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Total anormal pulmoner vendz dénus anomalili bir hastada
cerrahi tamir sonrasi oral sildenafil kullanimi

The use of oral sildendfil following corrective surgery
for total anomalous pulmonary venous connection
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Ug aylik kiz ¢ocugunda, total anormal pulmoner ven6z do-
niis anomalisi nedeniyle tam diizeltme yapildiktan sonra,
nitrogliserin perfiizyonuna ragmen ameliyat sonrasi ikinci
giin pulmoner hipertansif kriz gelisti. Nazogastrik tiip yo-
luyla oral sildenafil tedavisi 0.5 mg/kg/24 sa dozuyla bag-
lanip, doz kademeli olarak artirilarak 2 mg/kg/24 sa dozu-
na kadar yiikseltildi. Sildenafil pulmoner basinci diisiirdii
ve hasta mekanik ventilasyon desteginden pulmoner hiper-
tansif kriz olmaksizin basariyla ayrildi. Komplike bir ame-
liyat sonras1 doneminin sildenafile baglandiktan sonra dii-
zelmesi pulmoner basincin diistiigiinii dolayli olarak gos-
termektedir. Hastada sildenafile bagl herhangi bir yan et-
ki gelismedi. Bu ilacin agik kalp cerrahisi ge¢irmis bebek-
lerde pulmoner hipertansif profilaksisinde giivenli bir se-
kilde kullanilabilecegini ve etkin bir rol oynayabilecegini
diistinliyoruz.

Anahtar sozciikler: Kardiyovaskiiler cerrahi islem; hipertansiyon,
pulmoner/6nleme ve kontrol; bebek; fosfodiesteraz inhibitorii/tera-
potik kullanim; pulmoner ven/anormallik; sildenafil.

Pulmoner hipertansiyonu olan dogustan kalp hasta-
likl1 cocuklarda ameliyat sonras: pulmoner yatakta va-
zokonstriksiyon hastanin erken doénem prognozunda
onemli bir rol oynamaktadir. Bu hastalarda yogun ba-
kimda uzun siire pulmoner basinci diisiiriicii ajanlarin
inhalasyon ya da intravendz kullanimi gerekli olabilir.
flk olarak 1989 yilinda tanimlanan bir molekiil olan sil-
denafil, 1990’larin sonuna dogru impotans tedavisinde
etkili bir ajan olarak klinik kullanima girmis ve kardi-
yovaskiiler etkilerinden yararlanilabilecegi yoniindeki
caligmalar ise 2000°1i yillarin baginda giindeme gelmis-
tir.™! Bir fosfodiesteraz inhibitorii olan sildenafilin pul-
moner yatakta vazodilatasyona yol agarak, pulmoner
hipertansiyonun olumsuz etkilerinden korunmada ya-

A three-month-old girl underwent corrective surgery for
total anomalous pulmonary venous connection. Despite
nitroglycerin infusion, pulmonary hypertensive crises
developed on the second postoperative day. Sildenafil cit-
rate was administered through a nasogastric tube at a start-
ing dose of 0.5 mg/kg/24 h by stepwise increments to a
maximum dose of 2 mg/kg/24 h. Sildenafil lowered pul-
monary arterial pressure and the patient was successfully
weaned from mechanical respiratory support without any
pulmonary hypertensive crises. The dramatic relief of a
complicated postoperative course showed indirectly that
the decrease in pulmonary pressure was sufficient. No
adverse effects were seen associated with sildenafil
administration. Oral sildenafil is a safe and potent adjunct
to the existing therapies for postoperative pulmonary
hypertension in infants undergoing open heart surgery.
Key words: Cardiovascular surgical procedures; hypertension, pul-
monary/prevention & control; infant; phosphodiesterase inhibitors/
therapeutic use; pulmonary veins/abnormalities; sildenafil.

rarl1 olabilecegi son yillarda artan sekilde aragtirilmak-
tadir.”

