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Kanama bozuklugu olan gocuklarda siinnet deneyimi
Circumcision in children with bleeding diathesis
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Ozet

Amac: Siinnet cocuklarda en sik uygulanan cerrahi girisimlerden biridir, ancak kanama bozuklugu olan ¢ocuklarda stinnetle ilgili az sayida ¢alisma
vardir. Bu ¢alismada kanama sorunu olan ¢ocuklarda stinnetle ilgili deneyimlerimizi paylasmayi amacladik.

Gereg ve Yontem: Cerrahpasa Tip Fakiltesi Cocuk Hematoloji Bolimi’'miizde kanama bozuklugu nedeni ile izlenen ve Cerrahpasa Tip Fakultesi
Gocuk Cerrahisi Bolimi”nde 2000-2010 yillar arasinda stinnet yapilan 18 olgunun (yaslar 3-14) dosyalari geriye dénik olarak incelendi. Tedavi yén-
temleri, komplikasyonlar ve sonuglar degerlendirildi.

kronik immiin trombositopenik purpura idi. Diger 11 olgu ise hemostazin ikinci evresini ilgilendiren nedenlerle izlemde olan olgulardi: Ug von-
Willebrand hastaligi (vWH), bir faktér V eksikligi, bir hemofili B ve ikisi inhibitdrli olan alti hemofili A hastasi. Trombosit sayi ve/veya islev bozuklugu
olan hastalarin hicbirine trombosit veriimedi. Sadece antifibrinolitik ve yerel fibrin-yapistiricilarla islem sorunsuz olarak gerceklestirildi ve kanama olma-
di. Hemofili (inhibitérsliz) ve vVWH olan olgularda ise stinnet 6ncesinden baslatilan 2-3 faktér (15-25/kg/giin) tedavisine stinnetten sonra 24-48 saat
devam edildi. Antifibrinolitik tedavisi ve fibrin yapistirici da kullanilarak hicbir hastada kanama gériilmedi. iki diisiik diizeyde inhibitdrlii olguda yogun
“bypas” ajanlari kullanildi (12 ve 18 giin sire ile). Kanama ancak rFVlla ve aPCC’nin ardisik kullanimi ile durdurulabildi.

Cikarimlar: Kanama bozuklugu olan ¢ocuklar deneyimli bir merkezde glivenle stinnet edilebilirler. Kanama bozuklugu olan ¢ocuklarin stinnetinde anti-
fibrinolitik ve yerel hemostatik maddelerin kullanimi ile hemofilik hastalarin faktér dozlari azaltilabilir ve trombosit bozuklugu olan hastalarda trombosit
transflizyonundan kaginilabilinir. (Tirk Ped Ars 2011, 46: 313-7)

Anahtar sé6zctikler: Hemofili, kanama bozuklugu, stinnet

Summary

Aim: Circumcision is one of the most commonly performed procedures in children, however there are few reports which describe
circumcision in patients with bleeding disorders. The aim of this study is to present our experience in circumcision of children with BD.

Material and Method: We retrospectively searched the patient records of 18 children (3-14 years old) who were followed up at Cerrahpasa
Medical Faculty Pediatric Hematology Clinic for bleeding disorder and who were circumcised at Cerrahpasa Medical Faculty Pediatric Surgery
Clinic between 2000-2010. Management strategies, complications and outcomes were reviewed.

Results: Seven children had a bleeding disorder related to the first phase of hemostasis; three children had Glanzman thrombasthenia, two had
Bernard-Soulier syndrome and two had chronic immune thrombocytopenic purpura. Other 11 children were followed up for a bleeding disorder
related to the 2. phase of hemostasis; three had von-Willebrand disease (vWD), one had factor V deficiency, one had haemophilia B and six children
had haemophilia A. No patient with inherited platelet disorder and/or thrombocytopenia required platelet replacement. Circumcision was performed
with fibrinolytics and fibrin glue in these patients and there was no bleeding. In children with haemophilia (without inhibitors) and vWD, 2-3 doses of
factor replacement therapy (15-25/kg/day) which was started before surgery were given until after 24-48 hours of circumcision. Fibrinolytics and fibrin
glue were also used in these patients and bleeding was not observed in any patient. In two hemophilia A patients with low responsing inhibitors,
by-pass agents were used for 12 and 18 days respectively. Bleeding was controlled with sequential use of rFVlla and aPCC.

