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Hemofili A; faktor 8 (F8) eksikligi sonucu meydana gelen,
X’e bagli resesif gecisli, en sik rastlanan kalitsal kanama
bozuklugudur. F8 eksikligi; yaralanma, dis cekimi ve cer-
rahi islemler sonrasi uzamis kanamalara ve gecikmis
yara yeri iyilesmesine neden olur. Hemofili A hastalarinin
cerrahi uygulamalart ozellik gosterir. Bu makalede, agir
hemofili A tanili hastanin boyun diseksiyonu ameliyatinin
preoperatif hazirligi, peroperatif yonetimi ve postoperatif
takip ilkelerinin tartisilmast amaglandi. Otuz yasinda, 70
kg agirliginda erkek hasta, 6 ay once fark ettigi boyunda
sislik yakinmasiyla endokrin poliklinigine basvurmus ve
yapilan ayrintili incelemesinde hastaya tiroid malignitesi
tamist konmus. Ozgecmisinde 8 yaginda dis ¢cekimi sonrast
ciddi kanama, 18 yasinda spontan subaraknoid kanama
ve yilda 8-10 defa eklem ve kas icine kanama oykiisii
mevcut. Operasyondan 1 hafta dnce yapilan tetkiklerinde
aPTZ 94,3 sn, F8 aktivitesi %0 olarak belirlenmis.
Operasyondan 12 saat once hastaya transemik asit tablet
4x500 mg dozda oral yoldan baglandi ve 10 giin boyunca
devam edilmesi planlandi. Operasyondan 2 saat once
3000 1U F8 konsantresi IV olarak uygulandi ve peropera-
tif donemde F8 konsantresi replasman tedavisine devam
edildi. F8 konsantresi ve transemik asit uygulamast pos-
toperatif 10. giine kadar siiriidiiriildii ve hastada kanama
komplikasyonu yasanmadi. Preoperarif ve peroperatif
donemde hedeflenen F8 aktivitesi seviyesine ulagmamis
olmamiza ragmen, kanama komplikasyonu yasamadigi-
miz icin, ameliyatin biiyiikliigiine gore yeterli dozda ve
siirede F8 konsantresi replasman tedavisi uygulanmasi-
nin, hedef F8 aktivitesi seviyelerine ulagilmasindan daha
onemli oldugunu diisiinmekteyiz.

Anahtar kelimeler: hemofili A, kanama, faktor 8

ABSTRACT

Hemophilia A is the most frequently observed genetic blee-
ding disorder with an X-linked recessive trait resulting
[from the deficiency of factor 8 (F8). F8 deficiency leads to
prolonged bleeding episodes after traumas, tooth extracti-
on, and surgical procedures. Surgical procedures in hemop-
hilia A patients present peculiarities. The aim of this study
is to discuss principles of preoperative preparation, perio-
perative methodology and postoperative monitorization
concerning neck dissection of the patients with the diagno-
sis of severe hemophilia A. A 30 year-old, 70 kg male pati-
ent presented to the endocrinology clinic with complaint of
neck mass which he noticed 6 months ago. Following a
detailed examination, diagnosis of thyroid malignancy was
made. Medical history of the patient revealed serious ble-
eding after a tooth extraction when he was 8 years old,
spontanous subarachnoid bleeding and 8-10 annual occa-
sions of bleeding into the ankle or muscle. According to the
examinations made one week before the operation, aPTZ
was 94.3 sec, and F8 activity was 0%. Twelve hours before
the operation, oral transemic acid tablet at a dose of 500
mg qid was started and maintained for 10 days. Two days
before the operation, 3000 1U F8 was infused through int-
ravenous route and in the perioperative period, replace-
ment therapy with infusions of F8 concentrates was main-
tained. Administration of F8 concentrate and transemic
acid was continued until the end of the postoperative 10th
day. Although the targeted F8 activity-level during the pre-
operative and perioperative periods were not reached, we
think that since bleeding complications were not observed,
the administration of F8 replacement therapy at an app-
ropriate dosage and time during the postoperative period
according to the magnitude of the surgery is more impor-
tant than reaching the targeted F8.
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GIRIS

