I OLGU SUNUMU CASE REPORT I

Dr. Sitki GOKSU,2

Dr. Ertugrul KILIG,?

Dr. Rauf GUL,?

Dr. Sakip ERTURHAN,?
Dr. Abdiilkerim USTUN®

2Anesteziyoloji ve Reaminasyon AD,
®Uroloji AD,

Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi,
GAZIANTEP

Gelis Tarihi/Received: 11.10.2007
Kabul Tarihi/Accepted: 17.03.2008

Yazisma Adresi/Correspondence:
Dr. Ertugrul KILIG

Gaziantep Universitesi Tip Fakiltesi,
Anesteziyoloji ve Reanimasyon AD,
Algolaji BD,

27310, GAZIANTEP
drertugrulkilic@yahoo.com

Copyright © 2008 by Tiirkiye Klinikleri

Turkiye Klinikleri ] Anest Reanim 2008, 6

Bernard-Soulier Sendromlu Hastada
Anestezi

The Anaesthesia on Bernard Soulier
Syndrome: Case Report

OZET Bernard Soulier Sendromu (BSS) tanis1 alms, sirkiimsizyon uygulanacak hastanin preoperatif
ve perioperatif yonetimine 11k tutmak istedik. ASA II sinifinda 19 yasinda, 58 kg agirligindaki
hastaya, sirkiimsizyon planland1. Preoperatif Hb:14.8g/dl, trombosit sayis:: 32.000 /mm? idi. Hastaya
2 iinite trombosit konsantresi verildi. Ringer Laktat infiizyonuna baslandi. Iki iinite trombosit
konsantresi iki iinite eritrosit siispansiyonu hazir bekletildi. Indiiksiyon i.v. tiopental (3 mg/kg)
kullanilarak yapildi. Anestezi idamesinde izofluran kullanildi. Ventilasyon maske ile yapildi. Kan
basinci ve nabiz normal seyretti. Operasyon 30 dk. siirdii. Postoperatif Hb: 15.2g/dl, trombosit:
76.000/mm? olarak tespit edildi. Preoperatif 2 {inite trombosit konsantresi hastanin trombosit
sayisini 44 bin arttirmistir. Herhangi bir problem ile karsilasmadik. BSS’de uygun anestezik teknik,
trombosit infiizyonu ile potansiyel problemlerin azalacagina inaniyoruz.

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/mm?>. 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/mm® detected. Two unites trombocytes apheresis transfusion,
preoperatively, has increased the platelets 44000/mm?® 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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ernard Soulier Sendromu degisik derecede trombositopeni, genis
trombositler ve kanama bozuklugu ile karakterize nadir goriilen he-
rediter trombositopati ile karakterize bir hastaliktir."? Bernard Sou-
lier Sendromu ilk olarak 1948’de tamimlanmigtir ve prevalans
1/1000000’den azdir.>* Bernard Soulier Sendromu; trombosit agregasyonu-
nu saglayan adenozin difosfatin ve trombositlerin plazma diizeyinin nor-
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mal, trombositlerin ristosetine yanitinin bozuk ol-
mast ile karakterizedir.*

Nadir goriilen Bernard Soulier Sendromu ta-
nis1 almus, sirkiimsizyon uygulanacak hastanin pre-
operatif ve perioperatif yonetimine 151k tutmak
istedik.

I OLGU

ASATI risk grubunda 19 yasinda, 58 kg agirhgin-
daki hastaya, sirkiimsizyon planlandi. Hastanin hi-
kayesinden yedi yasinda Bernard Soulier Sendromu
tanisi aldigy, bu hastaligindan dolay: simdiye kadar
sirkiimsizyon uygulanamamis oldugu &grenildi.
Preoperatif Hb:14.8g/dl, Hct: %44.4, trombosit sa-
yist: 32.000 /mm?, INR: 1.01 idi. Trombositleri dii-
stik oldugu icin operasyon 6ncesi 2 iinite trombosit
konsantresi verildi. Ameliyathaneye alindiginda
standart monitorizasyon yapildi. Sistemik kan ba-
sinct: 124/80 mmHg, nabiz: 95 vuru/dk. idi. Perife-
rik oksijen saturasyonu %98 idi. Mevcut 20G
periferik damar yoluna iki tane 16G damar yolu ek-
lendi.

