Bernard Soulier Sendromlu
Hastada Anestezi Yaklasimi

Nisan TAS'
Esra UYAR TURKYILMAZ?

| OZET

Bernard-Soulier sendromu (BSS), trombositopeni, dev trombositler ve uzamis
kanama zamamn ile karakterize, olduk¢a nadir goriilen kalitsal bir pihtilagsma
bozuklugudur. Hastaligin prevalansinin milyonda bir oldugu tahmin
edilmektedir ancak yetersiz tanima ve yanlig tanilar nedeniyle prevalans
gercekten ¢ok daha diisiik olabilir (1).

Bernard-Soulier sendromu, nadir otozomal dominantvakalar olsadaotozomal
resesif olarak kalitilir ve bu nedenle kadin ve erkeklerde yaklasik olarak benzer
siklikta goriiliir (2). Trombosit membran glikoproteini (GP) Ib-IX-V reseptor
kompleksinin hem sayisal hem fonksiyonel eksikliginden kaynaklanir ve bu
nedenle trombosit adezyonunda anormalliklere neden olur(2). Bernard Soulier
sendromu olan kadinlarda gebeligin klinik seyri ve sonucuna iliskin veriler
olgu sunumlar1 olarak incelenmistir. Gebelikte BSS, anne ve bebek i¢in yiiksek
kanama riski ile iligkilidir (3). Bu riskleri en aza indirmek i¢in multidisipliner
bir yaklagim ve BSS tanisi olan tiim kadinlar i¢in bireysellestirilmis bir yonetim
plani gelistirilmelidir. Biz bu olgu sunumumuzda literatiir taramasi yaparak bu
hastalig1 ve perioperatif yonetimini tartismay1 amagladik.

|oLGU

Preoperatif Donem

23 yaginda G4P3Y1 18 haftalik gebe, bilinen BSStanisi olan yabanci uyruklu
hasta tarafimiza kiiretaj islemi sirasinda sedoanaljezi ihtiyaci sebebiyle danisild.
Hasta Rh uyusmazlig1 nedeniyle dis merkezden kadin hastaliklar1 ve dogum
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olan hasta preoperatif donemde 10 {inite random donér trombosit transfiizyonu
yapildiktan sonra operasyona alinmis ve intraoperatif ve postoperatif dénemde
beklenenden fazla kanama olmamuistir (25).

Gebeligin miad veya miada yakin zamanda vajinal dogumla sonuglandig1
olgu sunumlar1 mevcut olmasina ragmen bizim hastamiz gibi daha erken
gebelik doneminde abortus veya intrauterin eksitusla sonuglanip kiirtaj yapilan
bir olguya literatiirde rastlamadik. Sadece agir menstriiel kanamanin kiirtaj
ile tedavi edilmeye ¢alisildigi vVWH olan 4 hastada tedavinin daha fazla kan
kaybina yol agtigin1 sdyleyen olgu sunumlar1 mevcuttu (26). Bizim olgumuzda
da geride kalan plasentaya bagli preoperatif donemde kanama mevcut olmasin
ragmen Hb 13 g.dL' oldugu igin eritrosit siispansiyonu transfiizyonuna
gerek goriilmedi. Hasta, hematoloji klinigi Onerilerine ve giincel literatiire
uygun olarak 2 iinite havuzlanmis trombosit transfiizyonu yapilmis olarak
ameliyathaneye alindi. Durdurulamayan kanama ihtimaline karsin 2 tinite daha
havuzlanmis trombosit siispansiyonu ve 4 {inite eritrosit transfiizyonu hazird.
Onceden traneksamik asit verilmeyen hastaya vaka sirasinda 1 g traneksamik
asit verildi. Yine durdurulamayan kanama ihtimalinde kullanilmak tizere kadin
dogum ekibi tarafindan foley balon tamponadi veya hemostatik jelatin siinger
hazir bulunduruldu ama kullanimina gerek kalmadan islem sonuglandi.

| soNuC

Sonug olarak bilinen trombosit fonksiyon bozuklugu olan hastalarda preoperatif
degerlendirmenin ¢ok o6nemli bir rol oynadigini, perioperatif yonetimin
multidisipliner olarak planlanmasi gerektigini, anestezi yonetiminde kiigiik
vakalarda dahi yogun kanama olasiligina hazir olacak sekilde 6nlem alinmasi
gerektigini diigiinmekteyiz.
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