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Intrakraniyal Kanama Gegciren Hemofili B Olgusu
Hemophylia B with Intracranial Hemorrhage: A Case Report
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Hemofili B; faktor IX eksikliginde veya yoklugunda gelisen yasamu tehdit edici kanamalara yol agan bir hastaliktir. Klinik bulgular yas ilerledikge, ozellikle bebekler
emeklemeye veya yiiriimeye bagladiginda ortaya ¢tkmaktadir. Intrakraniyal bélge bu hastalik tablosu igin en tehlikeli bélgelerden biridir. Bu yazida intrakraniyal kanama
gegiren Hemofili B olgusu sunmaktayiz.

Anahtar  Hemofili B; Faktor IX Eksikligi; Intrakraniyal Kanama
kelimeler

Abstract

Hemophilia B; a disease that causes life-threatening bleeding that develops in the absence or deficiency of factor IX. Clinical manifestations appear as the age progresses, especially when babies
begin to crawl or walk. Intracranial region is one of the most dangerous areas for this dis-ease. In this article, we present a case of Hemophilia B with intracranial hemorrhage.
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GIRiS
Hemofili B, faktor IX veya plazma tromboplastin kompo-
nenti (PTC) eksikligi nedeniyle olusan bir kalitsal koagii-
lasyon defektidir. Eklem bosluguna ve kas i¢ine spontan
kanama, hastaligin en tipik 6zelligi olup; girisimsel islem
sonrasi beklenenden uzun stiren kanama oykiisii veya ko-

lay ekimoz olusumu hemofiliyi akla getirmelidir.

Intrakraniyal bdlge bu hastalik tablosu igin en tehlikeli
bolgelerden biridir.! Hemofili B hastalarinda yasami teh-
dit eden merkezi sinir sistemi kanamalarinin sikligr <%5
olarak belirtilmistir.? Bu olgu sunumunda, travma sonrasi
intrakraniyal kanamasi (IKK) olan ve Hemofili B tanisi ko-
nulan hasta sunulacaktir. Bu olgu sunumunda hastaya bil-

gilendirilmis onam formu imzalatilarak rizast alinmstir.

Olgu
Burun akintisi, 6ksiiriik sikdyetleri nedeniyle bagvuran 7
aylik erkek hasta; fizik muayene esnasinda sol parietal bol-
gede sislik farkedildi. Tibbi Oykiisiinde 2 ay arayla 2 kez
kafasinin tistiine diistiigii belirtilen hastanin ¢ekilen beyin
bilgisayarli tomografi (BT)’si sol frontopariatel alanda epi-
dural hematom olarak raporland: ($ekil-1). Beyin cerrahi-
si tarafindan hematom aspire edildi. Ameliyat sonrasinda
yara yerinden sizint1 tarzinda kanama saptanan hastanin
eritrosit stispansiyonuna ragmen devam eden hemoglobin
diisiikliigii olmast tizerine hematoloji bélimiine konsiilte

edildi.

Sekil-1: Sol frontoparietal alanda epidural hematom bilgisa-

yarli tomografi goriintiisti

Fizik muayenesinde sol parietal bolgede sislik haricin-
de belirgin bir 6zellik saptanmadi. Prenatal ve postnatal
donemde ozellik yoktu. Dogum; miadinda, 3000 gr, C/S
olarak gerceklesmis olan hastanin soyge¢misinde ozellik
saptanmadi. Anne ve baba; sag, saglikli 6zge¢mislerinde
ozellik saptanmadi. Olgunun ailenin tek ¢ocugu oldugu
belirtildi.

Yapilan laboratuvar tetkiklerinde; beyaz kiire sayist: 12.000
(4600-10200)/mm3, hemoglobin: 8,6 (12,5-16,3) g/dl,
trombosit: 759/mm3 (152-348), alanin aminotransferaz
(ALT): 97,7 (0-50) U/L, aspartat aminotransferaz (AST):
117,5 (0-50) U/L, uluslararasi standardize oran (INR):1
(0,80-1,30), protrombin zamani (PTZ): 13,1 (11,5-15,5)
sn, aktive parsiyel tromboplastin zamani (aPTT): 79,9
(26,5-40) sn, fibrinojen:4,28 (2-4) gr/l olarak saptandu.

