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Glanzmann Trombastenili Olguda Tromboelastografi Eşliğinde 
Anestezi Yönetimi
Anaesthetic Management with Thromboelastography in a Patient with Glanzmann Thrombasthenia
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Glanzmann thrombastenia (GT) is a rare disease of an autosomal 
recessive inheritance characterized with fatal bleeding tendency. 
The anaesthesiologist should be cognizant of the risk involved 
and be prepared with necessary measures. In this paper, we pres-
ent a GT case of a 9-year-old male with hypospadias, which was 
successfully repaired after platelet transfusions according to the 
thromboelastography tracings.

Key Words: Glanzmann thrombastenia, anaesthesia, thromboe-
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Glanzmann trombastenisi (GT) ölümcül kanamalara yol açabilen, 
nadir görülen otozomal resesif geçişli bir hastalıktır. Anestezistler 
bu kanama riskinin farkında olmalı ve gerekli önlemleri almalıdır-
lar. Bu yazıda, tromboelastografi traseleri rehberliğinde trombosit 
transfüzyonu sonrası başarılı hipospadias tamiri yapılan 9 yaşında-
ki GT tanılı erkek olgu sunulmuştur.

Anahtar Kelimeler: Glanzman trombastenisi, anestezi, trombo-
elastografi
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Giriş

Glanzmann trombastenisi (GT), trombosit yüzeyinde fibrinojen için reseptör görevi yapan glikoprotein IIb/IIIa’nın (GP 
IIb/IIIa) eksikliği veya fonksiyonel kusuru ile karakterize, otozomal resesif geçişli, nadir (1/1.000.000) bir hastalıktır (1). 
GP IIb/IIIa reseptörleri trombositlerin yapışması ve kümelenmesinde temel fonksiyona sahiptirler. Bu hastaların trombo-

sitleri fibrinojeni bağlayamaz ve küme oluşmaz (2). Hastalar, özellikle cerrahi işlemler sırasında olmak üzere yaşam boyu ciddi ka-
nama riski altındadırlar. Tipik olarak bu hastalar normal trombosit sayısı, normal protrombin zamanı, normal parsiyel protrombin 
zamanı, uzamış kanama zamanı ve trombosit kümelerinin oluşmaması (uzamış modifiye pıhtı retraksiyonu) ile birliktedirler (3).

Hastalık genellikle, genç yaşta epistaksis, mukokutanöz kanamalar sonrasında teşhis edilir. Hayatın ilerleyen dönemlerin-
de hastalarda çabuk morarma, kas hematomları, hemartroz, gastrointestinal kanama, menoraji ve hematüri gibi şikayetler 
ortaya çıkar (4). Spesifik bir tedavisi yoktur. Bu hastalar, pıhtılaşma sisteminin yeterli işlev gösterebilmesi için perioperatif 
dönemde özel tedavi rejimlerine ihtiyaç duyarlar (5).

Tromboelastografi (TEG) teknolojisi, gelişmekte olan pıhtının viskoelastik, mekanik özelliklerini ölçer ve tek bir kan örneği 
kullanılarak hemostatik etkinliğin tüm fazlarını değerlendirebilir. Ek olarak uygulanan tedavilerin etkinliği de değerlendiri-
lebilmektedir (6).

Bu yazıda, hipospadias nedeniyle cerrahi girişim uygulanması planlanan GT tanılı hastanın TEG rehberliğinde perioperatif 
tedavi yönetimini sunmayı amaçladık.

Olgu Sunumu

Bir yaşında GT tanısı konulan, 9 yaşında (38 kg) erkek hasta hipospadias cerrahisi öncesinde preoperatif olarak değerlendi-
rildi. Son bir kaç aylık sürede idrardan kan gelmesi, tonsil kanaması, gastrointestinal kanama şikayetleri ile çocuk hematoloji 
kliniğine (ÇHK) başvuran hastanın şikayetleri trombosit süspansiyonu (TS) ve traneksamik asit tedavisi ile düzelmiş. Fizik 
muayenesinde patolojik bir bulguya rastlanmadı. Preoperatif hematolojik laboratuar değerleri: Trombosit: 372.000 µL-1, He-
moglobin (Hb):10,9 g dL-1, aPTT: 29,4 saniye, INR: 1,08, Beyaz Küre: 8640 µL-1 idi. Karaciğer ve renal fonksiyon testleri 
normal sınırlardaydı.



Çocuk hematoloji kliniği konsültasyonunda anti GP IIb/IIIa 
alloantikorlarının negatif olduğu ancak peroperatif kanama 
halinde inhibitör antikor varlığından şüphelenilerek rekom-
binant faktör VIIa (rFVIIa) (NovoSeven, Novo Nordisk, 
Denmark) ve 25-75 mg kg-1 gün-1 traneksamik asit (Transa-
min®) uygulanması önerildi.

