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GIRIS ve AMAC: Glanzmann trombastenisi (GT) nadir goriilen
trombosit agregasyon kusurudur ve GT tanuli hastalarin cerrahi
girisimlerinde uygulanacak hemostaz destegi ile ilgili rehberler
bulunmamaktadir. Bu ¢alismada GT tamsi ile takip edilen
hastalarda uygulanan cerrahi girisimlerde kanama kontrolii ile
ilgili deneyimlerin paylasiimast amaglandh.

YONTEM ve GERECLER: 13 Geriye doniik yapilan bu
calismada 1999-2020 yillar: arasinda GT tamisi alarak izlenen
hastalara uygulanan cerrahi islemler degerlendirildi Hastalarin
tami yaslari, kanama sekilleri, hastalara uygulanan cerrahi
islemler ve cerrahi iglemlerde uygulanan tedaviler ile cerrahi
iliskili kanamalar incelendi.

BULGULAR: Calismada 13 hastaya, 23 cerrahi islem uygulandi.
Islemlerin 13’ii (%56,5) dis cekimiydi. Tanist bilinen hastalarin dis
¢ekimlerinde, islem oncesi trombosit siispansiyonu ve oral
traneksamik asit  baslandi, oral tedavi 5 giin sirdiiriildi.
Bronkoskopi, varikosel, siinnet, tiroglosal kist operasyonu ve azi
disi ¢ekimlerinde ise bu tedavilere ilave olarak veya tek basina
rekombinant Faktor VIla (rFVIla) kullamldi ve kanama kontrolii
saglandi. Ug hastamn dis ¢ekimi oncesi traneksamit asit ve
trombosit siispansiyonu verilmesine karsin iglem sonrasinda
kanama gozlendi. Bu islemlerin ikisinde rFVIla da tedaviye
eklenerek kanama kontrolii saglandi. Tani oncesi, herhangi bir
hemostatik ajan verilmeden cerrahi girisim uygulandig belirtilen
dort hastada kanama komplikasyonu gelistigi; bir hastada ise
hemostatik ajan verilmemesine karsin sezaryen operasyonunda
kanama kontroliiniin iyi oldugu 6grenildi.

TARTISMA ve SONUC: Kanama agisindan siipheli oykiisii olan
veya kanama kusuru saptanmus hastalar cerrahi dncesi hematoloji
uzmanina yonlendirilmelidir. Parmak ucundan yapilacak periferik
yaymada trombosit kiimelenmesinin goriilmemesi ve kanama
zamanmmin  uzun olmast GT tamsina yonlendirir. GT tanili
hastalarda cerrahi islemler hematoloji uzmani is birligiyle,
traneksamik asit, trombosit stispansiyonu ve rEVIla uygulanarak
giivenle yapilabilir.
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ABSTRACT

INTRODUCTION: Glanzmann thrombasthenia (GT) is a rare
thrombocyte aggregation defect and there are no guidelines for
supporting surgical hemostasis in patients with GT. The aim of the
present study is to share the experiences in bleeding control of
surgical interventions of patients with GT.

METHODS: In this retrospective study, patients with a diagnosis
of GT, followed-up between 1999 and 2000 and underwent
surgical procedure were analyzed. Patients’ age at diagnosis,
bleeding characteristics, surgical procedures, hemostatic
treatments, and bleeding complications of surgery were analyzed.

RESULTS: Twenty-three surgical procedures were performed in
13 patients. Thirteen (56.5%) of these procedures were tooth
extractions. Thrombocyte concentrate, and oral tranexamic acid
were started before tooth extractions and oral treatment was
continued for 5 days but in three of these procedures bleeding
control was poor after the procedure. In two of these procedures,
bleeding was controlled with recombinant factor Vlla (rFVIla). In
bronchoscopy, varicocele, circumcision, thyroglosal cyst
operations and molar tooth extractions, rFVIla was used alone or
in addition and bleeding control was achieved. In four patients
with history of surgical interventions performed before GT
diagnosis, bleeding complications were reported whereas bleeding
control was good in a cesarean operation performed without any
hemostatic agent.

