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Ozet

Eritrositlerde oksidan hasara karsi savunma, esas olarak
glukoz-6-fosfat dehidrogenaz (G6PD) aktivitesine baglidir. Bu
enzimin eksikliginde, kardiyopulmoner bypass esnasinda
gelisen oksidan ajanlar ve peroperatif medikasyonlar
hemolitik krize neden olabilirler. G6PD eksikligi bulunan 51
yagindaki erkek hastamiza koroner bypass ameliyati yapildi.
Intraoperatif ve postoperatif takipde sorun olmadi ve
postoperatif 8. giinde taburcu edildi.

G6PD eksikligi bulunan hastalarda agik kalp cerrahisi 6zel
dikkat ile basarili olarak uygulanabilecegini diisiinmekteyiz.

Anahtar kelimeler: Glukoz-6-fosfat dehidrogenaz, koroner
bypass cerrahisi

Summary

In red cells, defense against oxidative damage is essentially
dependent on glucose-6- phosphate dehydrogenase (G6PD)
enzyme activity. Hemolysis can be caused by oxidan agents
generated during cardiopulmonary bypass and peroperative
medications in G6PD deficiency. The case of a 51 year-old
male with G6PD deficiency underwent coronary bypass
surgery. Intraoperative and postoperative course was
uneventful and he was discharged on the eighth day.

We think that open heart surgery can be performed
succesfully with special attention in patients with G6PD
deficiency.

Keywords: Glucose-6- phosphate dehydrogenase, coronary
bypass surgery

Giris

Eritrositlerde oksidatif hasara kargi savunma, glukoz-6-fosfat
dehidrogenaz (G6PD) enzim aktivasyonu ile orantilidir. Bu
enzimin eksikliginde oksidan ilaglara, enfeksiyonlara ve
metabolik problemlere bagli akut veya nadiren kronik seyirli
hemolitik komplikasyonlar gelisebilmektedir [1].

G6PD eksikligi bulunan hastalarda acik kalp cerrahisi,
kardiyopulmoner bypass esnasinda gelisen oksidan ajanlara ve
peroperatif medikasyonlara bagli hemolitik kriz geligebilmesi
nedeniyle 0zel dikkat gerektirmektedir. GO6PD eksikligi
diinyada 200 milyondan daha fazla kiside bulunmasina rag-
men, bu hastalarda agik kalp cerrahisi uygulamalariyla ilgili
¢ok az sayida literatiir mevcuttur [2,3]. Bu yazimizda, G6PD
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eksikligi bulunan olgumuza yapilan koroner bypass cer-
rahisinin sunulmasi ve literatiir bilgilerinin gozden gecirilme-
si amaglanmustir.

Olgu Sunumu

51 yasinda erkek hasta, bir hafta 6nce baslayan ve devam eden
g0giis agris1 yakinmalar ile bagvurdu. Fizik muayenede nor-
mal bulgular saptandi. Ozgecmisinden, bes yil dnce bakla
yenilmesini takiben, karin agris1 ve ikter gelismesi iizerine
yapilan incelemede Akdeniz tipi (G6PD-med) G6PD eksikligi
tanist konuldugu 6grenildi.

Elektrokardiyografide V5-6’da ST-T degisiklikleri mevcuttu.
Toraks grafisi ve ekokardiyografi ise normal olarak deger-
lendirildi. Yapilan koroner anjiyografisinde sol anterior desan-
dan arter proksimal segmentinde %90 ve sag koroner arterde
%70 darlik saptanarak koroner bypass planlandi.

Preoperatif laboratuvar incelemede, G6PD enzim diizeyi
kantitatif olarak 2.71 IU/g Hb (7.48 - 10.20 IU/g Hb)
Ol¢tilmiistiir. Hb 14 g/dL, Htc %42, total billirubin 0.57 mg/dL,
LDH 377 U/L, retikiilosit %2 idi. Idrarda eritrosit, Hb,
bilirubin ve iirobilinojen saptanmadi.

Anestezi / Cerrahi

Premedikasyon amaciyla operasyondan bir saat once 3 mg
midazolam IM ve antibiyotik proflaksisi icin seftriakson 1 gr
IV uygulandi. Anestezi indiiksiyonunda fentanil 0.1 mg/kg,
sodyum tiopental 5 mg/kg ve vekuronyum bromid 0.15 mg/kg
uyguland1. Idamesi ise 2 L/dak Oz + 2 L/dak kuru hava ve %1
izofloran ile saglandi.

Kardiyopulmoner bypass (KPB) sirasinda roller pompa ve
membran oksijenaratér (Dideco D 734) kullanilarak orta
derecede (28°C) sistemik hipotermi saglandi. Miyokardiyal
korumada antegrad kan kardiyoplejsi kullamldi. Indiiksiyonda,
37°C’de 5 kg/ml sicak kan kardiyoplejisini takiben, +4°C'de 5
ml/kg soguk kan kardiyoplejisi ve topikal olarak soguk serum
fizyolojik uygulandi. Kros klemp kaldirilmadan hemen once
G6PD enzim diizeyi normal olan dontr kanindan hazirlanmig
37°C’deki sicak kan kardiyoplejisi verildi. Operasyonda
LIMA-LAD, Ao-RCA anastomozlar1 yapildi ve sorunsuz
olarak KPB’den ¢ikildi. Kros klemp siiresi 28 ve perfiizyon
stiresi 45 dakikadir. KPB’den ¢ikis1 takiben 10. dakikada ali-
nan kanda serbest Hb diizeyi 76 mg/dL. ve LDH diizeyi 763
U/dL olarak ol¢iildii. KPB'yi takiben ilk 6 saat icinde alinan
kan orneklerinde ortalama Hb 10.5 g/dL, Htc %33, direkt
bilirubin 0.76 mg/dl, indirekt bilirubin 0.89mg/dl, LDH 579
U/dL olarak 6lciildii. Tlk 24 saat sonunda Hb 11 g/dL, Htc %34,
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direkt bilirubin 0.61mg/dL, indirekt bilirubin 1.06 mg/dL olarak
Olciildii. Postoperatif klinik ve laboratuvar takibinde sorun
olmayan olgumuz 8. giinde taburcu edildi.