Conclusions: Children with a bleeding disorder can be safely circumcised in a center with experience. In circumcision of children with bleeding
disorder, antifibrinolytics and local hemostatic agents are helpful in decreasing factor doses in haemophilics and offer the possibility to omit
platelet transfusion in patients with platelet disorders. (Turk Arch Ped 2011; 46: 313-7)
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Giris

Sinnet ¢ocuklarda en sik uygulanan cerrahi girisimlerden
biridir (1). Yapilan calismalarda siinnetin idrar yolu enfeksiyo-
nu (IYE), cinsel yolla bulasan hastaliklar, penil kanser ve fimo-
zis sikh@ini azalttigi gosterilmistir (2-9). Basta tlkemiz olmak
Uzere bazi toplumlarda kultirel ve dinsel inanglardan dolay!
erkek cocuklari binlerce yildir sinnet edilmektedir (10). Normal
cocuklarda sunnetin bilinen riskleri %0,2-0,6 arasindadir,
ancak kanama bozuklugu olan ¢ocuklarda yasamsal tehlike
olusturmaktadir. Bilinen risklerine ragmen kanama sorunu olan
cocuklarin aileleri cocuklarinin stinnet edilmesini istemektedir-
ler. Cogu hasta ve ailesi icin bu islem toplumun bir liyesi olma-
nin en énemli adimidir ve erkek cocuklari icin neredeyse sos-
yal bir zorunluluktur (11). Kanama bozuklugu olan ¢ocuklarda
diger cerrahi girisimlerde oldugu gibi stinnet éncesi de uygun
Onlemler alinmalidir. Bu ¢ocuklarda sunnet ile ilgili az sayida
yayin oldugu icin merkezlerin klinik deneyimleri nemlidir.

Bu calismanin amaci kanama sorunu olan gocuklarda siin-
netle ilgili deneyimlerimizin paylasilimasi ve bu ¢ocuklarda siin-
netin etkinligi, gtvenligi ve komplikasyon sikliginin tartisiimasidir.

Gerec ve Yontem

CGalismada Cerrahpasa Tip Fakiltesi Cocuk Hematoloji
Bilim Dalrnda izlenen ve ayni merkezde Cocuk Cerrahisi ve
Urolojisi Anabilim Dalr'nda siinnet edilen kanama sorunu olan
hastalarin tibbi kayitlar geriye doéniik olarak degerlendirildi.
Kanama bozuklugu nedeni ile izlenen 18 erkek ¢cocuga (3-14
yas) 2000-2010 yillar arasinda stnnet yapildi. Higbir hastada
tibbi gerekge yoktu ve islem ailenin istedi izerine uygulandi.

Hemostaz genel olarak U¢ evrede incelenir. Birinci evreyi
damar ve trombosit hastaliklari, ikinci evreyi pihtilasma faktér
eksikligi ile iligkili hastaliklar, G¢tncl evreyi pihtinin eritilmesi ile
iliskili durumlar olusturmaktadir. Olgularin yedisinde hemosta-
zin birinci evresini ilgilendiren sorun vardi: ¢l Glanzmann
sitopenik purpura (ITP) idi. Diger 11 olgu ise hemostazin ikinci
evresini ilgilendiren nedenlerle izlemde olan olgulardi: t¢ von
Willebrand hastaligi (vWH), bir faktér V eksikligi, bir hemofili B
ve ikisi inhibitérlt olan alti Hemofili A hastasi idi. Alti hemofili A
hastasinin ikisinde inhibitér vardi. Bir bagska merkezde izlenen
yUksek inhibitérli hemofilik olguda ise stinnet komplikasyonu
olarak gelisen kisa siinnet derisine, Z-plasti yapildi.