DISCUSSION AND CONCLUSION: Patients with suspected
bleeding defect or with bleeding defect must be referred to the
hematologist. Abnormal platelet clumping in peripheral smear
performed from the fingertip, prolonged bleeding time suggest GT.
Surgical procedures in patients with GT can be safely performed
with collaboration of a hematologist by administering tranexamic
acid, thrombocyte suspension and rVlla.
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GIRIiS

Glanzmann trombastenisi (GT); trombosit ylizey
membran glikoproteini olan GPIIb/Illa (integrin
allbB3) kompleksinin eksikligi veya fonksiyon
bozuklugu nedeniyle trombosit agregasyonunun ve
pihti olusumunun kusurlu oldugu otozomal resesif
gecisli bir hastaliktir (1,2). Nadir goriilen bu
hastaligin insidansi1 yaklasik 1/1.000.000 olmakla
birlikte akraba evliliginin yaygin oldugu iilkelerde
daha sik goriilmektedir (1,3). Hastalar ¢ocukluk
caginda, yenidogan doneminden itibaren ortaya
cikabilen kanama sikayetleri ile bagvururlar.
Takiplerinde kolay morarma, tekrarlayan burun ve
diseti kanamalari, yogun ve uzun siireli adet
kanamalar1 gibi sik hastane bagvurusu gerektiren,
hayat kalitelerini ciddi sekilde bozan mukokutanz
kanamalar goriiliir. Dis ¢ekimi, cerrahi girisimler,
dogum ve travma sonrast kanama komplikasyonlar
siktir (2,3).

GT tamisimt koyabilmek igin oOncelikle klinik
degerlendirme ile kanama hikayesi, kanama
bulgulari, kanama bolgeleri, kanamanin agirligi ve
sikliga, transflizyon ihtiyaci, trombosit
fonksiyonunu bozan ila¢ kullanim oykiisii, ailede
kanama  bozuklugu  ve akraba evliligi
sorgulanmalidir. Hastanin tam kan saymm ve
parmak wucundan yapilan periferik yaymada
trombosit sayisinin ve morfolojisinin normal olmast
ancak  trombositlerin  kiime  yapmamalari,
protrombin  zamam  (PZ), aktive parsiyel
tromboplastin zamam (aPTZ), trombin zamam
(TZ), fibrinojen gibi pihtilagma tarama testlerinin
normal olmasi ancak kanama zamaninin uzun

olmasi trombosit fonksiyon  bozuklugunu
diisiindiirmektedir. Trombosit agregasyon
testlerinde  (lumiagrogometre)  trombositlerin

adenozin difosfat, kollajen ve epinefrin ile
agregasyon yapmadigi, buna karsin ristosetin ile
agregasyon yaptiginin gosterilmesi ile GT tanisi
koyulur. Trombosit ylizeyindeki trombosit yiizey
membran glikoproteini GPIIb/IIla diizeylerinin (CD
41 ve/veya 61) immiinfenotipleme calismalan ile
<%5, %5-20, >%20 olmas, sirastyla Tip 1, Tip 2 ve
varyant tip olmak iizere siniflandirilir (4,5).
Kanamalar lokal hemostatik ajanlar ve
antifibrinolitikler ile durdurulabilir ancak lokal
tedavilerin ve antifibrinolitik tedavilerin yetersiz
kaldig1 veya etkin olmadigr kanamalarda ve cerrahi
islemlerde standart tedavi trombosit
transfiizyonudur ~ (1). Tekrarlayan  trombosit
transfiizyonlar1 sonucu gelisebilen GP IIb/Illa
velveya HLA alloimmunizasyonu trombosit
transflizyonlarinin kanama kontrolii
saglayamamasina neden olabilmektedir (6). Bu
durumda, etkinligi ve giivenirligi kanitlanmis olan
rekombinant faktor VIla (rFVIIa) kullanilmasi
gerekir. rFVIla trombosit refrakterligi gelismis, GT

tanil1 hastalarin kanama ve cerrahi girisimlerinde
ruhsat almustir, hayati tehdit eden kanamalarda
etkin oldugu gosterilmistir (4,7). Maliyeti yiiksek
bir iirlindiir.

GT tanil hastalarinin cerrahi islemleri ve cerrahi
sonrast takipleri deneyimli merkezlerde hematoloji
uzmanlart ile birlikte gergeklestirilmelidir. Nadir
goriilen bir hastalik olmast nedeniyle cerrahi
islemlerindeki  kanama  kontrolii ile ilgili
deneyimlerin paylasildigi yeterli sayida klinik
calisma bulunmamaktadir. Bu c¢alismada tek bir
merkezde GT tanisi ile takip edilen hastalarin
cerrahi islemleri 6ncesinde ve sonrasinda uygulanan
tedaviler ile ilgili deneyimler paylasilmistir.

GEREC VE YONTEMLER

1999-2020 yillann arasinda izlenen 23 GT
olgusunun hastane elektronik kayitlart ve hasta
dosyalarn incelendi. Kanama bulgular ve kanama
Oykiisii olan hastalarin tam kan sayiminin normal
olup, parmak ucu periferik yayma
degerlendirmesinde trombositlerin kiime
yapmamasl, kanama zamanmnin uzun olmasi ve
trombosit agregasyon testlerinde (lumiagragometre)
sadece ristosetin ile agregasyon oldugunun
gosterilmesi ile hastalara GT tamist konuldu.
Immiinfenotipleme ¢alismalar1 ile CD 41 ve/veya
61 diizeylerine gore <%5, %5-20, >%20 olanlar
sirastyla Tip 1, Tip 2 ve varyant tip olmak {izere
siniflandirildi.