Tartisma

G6PD enzim eksikligi en sik goriilen enzim anomalisi olup, 200
milyondan fazla kisiyi etkilemektedir. Bugiine kadar bu
enzimin eksikliginin 400’den fazla varyanti bildirilmekle
birlikte, yalnizca birkag tipi daha sik goriilmekledir [1-4].

GO6PD esas olarak, glutatyonun hiicre i¢i diizeyinin normal tutul-
masinda  gerekli olan NADPH'min  yapiminda  rol
almaktadir. Glutatyon ise, ila¢ veya enfeksiyonlar gibi dig
faktorlerin  etkisiyle eritrositler icinde olusan oksidan
maddelerin yok edilmesinden sorumludur. G6PD eksikliginde,
eritrositler oksitleyici bir strese ugradiklarinda glutatyonu
indirgenmis durumda tutamadiklar1 i¢in hemoliz gelisir [2,3].
G6PD eksikliginde hemolitik krize neden olan ve olmayan
ilaclarin listesi olusturulmustur. (Tablo 1 ve 2) [4]. Ancak, kalp

Tablo 1: G6PD eksikliginde hemolize yol agan ajanlar

Niridazole
Nitrofurantoin
Phenazopyridine
Primaquine
Sulfamethoxazole

Acetanilid
Doxorubicin
Furazolidone
Methylene blue
Nalidixic acid

Tablo 2: G6PD eksikliginde tedavi dozlarinda kullanilabilecek ajanlar

Probenecid
Procainamide

Acetaminophen
Ascorbic acid

Aspirin Pyrimethamine
Chloramphenicol Quinidine
Chloroquine Quinine
Colchicine Streptomycin

Diphenhydramine Sulfamethoxypyridazine
Isoniazid Sulfisoxazole
Menadione sodium bisulfite Trimethoprim
Phenacetin Tripelennamine
Phenylbutazone Vitamin K

Phenytoin

cerrahisinde peroperatif veya postoperatif olarak kullanilan, fakat
listede yer almayan ilaclarda mevcuttur. Literatiirde, genel
anestezik ajanlarin kullanimina bagl yalnizca bir hastada malign
hipertermi  gelistigi  bildirilmistir  [5]. Heparin  ve
protaminin kullanimina bagli herhangi bir komplikasyon
bildirilmemistir. Sodyum nitroprusid kullanimi, potent
oksidan ajanlarin kaynagi olan methemoglobinleri olusturacagi
icin kontrendikasyon olusturmaktadir [2]. Dopamin ve
dobutamin ise pentoz fosfat yolunu aktive ederek G6PD seviyesi-
ni artirdiklar1 icin gilivenli olarak kullanilabilmektedir [6].
Profilakside ve tedavide kullanilan sefalosporin,
aminoglikozit veya penisilin grubu antibiyotiklerin ise G6PD enz-
imi lizerine inhibisyon yaptiklar1 goOsterilmis olmakla
birlikte, tedavi dozlarinda giivenli olarak kullanilabilecekleri
bildirilmistir [4,7].

G6PD eksikligi olan hastalarda, eritrositlerin travmaya yaniti
normaldir [8]. KPB esnasinda herhangi bir oksidan ajan
kullanilmamasina ragmen yine de hemolitik  kriz
gelisebilmektedir [4]. Bunda en onemli etiyolojik faktoriin,
kardiyoplejik arresti takiben reperfiizyon ile ac¢iga c¢ikan
oksidan maddeler oldugu belirtilmektedir [9,10]. Bu hastalarda
riski azaltmak icin cesitli antioksidan ajanlar kullanilabilir. Bu
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riski en az diizeye indirmek ise oksidan madde iiretiminin en az
oldugu atan kalpte bypass (off-pump) ile olabilmektedir [11].
Bizim olgumuzda koroner arter ¢apinin ince ve plakli olmasi
nedeniyle atan kalpte bypass tercih edilmedi. Oksidan
maddeleri azaltmaya yonelik olarak, kros klemp kaldirilmadan
hemen 6nce G6PD diizeyi normal olan donor kanindan hazirlan-
mus sicak kan kardiyoplejisi uyguladik.

KPB’ye bagl gelisen hemoliz miktar1 genellikle plazma serbest
Hb ve LDH diizeyleri ile degerlendirilir. Caligmalarda, KPB son-
ras1 ortalama serbest Hb‘nin 90.7 + 8.4 mg/dL ve LDH’1n 1391 +
497 U/L oldugu gosterilmigtir [12,13]. Bu olgumuzda KPB son-
ras1 serbest Hb‘nin 76 mg/dL. ve LDH’1n 763 U/dL oldugu sap-
tandi.

G6PD eksikliginde nitratlar ve asetil salisilik asit gibi
antiagreganlara  bagli  hemolitik  kriz  gelisebilecegi
bildirilmektedir [4]. Bu nedenle hastamizda postoperatif bu ilaclar
kullanilmadi.

Sonu¢ olarak, GO6PD eksikliginde acik kalp cerrahisinin
hemolitik kriz acisindan onemli risk teskil etmesine ragmen,
uygun yaklagimlar ile hemolitik kriz riski azaltilabilir.
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