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ITP ve dusiik faktor 8 diizeyi birlikteligine bagh atipik
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SUMMARY

Bleeding caused by idiopathic thrombocytopenia in
association with low factor 8 level

The presence of a double haemostatic defect in patients pre-
senting with bleeding is extremely rare. The presence of atypi-
cal bleeding should consider us the association of dual hae-
mostatic pathology. In this paper, 17 months of a male patient
who is brought with bleeding from idiopathic thrombocytope-
nia with low factor 8 level is described.
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ITP plazmada antitrombosit faktorlerin varligi, trombo-
sitopeni, trombosit yasam siiresinin kisalis1 ve kemik ili-
ginde megakaryosit artigt ile belirlenen ve ¢ocuklarda
en sik goriilen edinsel trombositopenik purpura nedeni-
dir.

Petesi ve ekimozlar ITP nin en 6nde gelen klinik belirti-
leridir. Ekimozlar en ¢ok alt eksteremitelerin 6n yiizle-
rinde goriiliir (1.2),

Hemofili A, X kromozomuna bagh ¢ekinik kalitsal ge-
¢is gosteren, faktor 8 eksikligine bagli goriilen en sik
kalitsal koagiilopati nedenidir. Olgularin % 80’inde ai-
lede hastalik Oykiisii saptanir. En belirgin bulgulardan
biri eklem i¢i kanamalardir. Faktor 8 diizeyi normalden
% 1 diisiik olan hastalarda spontan kanamalar ve sistem
kanamalari, % 1-5 kadar olanlarda travmaya bagli kana-
malar, % 5’den fazla olanlarda ise cerrahi uygulamalar-
da kanamalar goriiliir (1),
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Viicudunda dokiintii sikayeti ile bagvuran, fizik muayenede
ozellikle alt ekstremitelerde belirgin ekimozlari ve iist damak-
ta petesial kanamasi diginda 6zellik olmayan hasta servisimize
yatirildi. Yapilan kan sayiminda trombosit sayist 8000 /mm?3
saptand1. Hastadan alinan kemik iligi aspirasyonunda patolo-
jik bulguya rastlanilmadi. ITP tanis1 konan hastaya IVIG 0.4
gr/kg, 5 giin verildi. Trombosit sayis1 164.000/mm3’e yiikse-
len hasta taburcu edildi.

15 giin sonra kal¢a ekleminde sislik ve cilt renginin soluklag-
mast yakinmasi ile hastanemize tekrar bagvuran hastaya, 5
giin Once sol kalgada sislik yakinmasiyla gittigi ortopedi {ini-
tesinde hematom drenaji ve debritman tedavisi uygulandigi
ogrenildi. Laboratuvar incelemesinde; Hb 5 gr/dl, Htc % 16.2
Plt 88.000/mm?3 saptand.

Sol kalgada kemik iligi aspirasyonuna ikincil hematom gelis-
mis olmasi nedeniyle eslik eden ek hemostatik defekt olabile-
cegi diistiniildii. PT aktivitesi % 113 (70-130), INR 0.89, PT
11.4 sn (11-14), aPTT 52.1sn (25.4-41.4) olarak ol¢iildi. He-
matom varligi ve aPTT nin uzamis olmasi nedeniyle faktor
diizeyleri caligildi. Hastadan alinan anamnezde kalitsal koagii-
lopati diisiindiirecek bir oykii yoktu. Faktor 8; 21.4 (70-150),
Faktor 9; 82.81 (70-120) olarak olgiildii. Hastanin faktor 8
replasmani sonrasinda hematomunda gerileme gozlendi.

TARTISMA

Kanama bulgular1 saptanan bir hastada ¢ift hemostatik
defekt varlig1 nadir goriilen bir durumdur. Trombosito-
penisi olan hastalarda rutin koagiilasyon testlerinin ya-
pilmasi gereksiz goriilmektedir (3.

Olgumuzda oldugu gibi, trombositopeninin eslik ettigi
olgularda altta yatan koagiilasyon defekti kanamanin
atipik hal almasina ve ek arastirmalarin yapilmasina yol
acmaktadir.

Hafif hemofili olgular1 kaza ya da operasyonlara bagh
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asirl kanama bulgular1 olmadig siirece asemptomatik
kalabilirler. Literatiirde Rusya’dan izoimmiin trombosi-
topeni ve hemofili A birlikteliginin oldugu yenidogan
bir bebek bildirilmistir 4). Ayrica, Amerika’dan 2 ya-
sinda bir erkek hastada orta derecede hemofili A ile ITP
ve Ingiltere’den 5 yaginda bir kiz hastada ITP ile hemo-
fili tagtyiciliga bildirilmigtir ©.
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