Hastalarin demografik ozellikleri, tani yaglari,
takip siireleri, basvuru yakinmalari, kanama
bulgulari, kanama zamanlari, CD41 ve CD61
diizeyleri ve 21 yillik siirede uygulanan cerrahi
islemler geriye doniik olarak degerlendirildi.
Dosyalardaki hasta hikayelerinden, tani Oncesi ve
tan1 sonrasi yapilan cerrahi iglemler, bu islemlerde
yasanan kanama komplikasyonlar1 ve uygulanan
hemostatik tedaviler, tedavi dozlari, uygulanma
streleri ~ kayit  edildi. Calisma  Helsinki
Deklarasyonu etik standartlarina uygun olarak
yapildi, kurumun "Girisimsel Olmayan Klinik
Aragtirmalar Etik Kurulu" tarafindan onaylandi.

Istatiksel Analiz: Istatistiksel degerlendirmeler
IBM SPSS Statistics V22 kullanilarak yapildi. Elde
edilen veriler, tamimlayict istatistiksel metodlarda
kategorik degiskenler 6rneklem sayisi (n) ve yiizde
(%) ile, normal dagilmayan veriler medyan
(minimum-—maksimum) olarak verildi.
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BULGULAR

GT tamist almis 16 aileden 23 hastanin dosyasi
incelendi. GT tamili 8 aileden 13 hastaya cerrahi
islem uygulandigi saptandi.  Cerrahi islem
uygulanan hastalarin 7’si kiz (%53,8) idi. Tam
sirasinda ortanca yas 3,23 yas (2 ay-10,74 yas),
takip stiresi ortanca 15,86 yil (4,84-30,69) idi. Tip 1
ve varyant tip GT tamili hasta sayisi sirasiyla 11
(%84,6), 1 (%7,7) 1idi, 1 (%7,7) hastanin
tiplendirmesi yapilamadi, tip 2 GT tanili hasta
yoktu. (Tablo 1).

Alt1 ailede (%75) akraba evliligi Oykiisli, bes
ailede (%62,5) benzer kanama bulgulart olan
ve/veya GT tanisi olan akrabalar mevcuttu.

Basvuru yakinmalar siklik sirasiyla:  diseti
kanamasi (4 hasta, %30,8), viicutta morluk (3 hasta,
%23,1), burun kanamasi (1 hasta, %7,7), ameliyat
sirasinda kanama (1 hasta, %?7,7), siinnet sonrasi
kanama (1 hasta, %7,7), seker yerken sekerin
batmast sonucu agiz icinde durdurulamayan
kanama (1 hasta, %7,7), aile Oykiisiinde GT olmasi
(1 hasta, %7,7). Bir hastada da (%7,7) tan1 aninda
diseti, burun kanamasi ve ekimoz vardi.

Hastalarin tam kan sayimlari, PZ, aPTZ, TT,
fibrinojen diizeyi tam1 aninda normaldi. Parmak
ucundan yapilan periferik yayma Orneklerinde
trombositlerin kiime yapmadigi, kanama zamaninin
uzun oldugu, trombosit agregasyon testlerinde
(lumiagragometre) sadece ristosetin ile agregasyon
oldugu saptanmisti. Akim sitometri ile CD41 ve
CD61  diizeyleri diisik bulunarak hastalar
tiplendirilmisti. (Tablo 1)

Takip siireleri boyunca 11 (%84,6) hastada
demir eksikligi anemisi gelismesi nedeniyle demir
tedavisi, dort (%30,7) hastaya >3 kez olmak iizere,
toplam  dokuz  (%69,2) hastaya eritrosit
slispansiyonu transfiizyonu gerekmisti. Trombosit
refrakterligi yedi (%53,8) hastada gelismisti.

On ii¢ hastaya uygulanan 23 cerrahi islemin
ozellikleri, uygulanan tedaviler ve kanama
komplikasyonlar1 tablo 2 de gdsterilmistir. Bu
islemlerin 13’4 (%56,5) az1 disi ¢ekimiydi. Tam
konduktan sonra tarafimizdan kanama kontrolii