OLGU SUNUMU

Ucg aylik, 4 kg agirliginda kiz cocugu nefes almada
giicliik, morarma, ¢arpint1 ve kilo alamama yakinmala-
riyla klinigimize getirildi. Fizik muayenede perioral si-
yanoz, takipne, tasikardi, hepatomegali ve ikinci derece
sistolik iifiirim saptandi. Ekokardiyografik incelemede
total anormal pulmoner venoz doniis (TAPVD) izlendi.
Patolojinin ayrintili goriintiilenebilmesi icin hasta cok-
kesitli bilgisayarl tomografi ile degerlendirildi. Pulmo-
ner venlerin birleserek anormal bir vendz yapi ile vena
kava siiperiora dokiilmekte oldugu ve sol atriyumla pul-
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moner venler arasinda baglanti olmadig1 goriildii (sup-
rakardiyak TAPVD).

Cerrahi teknik. Median sternotomi sonrasi, aorta bi-
kaval kaniilasyonla ekstrakorporeal dolagim baglatildi.
Pulmoner venoz kesecik ve vena kava siiperior arasin-
daki baglant1 diseksiyonla ortaya cikarildi. Pulmoner
venoz kesecik ve sol atriyotomi kesisi yapildi ve otojen
perikard yama ile genisletilerek birbirine agizlastirildi,
vertikal ven acik birakildi.

Ameliyat sonrast seyir. Yogun bakim {initesine 8
pg/kg/dk dopamin ve 6 pg/kg/dk dobutamin destegi ile
alinan hasta ilk 24 saat fentanil (20 pg/kg/sa) ve veku-
ronyum (0.1 mg/kg/dk) inflizyonu ile sedatize edildi.
Nitrogliserin infiizyonu 0.1 pg/kg/dk’dan devam edil-
di. Ameliyat sonrasi birinci giin kas gevsetici tedavi-
si sonlandirilan hastada ani gelisen bradikardi, hipo-
tansif atak ve hipoksik tablo pulmoner hipertansif
atak olarak degerlendirildi. Tekrar derin sedasyon
saglanan hastaya nazogastrik sonda yoluyla sildenafil
tablete baslandi ve dort giin siireyle verildi (1. giin 0.5
mg/kg/24 sa; 2. giin 1 mg/kg/24 sa; 3 ve 4. giinler 2
mg/kg/24 sa). Ameliyat sonrasi dordiincii giin sedatif
ajanlar kesildi; ertesi giin hasta ekstiibe edildi. Ekstii-
basyon sonrasinda bir giin daha devam edilen sildena-
fil daha sonra kesildi. Takiplerde hastanin klinigi ve
kan gaz1 degerleri normal diizeylerde seyretti. Hasta,
ameliyat sonrasi 15. giinde sifa ile taburcu edildi.
Kontrol ekokardiyografisinde pulmoner basincin 30
mmHg’ye diistiigii ve anastomoz hattinda herhangi
bir tikanma olmadi§1 goriildi.

TARTISMA

Total anormal vendz doniis patolojisi pulmoner ve-
noz yatakta konjesyona neden olarak pulmoner hipertan-
siyona yol acan en 6nemli dogustan kardiyak defektler-
den biridir. Ameliyat sonrasi erken donemde, pulmoner
vendz basincin diismesine ragmen pulmoner basincin
yiiksek seyretmesi nedeniyle, ekstiibasyon sonrasi pul-
moner hipertansif kriz bu hastalarda mortalitenin en 6n-
de gelen nedenleri arasindadir.”” Ameliyat sonrasi uygu-
lanan derin sedasyon, kas paralizisinin 24-48 saat devam
ettirilmesi, nitroprussid infiizyonu, nitrik oksit (NO) in-
halasyonu gibi yontemlerle erken donem riskleri azaltil-
maya calisilmaktadir. Vertikal venin baglanmadan bira-
kilmasi da, pulmoner hipertansif kriz sirasinda sag vent-
rikiil basimcim diisiirmekte uygulanabilecek bir bagka 6n-
lemdir. Baz: kliniklerde vertikal venin acik birakilmasi
rutin bir iglem olarak uygulanmaktadir.”’ Pulmoner hiper-
tansif atak gelistiginde, pulmoner vazokonstriksiyonla
birlikte sag ventrikiil basincinda ani bir yiikselme olmak-
ta ve hastada ani olarak kardiyopulmoner arrest gelis-
mektedir. Vertikal venin agik birakilmasi duumunda, bu
ani yiikselme sirasinda vertikal ven araciligiyla sagdan
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sola gecis olacak ve sag ventrikiil basing yiikselmesi
kompanse edilecektir. Olgumuzda, sedasyonun kesilme-
siyle birlikte hizla gelisen bradikardi ve hipotansiyon bu
mekanizmayla gegistirildikten sonra tekrar derin sedas-
yon saglanmustir. Sonrasinda sildenafil, kademeli olarak
her dort saatte bir artirilarak dort giin siireyle nazogastrik
tilp araciligiyla uygulanmistir. Hasta tekrar uyandirildi-
§inda pulmoner hipertansif krizi tetikleyecek bir olayla
kargilagilmamstir. Gerek sedasyon altinda gerekse uyan-
dirma sirasinda arteryel oksijen basincinin ve satiirasyon-
larmnin diismemis olmas1 pulmoner yatakta basincin diis-
tiiglinii dolayli olarak gostermektedir.