APTT uzamasi saptanan hastada F VIII, XII, XI, IX fak-
torlerin eksikligi, Von Willebrand faktor hastaligs, standart
heparin tedavisi, lupus antikoagiilani eksikligi ayiric1 tani-
lar1 diistiniilddi. Bu tanilar i¢in yapilan testlerde Von Wil-
lebrand Faktor: 180 (50-160) %, Faktor VIII:189 (50-150)
%, Faktor IX: 0 (60-150) % saptandi. Hastanin F IX diize-
yinin %0 olarak sonu¢lanmas: tizerine, taze donmus plaz-
ma (TDP) verildi. Hematom ve insizyonlar iyilesene kadar
10-14 giin faktor IX replasman tedavisi uygulandi. Tedavi-
nin 7. glininde sizint1 seklinde kanamanin tekrar etmesi
tizerine, hastaya traneksamik asit baglandi. Beyin cerrahisi
tarafindan degerlendirilen hastaya tekrar lokal hematom
bosaltilmasi islemi uygulandi. Hastanin F IX replasman
tedavisi 14 giine tamamlandiktan sonra kanama kontrolii
saglanip haftada 1 profilaktik dozda faktor replasmani ya-
pildi. Bu bulgular esliginde hastaya FIX eksikligi (hemofili

B) tanisi konuldu.

Tartisma
Hemofili B hastalarinda IKK diger kanamalara gére daha
nadir goriilmekte olup, yasamu tehdit edici olabilmesi ne-
deniyle daha tehlikelidir. Bu hastalarda kanama, kendili-

ginden veya travmadan sonra olusabilir. Bu tablo genel-
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likle bas agris1, kusma, uyusukluk ve nobetler ile kendini
gosterir.’ Bazen klinik olarak sessizdir ve tesadiifen beyin

goriintiilemesi esnasinda tespit edilir.

Yapilan tetkiklerde; normal trombosit sayist ve protrom-
bin zamani ile uzamis aktive parsiyel tromboplastin zama-

n1 ve faktor IX diistiklagi saptanir.*

Tedavide; plazma kaynakli ya da rekombinant faktor pre-
paratlari, taze donmus plazma, desmopresin asetat, anti-
fibrinolitik (traneksamik asit) kullanilabilir.” Uygun faktor
tedavisi ile birlikte hematomun bosaltilmasi da gerekebi-
lir.* F IX: 1 IU/kg olarak verilmesi faktor diizeyini %1 artir-
maktadir. Yarilanma 6mrii 18-24 saattir. Akut kanamalar
ile karsilasildiginda miimkiin olan en kisa siirede (miim-

kiinse 2 saat icinde) tedavi edilmesi 6nerilmektedir.”

Intrakraniyal kanamalarla travmatik olaylarin orani ¢alig-
malarda farklilik gosterse de, intrakraniyal kanama gelisen
hemofili hastalarinda travmanin rolii iyi bilinmektedir. Ya-
pilan bir ¢alismada, hemofili hastalig1 olup intrakraniyal
kanama gecirenlerin sadece % 21’inde kafa travmasi 6ykii-

st saptanmugtir.®

Travma, hemofili hastalarinda potansiyel olarak dnlenebi-
lir bir intrakraniyal kanama nedenidir. Yapilan bir bagka
calismada pediatrik yas grubunda artan profilaksi kulla-
niminin, ¢ocuklarda intrakraniyal kanama mortalitesinin
azalmasina katkida bulunmasinin miimkiin olabilecegi

belirtilmistir.!

Bu hastalik tablosuna sahip kisilerde herhangi bir giri-
simsel islem Oncesi uygun faktor diizeyi saglanmasi, kas
i¢i girisimlerden kesinlikle kaginilmasy; hastanin giindelik
yasamini engellemeyecek sekilde, travmalardan uzak kal-
masi yagamsal 6nem tastyan onlemler arasinda gosteril-

mistir.’

Sonug
Pediatrik popiilasyonda travma 6ykiisii olsun ya da olma-
sin, kargilagilan kanama tablolarinda faktor eksikliklerinin
akilda bulundurulmas: hemofili olgularinin tani almasini

saglayabilmektedir.
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