saglanan hastalarin dis ¢ekimlerinde, islem Oncesi
trombosit  siispansiyonu (1  {nite) verilmis,
traneksamik asit (TXA) 25 mg/kg/doz, giinde 3 doz,
oral baglanmig, TXA ¢ekim sonrast ayni dozda bes
giin siirdiiriilmiistii. Bir hastanin dis ¢ekiminde
TXA’ya ilave olarak lokal Ankaferd verilmisti. Ug
hastada dis ¢ekimi Oncesi trombosit siispansiyonu
ve TXA verilmesine karsin islem sonrasinda
kanama gozlenmisti. Bu islemlerin ikisinde rFVIla
da tedaviye eklenerek kanama kontrolii saglanmisti.
Bronkoskopi, varikosel, siinnet, tiroglosal kist
operasyonu ve bazi azi disi ¢ekimlerinde ise bu
tedavilere ilave olarak veya tek bagina rFVIla (90
mcg/kg/doz, tek doz) kullamilmusti. GT tanisi
almadan 6nce bagka merkezlerde, trombosit veya
diger hemostatik ajanlar uygulanmadan iki hastaya
yartk damak diizeltme ameliyati; farkli hastalara
apendektomi ve siinnet girisimleri yapildigi, uzun
siren, yogun kanama oldugu kaydedilmisti.
Apendektomi sonrast yogun kanamasi olmasi
nedeniyle tetkik edilerek GT tanisi alan hastaya (8
numarali  hasta) merkezimizde islem Oncesi
trombosit siispansiyonu ve TXA uygulanarak dis
cekimi gergeklestirilmis, islem sonrasinda 5 giin
TXA uygulanmis ve kanama kontroli saglanmist.

Siinnet yapilan 7 numarali hastaya islem Oncesi
trombosit slispansiyonu, TXA ve rFVIla, islem
sonrasinda da 5 gin boyunca rFVIla (90
mcg/kg/doz, 3 saat aralar ile) ve 7 gin TXA
uygulanmig ve kanama gozlenmemisti. Tiroglossal
kist operasyonu yapilan hastaya islem Oncesinde
trombosit slispansiyonu, TXA ve rFVIla, islem
sonrasinda da 1 doz daha rFVIla uygulanmisti ve
kanama gozlenmemisti. Bronkoskopi yapilan iki
hastaya islem oncesi 1 doz ve islem sonrasi 2 saat
ara ile 2 doz rFVIla 90 mcg/kg/doz uygulanmisti.
Varikosel ameliyatinda sadece islem 0ncesi tek doz
rFVIla (90 mcg/kg) uygulanmasi kanama
kontroliinde yeterli oldugu izlendi. Hematoloji
uzmani ile is birligi yapilmadan, acil olarak
herhangi  bir hemostatik ajan uygulanmadan
sezaryene alinan hastada kanama olmadigi, eritrosit
transflizyonu gerekmedigi ve bebegin saglikl
oldugu 6grenildi.
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Tablo 1: Glanzmann trombastenisi tanih cerrahi islem uygulanmis hastalarmm klinik 6zellikleri

1 1 E 4,84 yil Dis eti kanamasi Ekimoz Tip 1
5,24 yas

2 1 K 5,95 yil Yarik damak ameliyati sonrasinda Gastrointestinal sistem kanamasi Tip1l
1,24 yas kanama

3 2 E 10,3 yil Burun ve dis eti kanamasi, ekimoz Ekimoz, kolay morarma Tip 1
2 ay

4 3 K 11,5 yil Ekimoz Ekimoz, Agl sonrasi kanama, Hematuri Tip1l
4,26 yas

5 4 K 23,7 yill Burun kanamasi Ekimoz, Hematri, Menoraji Bilinmiyor
8ay

6 5 K 13,4 yil Kolay morarma Ekimoz Varyant
1yas

7 6 E 15,1 yil Ekimoz Ekimoz, Umlikal kord ve Gastrointestinal sistem Tip 1
3ay kanamasi

8 7 E 11,4 yil Dis eti kanamasi Kolay morarma Tip 1
10,74 yas

9 7 K 12,7 yil Dis eti kanamasi Menoraji Tip 1
7yas

10 7 K 18,4 yil Sekerin bogazina batmasi sonucu Kolay morarma Menoraji, Tip1l
10 yas durdurulamayan kanama

11 8 E 23 yil Ailede GT tanisi oldugu igin tetkik Ekimoz, Hematiiri Tip1
3ay edilirken tani

12 8 E 30,6 yil Stinnet sonrasi kanama Yok Tip1l
3ay

13 8 K 24,8 yil Agiz igi kanama Hemattiri, Menoraji, Over kist ripttri Tip1
1yas

E: Erkek; K: Kadm *Tiim hastalarda diseti ve burun kanamas yakinmasi mevcuttu.

