
er nard So u li er Sen dro mu de ği şik de re ce de trom bo si to pe ni, ge niş
trom bo sit ler ve ka na ma bo zuk lu ğu ile ka rak te ri ze na dir gö rü len he -
re di ter trom bo si to pa ti ile ka rak te ri ze bir has ta lık tır.1,2 Ber nard So u -

li er Sen dro mu ilk ola rak 1948’de ta nım lan mış tır ve pre va lan sı
1/1000000’den az dır.2-4 Ber nard So u li er Sen dro mu; trom bo sit ag re gas yo nu -
nu sağ la yan ade no zin di fos fa tın ve trom bo sit le rin plaz ma dü ze yi nin nor-
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Bernard-Soulier Sendromlu Hastada
Anestezi

ÖZET  Bernard Soulier Sendromu (BSS) tanısı almış, sirkümsizyon uygulanacak hastanın preoperatif
ve perioperatif yönetimine ışık tutmak istedik. ASA II sınıfında 19 yaşında, 58 kg ağırlığındaki
hastaya, sirkümsizyon planlandı. Preoperatif Hb:14.8g/dl, trombosit sayısı: 32.000 /mm3 idi. Hastaya
2 ünite trombosit konsantresi verildi. Ringer Laktat infüzyonuna başlandı. İki ünite trombosit
konsantresi iki ünite eritrosit süspansiyonu hazır bekletildi. İndüksiyon i.v. tiopental (3 mg/kg)
kullanılarak yapıldı. Anestezi idamesinde izofluran kullanıldı. Ventilasyon maske ile yapıldı. Kan
basıncı ve nabız normal seyretti. Operasyon 30 dk. sürdü. Postoperatif Hb: 15.2g/dl, trombosit:
76.000/mm3 olarak tespit edildi. Preoperatif 2 ünite trombosit konsantresi hastanın trombosit
sayısını 44 bin arttırmıştır. Herhangi bir problem ile karşılaşmadık. BSS’de uygun anestezik teknik,
trombosit infüzyonu ile potansiyel problemlerin azalacağına inanıyoruz.

Anahtar Kelimeler: Anestezi; bernard soulier sendromu; trombosit; cerrahi; 
trombositopeni; trombositopati 

ABSTRACT We have wanted to highlight on preoperative and postoperative anesthesia
management for a patient with Bernard Soulier syndrome (BSS) underwent circumcision surgery.
A 19-year-old 58 kg weight male patient with ASA II was scheduled for circumcision. Preoperative
Hb:14.8g/dl, platelet: 32.000/mm3. Two unit trombocyte apheresis infused to patient , started ringer
lactat infusion. We held 2 unites trombocyte apheresis and 2 unites erythrocyte suspension. For
anesthesia induction we used 3 mg/kg iv tiopental and isoflurane for the maintenance of the
anesthesia. During the operation we ventilated the patient with face mask. Blood pressure and heart
rate was normal. The operation time was 30 minutes. Postoperatively Hb: 15.2mg/dl and
trombocytes were 76000/mm3 detected. Two unites trombocytes apheresis transfusion,
preoperatively, has increased the platelets 44000/mm3. We didn’t encounter any problem in our
patient. We believe that appropriate anesthetic technique with trombocyte infusion may reduce any
potential problems in BSS.

Key Words: Anesthesia; bernard-soulier syndrome; blood platelets; surgery; 
thrombocytopenia; blood platelet disorders
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mal, trom bo sit le rin ris to se ti ne ya nı tı nın bo zuk ol-
ma sı ile ka rak te ri ze dir.4

Na dir gö rü len Ber nard So u li er Sen dro mu ta -
nı sı al mış, sir küm siz yon uy gu la na cak has ta nın pre-
o pe ra tif ve pe ri o pe ra tif  yö ne ti mi ne ışık tut mak
is te dik.