Resim 1. inhibitdrlti hemofili A olgusunda Z-plasti

Sonuclar

Hemostaz birinci evresi

Bernard-Soulier Sendromu olan hastalarin trombosit say!-
s1 23 000/mm3 ve 63 000 /mms3 idi. Kronik ITP tanisi ile takip
edilen hastalarin trombosit sayisi <50 000/mm3 idi ve sple-
nektomi yapiimamisti. Trombosit say! ve/veya islev bozuklu-
gu olan hastalarin higbirisine trombosit verilmedi. Sadece
antifibrinolitik ve yerel fibrin-yapistiricilarla (fibrin glue) islem
sorunsuz olarak gerceklestirildi ve kanama goérilmedi.

Hemostaz ikinci evresi

Faktdér V eksikligi nedeniyle izlenen hastanin faktor
dizeyi <%1 idi. Hastaya stinnet 6ncesinde taze donmus plaz-
ma (TDP) bir kez verildi. islemden 12 saat 6nce traneksamik
asit (25/mg/kg/doz PO/IV 2-3 dozda en fazla: 500 mg) bas-
landi ve U¢ giin devam edildi. Siinnet sirasinda fibrin yapisti-
rict kullanildi. Tip 1 (n:2) ve tip 2 (n:1) vWH olan hastalarda
stinnet dncesinde bir kez faktdr verildi (25 U/kg), traneksamik
aside bes gun devam edildi ve fibrin yapistirici kullanildi.
Hemofili B hastasinin fakiér diizeyi %2 idi. Sinnetten iki giin
dneesi ve bir giin sonrasi (30 U/kg) faktér uygulandi ve yine
traneksamik asit bes gln verilerek fibrin yapistirici kullanild.
Hastalarin higbirinde kanama gértimedi.

inhibitdr saptanan iki hemofili A olgusunda inhibitér diize-
yi duslk diizeyde <5 BU bulundu. Bu hastalara “bypas” ajan-
lari aktive protrombin kompleks konsantresi (aPCC)
(100U/kg, 12 saatte bir) ve rekombinan aktive FVII (rFVlla, g
saatte bir) (90-120 mcg/kg) degisimli olarak yiksek dozda
verildi. Belirtimesine ragmen ameliyat sonrasi sargi bezi ve
pansumanin aglimasi sirasinda saglanan hemostaz bozuldu
ve ardisik tedavi 12 ve 18 glin devam etti (birinci hastada 14,4
gr rFVila ve 76 000 U FEIBA, ikinci hastada 6 gr rFVila ve
25 500 U FEIBA kullanildi). Hastalarin her ikisine de hemos-
tazi saglamak icin ikinci kez dikis atilmasi gerekti.

Bu hastalar disinda sekiz aylik erkek cocuk siinnet sonrasi
durdurulamayan kanama nedeni ile arastirilarak bagka bir mer-
kezde hemofili A tanisi almisti. Hastanin faktér VIII diizeyi
<%1 idi ve ayni zamanda yuksek diizeyde inhibitér (>30 BU)
saptanmisti. Hasta dis merkezde yapilan sorunlu siinneti nede-
ni ile slinnet derisi plastisi ve flep cevirme islemi yapilmak tzere
hastanemize yénlendirildi. Merkezimizde tekrarlanan inhibitér
dizeyi 594 BU gibi ¢ok yiksek degerde bulundu. Hastaya top-
lam bes guin “bypas” ajan (rFVII) ve traneksamik asit ile sorun-
suz Z-plasti girisimi yapildi (Resim 1).
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Tartisma