Hemofili A; faktor 8 (F8) eksikligine bagli, X’e bagh
resesif gecisli, en sik rastlanan kalitsal kanama
bozuklugudur . F8 eksikligi; yaralanma, dis ¢ekimi
ve cerrahi iglemler sonrasi uzamig kanamalara ve
gecikmis yara yeri iyilesmesine neden olur @.
Hemofili A’da tan1 F8 eksikligi ve beraberinde von
Willebrand faktor seviyelerinin normal olmasi ile
konur. Kesin tani icin genetik degerlendirme gerekli-
dir. Koagiilasyon testleri degerlendirildiginde aktive
protrombin zamaninin (aPTZ) agir ve orta hemofili A
hastalarinda uzamis oldugu goriiliir. Protombin zama-
nt (PTZ), trombin zamani (TZ), kanama zamani
(KZ), trombosit say1 ve fonksiyonu ise normaldir ©.

Hemofili A hastalarinin cerrahi uygulamalar1 6zellik
gosterir. Bu hastalara cerrahi islem uygulamadan
once, peroperatif ve postoperatif donemde F8 kon-
santresi replasman tedavisi uygulanmalidir. Bu maka-
lede agir hemofili A tanili hastanin boyun diseksiyo-
nu icin preoperatif hazirli1, peroperatif yonetimi ve
postoperatif takip ilkelerinin tartisilmas1 amaglandi.

OLGU SUNUMU

Otuz yasinda 70 kg agirliginda erkek hasta 6 ay once
boynunda siglik fark etmis ve endokrin poliklinigine

bagvurmus. Yapilan fizik muayenede boyunda sag
tarafta sislik tespit edildi. Hastanin yapilan ayrintili
incelemesi sonrasi tiroid malignitesi tanist kondu ve
frozen sonrasi total tiroidektomi + metastazektomi
yapilmas1 planlandi. Oykiisiinde hemofili A ve hepa-
tit C tanis1 olan hasta 2 yaginda ingiunal herni ve
siinnet nedeniyle opere olmus; taze donmus plazma
(TDP) ve taze tam kan replasmani ile hastada kana-
mayla ilgili komplikasyon yasanmamis. Sekiz yasin-
da dis ¢ekimi sonrasi yasanan ciddi kanama oykiisii
mevcut. On sekiz yasinda spontan subaraknoid kana-
ma (SAK) gecirmis ve 14 giin noroloji servisinde
takip edildikten sonra sekelsiz olarak iyilesmis. Yilda
8-10 defa spontan eklem ve kas i¢ine kanama oykiisti
mevcut. Diizenli kullandigi bir ilag yok. Hastanin
yapilan tetkilerinde aPTZ: 94,3 sn (normal degeri:
21-34 sn, F8 aktivitesi %0 (normal degeri: %70-150)
olarak belirlendi. Diger laboratuvar tetkikleri normal
siirlardaydi. Operasyondan 12 saat once hastaya
transemik asit tablet 4x500 mg dozda oral yoldan
baslandi ve 10 giin boyunca devam edilmesi planlan-
d1. Operasyondan iki saat 6nce 3000 IU F8 konsant-
resi IV yoldan uygulandi. Operasyondan 1 saat dnce
yapilan laboratuvar tetkiklerinde aPTZ, PTZ degerle-
ri normal seviyelerdeydi. F8 aktivitesi %48,5 degeri
ile hedef diizeyin altinda olarak tespit edildi (Tablo
1). Bu degerlerle hemotoloji uzmaninin onay1 alina-
rak hastanin operasyona alinmasma karar verildi.

Tablo 1. Hemofili A hastalarinda biiyiik ve kiiciik cerrahi girisimler ve hedef Faktor 8 aktivitesi diizeyleri.