OL GU

ASA II  risk gru bun da  19 ya şın da, 58  kg ağır lı ğın -
da ki has ta ya, sir küm siz yon plan lan dı. Has ta nın hi -
ka ye sin den ye di ya şın da Ber nard So u li er Sen dro mu
ta nı sı al dı ğı, bu has ta lı ğın dan do la yı şim di ye ka dar
sir küm siz yon uy gu la na ma mış ol du ğu öğ re nil di.
Pre o pe ra tif Hb:14.8g/dl, Hct: %44.4, trom bo sit sa -
yı sı: 32.000 /mm3, INR: 1.01 idi. Trom bo sit le ri dü -
şük ol du ğu için ope ras yon ön ce si 2 üni te trom bo sit
kon san tre si ve ril di. Ame li yat ha ne ye alın dı ğın da
stan dart mo ni to ri zas yon ya pıl dı. Sis te mik kan ba -
sın cı: 124/80 mmHg, na bız: 95 vu ru/dk. idi. Pe ri fe -
rik ok si jen sa tu ras yo nu %98 idi. Mev cut 20G
pe ri fe rik da mar yo lu na iki ta ne 16G da mar yo lu ek-
len di. 

Kı sa sü ren bir ope ras yon ol du ğu için  anes te zi
in dük si yo nu ti o pen tal (3 mg/kg i.v.) ile ya pıl dı.
Anes te zi ida me sin de ise mas ke ile izof lu ran kul la -
nıl dı. Ok si jen (%100) için de in ha las yon anes te zi ği
ola rak izof lu ran ve ril di (%3 kon san tras yon dan baş-
lan dı, 5 dk son ra %2 kon san tras yo na in di ril di. Kırk
mg kor ti kos te ro id Me til pred ni zo lon (Pred nol® -
Mus ta fa Nev zat) i.v. uy gu lan dı. Has ta ya ida me de
mas ke ile izof lu ran uy gu la ma mız da bir so run la kar -
şı laş ma dık. Ay rı ca iki üni te trom bo sit kon san tre si,
iki üni te erit ro sit süs pan si yo nu, des mop res sin (in-
tra na zal for mu) ha zır bek le til di. Ope ras yon sü re -
sin de sis to lik kan ba sın cı 100-124 mmHg ara sın da
di as to lik kan ba sın cı 70-88 mmHg ara sın da de ği -
şim gös ter di. Ope ras yon 30 dk. sür dü. 1000 ml Rin -
ger Lak tat ve ril di. Has ta yı hi po ter mi den ko ru mak
için tüm sı vı lar ısı tı la rak ve ril di. Has ta mı zın vü cu -
du ısı tı cı bat ta ni ye (Tyco-Warm to uch) ile ısı tıl dı.
Ka na ma az ol du ğu için trom bo sit süs pan si yo nu na
ge rek du yul ma dı. Pos to pe ra tif  Hb: 15.2g/dl trom-
bo sit: 76.000 /mm3 ola rak tes pit edil di. Pre o pe ra tif
2 üni te trom bo sit kon san tre si has ta nın trom bo sit
sa yı sı nı 44.000/mm3 art tır dı. Has ta er te si gün so -
run suz ola rak ta bur cu edil di.

TAR TIş mA

Ber nard So u li er Sen dro mu; trom bo sit ag re gas yo nu -
nu sağ la yan ade no zin di fos fa tın ve trom bo sit le rin
plaz ma dü ze yi nin nor mal, trom bo sit le rin ris to se ti -
ne ya nı tı nın bo zuk ol ma sı ile ka rak te ri ze dir.4 Ber -
nard So u li er Sen dro mu trom bo sit mem bran
gli kop ro te in le ri GP1b-IX,V bo zuk lu ğu na bağ lı olup
GP Ib/IX/V su bü ni te le ri nin mu tas yo nu na bağ lı ola -
rak ge niş bir spek trum gös te rir.2,5 He te ro zi got olan-
lar da ka na ma semp tom la rı da ha ha fif iken pu ber te
ve adö le san lar da semp tom lar da ha prog re sif ve şid-
det li dir. Ha mi le ler de ge be lik bo yun ca so run ya şan -
maz iken post par tum ka na ma şid det li
ola bil mek te dir.2,6,7 Ber nard So u li er Sen dro mu ve
Von Wil leb rand has ta lı ğı mak rot rom bo si to pe ni pa-
ter ni gös te rir ler.2 Ber nard So u li er Sen dro mu’ nun
ger çek pre va lan sı bi lin mi yor. An cak Av ru pa, Ku -
zey Ame ri ka ve Ja pon ya’ da ya pı lan ça lış ma la ra gö -
re 1/1000000 de da ha az ol du ğu bil di ril miş tir.2-4

