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Koagiilasyon 20 farkli plazma proteini veya pihtilagsma faktoriiniin
katildig1 bir kontrol mekanizmasidir. Von Willebrand Faktori (VWF)
norma%plhtllasma mekanizmasi i¢in gerekli olan bir proteindir. VWF
tam ya da kismi eksikligi Von Willebrand Hastaligina (VWH) sebep olur.
Bu olgu sunumunda genel anestezi altinda dental cerrahi girisim yapilan
pediatrik bir hastay1 ve VWH olgularinda anestezi yonetimini tartismayi1
amaglandi.
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ABSTRACT

Coagulation is a control mechanism
involving 20 different plasma proteins
or coagulation factors. Von Willebrand
Factor (vWF) is a protein required for the
normal clotting mechanism. Therefore,
complete or partial deficiency of VWF
causes Von Willebrand Disease (VWD).
This case report aimed to discuss a pediatric
patient who underwent dental surgery
under general anesthesia and anesthesia
management in patients with vWD.

Keywords: Von Willebrand Factor (vWF),
Von Willebrand's Disease (VWD) dental
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GIRIS

Hemostaz; enflamatuar ve viicut onarim
siiregleri ile kanamanin durmasini, kanin
damar iginde tutulmasini saglar. Saglikli
bireylerde endotel hasari onarilirken,
diisiik diizeyde bir koagiilasyon yaniti
olusur. Denge bozuldugunda ise anormal
veya istenmeyen koagiilasyon ya da
asirt kanama ortaya ¢ikabilir. Damar
hasarindan birkag saniye sonra hemostaz
siireci baslar. Normal hemostaz, vaskiiler
endotel yaniti, trombosit tikacinin
olugmas1 ve koagiilasyon olmak iizere
3 asamada gelisir. Hemostazin normal
olarak siirdiirilebilmesi i¢in bu asamalar
uygun bi¢cimde ¢alismalidir. Vaskiiler yanit
ve trombosit tikacinin olugmasi primer
hemostaz, koagiilasyon sistemi ise sekonder
hemostaz olarak tanimlanir. Ciinkdi vaskiiler
ve trombosit tikacin olusum mekanizmalari
giinliik yagamda olusan endotel hasarinin
onarimt i¢in yeterli olurken, daha genis
hasarlarda kan kaybini engellemede
koagiilasyon siirecine gereksinim vardir (1)
Koagiilasyon 20 farkli plazma proteini veya
pihtilagma faktoriiniin katildig: bir kontrol
mekanizmasidir. Pihtilagma siirecinde
pihtilagma faktorleri fibrin adi1 verilen
kanamay1 durdurucu bir madde olusturur.
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Bu pihtilasma faktorlerinin hasarli ya da
eksik olmast durumunda siire¢ normal
isleyemez. (1-5)

Von Willebrand Faktorii (vVWF) normal
pthtilagsma mekanizmasi i¢in gerekli
olan bir proteindir. Koagiilasyon
siirecinde vaskiiler yaralanmanin oldugu
alanlardaki subendotelyal kollajen
matrikse trombositlerin yapismasini
saglayarak trombosit agregasyonu ve
tikacinin olusumuna katkida bulunur.
Faktor VIIT’in tasiyici proteini olarak,
dolagimdaki Faktor VIII’i proteolitik
yikima karst korumasi bir diger 6nemli
fonksiyonudur. (2) vVWF normal trombosit
fonksiyonlart i¢in gerekli oldugundan vWH
trombosit fonksiyon anomalisi 6zelligi
gostermektedir. Trombosit sayist normal
olup, kanama zamani uzamistir.(3,4) F
VIII’in plazmadaki yart 6mrii 12 saatten
yaklasik 2 saate iner. (4)

vWEF tam ya da kismi eksikligi vWH’a
sebep olur. vWH’nin giiniimiize kadar
pek cok farkli siniflandirmast yapilmistir
ve klinik bulgular vWH tiplerine gore
farklilik gosterir. (3,5) vVH nin toplum
taramastyla elde edilen insidans rakamlar1
%1 dolayindadir. Tip-1 vWF niin kismi
eksikligine baglidir. Tim hastalarin %75-
80’ini olusturur. Klinik olarak, hafif/orta
siddette mukoza yilizeylerinde kanama
egilimi vardir. Tip-2 vWF’niin yapisal ve
fonksiyonel bozukluguna baglidir. Tiim
hastalarin %15-20’sini olusturur. 4 alt tipi
vardir (2A, 2B, 2M, 2N). Klinik olarak,
klasik hemofili belirtileri gosterir. Tip 3
%35 oraninda goriiliir. En agir tip olarak
tanimlanir ve vVWF niin tam eksikligine
baglidir. Bu hastalarda agir kanama
egilimi vardir. Kanama zamanu tipik olarak
uzamistir. Hemofilideki gibi eklem igi
kanamalar1 da gériiliir. (6,7) Tip 3 vWH’da,
hemofili gibi, daha ciddi klinik durumlarla
kas ve eklem i¢i kanamalar nedeniyle tan1
alirken, tip 1 Von Willebrand hastalari



genellikle tan1 almadan ve siklikla cerrahi
girisim gerekmedigi siirece ilaca gerek
duymadan yasam siirerler. (8,9) vVWH’da
yasam boyu kanama zamaninda uzama,
ciltte morluklar sik goriilse de menoraji ve
dis ¢ekiminden sonra asiri kanama gogu
zaman hekime ilk bagvuru semptomlaridir.