Biiyiik cerrahi girisim

Kiiciik cerrahi girisim

Ortopedik islemler

Gastrointestinal girisimler

Santral sinir sistemi girigimleri

Goze yonelik girisimler

Dis kokii kiriklarmin gelistigi cekimler, coklu dis ¢ekimi
Tonsillektomi

Santral venoz kateter takilmasi
Yiizeyel dikis islemleri, dikis alma
Lomber ponksiyon

Endoskopi

Bronkoskopi

Radyoterapik sinoviyektomi

Tiroidektomi Arteryel kan gazi alma
Karaciger biyopsisi Kemik iligi aspirasyon ve biyopsisi
Stinnet Litotripsi
Dis ¢ekimi
Artroskopi
Trakeostomi
Hedef F8 aktivitesi (%) Siire (giin) Hedef F8 aktivitesi (%) Siire (giin)
Operasyondan 80-100 Operasyondan 50
hemen 6nce hemen 6nce
Operasyon 60-80 1-3 Operasyon 40-50 1-3
sonrast 40-60 4-6 sonrast 20-30 >4
30-50 7-14

F8: Faktor 8, Uyarlandig1 kaynak “Tiirk Hematoloji Dernegi Hemofili Tani ve Tedavi Kilavuzu 2011 : Hemofilide Cerrahiye Hazirlik. H. Oren,

V. Okan, M. Demir ve Tiirk Hematoloji Dernegi Hemofili Calisma Grubu”

49



Tablo 2. Hemofili A’ min siniflandirilmasi ve klinik ézellikleri.
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Hastahgn ciddiyeti Faktor 8 aktivitesi Semptomlar Genel tani yas1

Agir hemofili A < %1 Sik spontan kanamalar; minor travma, cerrahi ve dis ¢ekimi sonrast anormal <2 yas
kanama ataklari

Orta hemofili A 901- %5 Spontan kanama nadir; min6r travma, cerrahi ve dis ¢ekimi sonrasi anormal <5-6 yas
kanama ataklar1

Hafif hemofili A %05- %35 Spontan kanama ataklar1 yok; major travma, cerrahi ve dis ¢ekimi Siklikla ileri yaglarda

sonrasi anormal kanama ataklari

Uyarlandigr kaynak “Tiirk Hematoloji Dernegi Hemofili Tam ve Tedavi Kilavuzu 2011: Hemofili Tanisi. C. Balkan, M. Demir ve Tiirk

Hematoloji Dernegi Hemofili Calisma Grubu”.

Anestezi indiiksiyonu 1 pg/kg fentanil, 2 mg/kg pro-
pofol, 0,5 mg/kg rokuronyum ile yapildi. Hasta
sorunsuz bir sekilde orotrakeal entiibe edildi ve anes-
tezi idamesine %2 sevofloran, %50 O, ve %50 hava
karigimi ile devam edildi. Remifentanil infiizyonu ile
peroperatif analjezi ve kontrollii hipotansiyon saglan-
di. Peroperatif ortalama arter basinci 50-70 mmhg
degerleri arasinda tutuldu. Frozen sonucu mediiller
troid kanseri olarak gelen hastaya bilateral modifiye
radikal boyun diseksiyonu ile total tiroidektomi,
paratrakeal lenf nodu diseksiyonu ve iist mediasten
lenf nodu diseksiyonu yapildi. Peroperatif donemde;
her 1,5 saatte 500 U F8 konsantresi, her 3 saatte
transemik asit 250 mg 100 ml izotonik i¢inde 20
dakikada yavag IV infiizyon gseklinde uygulandi.
Ameliyat toplam 9 saat siirdii. Ameliyat boyunca
hastanin vital bulgular: stabil seyretti. Perioperatif 2,
4., 6. ve 8. saatlerde yapilan laboratuvar tetkiklerinde
aPTZ ve PTZ degerleri normal sinirlardaydi. F8 akti-
viteleri %49, %512, %504, %53,5 olarak tespit
edildi. Perioperatif donemde toplam kanama miktari-
nin yaklagik 300 ml oldugu gézlendi. Genel anestezi
uygulamasi sorunsuz bir sekilde sonlandirilan hasta
sorunsuz bir sekilde ekstiibe edilerek hemodinamik
monitorizasyon igin postoperatif yogun bakim iinite-
sine interne edildi. Postoperatif donemde 96. saate
kadar 3 saat arayla 500 U F8 konsantresi IV yoldan
uygulandi. Besinci giinden itibaren 10. giine kadar 4
saat arayla 500 IU F8 konsantresi uygulamasina
devam edildi. Uygulanan bu protokolle peroperatif ve
postoperatif donemde kanama komplikasyonu yasa-
mayan hasta postoperatif 10. giinde taburcu edildi.

