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Ozet

Amag: Glanzmann trombastenisi tanisi alan ve sezaryen ile dogum yaptirilan olguyu tartismayi amacladik.

Olgu: Yirmibir yasinda Glanzmann trombastenisi tanisi alan hasta sezaryen ile dogurtuldu.

Sonug: Glanzmann trombastenisi erken cocukluktan itibaren mukokutanéz kanama, epistaksi ve menoraji olarak kendini gosterir.
Glanzmann trombastenili hastalarda trombosit adezyonundaki bozukluk nedeniyle ciddi hemorajiye neden olan mukokutanéz kana-

malarla kendini gosterir.

Anahtar Sozciikler: Trombosit adezyonu, gebelik, dogum, trombasteni.

Management of term pregnancy diagnosed with Glanzmann thrombasthenia: a case report

Objective: We aimed to discuss the case with Glanzmann thrombasthenia and caesarean performed.

Case: Twentyone years old patients with a diagnosis of Glanzmann thrombasthenia was delivered by cesarean section.

Conclusion: Glanzmann thrombasthenia had been diagnosed in early childhood and including mucocutaneus bleeding, epistaxis and
menorrhagia. The lack of platelet aggregation in Glanzmann thrombasthenia leads to mucocutaneous bleeding whose manifestation
may be clinically variable, ranging from easy bruising to severe and potentially lifethreatening hemorrhages.
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Giris

Glanzmann trombastenisi (GT) normal trombo-
sit sayist ve morfolojisine ragmen yetersiz ya da
azalmis trombosit adezyonu ile karakterize, otozo-
mal resesif nadir gortilen bir kanama bozuklugu-
dur."™ Glikoprotein IIb/IIla (GP) integrin protein-
lerin miktar ve yapisal anormalligi, trombosit yiize-
yindeki fibrinojen ve von Willebrand faktor
(VWF)'nin adezyonunda eksikliklere neden olmak-
tadir. GP’ler tizerinde elliden fazla mutasyon tesbit
edilmistir.® Erken cocuklukta epistaksis, mukoku-
tandz kanama en sik semptomdur.

Laboratuar sonuglarinda ve periferik yaymada,
uzamis kanama zamani, kimeli trombositler ve
normal ya da normale yakin trombosit sayilart go-
rilmektedir. Ristosetin ile agregasyon gorulir. GT
hastaligi ek olarak flow sitometri ile de belirlenir.
Glntmiuzde Glanzmann trombastenisine olan yak-
lasimda flow sitometri ve glikoprotein sayimi tani-
da oldukca basarilidir. Flow sitometri ayrica, hasta-
nin otoantikor1 ve hedef molekiillerin tespitinde
kullaniir.

GT’nin U¢ alt tipi vardir. Birinci tipte GP IIa/II-
Ib ekspresyonu, yuzde besten daha azdir ve alfa
granil bozuklugu yizinden koagtilasyon olusma-
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makta ve ciddi kanamalar goriilmektedir. Ikinci ti-
pin ise tehlikesi daha azdir ve koagulasyon bozuk-
luguna neden olan GP IIa/IlIb miktart ytizde 10 ile
20 arasindadir. Uglincii tipte ise GP anormalligi
yuzde elliden daha fazladir ve ¢cok nadiren goriilir.
Akraba evliliklerinin fazla oldugu toplumlarda da-
ha fazla gorilen ciddi bir durumdur.”

Olgu Sunumu

Cocukluk caglarinda menoraji ve dis ¢ekimi
sonrast durdurulamayan kanama nedeniyle gittigi
hematoloji kliniginde Glanzmann trombasteni tip 1
tanist alan hasta gebeliginin 8. haftasindan itibaren
takip edildi. 21 yasinda olan hastanin ilk hamileli-
gi Malatya Devlet Hastahanesinde indiksiyon es-
nasinda fetal distress gelismesi lizerine sezeryanla
sonlandirilmis ve orada aFVII ve derivesi (Novose-
ven, 90 mcg/kg, operasyondan 6nce 2 giin glinde
iki defa) ve dort inite donmus plazma (FFP) ve 2
Unite eritrosit sispansiyonu verilmis.

Hastanin 6zgecmisinde, 15 yasindayken agir
menstural kanamasi, diseti ve burun kanamasi si-
kayetleri saptanan hastanin fizik muayenesinde pa-
tolojik bir bulguya rastlanmamis. Hemoglobin sevi-
yesi 7.6 g/dl, trombosit sayimi normal olarak sap-
tanmis. Ivy metodu ile kanama zamani 16 dakika
olarak belirtilmis. Hastaya 6 tnite eritrosit stispan-
siyonu verilmis ve giinde 3 defa Ostrojen tableti ve
Tranexamic acid 500 mg uygulanms. Klinigimizde
prenatal donemde son yapilan obstetrik ultrason-
da; 38 haftalik gebeligi olup, laboratuar degerleri:
Hemoglobin (hb): 11.9 mg/dl, kanama stresi 13.4
dk., WBC 11,300 cells/pL/cu mm, trombosit sayimi
(PLT): 156.000/ml (APTT): 30.7saniye, INR degeri:
1.1, fibrinogen: 213,000 g/L.

Hasta onceki sezeryan ve Glanzman thrombas-
teni tanist dahilinde sezeryana alinmistir. Preopera-
tif donemde, bir Ginite manuel trombosit inflizyonu
yapilmistir. Thiopental 6 mg/kg ve siiksinilkolin
1.5 mg/kg, kullanilarak anestezi uygulanmustir.
3,300 gram saglikli erkek bebek dogurtulmustur.

