ederek
kontraktiliteyi azaltmak suretiyle infundibuler spazmi ¢ézer. Ayrica periferik rezistansi artirarak sag-sol
santl azaltir. Propranolol nébet sirasinda 0.1 mg/kg (maksimum 0.2 mg/kg) dozda intraven6z olarak
verilir. B-blokér ajanlarin doz fazlaligina bagh gorilecek yan etkilerde izoproterenol faydalidir. Bu
nedenle propranolol verilecek hastalarin yaninda izoproterenol bulundurulmasi uygun olur.

*Fenilefrin ve metoksamin gibi periferik vaskuler direnci artiran ajanlar, sag-sol santi azaltarak
arteryel oksijen saturasyonunun artmasini saglayabilirler. Bu amagla bir a-agonist olan fenilefrin
0.005-0.01 mg/kg dozda intravendz olarak verilir. Resusitasyonun uzadigi durumlarda, 2-5 ng/kg/dak
dozda fenilefrin inflizyonu yapiimahdir.

*Bazi durumlarda tim bu yodntemler ve ilaglar etkisiz kalabilir. Bu durumlarda hipoksik
ndbetlerin durdurulmasi igin genel anestezi kullanilabilir, veya acil sistemik-pulmoner arter
anastomozu onerilir.
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Buylk arterlerin transpoziyonu tanisindan suphelenildiginde, duktus arteriyozusun agik
kalmasini saglayarak oksijenizasyonu artirmak amaciyla acilen prostoglandin E; inflizyonuna
baslanmalidir. Hipotermi, hipoksinin dogurdugu metabolik asidozu artiracagindan dizeltilmeli, asidoz
ve varsa hipoglisemi ve hipokalsemi tedavi edilmelidir.

Acil arteryel switch ameliyati planlanmiyorsa, transpozisyonlu hasta kardiyak kateterizasyon
laboratuvarina alinmali ve atriyal septostomi islemi uygulanmalidir. Atriyal septostomi balon veya
blade atriyal septostomi kateterleri kullanilarak yapilmaktadir (ilgili bélime bakiniz). Basaril bir atriyal
septostomi islemi ile PaO, 35-50 mmHg’ye ulasir ve her iki atriyum arasindaki basing farki ortadan
kalkar.

Atriyal septostomi igleminin basta buyuk arterlerin transpozisyonu olmak Uzere pulmoner
atrezi, trikispit atrezisi, total anormal pulmoner vendz doénus gibi interatriyal santin gerekli oldugu
anomaliler ve mitral kapak obstriksiyonlarinda palyatif bir tedavi olarak etkili oldugu ve hastalarin
yasam suresini uzattigr gortlmustar.
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