Kisa siiren bir operasyon oldugu i¢in anestezi
indtiksiyonu tiopental (3 mg/kg i.v.) ile yapild:.
Anestezi idamesinde ise maske ile izofluran kulla-
nildi. Oksijen (%100) icinde inhalasyon anestezigi
olarak izofluran verildi (%3 konsantrasyondan bas-
lands, 5 dk sonra %2 konsantrasyona indirildi. Kirk
mg kortikosteroid Metilprednizolon (Prednol® -
Mustafa Nevzat) i.v. uygulandi. Hastaya idamede
maske ile izofluran uygulamamizda bir sorunla kar-
silasmadik. Ayrica iki tinite trombosit konsantresi,
iki inite eritrosit stispansiyonu, desmopressin (in-
tranazal formu) hazir bekletildi. Operasyon siire-
sinde sistolik kan basinci 100-124 mmHg arasinda
diastolik kan basinc1 70-88 mmHg arasinda degi-
sim gosterdi. Operasyon 30 dk. stirdii. 1000 ml Rin-
ger Laktat verildi. Hastay1 hipotermiden korumak
i¢in tiim sivilar 1sit1larak verildi. Hastamizin viicu-
du 1sitic1 battaniye (Tyco-Warmtouch) ile 1sitildi.
Kanama az oldugu i¢in trombosit siispansiyonuna
gerek duyulmadi. Postoperatif Hb: 15.2g/dl trom-
bosit: 76.000 /mm? olarak tespit edildi. Preoperatif
2 iinite trombosit konsantresi hastanin trombosit
sayisini1 44.000/mm?® arttirdi. Hasta ertesi giin so-
runsuz olarak taburcu edildi.
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Bernard Soulier Sendromu; trombosit agregasyonu-
nu saglayan adenozin difosfatin ve trombositlerin
plazma diizeyinin normal, trombositlerin ristoseti-
ne yanitinin bozuk olmas: ile karakterizedir.* Ber-
nard Soulier Sendromu trombosit membran
glikoproteinleri GP1b-IX,V bozukluguna bagli olup
GP Ib/IX/V subiinitelerinin mutasyonuna bagl ola-
rak genis bir spektrum gosterir.>® Heterozigot olan-
larda kanama semptomlar1 daha hafif iken puberte
ve addlesanlarda semptomlar daha progresif ve sid-
detlidir. Hamilelerde gebelik boyunca sorun yasan-
siddetli
olabilmektedir.>®” Bernard Soulier Sendromu ve

maz iken  postpartum  kanama
Von Willebrand hastalig1 makrotrombositopeni pa-
terni gosterirler.? Bernard Soulier Sendromu nun
gercek prevalans: bilinmiyor. Ancak Avrupa, Ku-
zey Amerika ve Japonya’'da yapilan ¢aligmalara go-
re 1/1000000 de daha az oldugu bildirilmigtir.*

Bernard Soulier Sendromunda allogenik trom-
bosit transfiizyon tedavisinin faydali oldugu ispat-
Yetigkin  bir
konsantresi trombosit say1sin1 5000-10000/pL ara-

lanmigtir.® insanda trombosit
sinda artirir.®> Ancak Bernard Soulier Sendromunda
trombosit konsantresinin trombosit sayisini ne ka-
dar artirdig1 konusunda bilgimiz yoktur. Bizim ¢a-
lismamizda preoperatif 2 inite trombosit
konsantresi hastanin trombosit sayisini 44 bin/mm?
arttirmistir. Ancak bu artisin hizli degerlendirilme-
si ve trombosit fonksiyonlarininda 6l¢iilebilmesi
icin trombelastografi ile degerlendirilmesi daha uy-
gun olabilir.” Ayrica primer hemostazin degerlen-
dirildigi trombosit fonksiyon analizér (PFA-100)
dl¢iimiiniin faydal oldugu bildirilmektedir.®'*Tlag
inflizyonu esnasinda Bernard Soulier Sendromun-
lIu hastalar kanamaya ¢ok hassastirlar. Ancak dik-
katli monitorizasyon ve ila¢ dozunu ayarlamak
riski en aza indirir. Acil cerrahi durumlarinda an-
tifibrinolitik ila¢ kullaniminin kanamay1 azalttig:

gosterilmigtir.!%!!

Bernard Soulier Sendrom’lu hastamizin siinnet
isleminin kisa siirecegi ve hastanin travmaya bagh
kanama olasilig diisiiniildiigiinden dolay: entiibe
edilmedi. Hastanin lokal anestezi altinda operas-
yondan korktugu, trombositlerinin ¢ok diistik oldu-
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gu ayrica kanamasinin normal operasyona gore da-
ha fazla olabilecegi tahmin edildigi i¢in genel anes-
tezi tercih edildi. Hastamizda perioperatif travmaya
neden olabilecek miidahalelerden uzak duruldugu
gibi hipotermi gelismemesine ve hemodiliisyona
dikkat edildi. Desmopressin kortikositeroid hazir
bulunduruldu."?

Bernard Soulier Sendrom’unda inhalasyon
anesteziklerinin kullaniminda segici davranilmali-
dir. Halotanin ve desfluranin doza bagimli, trombo-
sit aktivitesini inhibe edici etkilerinin geri
doniisiimli oldugu bilinmektedir.'? Ayrica sevoflu-
ran trombosit agregasyonunu inhibe etmektedir.
[zofluran ve enfluranin trombosit iizerine etkisi
gosterilmemistir. Idamede izofluran uygulamas
tavsiye edilmektedir.! Maske ile idiiksiyonda 6ksii-
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riik, yanma, irritasyon goriilebilir.!* Ancak bizim ol-
gumuzda boyle bir sorunla karsilagsmadik. Nitroz
oksitin etkileri ise tartismalidir. Propofol ise trom-
bosit agregasyonunu inhibe etmektedir. Diger i.v.
anesteziklerin trombositler tizerine etkileri tam ola-
rak bilinmemektedir."*” Bu nedenle hastamizda
anestezi indiiksiyonunda tiopental, idamede inha-
lasyon anestezigi olarak izofluran uygulandi.

Sonug olarak Bernard Soulier Sendromunda
anestezi yonetimi; trombosit infiizyonu, uygun
anestezik ila¢ ve teknik kullanimini icermektedir.
Halotan ve sevoflurandan kaginmak, desmopressin
ve kortikosteroidin faydalarini géz 6niinde tutmak
gerekir. Anestezi idamesinde izofluran kullanilmasi
uygundur. Travmaya bagh kanama olasilig1 acisin-
dan dikkatli olmalidir.
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