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Glanzmann Trombastenili Olguda Tromboelastografi Egliginde

Anestezi Yonetimi

Anaesthetic Management with Thromboelastography in a Patient with Glanzmann Thrombasthenia

Ahmet Topal, Alper Kiliaslan, Atilla Erol, Barig Cankaya, Seref Otelcioglu
Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Anesteziyoloji ve Reanimasyon Anabilim Dals, Konya, Tiirkiye

Glanzmann trombastenisi (GT) oliimciil kanamalara yol agabilen,
nadir gdriilen otozomal resesif gecisli bir hastaliktir. Anestezistler
bu kanama riskinin farkinda olmali ve gerekli nlemleri almalidir-
lar. Bu yazida, tromboelastografi traseleri rehbetliginde trombosit
transfiizyonu sonrasi basarili hipospadias tamiri yapilan 9 yasinda-
ki GT tanili erkek olgu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Glanzman trombastenisi, anestezi, trombo-
clastografi

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.
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Girig

lanzmann trombastenisi (GT), trombosit yiizeyinde fibrinojen icin reseptor gorevi yapan glikoprotein IIb/IllZnin (GP

IIb/111a) eksikligi veya fonksiyonel kusuru ile karakeerize, otozomal resesif gegisli, nadir (1/1.000.000) bir hastalikur (1).

GP IIb/11la reseptorleri trombositlerin yapismast ve kiimelenmesinde temel fonksiyona sahiptirler. Bu hastalarin trombo-
sitleri fibrinojeni baglayamaz ve kiime olusmaz (2). Hastalar, 6zellikle cerrahi iglemler sirasinda olmak tizere yasam boyu ciddi ka-
nama riski altindadirlar. Tipik olarak bu hastalar normal trombosit sayisi, normal protrombin zamani, normal parsiyel protrombin
zamani, uzamig kanama zamani ve trombosit kiimelerinin olusmamasi (uzamig modifiye pthu retraksiyonu) ile birliktedirler (3).

Hastalik genellikle, geng yasta epistaksis, mukokutanoéz kanamalar sonrasinda teshis edilir. Hayatn ilerleyen donemlerin-
de hastalarda ¢cabuk morarma, kas hematomlari, hemartroz, gastrointestinal kanama, menoraji ve hematiiri gibi sikayetler
ortaya cikar (4). Spesifik bir tedavisi yoktur. Bu hastalar, pithtulagma sisteminin yeterli islev gosterebilmesi icin perioperatif
dénemde 6zel tedavi rejimlerine ihtiya¢ duyarlar (5).

Tromboelastografi (TEG) teknolojisi, gelismekte olan pithunin viskoelastik, mekanik ozelliklerini élger ve tek bir kan 6rnegi
kullanilarak hemostatik etkinligin tiim fazlarini degerlendirebilir. Ek olarak uygulanan tedavilerin etkinligi de degerlendiri-

lebilmektedir (6).

Bu yazida, hipospadias nedeniyle cerrahi girisim uygulanmasi planlanan GT tanili hastanin TEG rehberliginde perioperatif
tedavi yonetimini sunmay: amagladik.

Olgu Sunumu

Bir yasginda GT tanisi konulan, 9 yaginda (38 kg) erkek hasta hipospadias cerrahisi 6ncesinde preoperatif olarak degerlendi-
rildi. Son bir kag aylik siirede idrardan kan gelmesi, tonsil kanamasi, gastrointestinal kanama sikayetleri ile cocuk hematoloji
klinigine (CHK) bagvuran hastanin sikayetleri trombosit siispansiyonu (TS) ve traneksamik asit tedavisi ile diizelmis. Fizik
muayenesinde patolojik bir bulguya rastlanmadi. Preoperatif hematolojik laboratuar degerleri: Trombosit: 372.000 uL', He-
moglobin (Hb):10,9 g dL™!, aPTT: 29,4 saniye, INR: 1,08, Beyaz Kiire: 8640 uL! idi. Karaciger ve renal fonksiyon testleri
normal sinirlardayd.
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Sekil 1. Preoperatif donemde elde edilen tromboelastografi
trasesi. Normal piht baglangici ile birlikte, pihti gliciiniin zayif
oldugunu gosteren alfa agisinda azalma ve maksimum genlik
(MA) degerinde kiigiilme gériilmektedir

G EPL A cl LY30
PMA dfsc % mm 25 %
1o 3.8K 3.3 0.5 0-3 33
4.6K-10.9K  0-15 0-8

Sekil 2. Trombosit transfiizyonu sonrast elde edilen tromboe-
lastografi trasesinde koagiilasyon parametrelerindeki iyilesme
goriilmektedir

Cocuk hematoloji klinigi konsiiltasyonunda anti GP IIb/II1a
alloantikorlarinin negatif oldugu ancak peroperatif kanama
halinde inhibitér antikor varligindan siiphelenilerek rekom-
binant faktér VIla (rFVIIa) (NovoSeven, Novo Nordisk,
Denmark) ve 25-75 mg kg” giin traneksamik asit (Transa-
min®) uygulanmasi 6nerildi.