Sidenafil, bir fosfodiesteraz enzim inhibitoriidiir ve
fosfodiesteraz-5 izoenzimi iizerinden cGMP yikilimini
inhibe ederek intraseliiler cGMP diizeyini artirir. Hay-
van modellerinde, pulmoner hipertansiyonu olan de-
neklerde bu yolla pulmoner vazodilatasyona yol actig1
gosterilmigtir. Sildenafilin pulmoner hipertansiyonda
uygulanmasiyla ilgili oldukga etkin sonug alindig1" bil-
dirilmesine ragmen, ameliyat sonrasi, pulmoner hiper-
tansiyonu kontrol etmek amagl bildirimler sinirli sayi-
dadir.*” Bu gibi durumlarda NO kullanimi oldukca
yaygin olmasina ragmen, NO’nun bazi dezavantajlari
bulunmaktadir. Nitrik oksit kesildikten sonra rebound
etkisinin ortaya cikabilecegi ve pulmoner hipertansif
atak goriilebilecegi bildirilmistir.” Heniiz ¢ok genis ca-
lismalar diizeyinde olmasa da, sidenafilde boyle bir et-
ki olmadig1 ve kiigiik cocuklarda bile oldukca giivenli
bir sekilde kullanilabilecegi olgu sunumlarinda yer al-
mustir.”*” Schulze-Neick ve ark." dogustan kalp hasta-
l1g1 olan 12 olguda intraven6z olarak uygulanan silde-
nafilin NO kadar etkili olabildigini gostermislerdir. Int-
rapulmoner sant miktarinin artti§1 gézlemlenmis olsa
da, klinik tabloya yansiyan anlamli bir sonu¢ goriilme-
mistir. Ayrica, sildenafilin ameliyat sonrasi erken do-
nemde nazogastrik tiip yoluyla kademeli olarak doz ar-
tirmrm1 seklinde verilmesinin NO’nun rebound etkisini
azalttig1 yoniinde calismalar bulunmaktadir.”” Trachte
ve ark."”’ pulmoner hipertansiyonu olan sekiz eriskin
izerinde yaptiklar bir calismada, oral sildenafilin siste-
mik vazodilatasyona yol agtifini ve herhangi bir yan et-
ki olusturmadan giivenle kullanilabilecegini bildirmis-
lerdir. Bebeklerde bile ¢ok rahat tolere edilmesinin oral
sildenafilin klinik kullanimini artiracagina inaniyoruz.

Olgumuzda yogun bakimda direkt olarak pulmoner
arter basing Olciimii yapilmamig olmasina ragmen, sil-
denafil tedavisiyle hastanin takibinin sorunsuz seyret-
mesi ve uzun siireli entiibasyona ragmen ekstiibasyonun
sorunsuz yapilabilmesi, pulmoner arter basincinin diis-
tiigiini destekleyen bulgulardir.

Sonug olarak, NO ve intravenoz sildenafilin iilke-
mizde temin edilmesinin gii¢liigiinii diisiinerek, oral sil-
denafilin ameliyat sonrast pulmoner hipertansif krizi
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onlemede onemli bir ajan olarak dikkate alinmasi ge-
rektigine inantyoruz.
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