Preoperatif hazırlıkta RFVIIa, 2 Ünite (Ü) TS, 1 Ü Eritrosit 
Süspansiyon (ES), 1 ampul Ankaferd blood stopper (ABS; 
Ankaferd Drug Inc., İstanbul, Türkiye) hazırlandı. TEG çalı-
şılarak koagülasyon profili değerlendirildi. İlk TEG trasesinde, 
normal pıhtı başlangıcı ile birlikte, pıhtı gücünün zayıf oldu-
ğunu gösteren alfa açısında (α: 31,3°) azalma ve maksimum 
genlik (MA: 18,9) değerinde küçülme görüldü (Şekil 1). TEG 
trasesinin yorumlanması sonucunda 1 Ü aferez trombosit süs-
pansiyonu (TS) uygulanmasına karar verildi. Anestezi indüksi-
yonundan 1 saat önce 1 Ü TS uygulamasının ardından tekrar 
değerlendirildiğinde TEG verileri normal sınırlarda bulundu 
(α: 31,3°, MA: 43,2) (Şekil 2).

Ameliyathaneye alınan olguya standart monitörizasyon (na-
bız oksimetresi, elektrokardiyografi, noninvazif arter kan 
basıncı, ısı takibi) uygulandıktan sonra sağ el sırtından 22 
gauge kanül ile periferik damar yolu açıldı. Anestezi indük-
siyonunda; midazolam (1 mg), fentanil (50 µg), propofol 
(70 mg), rokuronyum (20 mg) uygulandı. Entübasyon işle-
minde herhangi bir komplikasyona rastlanmadı. Entübasyon 
sonrası kanama ihtimali göz önünde bulundurularak sol el 
üstünden 22 gauge kanül ile ek periferik damar yolu açıldı. 
Remifentanil infüzyonu (0.1-0.25 µg kg-1 dak-1) ve 0,5-1 
MAK (minimum alveolar konsantrasyon) sevofluran ile anes-
tezi idamesi sağlandı. Ameliyat 140 dakika sürdü. Operas-
yonda kontrolsüz kanama gelişmedi. RFVIIa, Ankaferd, ES 
kullanılmadı. Postoperatif 24. saatte hematolojik laboratuar 
değerleri: Trombosit: 370.000 µL-1, Hemoglobin (Hb): 11,3 
g dL-1, aPTT: 27,4 saniye, INR: 1,11, Beyaz Küre: 14940 
µL-1 idi. Postoperatif 8. gün problemsiz olarak, 10 gün sonra 
poliklinik kontrolü ve kanama halinde başvurması önerilerek 
taburcu edildi. Hasta bilgilerinin akademik amaçlı kullanıla-
cağına dair ebeveynlerinden gerekli yazılı onam belgesi alındı.

Tartışma

Glanzmann trombastenisinin perioperatif yönetimi hak-
kındaki bilgilerimiz günümüzde sınırlıdır. Bu hastalar an-

titrombosit antikor gelişimi açısından yüksek risk altında-
dırlar (7).

Bu nedenle, yalnızca trombosit transfüzyonu ile tedavi ye-
terli değildir. Tekrarlayan trombosit transfüzyonları sonucu 
oluşan alloimmünizasyona bağlı olarak insan trombosit an-
tijenlerine (HPA) karşı alloantikor gelişebilir (4). Bu neden-
le hemostazın perioperatif monitörizasyonu çok önemlidir. 
Antijen gelişmesi durumunda; plazmaferez ile antikorların 
temizlenmesi ve tek donörden HLA uygun trombositlerin 
kullanılması gibi tedavi yöntemleri kullanılmıştır (8). Bu 
olguda antitrombosit antikor negatif olduğundan trombosit 
transfüzyonu uygulanabilmiştir.

Rekombinan faktör VIIa; trombosit yüzeyindeki trombin ya-
pımını uyararak trombosit işlevlerini iyileştirir. Faktör VIIIa 
ve IXa’yı atlayarak pıhtılaşma sistemini etkinleştiren faktör X 
oluşmasını ve böylece hemostazı sağlar (9). Bu nedenle, plaz-
ma koagülasyon kaskadının kusurlarında (örneğin, edinsel 
hemofili), trombosit işlev bozukluklarında (örneğin, Glanz-
mann) veya Bernard-Soulier sendromunda (Glikoprotein Ib-
V-IX trombosit reseptörlerinin bozukluğu) kullanılabilir (10, 11). 
Traneksamik asit antifibrinolitik etkiye sahiptir. Plazminojen 
fonksiyonunu azaltarak plazmin üretimini baskılar ve GT ta-
nılı hastalarda hemostazı iyileştirmektedir (5).