Sunnetin bilinen faydalarinin yaninda cerrahi bir islem
olmasindan kaynaklanan riskleri vardir. Ancak saglkl ve
kanama bozuklugu olmadigi gdsterilen ¢ocuklarda bu risk
oldukga dusuktir. Kanama bozuklugu olan ¢ocuklarda ise
slinnet diger cerrahi islemlerde oldugu gibi uygun sartlarda ve
Onlemlerle yapiimadiginda hayati tehlike dahi olusturabilen
bir islemdir. Rodriguez ve ark. (11) geriye dénik calismasin-
da, ABD’de Mayo Klinikte 2000-2007 yillar arasinda stinnet
uygulanmis 48 hastanin sonuglari degerlendirilmistir. Daha
o6nceden kanama bozuklugu oldugu bilinen 21 hastanin
Ugunde sunnet sonrasi kanama gérulirken, kanama bozuk-
lugu oldugu siinnet sirasinda bilinmeyen 27 hastanin sekizin-
de kanama olmustur. TUm kanama bozuklugu olan hastalar-
da kanama sikhgr %23 olarak bulunmustur. Bu hastalarin
sadece Uciinde tibbi nedenlerle (fimozis) sinnet yapilmis,
diger hastalarin hepsinde de slinnet uygulanmasinin nedeni
bizim calismamizda oldugu gibi aile istegidir. Ulkemizde siin-
netin geleneksel, dini ve kultlrel ézellikleri vardir. Kanama
bozuklugu olan ¢ocuklarda siinnetle ilgili en énemli tartisma
konusu gerekliligidir. Ancak risk ve masraflar bilinmesine kar-
sin aileler ve hastalar psikososyal baskilardan dolayi stinneti
istemektedir. Kavakli ve ark. (12) calismasinda 105 hemofilik
hasta ve ailesine soruldugunda %94’Unin sinnet istedigi
Ogrenilmistir. Bu ¢alismada annelerin %100’lne, babalarin
%76’sina gdére slinnet ¢ocuklar icin bir zorunluluktur. Sadece
bir aile kanama riski nedeniyle siinnet istememis, %72’si ise
geleneksel veya dini zorunluluk oldugunu séylemis, sadece
%48’ tibbi yararinin oldugunu distinmustir. Hastalarin %80’i
stinneti erkeklige ilk adim olarak degerlendirmistir. Yine
Rodriguez ve ark. (11) calismasinda 13 hastaya stinnet yap-
tirma nedenleri sorulmustur. Hastalarin dokuzu stinnet yapil-
mamasinin kendilerini arkadaslari ve yasitlarindan farkl yap-
tigini, 11'i bunun sosyal bir gelenek oldugunu sdylemistir.
Sadece iki aile kanama riski nedeniyle stinnet istemedigini
belirtmistir. Bu calisma siinnet uygulamalarinda, bati toplum-
larinda da gelenek ve inancin énemli oldugunu gdstermekte-
dir. Sonug¢ olarak aileler ve hastalar siinnet istemektedir.
Guncel hemofili tedavisi hastalarin sosyal ve kultiirel anlam-
da topluma kazandirlmasini igerir. Tum kronik hastalarda
sadece fiziksel degil, psikolojik ve sosyal olarak da saghkh
olmanin énemi vurgulanmaktadir.

Kanama bozuklugu olan ¢ocuklarda stinnetle ile ilgili ikin-
ci 6nemli tartisma konusu uygulamanin 6zelligidir. Stinnetle
ve Ozellikle hemofilik ve diger kanama bozuklugu olan hasta-
larda stinnetle ilgili calismalarin cogu tlkemizden yapilmistir.
Karaman ve ark. (13) ¢alismasinda ekonomik doz faktér kul-
lanilarak, yerel anestezi altinda, 6zel yapilmis bir cihazla (pille
ve elektrik ile ¢alisan diyatermik bicak) hemofiliklerin stinnet
edilmesi “istanbul Protokolli” olarak adlandinimistir. Tim
olgulara islemden 12 saat énce traneksamik asit baglanmis,
cerrahi sirasinda traneksamik asit intravendz (iV) verilmis ve
islemden sonra 7-10 giin sire ile devam edilmistir. Stinnet
uygulanan giin cerrahiden bir saat 6nce plazma faktér diize-
yini %40 yapacak sekilde faktor konsantresi bolus yapilmistir.
Yerel anestezi yapildiktan sonra diyatermik bicak ile suinnet
islemi gerceklestiriimis ve stinnet sonrasi da fakiér uygula-
masina devam edilmistir (Tablo1). Bu protokol 2010 yilinda
Dinya Hemofili Federasyonu’nun hemofilik hastalarda stinnet
kitapciginda yer almistir. Turkiye’den Kavakli K ve ark. (14-
18) “izmir protokoliini” diinyaya tanitmiglardir. izmir protoko-
[Gnin o&zelligi stnnetin inhibitér negatif hastalarda genel
anestezi altinda yapilmasi, operasyon sirasinda fibrin yapis-
tircr kullaniimasi, faktor desteginin iki gin hedef faktér diize-
yini %50-100 arasinda tutacak sekilde verilmesi ve traneksa-
mik asit kullaniimasidir (Tablo 2). Bu tedaviyle hastada kana-
ma gordlirse fazladan iki doz FVIII uygulamasi, kanama israr
ederse ikinci bir fibrin yapistirici uygulamasi ve/veya tranek-
samik asidin 10 gline tamamlanmasi 6nerilir.