Ber nard So u li er Sen dro mun da al lo ge nik trom-
bo sit trans füz yon te da vi si nin  fay da lı ol du ğu is pat -
lan mış tır.8 Ye tiş kin bir in san da trom bo sit
kon san tre si trom bo sit sa yı sı nı 5000-10000/µL ara -
sın da ar tı rır.3 An cak Ber nard So u li er Sen dro mun da
trom bo sit kon san tre si nin trom bo sit sa yı sı nı ne ka -
dar ar tır dı ğı ko nu sun da bil gi miz  yok tur. Bi zim ça -
lış ma mız da pre o pe ra tif 2 üni te trom bo sit
kon san tre si has ta nın trom bo sit sa yı sı nı 44 bin/mm3

art tır mış tır. An cak bu ar tı şın hız lı de ğer len di ril me -
si ve trom bo sit fonk si yon la rı nın da öl çü le bil me si
için trom be las tog ra fi ile de ğer len di ril me si da ha uy -
gun ola bi lir.9 Ay rı ca pri mer he mos ta zın de ğer len -
di ril di ği trom bo sit fonk si yon ana li zör (PFA-100)
öl çü mü nün fay da lı ol du ğu bil di ril mek te dir.8-10 İlaç
in füz yo nu es na sın da Ber nard So u li er Sen dro mun -
lu has ta lar ka na ma ya çok has sas tır lar. An cak dik -
kat li mo ni to ri zas yon ve ilaç do zu nu ayar la mak
ris ki en aza in di rir. Acil cer ra hi du rum la rın da an-
ti fib ri no li tik ilaç kul la nı mı nın ka na ma yı azalt tı ğı
gös te ril miş tir.10,11

Ber nard So u li er Sen drom’ lu has ta mı zın sün net
iş le mi nin kı sa sü re ce ği ve has ta nın trav ma ya bağ lı
ka na ma ola sı lı ğı dü şü nül dü ğün den do la yı en tü be
edil me di. Has ta nın lo kal anes te zi al tın da ope ras -
yon dan kork tu ğu, trom bo sit le ri nin çok dü şük ol du -
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ğu ay rı ca ka na ma sı nın nor mal ope ras yo na gö re da -
ha faz la ola bi le ce ği tah min edil di ği için ge nel anes -
te zi ter cih edil di. Has ta mız da pe ri o pe ra tif trav ma ya
ne den ola bi le cek mü da ha le ler den uzak du rul du ğu
gi bi hi po ter mi ge liş me me si ne ve he mo di lüs yo na
dik kat edil di. Des mop res sin kor ti ko si te ro id ha zır
bu lun du rul du.1,3

Ber nard So u li er Sen drom ’un da in ha las yon
anes te zik le ri nin kul la nı mın da se çi ci dav ra nıl ma lı -
dır. Ha lo ta nın ve desf lu ra nın do za ba ğım lı, trom bo -
sit ak ti vi te si ni in hi be edi ci et ki le ri nin ge ri
dö nü şüm lü ol du ğu bi lin mek te dir.12 Ay rı ca se vof lu -
ran trom bo sit ag re gas yo nu nu in hi be et mek te dir.
İzof lu ran ve enf lu ra nın trom bo sit üze ri ne et ki si
gös te ril me miş tir. İda me de  izof lu ran uy gu la ma sı
tav si ye edil mek te dir.1 Mas ke ile idük si yon da ök sü -

rük, yan ma, ir ri tas yon gö rü le bi lir.14 An cak bi zim ol-
gu muz da böy le bir so run la kar şı laş ma dık. Nit roz
ok si tin et ki le ri ise tar tış ma lı dır. Pro po fol ise trom-
bo sit ag re gas yo nu nu in hi be et mek te dir. Di ğer i.v.
anes te zik le rin trom bo sit ler üze ri ne et ki le ri tam ola -
rak bi lin me mek te dir.1,3,7 Bu ne den le has ta mız da
anes te zi in dük si yo nun da ti o pen tal,  ida me de in ha -
las yon anes te zi ği ola rak izof lu ran uy gu lan dı.

So nuç ola rak Ber nard So u li er Sen dro mun da
anes te zi yö ne ti mi; trom bo sit in füz yo nu, uy gun
anes te zik ilaç ve tek nik kul la nı mı nı içer mek te dir.
Ha lo tan ve se vof lu ran dan ka çın mak, des mop res sin
ve kor ti kos te ro i din fay da la rı nı göz önün de tut mak
ge re kir. Anes te zi ida me sin de izof lu ran kul la nıl ma sı
uy gun dur. Trav ma ya bağ lı ka na ma ola sı lı ğı açı sın -
dan dik kat li ol ma lı dır.
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