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Bernard Soulier Sendromlu 
Hastada Anestezi Yaklaşımı 23.
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ÖZET

Bernard-Soulier sendromu (BSS), trombositopeni, dev trombositler ve uzamış 
kanama zamanı ile karakterize, oldukça nadir görülen kalıtsal bir pıhtılaşma 
bozukluğudur. Hastalığın prevalansının milyonda bir olduğu tahmin 
edilmektedir ancak yetersiz tanıma ve yanlış tanılar nedeniyle prevalans 
gerçekten çok daha düşük olabilir (1). 

Bernard-Soulier sendromu, nadir otozomal dominant vakalar olsa da otozomal 
resesif olarak kalıtılır ve bu nedenle kadın ve erkeklerde yaklaşık olarak benzer 
sıklıkta görülür (2). Trombosit membran glikoproteini (GP) Ib-IX-V reseptör 
kompleksinin hem sayısal hem fonksiyonel eksikliğinden kaynaklanır ve bu 
nedenle trombosit adezyonunda anormalliklere neden olur(2). Bernard Soulier 
sendromu olan kadınlarda gebeliğin klinik seyri ve sonucuna ilişkin veriler 
olgu sunumları olarak incelenmiştir. Gebelikte BSS, anne ve bebek için yüksek 
kanama riski ile ilişkilidir (3). Bu riskleri en aza indirmek için multidisipliner 
bir yaklaşım ve BSS tanısı olan tüm kadınlar için bireyselleştirilmiş bir yönetim 
planı geliştirilmelidir. Biz bu olgu sunumumuzda literatür taraması yaparak bu 
hastalığı ve perioperatif yönetimini tartışmayı amaçladık.

OLGU

Preoperatif Dönem
23 yaşında G4P3Y1 18 haftalık gebe, bilinen BSStanısı olan yabancı uyruklu 
hasta tarafımıza küretaj işlemi sırasında sedoanaljezi ihtiyacı sebebiyle danışıldı. 
Hasta Rh uyuşmazlığı nedeniyle dış merkezden kadın hastalıkları ve doğum  
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olan hasta preoperatif dönemde 10 ünite random donör trombosit transfüzyonu 
yapıldıktan sonra operasyona alınmış ve intraoperatif ve postoperatif dönemde 
beklenenden fazla kanama olmamıştır (25). 

Gebeliğin miad veya miada yakın zamanda vajinal doğumla sonuçlandığı 
olgu sunumları mevcut olmasına rağmen bizim hastamız gibi daha erken 
gebelik döneminde abortus veya intrauterin eksitusla sonuçlanıp kürtaj yapılan 
bir olguya literatürde rastlamadık. Sadece ağır menstrüel kanamanın kürtaj 
ile tedavi edilmeye çalışıldığı vWH olan 4 hastada tedavinin daha fazla kan 
kaybına yol açtığını söyleyen olgu sunumları mevcuttu (26). Bizim olgumuzda 
da geride kalan plasentaya bağlı preoperatif dönemde kanama mevcut olmasın 
rağmen Hb 13 g.dL-1 olduğu için eritrosit süspansiyonu transfüzyonuna 
gerek görülmedi. Hasta, hematoloji kliniği önerilerine ve güncel literatüre 
uygun olarak 2 ünite havuzlanmış trombosit transfüzyonu yapılmış olarak 
ameliyathaneye alındı. Durdurulamayan kanama ihtimaline karşın 2 ünite daha 
havuzlanmış trombosit süspansiyonu ve 4 ünite eritrosit transfüzyonu hazırdı. 
Önceden traneksamik asit verilmeyen hastaya vaka sırasında 1 g traneksamik 
asit verildi. Yine durdurulamayan kanama ihtimalinde kullanılmak üzere kadın 
doğum ekibi tarafından foley balon tamponadı veya hemostatik jelatin sünger 
hazır bulunduruldu ama kullanımına gerek kalmadan işlem sonuçlandı. 

SONUÇ

Sonuç olarak bilinen trombosit fonksiyon bozukluğu olan hastalarda preoperatif 
değerlendirmenin çok önemli bir rol oynadığını, perioperatif yönetimin 
multidisipliner olarak planlanması gerektiğini, anestezi yönetiminde küçük 
vakalarda dahi yoğun kanama olasılığına hazır olacak şekilde önlem alınması 
gerektiğini düşünmekteyiz.
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