Fibrin yapistirici ilk kez Martinowitz ve ark. (19) tarafin-
dan kullaniimistir. Yaslar 8 giin-21 yas arasinda degisen 10
ciddi hemofili hastasinda kullanilmis, sadece ikisine faktor
destegi yapildigi halde ¢ hastada kanama goérGlmustir.
Fibrin yapistiricilar fibrinojen, trombin plazminojen ve FXII
icerir. Bazi merkezlerde kullanilmamasinin nedeni plazma-
dan elde edilmis olmalari ve viral bulas riskleridir.
Rekombinan plazma igcermeyen trombin yeni bir yerel
hemostatik maddedir (RECOTHROM, Zymogenetics, USA)
ancak henuz llkemize gelmemigtir.

Ankaferd Turkiye’de bulunmus bir bitkisel hemostatik
ajandir (20). Ankaferd; Thymus vulgaris, Glycyrrhiza glabra,
Vitis vinifera, Alpinia officinarum ve Urtica dioica bitkilerinin
karisimindan olusmaktadir. Sprey, tampon ve sivi seklinde
farkh sekilleri vardir. Mayis 2007’den beri de Ankafers Blood
Stopper ® (rinleri T.C. Saglik Bakanhgi ilac ve Eczacilik

Tablo 1. Hemofilik gocuklarda “istanbul Stinnet Protokolti”

+ Cerrahiden 2-4 saat énce, 20 U/kg (agir hemofiliklerde 25 U/kg) faktér enjeksiyonu intravendz

« Cerrahi sirasinda traneksamik asit 10 mg/kg (veya hafif olgularda desmopresin 0,3 pg/kg enfiizyon)

« Girisimden 8-16 saat sonra ilk faktér dozunun yarisi damardan

- Ikinci ve 3. glinde (ve agir olgularda 4. giinde) hafif olgularda 15 U/kg, orta hemofilide 25 U/kg ve agir hemofilide 40 Urkg (ve hafif olgularda bir doz

desmopresin enflizyonu)

« Agrr olgularda 20-40 U/kg 5-8. gin aras!, 10-20 U/kg 9-12. giin aras|, ve sonra giinasin 10 U/kg faktor toplam 1-4 kez

+ Orta olgularda 20 Urkg 4-7. giinlerde, 10 U/kg faktdr enjeksiyonu ve bir doz desmopresin 8-10. giinlerde ve sonra giinasin 10 U/kg toplam 1-2 kez

« Hafif olgularda 15 U/kg faktér 4-10. giinlerde, bir doz desmopresin 8-10. giinlerde ve sonra giinasir 10 U/kg faktor toplam 1-2 doz
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Tablo 2. Hemofilik cocuklarda “izmir Stinnet Protokoli”

» Sunnet genel anestezi altinda yapilir

+ Hasta hastanede ¢ gin yatirlir

« Girisim sirasinda fibrin glue (Beriplast-P/ Behring veya Tissel-Kit/ Baxter) kesi alanina dikis éncesi ve sonrasi cerrah tarafindan yerel olarak piskurtilir

 Faktor destegine girisimden bir saat 6nce baslanir ve éncesinde FVIII diizeyi gérildikten sonra hasta ameliyata alinir

» Hedef FVIII diizeyi %50-100 olarak faktor destegi hesaplanir

» Fakior destegine 12 saatlik aralarla bolus iki giin devam edilir

+ Son doz pansuman cikarilirken verilir

» Traneksamik asit agiz yolu ile operasyondan bir giin 6nce (15 mg/kg/doz-giinde U¢ doz) baslanir ve 7-10 gline tamamlanir

« Penil ereksiyon riski agisindan 12 yasindan buyuk cocuklarda sedatif uygulanir (Melleril)

 Hasta (¢ guin sonra taburcu edilir

 Evde faktor uygulamasi gerekmez

Genel Mdurlugi tarafindan “eksternal” kanamalarin kontro-
linde kullaniimak tzere ruhsatlandiriimigtir. Kanama diyatezi
olan hastalarda slinnette Ankaferd kullanimi ile ilgili artan
sayida calisma vardir (21-23).