Operasyon sturesince yapilan ilk tesbitlerde Hb
degeri 7.3 g/dL ve trombosit degeri 209,000/mL se-
viyesindeydi. 2 Unite eritrosit slispansiyonu infliz-
yonu ile Hb degeri 8.4 gr/dL'ye cikarildi.

Hastaya 15 (inite manuel trombosit verilmis ve
350 cc sero-hemorajik sivi abdominal drenlerden
gelmistir. Hastanin operasyon bolgesindeki ekimo-

tik deri bolgesi icin polisiilfat iceren pomad uygu-
lanmistir. Postoperatif dordiinci giintinde genel
durumu iyi olan hasta taburcu edilmistir.

Tartisma

Glanzmann thrombastenisi hakkindaki bilgileri-
miz ginimuizde smirlidir. Tim gebeliklerin ytizde
4lnde trombositopeni gorilmektedir. Bu hastala-
rin trombosit sayimlar: 50,000/L’'nin altinda degildir
ve acil onlemler gerekmemektedir. Bu tir hastala-
rin,daha sik karsilasilan gestasyonal trombositope-
ni ve ITP’dan ayrilmasi sarttir. Obstetrisyenin ayni
zamanda aklindan c¢ikarmamasi gereken sudur ki;
gestasyonal trombositopeni hamileligin son do-
nemlerinde gorillen ve miuidahalesi olmayan bir
durumdur.

Trombastenisi olan gebeler perinatal ve postna-
tal hemoraji yatkinlig1 olan hastalardir ve Hemato-
loji uzmanlarinin tavsiyelerine gore miidahale edil-
melidir. 1981 yilinda yapilan calismalarda peripar-
tum kanamalari olan hastalarin kanamalari uteroto-
nik ajanlarin asirt kullanimi ile azaltulmustir.® Bu
tir hastalarda operasyon oOncesi ve sonrasinda
trombosit replasman tedavisi basarili olmustur.
Bagka bir calismada ise sezeryan sonrast postpar-
tum 14. glninde asirt kanamas: olan hastada;
prostoglandin, oksitosin, metilergometrin ve tran-
samic asit replasmanina ragmen tedaviden fayda
saglanilamamustir. Bu hastaya trombosit replasma-
nt sonrast kliniginin iyilestigi ve kanamanin azaldi-
81 rapor edilmistir."”

Desmopressin (DDAVP) kullanilmis ve klinik
olarak faydasi ispatlanamamis bir hormondur.™
Baska calismada ise kemik iligi nakli basarili ol-
mustur.">”¥ Bunun yaninda, desmopressin acetate
(DDAVP) bazi trombosit fonksiyon bozuklugunda
kanamayt onlemede etkili oldugu tesbit edilmis-
tir." Ama trombosit replasmani yapilan bazi hasta-
larda ise trombositlere karst antikor olusumu tesbit
edilmistir.”” Bu hastalarda ise alternatif olarak plaz-
manin degistirilmesi faydali oldugu gorilmis ve
antikor olusumunu azalttigr anlasilmistir." Faktor
VII tirevi uygulanmast ise doku faktorleri aktive
edilir ve yarali damar bolgesinde pihtilasma siste-
mini aktifleyen faktor X olusumunu saglar.

1996 yilinda Tengborn’un siddetli burun kana-
malarinda aktif factor VII etkinligini gostermistir.
Sonradan yapilan bir ¢cok yayin etkisini ve énemi-
ni ispatlamistir."” Saglam hemostaz sistemleri olan
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hastalarin bile faktor VIIa tedavisinden yarar 6rdui-
gu anlasildi.. hemofili hastalarinin tedavisinde bu
koagulasyon faktorintin gelistirilmesi, faktor VIIT
ya da IX'da kullanilmistir. Ayni zamanda trombosi-
topenisi olan hastalarda da kullandmuistir."s

Recombinant activated factor VII (rFVIIa; Novo-
SeverP, Novo Nordisk, Denmark) hemofili A ve B
hastalarinda da tedaviyi kolaylastirir. 2001 yilindan
beri rFVIIa standard dozlarinda kullanilmaktadir.
rFVIIa, trombosit ytzeyindeki trombin jenerasyo-
nunu etkileyerek hemostazi saglar. rFVIIa, trombo-
sit replasman tedavisine gore daha mikemmel bir
yontemdir. Daha fazla arastirma yaparak rFVIIa'nin
minimal efektif dozu belirlenmelidir.”

Trombasteni tanist alan hastalarin yonetiminde
gerek rFVIIa antifibrinolitik tedavi ya da trombosit
replasman tedavisi kiyaslanarak; yapilacak gerek-
siz tedavinin eszamanli maliyeti de ytikseltecegi
unutulmamalidir.

Sonuc¢

Glanzman trombastenisi ¢cocukluk caginda tani-
st konan ve ciddi kanama diatezlerine neden ola-
bilen bir kanama bozuklugudur. Cocukluk ¢caginda
tant almamis hastalarin gebeliklerinde gerek do-
gum esnasinda gerekse de antenatal takiplerinde
bu hastalik ciddi kanama bozukluklart yada anemi-
ye neden olmaktadir. Bu olgu sunumunda oldugu
gibi cocukluk caginda tan: alan hastalarin antena-
tal takiplerinde ve dogum esnasinda gerekli
Onlemler alindigi taktirde herhangi bir komp-
likasyona rastlanidmamaktadir.
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