Tablo 2: Glanzmann trombastenisi tanih hastalara uygulanan cerrahi girisimler

1 1vyas Yank damak ameliyati Uygulanmamig (tani 6ncesi) Uygulanmamis
2 1yas Yank damak ameliyati Uygulanmamig (tani 6ncesi) Uygulanmamig Var
3 3,1vyas Bronkoskopi rfVila (1 doz) rfVila (2 doz) Yok
4 11,6 yas Dis ¢ekimi TXA+TS TXA Yok
5 18,5 yas Dis gekimi TXA+TS TXA Yok
12,5 yas Dis ¢ekimi TXA+TS TXA Yok
13,6 yas Dis gekimi TXA+TS TXA Yok
13,1yas Dis ¢ekimi TXA+Ankaferd TXA Yok
9,1 yas Dis gekimi TXA+TS rEVIla+TXA Var
20 yas Tiroglossal kist ameliyati TXA+TS+rFVlla rfVila Yok
6 8 yas Dis gekimi TXA+TS TXA Yok
2,1vyas Bronkoskopi rFVlla (1 doz) rFVila (2 doz) Yok
7 10,8 yas Suinnet TXA+TS+rFVlla rFVila +TXA Yok
8 6 yas Apendektomi Uygulanmamig (tani 6ncesi) Uygulanmamisg Var
10,6 yas Dis gekimi TXA+TS TXA Yok
9 13,2 yas Dis cekimi TXA+TS TXA Yok
10 15,8 yas Dis gekimi TXA+TS TXA Var
18,6 yas Dis gekimi TXA+TS rFVila (5 doz) +TXA Var
26,6 yas Sezeryan Uygulanmamisg Uygulanmamig Yok
11 19,1 yas Varikosel ameliyati rFVila (1 doz) - Yok
12 22,2 yas Dis gekimi TXA+TS TXA Yok
2 ayhk Stinnet Uygulanmamig (tani 6ncesi) Uygulanmamig Var
13 16,9 yas Dis gekimi TXA+TS TXA Yok

TXA: Traneksamik asit; rFVIla: Rekombinant faktor VIla TS: Trombosit siispansiyonu
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TARTISMA

Hastalarin yasam kalitelerini ciddi derecede
etkileyen ~ GT,  bir  trombosit  fonksiyon
bozuklugudur. Ulkemiz gibi akraba evliliklerinin
iiksek oranda oldugu tilkelerde beklenenden daha
sik goriilmektedir (1,3). Calismamizda 8 aileden 13
hastaya tan1 oncesi ve/veya tani sonrasi uygulanan
23 cerrahi islemde uygulanan hemostatik ajanlar ve
kanama kontrolii acisindan deneyimler
paylasiimaktadir. Cerrahi girisimlerdeki hemostatik
tedaviler olgu serileri ve ¢ok merkezli-¢cok uluslu
caligmalardaki uzman gorilislerine dayanilarak
yapilmaktadir (8-10).

Cerrahi Oncesi rutin bakilan tetkiklerden tam kan
sayiminda trombosit sayisinin, PZ, aPTZ’nin GT
tanil1 hastalarda normal olmasi nedeniyle, hasta ve
ailesinden ayrintili kanama oykiisii alinmasi dnem
kazanmaktadir. Mukokutanéz kanamaya egilim
acisindan  siipheli durumda yapilan kanama
zamaninin uzun bulunmasi, periferik yaymada
trombosit kiimelenmesinin olmadiginin goriilmesi
GT'yi disiindliriir ve trombosit fonksiyon
bozuklugunu ortaya koymak icin hasta hematoloji
merkezine yonlendirilir (5). Caligmamizda yarik
damak  operasyonu yapilan iki  kardese,
apendektomi yapilan bir hastaya ve siinnet yapilan
bir bagka hastaya bu cerrahi islemler GT tanist
almadan 6nce hemostatik bir tedavi verilmeden
uygulanmisti ve hastalarin islem sirasinda ve
sonrasinda kanamalari olmustu. Aile dykiisiinde GT
tanil1 kardesleri ve akraba evliligi olmasina ragmen
apendektomi ve siinnet yapilan hastalar cerrahi
sirasinda gelisen yogun ve uzamis kanamalar
nedeniyle tetkik edildi ve GT tanis1 aldilar. Yarik
damak operasyonu yapilan hasta, agabeyinde GT
olmasina ragmen, ayrintitli hemostaz testleri
yapilmadan operasyona alinmigti, operasyon
sirasinda kanama olduktan sonra hematolojiye
yonlendirilerek tani1 aldi. Bu hastalarin operasyon
oncesi ayrintili Oykiileri alinarak hematolojiye
danisilsaydi, erken tani konabilir ve uygun onlemler
altinda  yapilacak operasyon ile kanamalar
Onlenebilirdi.