Bizim merkezimizde kullandigimiz sinnet protokolini
izmir protokoliinden 6rnek alarak olusturduk. izmir protoko-
linden farkl olarak daha dlsuk dozlarda faktér kullandigi-
miz halde kanama gérmedik. Basarimizi &zellikle fibrin
yapistirici ve traneksamik asit kullanimina bagladik.
Kanamasi olan iki hastamiz da inhibitér saptanan hemofili
hastalariydi. inhibitérlii hemofiliklerde kanamanin kontrolii
olduk¢a zordur ve hayati kanamalar durdurulamamaktadir.
Literatlrde inhibitérll hemofiliklerde stinnet deneyimi ile ilgili
az sayida olgu vardir. Balkan ve ark’larinin inhibitérli hemo-
filiklerde cerrahi deneyimlerinde bir hastada siinnet bildiril-
mistir, bu hastanin kanamasi ancak 15. giinde yogun by-
pass ajani kullanimi sonrasi kontrol altina alinabilmis ve
kanama nedeniyle 2 (nite eritrosit sispansiyonu transfliize
edilmigtir. Bir hastada ise ankaferd (blood stoper) kullanildi
(20-24). Yine Zulfikar ve ark. (25) inhibitérli hemofiliklerde
11 yillik deneyimi paylastiklar ¢alismada iki stinnet uygula-
nan hastada kanama zor kontrol edilmistir.

Literatirde Glanzman trombastenimisi olan hastalarda
cerrahi ile ilgili az sayida yayin vardir ve ¢ogu olgu sunumu
seklindedir (26,27). Yerel islemler sirasinda antifibrinolitikler,
trombosit stispansiyonu, fibrin yapistirici ve rFVlla kullanilabi-
lir ancak trombosit verilen hastalarda alloantikor gelisimi ve
trombosit refraktérligu riski vardir (28). Biz kendi merkezi-
mizde Glanzmann trombastenemisi olan hastalarda sinnet
sirasindaki kanamalari kontrol altina almak icin trombosit
slispansiyonu gerekebilecegini distinerek her hastada trom-
bosit sispansiyonu hazirlattik ve ameliyata bizzat katilip
kanama takibi yaptik. Hastalarda kanama olasiliginda gecik-
meden trombosit verilmesi planlandi ancak fibrin yapigtirici
ve traneksamik uygulamasi ile kanama gériilmedigi icin trom-
bosit slispansiyon transflizyonuna gerek kalmadi.

Sonug¢ olarak uygun dnlemler alindigi ve gerekli ilaclar
saglandig1 takdirde kanama bozuklugu olan hastalarda

givenli olarak siinnet yapilabilir. inhibitérli hemofili hastalari-
ni bunun disinda tutuyoruz. Inhibitérlii hastalarda kanama
kontroli gui¢ oldugundan siinnet yapilmasini énermemekte-
yiz. Kendi iki hastamizda da ailelere kanama riski ayrintili ola-
rak anlatildigi halde ailenin riskleri anlamis olarak istegi tize-
rine siinnet uygulandi. Merkezimizde kanama bozuklugu olan
hastalarda stnnet ile ilgili dnerilerimiz:

» Kanama bozuklugu olan hastalara ailelerle riskler konu-
sularak stinnet yapilabilir.

+ Gerekli yerine koyma tedavileri yapildiginda ve antifibrino-
litik ve fibrin yapistiricisi ile sorunsuz olarak islem gerceklesebilir.

» Protokollerde belirtilen dozlarda hasta yakin takibi ile
degisiklik yapilabilir.

» Ancak inhibitdrli hastalarin aile istese de stinnet yapil-
masinin riskli oldugu unutulmamalidir.

Cikar catismasi: Bildirilmemistir.
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