Uzunlar ve ark. (12) acil laparotomi uygulanan GT tanılı 
bir hastada nazogastrik tüp takılması işleminden sonra ciddi 
postoperatif nazofarengeal kanama geliştiğini bildirmişler-
dir. Yazarlar hastaya preoperatif dönemde rFVIIa ile birlikte 
trombosit transfüzyonu uygulanmasına rağmen devam eden 
kanamanın, anti-HPA-1a antikoru gelişimi sonucunda orta-
ya çıktığını bildirmişlerdir. Tampon uygulaması ve tekrarla-
nan rFVIIa tedavisi ile postoperatif ikinci gün kanama kont-
rol altına alınabilmiştir (12). Bu nedenle girişimsel işlemleri 
sırasında tüm ameliyat ekibinin artmış kanama riskini göz 
önünde bulundurması gereklidir.

Tromboelastografi, kolay uygulanabilir ve tüm test süresi olan 
20-30 dakikada koagülasyonun bir çok yönden değerlendirme-
sini sağlar (6). Bu vakanın koagülasyon monitörizasyonu için 
yapılan TEG inclemesinde; normal reaksiyon zamanı, düşük 
alfa açısı, azalmış maksimum genlik görüldü. Maksimum gen-
lik, tutarlı oluşan trombosit fonksiyonunu gösteren bir değerdir 

Şekil 1. Preoperatif dönemde elde edilen tromboelastografi 
trasesi. Normal pıhtı başlangıcı ile birlikte, pıhtı gücünün zayıf 
olduğunu gösteren alfa açısında azalma ve maksimum genlik 
(MA) değerinde küçülme görülmektedir
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Şekil 2. Trombosit transfüzyonu sonrası elde edilen tromboe-
lastografi trasesinde koagülasyon parametrelerindeki iyileşme 
görülmektedir
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ve uyguladığımız trombosit transfüzyonu sonrasında artması 
tedavinin başarılı olduğunu göstermektedir (13). Tromboelas-
tografi sayesinde anestezist, peroperatif dönemde hızla değişen 
hemostatik profil hakkında tam bilgi sahibi olarak, uygun kan 
bileşenlerini ve farmakolojik ajanları kullanabilir. Trombosit 
işlev bozukluğu bulunan olguda INR, aPTT, fibrinojen, trom-
bin zamanı ve trombosit sayısı ölçümleri normal bulunabilir. 
Olgumuzda da preoperatif dönemde hematolojik laboratuar 
testleri normal olmasına rağmen TEG’de MA düşük olduğu 
için trombosit işlev bozukluğu düşünülmüştür Tromboelas-
tografi aracılığı ile GT tanılı hastada rFVIIa’nın ve trombosit 
transfüzyonunun tedavi edici etkisi de değerlendirilebilir.

Bu vakada kanama riskleri göz önünde bulundurularak genel 
anestezi tercih edilmiştir. Göksu ve ark. (14) glanzman trom-
bastenili bir hastada uyguladıkları başarılı intravenöz rejyonal 
anestezi uygulamasını bildirmişlerdir. Literatürde santral veya 
periferik sinir blokajı uygulanan GT tanılı bir vakaya rastla-
yamadık. Profilaktik tedavi rejimlerinden sonra, genel anes-
tezinin mümkün olmadığı hastalarda detaylı inceleme sonra-
sında riskler ve hastanın faydası göz önünde bulundurularak 
rejyonal anestezi seçeneği değerlendirilebilir. 

Sonuç

Glanzmann trombastenisi tanısı almış hastalar cerrahi işlemler 
sırasında ve sonrasında ciddi kanama riski taşımaktadırlar. Pe-
rioperatif dönemde hastaların hematolojik özellikleri ve cerrahi 
yöntem göz önünde bulundurularak, trombosit replasman te-
davisi, rFVIIa ve antifibrinolitik tedavi seçeneklerinden gerekli 
olanlar uygulanabilir ve gerekirse sonuçları TEG ile monitörize 
edilebilir. Ek olarak anestezistler uygulayacakları invazif giri-
şimler sırasında dikkatli ve nazik davranılmalıdırlar. Trombo-
elastografi; kısa sürede, koagülasyon parametrelerini birçok 
yönden değerlendirilmesini sağlayarak, kanama pıhtılaşma 
bozukluklarının tanısında ve tedavilerinin etkinliğinin belir-
lenmesinde kullanılmaktadır. Tromboelastografi rehberliğinin, 
gereksiz tedavi uygulamalarını önleyerek, etkin anestezi yöneti-
mine olanak vereceğini vurgulamak istiyoruz.

Hasta Onamı: Yazılı hasta onamı bu olguya katılan hastanın aile-
sinden alınmıştır.
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