Pihtilagma  kusuru olan hastalarin  cerrahi
islemlerinin hematoloji, ilgili cerrahi bolim ve
anesteziyoloji is birligi ile planlanmasi, islem
sirasinda ve sonrasinda kanama olmast durumunda
yapilacaklarm bilinmesi énemlidir. Ozellikle kiigiik

cerrahi igslemlerde kanamalar siklikla lokal tedaviler
ve antifibrinolitik tedaviler ile durdurulabilir ancak
durdurulamadigr  islemlerde  standart tedavi
trombosit transfiizyonudur (1,11). Tekrarlanan
trombosit transfiizyonlar1 sonucunda GP IIb/Illa ve
HLA alloimmunizasyonunun gelisebilecegi,
trombosit transflizyonlarmin kanama kontroliinde
etkin olmayacagl unutulmamalidir. Bu durumlarda
rFVIla kullanilmasi dnerilmektedir. rFVIla cerrahi
islemlerde kanamanin 6nlenmesinde ve kontroliinde
etkin  olarak  kullanilmaktadir. Trombosit
refrakterligi gelisen hastalarin tedavisinde ve hayati
tehdit eden kanamalarda etkin oldugu gosterilmistir
(4,6,12).

GT tamh hastalarin  cerrahi  girisimleri
hematoloji  uzmanimin  oldugu  merkezlerde
gerceklestirilmelidir. Cerrahi islemlerinden 6nce
ilgili cerraha yazili olarak hastalikla ilgili bilgi
verilmeli ve cerrahi tedavi Oncesi, sirasinda ve
sonrasinda uygulanacak hemostatik tedaviler ve
bunlarin saglanmasi konusu anlatilmalidir. Cerrahi
islemden en az 2 saat Once antifibrinolitik tedavi,
hemen once rFVIla 80-90 mcg/kg uygulanmasi,
cerrahi girisimin uzamasi durumunda 2,5 saat (2-4
saat) aralar ile dozun tekrar edilmesi, cerrahi sonrasi
hemostaz ve yara iyilesmesi saglanana kadar
antifibrinolitik tedaviye devam edilmesi ve 6zellikle
biiyiik cerrahi islemlerde 2,5 saat aralar ile > 3 doz
rFVIla tedavisinin siirdiiriilmesi Onerilmektedir
(5,13).

Elli dokuz hastay1 kapsayan bir ¢alismada; 31
cerrahi girisimin 29’unda rFVIla’nin 90 mcgkg
dozunda ve iki saatte bir kanama durana dek
kullanilmast ile hemostazin saglandigi
bildirilmektedir. Aynm ¢alismada kanamalarin
tekrarlamamast i¢in bir ya da daha fazla idame dozu
verilmesi gerekliligi ve kanamalarda rFVIla vakit
kaybetmeden uygulandiginda daha etkin oldugu
bildirilmektedir (14). Bir baska c¢aligmada 27
hastanin 44 cerrahi isleminde uygulanan hemostatik
tedaviler  degerlendirildiginde;  antifibrinolitik
tedavinin tek basina birinci basamak tedavide
kullanilmasi, rFVIla ve trombosit siispansiyonunun
kanama durumunda kullanilmak {iizere hazir
bulundurulmasi 6nerilmektedir (13).

Pahali bir {irin olan rFVIla, trombosit
refrakterligi gelistiginde ve kanamanin trombosit
slispansiyonu ve antifibrinolitikler ile kontrol altina
alinamadiginda uygulanmak {izere ruhsat almustir.
Hastalarimizda bronkoskopi, siinnet ve tiroglossal
kist operasyonunda kanama riski yiiksek oldugu
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disiiniilerek rFVIla uygulanmis, dis ¢ekimi yapilan
bir hasta ve varikosel operasyonu yapilan bir
hastada onceki kanamalarinda trombosit
refrakterligi  gelistigi gozlendigi i¢in rFVIla
uygulanmustir. Diger hastalar ise TXA ve trombosit
sispansiyonu verilerek cerrahiye hazirlanmustir.
Trombosit siispansiyonu ile dis ¢ekimine hazirlanan
iki hastanin islem sonrasi kanamalar1 devam etmesi
nedeniyle rFVIla ile tedavilerine devam edilmistir.

GT olgularinda girisimsel islemler sirasinda
kanama kontroliinii saglamak zor olabilir (15). Agiz
icinde uygulanan dis ¢cekimi gibi islemlerden en az
2 saat Once antifibrinolitik tedavi baslanmasi, lokal
tedaviler (fibrin yapistiricilar, antifibrinolitikler ile
gargara) ile kanama kontrol altina alinamadig
durumlarda trombosit transflizyonu veya rFVIla 80-
90 mcg/kg uygulanmasi, rFVIIa’nin © 2 doz ile
devamu, yara iyilesmesi tamamlanana kadar en az 1-
2 glin  antifibrinolitik  tedavinin  devamu
Onerilmektedir (5,10,12,13,16). Rutin dis
muayenesi veya dis temizligi yapilmasi gibi
durumlarda herhangi  bir  koruyucu tedavi
uygulanmasi 6nerilmemektedir (5).