Preoperatif hazirlikta RFVIIa, 2 Unite (U) TS, 1 U Eritrosit
Siispansiyon (ES), 1 ampul Ankaferd blood stopper (ABS;
Ankaferd Drug Inc., Istanbul, Tiirkiye) hazirlandi. TEG gali-
silarak koagiilasyon profili degerlendirildi. [lk TEG trasesinde,
normal ptht baslangici ile birlikte, pithtt giiciiniin zayif oldu-
gunu gosteren alfa agisinda (oi: 31,3°) azalma ve maksimum
genlik (MA: 18,9) degerinde kiiciilme goriildii (Sekil 1). TEG
trasesinin yorumlanmast sonucunda 1 U aferez trombosit siis-
pansiyonu (TS) uygulanmasina karar verildi. Anestezi indiiksi-
yonundan 1 saat énce 1 U TS uygulamasinin ardindan tekrar
degerlendirildiginde TEG verileri normal sinirlarda bulundu

(0 31,3°, MA: 43,2) (Sekil 2).

Ameliyathaneye alinan olguya standart monitérizasyon (na-
biz oksimetresi, elektrokardiyografi, noninvazif arter kan
basinct, st takibi) uygulandiktan sonra sag el sirtindan 22
gauge kaniil ile periferik damar yolu agildi. Anestezi indiik-
siyonunda; midazolam (1 mg), fentanil (50 pg), propofol
(70 mg), rokuronyum (20 mg) uygulandi. Entiibasyon isle-
minde herhangi bir komplikasyona rastlanmadi. Entiibasyon
sonrast kanama ihtimali géz 6niinde bulundurularak sol el
iistiinden 22 gauge kanill ile ek periferik damar yolu acild:.
Remifentanil infiizyonu (0.1-0.25 pg kg' dak’) ve 0,5-1
MAK (minimum alveolar konsantrasyon) sevofluran ile anes-
tezi idamesi saglandi. Ameliyat 140 dakika siirdii. Operas-
yonda kontrolsiiz kanama gelismedi. RFVIIa, Ankaferd, ES
kullanilmadi. Postoperatif 24. saatte hematolojik laboratuar
degerleri: Trombosit: 370.000 pL?!, Hemoglobin (Hb): 11,3
g dL*, aPTT: 27,4 saniye, INR: 1,11, Beyaz Kiire: 14940
pL? idi. Postoperatif 8. giin problemsiz olarak, 10 giin sonra
poliklinik kontrolii ve kanama halinde bagvurmas: 6nerilerek
taburcu edildi. Hasta bilgilerinin akademik amagli kullanila-
cagina dair ebeveynlerinden gerekli yazili onam belgesi alind1.

Tartisma

Glanzmann trombastenisinin perioperatif yonetimi hak-
kindaki bilgilerimiz giiniimiizde sinirlidir. Bu hastalar an-

titrombosit antikor gelisimi agisindan yiiksek risk altinda-

dirlar (7).

Bu nedenle, yalnizca trombosit transfiizyonu ile tedavi ye-
terli degildir. Tekrarlayan trombosit transfiizyonlar1 sonucu
olugan alloimmiinizasyona bagli olarak insan trombosit an-
tijenlerine (HPA) karsi alloantikor gelisebilir (4). Bu neden-
le hemostazin perioperatif monitdrizasyonu ¢ok énemlidir.
Antijen gelismesi durumunda; plazmaferez ile antikorlarin
temizlenmesi ve tek donérden HLA uygun trombositlerin
kullanilmasi gibi tedavi yontemleri kullanilmugtir (8). Bu
olguda antitrombosit antikor negatif oldugundan trombosit
transfiizyonu uygulanabilmistir.

Rekombinan faktdr VIIa; trombosit yiizeyindeki trombin ya-
pimint uyararak trombosit iglevlerini iyilestirir. Faktor VIIIa
ve IXa'y1 atlayarak pihulagma sistemini etkinlegtiren fakeér X
olugmasini ve bdylece hemostazi saglar (9). Bu nedenle, plaz-
ma koagiilasyon kaskadinin kusurlarinda (6rnegin, edinsel
hemofili), trombosit islev bozukluklarinda (6rnegin, Glanz-
mann) veya Bernard-Soulier sendromunda (Glikoprotein Ib-
V-IX trombosit reseptdrlerinin bozuklugu) kullanilabilir (10, 11).
Traneksamik asit antifibrinolitik etkiye sahiptir. Plazminojen
fonksiyonunu azaltarak plazmin tiretimini baskilar ve GT ta-
nult hastalarda hemostazt iyilestirmektedir (5).