Bu olgu sunumunda genel anestezi altinda
dental cerrahi girisim yapilan pediatrik
bir hastay1 ve VWH olgularinda anestezi
yonetimini tartismay1 amagladik.

Olgu

5 yasinda 18 kg agirliginda erkek hasta,
genel anestezi altinda ¢oklu dis ¢ekimi ve
dolgusu yapilmak amaciyla yonlendirildigi
anestezi polikliniginde degerlendirildi.
Yakinlari esliginde yapilan fizik muayenede
sistem muayeneleri normal bulundu. Alman
anamnezde hastanin vWH Tip 2 tanis1
oldugu ve annesinin spontan vaginal
dogum esnasinda vWH’a bagli hemorajik
sok nedeniyle eksitus oldugu 6grenildi.
Hemogram, PZ, apTZ, INR, Kanama
Zamani (KZ) normal saptanan hastadan
preoperatif hematoloji konsiiltasyonu
istendi.

Hastaya hematoloji konsiiltasyonu
Onerileriyle operasyondan bir giin 6nce
250 mg transaminik asit giinde ii¢ kez
peroral (PO) (toplam 750 mg) basland1
ve operasyondan 30 dakika Once
desmopressin asetat 15 mcgr/ml 1/3 amp
subkiitan (SC) verildi. Premedikasyon
olarak 0.5 mg/kg midazolam 1 6lgek
parasetamol siispansiyon ile verildikten
sonra operasyona alinan hastaya atropin
(0,01 mg/kg), fentanyl (1 mcg/kg),
propofol (2 mgr/kg), rokiironyum bromiir
(0.6 mgr/kg) ile indiiksiyondan sonra 4.5
numara spiralli tiip ile hasta orotrakeal
entlibe edildi. Anestezi idamesinde %50
oksijen + % 50 azot protoksit + 1 MAC
sevofluran uygulanan hastaya 52,55,62
dise kompozit dolgu, 51,64,84 ve 85
disler g¢ekildi. Ekstiibasyon sirasinda
kas gevsetici antagonizmast i¢in atropin
(0.01 mg/kg) + neostigmin (0.05 mg/kg)
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uyguland1. Analjezik olarak parasetamol (1
mg/kg) intravenoz verildi. Perioperatif ve
postoperatif donemde bir sorun yasanmadi.

Operasyon sonrasi bir giin hospitalize
edilen hasta, ii¢ glin daha transaminik
asit tedavisinin devami dnerisi ile taburcu
edildi.

Tartisma

vWH teshisi kan hastaliklarinin
belirtilerinin ortaya ¢ikmasi sonucu yapilan
testlerle konulur. Ayrica aile bireylerindeki
hastalik gegmisi de 6nemli bir kayittir, vVWH
tanisinda ilk olarak tam kan sayimi yapulir.
Daha sonra vWH spesifik testleri olarak
kabul edilen ve trombositleri birbirine
baglama kapasitesini dl¢en bir fonksiyon
testi olan Von Willebrand ristocetin
kofactor aktivitesi (VWF: RCo), Faktor
VIII ve VWF antijen testleri yapilarak
tan1 konur. (10) Olgunun annesi spontan
vaginal dogum sirasinda hemorajik sok
nedeniyle eksitus olmustur. Sonrasinda
yapilan tetkiklerde hastamiz vWH Tip 2
tanisi almigtir.