Bir yayinda ag1z iginde cerrahi islem uygulanan
lic hastanin birine ayn1 anda dort dis c¢ekimi
yapilacagi icin islemden bir saat 6nce TXA damar
yolu ile 10 mgkg ve bir iinite trombosit
siispansiyonu verilmistir. Islem sirasinda hastanin
agiz ici serum fizyolojik ile sulandirilmis TXA ile
yikanarak yaraya tampon uygulanmustir. Islemden
hemen sonra bir {inite daha trombosit siispansiyonu
ve 48 saat boyunca 8 saat aralar ile damar yolu ile
TXA uygulanmistir. TXA tablet 7 giin daha 25
mg/kg/doz olarak devam edilerek, 5 giin de TXA ile
8 saatte bir agiz ¢alkalanmistir. Aym yayinda bir
hastanin tekrarlayan dis eti kanamalarina neden
olan dis kokii kalintisi ¢ikarilmasi, diger bir hastaya
dis c¢ekimi ile birlikte periapikal graniillom
cikarilmast islemi uygulanmustir. Islem &ncesi
damar yolu ile TXA, islem sirasinda TXA ile agiz
ici yikama islemi ve iglem sonrasi 4-5 giin TXA
tablet verilmistirr Bu iki hastada trombosit
stispansiyonu kullanilmas1 gerekmedigi, hastalarin
islem sonrast bir siire yumusak gidalar yedikleri,
agiz  hijyenine dikkat ettikleri ve kanama
kontroliiniin iyi oldugu bildirilmistir (17). Zotz ve
ark.nin yayinladigi ¢aligmada bildirilen 44 cerrahi
islemin 36 tanesi kiiglik cerrahi islemdi. Kiigiik
cerrahi islemlerde tek basina antifibrinolitiklerin
etkinligi ~ %33,3, antifibrinolitiklerle  birlikte
trombosit slispansiyonu kullanildiginda etkinligi

%91,7 ve rFVIla’mn tek Dbagina veya
antifibrinolitiklerle birlikte kullanildiginda etkinligi
%100 bulunmustur (13).

Hastalarimiza uygulanan cerrahi iglemlerin
%56,5 (13/23)’u dis ¢ekimi idi. Bu hastalardan
islem oncesi GT tanisi olanlardan biri hari¢ hepsine
dis ¢ekimi Oncesi TXA ve trombosit siispansiyonu,
bir hastaya da TXA’nin yani sira ¢ekim sonrasi
lokal Ankaferd uygulanmusti. Islemler dncesi dis
hekimleri yazili olarak hastalik ve islem oncesi ve
sonrasi yapilmasi gerekenler konusunda
bilgilendirilmisti. Hastane disginda dis ¢ekimleri
yapilmak zorunda oldugu igin, islem sonrasi
hastalar hematoloji boliimiine kanama izlemi igin
cagrilmisti. Dis ¢cekimi yapilan hastalardan {igiiniin
cekimi Oncesi verilen trombosit siispansiyonu ve
TXA’e ragmen ¢ekim sonrasi kanamalart devam
etmisti, iki hastaya rFVIla ve TXA, bir hastaya ise
sadece TXA uygulanarak kanama kontrol altina
almmugti. Bir hastaya GT oldugu bilinmeden
apendektomi uygulanmisti ve ameliyat sonrasi
yogun kanama olmasi nedeniyle cerrahi tarafindan
hematolojiye yonlendirilerek GT tanis1 almuisti.
Ayni hastaya daha sonra dis ¢ekimi Oncesinde
trombosit siispansiyonu ve TXA, islem sonrasinda 5
giin TXA uygulandiginda herhangi bir kanama
olmamusti.