TARTISMA
Hemofili A hastalarinda travma, cerrahi igslem ve dig
cekimi sonras1 uzamig ve yasami tehdit eden kanama

komplikasyonlar1 goriilebilir. Bu komplikasyonun
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ciddiyeti hastanin F8 aktivitesiyle yakindan iligkili-
dir. F8 aktivitelerine gore hemofili A hastalarinin
siiflandirilmas: ve bununla ilgili klinik durumlar
Tablo 2’de 6zetlenmistir.

Resim 1. Postoperatif cerrahi alanin hemostaz goriintiisii.

Total tiroidektomi hem tiroidin iyi kanlanan bir organ
olmasi hem de boyun bolgesinin iyi kanlanan bir
bolge olmasi nedeniyle hemofili A hastalarinda kana-
ma komplikasyonu ag¢isindan dikkat edilmesi gere-
ken cerrahi bir iglemdir. 1990°1arin baginda rekombi-
nant F8 konsantrelerinin uygulanmaya baglanmasi ile
hemofili A hastalarinda cerrahi islemleri daha az
komplikasyonla gerceklestirmek olasi olmugtur ©.
Sundugumuz bu olguda cerrahi islem, F8 aktivitesi
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%0 olan bir hemofili A hastasina uygulandigi i¢in
Onem tagimaktadir.

Yeo ve ark. ® karaciger biyopsisi sonrast 10. giinde
ciddi kanama komplikasyonu gelisen hemofili A
olgusunda cerrahi islem 6ncesi 3000 iU F8 konsant-
resi uygulamiglar ve preoperatif F8 aktivitesini %100
olarak tespit etmigler. Postoperatif donemde 48 saat
boyunca 12 saatte bir 3000 IU F8 konsantresi uygu-
lamiglar. Ameliyat sonrasi 10. giinde hastada hemoto-
raks gelismis ve hasta yine opere edilmis. Bu olguda
dikkat ceken oOzellik olgumuzdan farkli olarak F8
konsantresi replasman tedavisinin iglem sonrasi 48.
saate kadar uygulanmasidir. Peroperatif donemde
hedeflenen F8 diizeylerine ulagilmasina ragmen, pos-
toperatif donemde yeterli siire F8 konsantresi reples-
man tedavisi almayan hastalarda ge¢ donem kanama
komplikasyonu meydana gelebilir. Sundugumuz
olguda peroperatif donemde F8 aktivitesi %49-53.5
degerleri arasinda ol¢iilmiistiir. Hedef diizeyin altinda
olmasina ragmen, peroperatif ve postoperatif donem-
de kanama komplikasyonunun olmamasi, postopera-
tif donemde uygulanacak cerrahi iglemin biiyukliigii-
ne gore yeterli siire F8 konsantresi replasman tedavisi
uygulanmasinin, peroperatif hedef F8 aktivitesi
diizeylerine ulagmaktan daha 6nemli oldugunu diistin-
diirmektedir.

Prakhar ve ark. © agir hemofili A hastasinda spontan
akut subdural hematom gelisen bir olgu sunmuglar-
dir. Akut subdural kanama nedeniyle hastaya acil
operasyon karari alinip, preoperatif donemde bagla-
nan F8 konsantresi replasmani postoperatif 14. giine
kadar uzatilmig, hastada kanama ile ilgili bir kompli-
kasyon yasanmamuigtir.

Bastounis ve ark. ¥ 68 hemofili hastasinda uygula-
nan cerrahi prosediirii degerlendirildiginde pihtilas-

ma faktorlerinin preoperatif ve postopereatif donem-
de dikkatli bir sekilde takip edildiginde ve F8 kon-
santresi replasman tedavisine zamaninda baslandi-
ginda kanama ile ilgili komplikasyonlarin ¢ok nadi-
ren gerceklestigi sonucuna varmiglardir.

SONUC

Sonug olarak, cerrahi iglem uygulanacak hemofili A
hastalariin pihtilasma faktorleri agisindan preopera-
tif, peroperatif ve postoperatif donemde dikkatli bir
sekilde takip edilmesinin ve uygun F8 konsantresi
replasman tedavisine, yapilacak cerrahi iglemin
biiytikliigiine gore ameliyat sonrasi yeterli stire devam
edilmesinin kanama ile ilgili komplikasyonlari en aza
indirecegini diistinmekteyiz.
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