vWH’da tedavi kanamanin siddeti ve
gereken tedavi vWF’nin diizeyine ve
fonksiyon bozukluguna neden olup
olmadigina gore farklilik gosterir.
Tip 1 vWH oldugu vakalarda sadece
cerrahi iglem Oncesi, dental miidahale
ya da yaralanma gibi durumlarda tedavi
uygulanir. Tedavinin gerekli oldugu
durumlarda ise kanama riskini azaltmak ve
vWEF niin seviyesini artirmak i¢in yardimci
tedavi ya da faktor destekleyici tedaviler
uygulanir. Yardimei tedavi genellikle dental
uygulamalar ve menoraji tedavisi ya da
minor cerrahi uygulamalarinda kullanilir.
Bu uygulamalar traneksamik asit ve epsilon
aminokaproik asit gibi antifibrinolitik
ajanlarin kullanimini ve fibrin yapistiricilar
gibi kanama bolgesine topikal hemostatik
preparatlarin uygulanmasint igerir. Ayrica
kadinlarda menoraji tedavisinde dstrojen
hormonunun uygulanmasiyla da 6nemli
sonuglar elde edilir. (11)
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Faktor destekleyici tedavide ise 1-deamino-
8-D-arjinin-vasopressin (DDAVP); diger
yaklasik 35 yildir kullanilmaktadir.
DDAVP, damar ¢eperlerinde bulunan
endotel hiicrelerini uyararak vWF
salinimin1 saglar. DDAVP kullanilarak
mevcut vVWF seviyesi 3-5 kat artirilabilir.
DDAVP, tip 1 olgularin gogunda ve tip 2A
olgularinin bazilarinda etki ederken diger
tip 2 ve tip 3 hastalara etkili degildir. Tekrar
dozu verilmesi gerekli olan vakalarda
ilagtan yeterli verimi alabilmek i¢in 24 saat
ara verilmesi gerekir. DDAVP uygulanmasi
ile plazmada FVIIL, vWF antijen (VWF:Ag)
ve WF:RCof seviyelerinde | saat sonra
artig gozlenir. (4,12)

Plazma FVIII/vWF konsantrasyonlarmin
yarilanma dmrii 8-12 saat olup maksimum
diizeye 1 saat sonra ulasir.(4) DDAVP
nasal, subkutandz ve intravendz yollarla
verilmektedir. Nazal uygulamalarla minor
kanamalar, subkutan6z ve intravendz
uygulamalarla da major kanamalar
kontrol altna alinir. Olguda hematoloji
konsiiltasyonu onerisi ile operasyondan
30 dakika 6nce desmopressin asetat 15
mcegr/ml 1/3 ampul subkutan yol ile verildi.

DDAVP’nin etki gostermedigi ve yeterli
olmadig1 durumlarda insan plazmasindan
elde edilen plazma konsantrasyonlari
kullanilmaktadir. Ancak plazma
konsantrasyonlarinin vWF, Faktor VIII,
fibrinojen ve diger plazma proteinleri
de igermesi nedeniyle intravendz olarak
enfeksiyon riski ve alerjik reaksiyon riski
oldugu unutulmamalidir.

vWH’l1 hastada yapilacak operasyon ve
kanama riskine gore tedavi planlamasi
yapilir. Genel yaklagim minér cerrahide
VWEF:RCo ve Faktor VIII seviyesinin
30-50 IU/dL olmasi ve vakaya gore bu
degerlerin 1-5 giin arasinda sabit tutulmasi
yoniindedir. Orta ve hafif dereceli
vWH’nin tedavilerinde DDAVP ya da
vWF konsantrasyonlar1 kullanilmalidir.
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Ayrica tedaviye yardimci olarak
antifibrinolitikler (transaminik asid (20
mg/kg 1 giinde) ve epsilon aminokaproik
acid) ve topikal ajanlar (fibrin yapistirici ve
s1gir trombini) kullanilabilir. Major vWH
vakalarinda genel yaklasim VWF:RCo ve
Faktor VIII seviyelerinin de 100 UI/dL’nin
de iistiinde olmasi ve hastanin tedavisinin
hematoloji klinigi olan merkezlerde
yapilmasi yoniindedir.

vWH anestezi ve cerrahi yaklasim
acgisindan da farkliliklar igermektedir.
Anestezi planlamasinda hastalik
ciddiyetine gore invaziv girisim miimkiin
oldugunca az planlanmali ve santral
kateter, sinir bloklari gibi islemler miimkiin
oldugunca ultrasonografi gibi tekniklerle
planlanmalidir. Cerrahi girisimlerde de
kanama riski her zaman gdz Oniinde
bulundurulmalidir. Ozellikle dis hekimligi
uygulamalarinda lokal anestezi uygulanan
yerin anatomisi iyi bilinmeli ve intra
ligamental, lokal infiltratif enjeksiyonlar
tercih edilmelidir. Yine lokal kanama
durdurucular; ¢ekim bolgesine kanamanin
daha kolay kontrol altina alinabilmesi i¢in
stinger, fibrin yapistirici, gibi lokal kanama
durduruculart uygulamalarin yapilmasi
hemostazin saglanmasinda énemli bir
yer tutmaktadir.(12) Postoperatif analjezi
uygulamalarinda da VWH g6z oniinde
bulundurularak planlanmalidir. Olguda
anestezi uygulamalarinda invaziv islem
uygulanmadi.

VWH preoperatif hazirlik siirecinden
postoperatif doneme kadar 6zel yaklagim
gerektirmektedir. Rutin testlerin normal
bulunmasi nedeniyle fizik muayene ve
ayrintili anamnez anestezi yonetimi
acisindan ¢ok dnemlidir. VWH saptanan ya
da tan1 almis hastalarda hastalik tipine gore
anestezi uygulamalar1 ve cerrahi yaklagim
farkliliklar gosterebilir.
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