Basit travmalara veya dis ¢ekimi ve tedavisine
bagli uzamis kanama Oykiisii olan hastalarda
pihtilasma kusuru arastirilmast konusunda dis
hekimlerinin farkindaligi 6nemlidir. GT gibi
kanama bozuklugu olan hastalarin ve ailelerinin dis
bakimi, diizenli dis hekimi kontrolii, travmalara
bagli kanamalarda yapilmasi gerekenler konusunda
hematoloji ekibi tarafindan egitilmesi gerekir (18).
Ulkemiz gibi geleneklerine ve dini inanglarina
bagliligi  yiiksek olan toplumlarda, kalitsal
pihtilagsma kusuru olan hastalara uygulanan cerrahi
islemlerdeki  kanama  sorunlarina ve yara
iyilesmesinin gecikmesi riskine ragmen, aileler
¢ocuklarinin siinnet olmasimi istemektedir. Bir
calisgmada kanama bozuklugu oldugu bilinen 21
hastanin {i¢iinde, heniiz bu taniy1 alamamig 27
hastanin sekizinde siinnette kanama goriildiigi;
kanama bozuklugu olan tiim hastalarda siinnette
kanama sikliginin %23 oldugu bildirilmistir (19).
Bir baska calismada GT tanili bes hastaya siinnetten
bir gece once TXA baslanarak, siinnet sirasinda
fibrin yapistiricilar, bes giin siireyle TXA tablet 25
mg/kg/doz uygulanmistir. Ayni ¢alismada trombosit
slispansiyonunun siinnetten 6nce hazirlatildigs,
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ancak bes hastanin sadece birinde trombosit
sispansiyonu gerektigi ve hicbir hastaya rFVIla
uygulanmadigr bildirilmistir (20). Calismamizda,
siinnet bir hastaya tam 6ncesinde uygulanmisti ve
uzamig ve yogun kanamalari nedeniyle tetkik
edilirken GT tanis1 almigti. Siinnet yapilan diger
hastaya ise siinnetten bir giin 6nce TXA tablet
baglanmis, islemden hemen Once trombosit
siispansiyonu ve rFVIla (90 mcg/kg/doz, tek doz),
islem sonrasinda da aym dozda rFVIla 3 saat ara ile
2 doz ve TXA (10 mg/kg/doz, giinde 3 doz, damar
yolu ile 7 giin) uygulanmisti ve kanama
komplikasyonu gelismemisti.

GT tanil1 gebelerde antenatal kanama riski %50
olarak bildirmistir ve bu kanamalar tipik olarak GT
tanist  olmayan gebelerde de sik  goriilen
mukokiitandz kanamalardir. GT tanili gebelerde
kanamalarin genellikle normal gebelerden daha sik
ve siddetli olmadigi ancak bazen hayati tehdit
edecek kadar ciddi kanamalar goriilebildigi
bildirilmektedir (21,22). GT tamili gebedeki
trombosit antikorlart plasenta yoluyla bebege
gecebilir ve fetusta trombositopeniye ve fetus
Oliimiine neden olabilir (22). GT tanili bir gebeye
sezaryenden hemen Once trombosit siispansiyonu
verilmesi ile kanama kontroliiniin iyi oldugu
bildirilmistir (23). Baska bir olgu sunumunda
sezaryen yapilan GT tamili bir gebeye sezaryen
Oncesi ve sezaryenden sonra ii¢ giin boyunca giinde
bir kez trombosit siispansiyonu verildigi ve
herhangi bir kanama gozlenmedigi rapor edilmistir
(24). On yasindan itibaren klinigimizde (10
numarali hasta) tekrarlayan dis eti kanamalar1 ve
menoraji nedeniyle izlenen GT tanili bir hastanin 20
yasindan sonra kanamalar1 ve hastane bagvurular
azalmisti. Aym hastanin gebeligi boyunca kanamasi
olmamusti, dogum eylemi baslayinca izleyen klinik
hematoloji ile is birligine gitmeden acil sezaryene
almisti, sezeryan oncesinde herhangi bir hemostatik
ajan uygulanmamasina ragmen, islem sirasinda ve
sonrasinda kanama olmamisti ve  eritrosit
transflizyonu gerekmemisti. Bebekte de dogum
sonrasi herhangi bir problem gézlenmemistir.

Sonug olarak; cerrahi girisime hazirlanan hastalarin
cerrahi ve anestezi uzmanlarinca kanama
Oykiisliniin sorgulanmasi, tam bir fizik muayene
yapilmasi temel prensip olmalidir. Kanama
acisindan  slipheli olan hastalar hematolojiye
yonlendirilmelidir. Cerrahi islem Oncesi rutin
istenen tam kan sayimi, PZ, aPTZ GT’de normal
bulunur. Kanama agisindan siipheli dykii varliginda

parmak ucundan yapilan periferik yaymanin
incelenmesi, kanama zamammin degerlendirilmesi
gerekir. Periferik yaymada trombosit kiimelenmesi
goriilmedigi ve kanama zamaninin uzun bulundugu
hastalar GT acgisindan degerlendirilmelidir. GT
tanil1 hastalarin cerrahi islem 6ncesi, islem sirasi ve
sonrasinda hemostatik tedavileri hematoloji uzmani
tarafindan planlanmali ve izlemleri yapilmalidir. Bu
hastalarin cerrahi islemleri hematoloji, ilgili cerrahi
ve anestezi uzmanlarmin is birligi ile TXA,
trombosit slispansiyonu ve rFVIla uygulanarak
giivenle yapilabilir.

Etik Kurul Onayi: KOU Tip Fakiiltesi Arastirmalar
Etik Kurulu (2019-56 nolu)

Cikar Catismasi: Yazarlar herhangi bir c¢ikar
catismasi olmadigini beyan eder.

Finansal Destek: Finansal destek yoktur.

Hasta Onam: Izinler alinmistir
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