Uzunlar ve ark. (12) acil laparotomi uygulanan GT tanili
bir hastada nazogastrik tiip takilmasi isleminden sonra ciddi
postoperatif nazofarengeal kanama gelistigini bildirmisler-
dir. Yazarlar hastaya preoperatif dénemde rFVIIa ile birlikte
trombosit transfiizyonu uygulanmasina ragmen devam eden
kanamanin, anti-HPA-1a antikoru gelisimi sonucunda orta-
ya ¢ikugini bildirmiglerdir. Tampon uygulamas: ve tekrarla-
nan rFVIla tedavisi ile postoperatif ikinci giin kanama kont-
rol altina alinabilmistir (12). Bu nedenle girisimsel islemleri
sirasinda tiim ameliyat ekibinin artmig kanama riskini goz
oniinde bulundurmas: gereklidir.

Tromboelastografi, kolay uygulanabilir ve tiim test siiresi olan
20-30 dakikada koagiilasyonun bir ¢ok yonden degerlendirme-
sini saglar (6). Bu vakanin koagiilasyon monitdrizasyonu i¢in
yapilan TEG inclemesinde; normal reaksiyon zamani, diisiik
alfa acisi, azalmig maksimum genlik griildii. Maksimum gen-
lik, tutarli olugan trombosit fonksiyonunu gésteren bir degerdir



ve uyguladigimiz trombosit transfiizyonu sonrasinda artmast
tedavinin bagarili oldugunu gostermektedir (13). Tromboelas-
tografi sayesinde anestezist, peroperatif dénemde hizla degisen
hemostatik profil hakkinda tam bilgi sahibi olarak, uygun kan
bilesenlerini ve farmakolojik ajanlari kullanabilir. Trombosit
islev bozuklugu bulunan olguda INR, aPTT, fibrinojen, trom-
bin zamant ve trombosit sayist 6l¢timleri normal bulunabilir.
Olgumuzda da preoperatif dénemde hematolojik laboratuar
testleri normal olmasina ragmen TEGde MA diisiik oldugu
icin trombosit iglev bozuklugu diisiiniilmiistiir Tromboelas-
tografi aracilig ile GT tanili hastada rFVIIa'nin ve trombosit
transflizyonunun tedavi edici etkisi de degerlendirilebilir.

Bu vakada kanama riskleri goz 6niinde bulundurularak genel
anestezi tercih edilmistir. Géksu ve ark. (14) glanzman trom-
bastenili bir hastada uyguladiklar: bagarili intravenéz rejyonal
anestezi uygulamasini bildirmislerdir. Literatiirde santral veya
periferik sinir blokaji uygulanan GT tanili bir vakaya rastla-
yamadik. Profilaktik tedavi rejimlerinden sonra, genel anes-
tezinin miimkiin olmadig1 hastalarda detayli inceleme sonra-
sinda riskler ve hastanin faydasi géz 6niinde bulundurularak
rejyonal anestezi secenegi degerlendirilebilir.

Sonug

Glanzmann trombastenisi tanist almis hastalar cerrahi islemler
strasinda ve sonrasinda ciddi kanama riski tastmaktadirlar. Pe-
rioperatif ddnemde hastalarin hematolojik ézellikleri ve cerrahi
yontem goz 6niinde bulundurularak, trombosit replasman te-
davisi, rFVIIa ve antifibrinolitik tedavi segeneklerinden gerekli
olanlar uygulanabilir ve gerekirse sonuglart TEG ile monitérize
edilebilir. Ek olarak anestezistler uygulayacaklari invazif giri-
simler sirasinda dikkatli ve nazik davranimalidirlar. Trombo-
elastografi; kisa siirede, koagiilasyon parametrelerini bircok
yonden degerlendirilmesini saglayarak, kanama pihulagma
bozukluklarinin tanisinda ve tedavilerinin etkinliginin belir-
lenmesinde kullaniimaktadir. Tromboelastografi rehberliginin,
gereksiz tedavi uygulamalarini 6nleyerek, etkin anestezi yoneti-
mine olanak verecegini vurgulamak istiyoruz.

Hasta Onamu: Yazili hasta onamt bu olguya kaulan hastanin aile-
sinden alinmustr.

Hakem degerlendirmesi: Dis bagimsiz.
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