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ÖZ
Koagülasyon 20 farklı plazma proteini veya pıhtılaşma faktörünün 
katıldığı bir kontrol mekanizmasıdır. Von Willebrand Faktörü (vWF) 
normal pıhtılaşma mekanizması için gerekli olan bir proteindir. VWF 
tam ya da kısmi eksikliği Von Willebrand Hastalığına (vWH) sebep olur. 
Bu olgu sunumunda genel anestezi altında dental cerrahi girişim yapılan 
pediatrik bir hastayı ve VWH olgularında anestezi yönetimini tartışmayı 
amaçlandı. 
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ANESTHETIC APPROACH IN PEDIATRIC VON WILLEBRAND 
CASES: CASE REPORT

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.
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GİRİŞ
Hemostaz; enflamatuar ve vücut onarım 
süreçleri ile kanamanın durmasını, kanın 
damar içinde tutulmasını sağlar. Sağlıklı 
bireylerde endotel hasarı onarılırken, 
düşük düzeyde bir koagülasyon yanıtı 
oluşur. Denge bozulduğunda ise anormal 
veya istenmeyen koagülasyon ya da 
aşırı kanama ortaya çıkabilir. Damar 
hasarından birkaç saniye sonra hemostaz 
süreci başlar. Normal hemostaz, vasküler 
endotel yanıtı, trombosit tıkacının 
oluşması ve koagülasyon olmak üzere 
3 aşamada gelişir. Hemostazın normal 
olarak sürdürülebilmesi için bu aşamalar 
uygun biçimde çalışmalıdır. Vasküler yanıt 
ve trombosit tıkacının oluşması primer 
hemostaz, koagülasyon sistemi ise sekonder 
hemostaz olarak tanımlanır. Çünkü vasküler 
ve trombosit tıkacın oluşum mekanizmaları 
günlük yaşamda oluşan endotel hasarının 
onarımı için yeterli olurken, daha geniş 
hasarlarda kan kaybını engellemede 
koagülasyon sürecine gereksinim vardır (1) 
Koagülasyon 20 farklı plazma proteini veya 
pıhtılaşma faktörünün katıldığı bir kontrol 
mekanizmasıdır. Pıhtılaşma sürecinde 
pıhtılaşma faktörleri fibrin adı verilen 
kanamayı durdurucu bir madde oluşturur. 

Bu pıhtılaşma faktörlerinin hasarlı ya da 
eksik olması durumunda süreç normal 
işleyemez. (1-5) 

Von Willebrand Faktörü (vWF) normal 
pıhtılaşma mekanizması için gerekli 
olan bir proteindir. Koagülasyon 
sürecinde vasküler yaralanmanın olduğu 
alanlardaki subendotelyal kollajen 
matrikse trombositlerin yapışmasını 
sağlayarak trombosit agregasyonu ve 
tıkacının oluşumuna katkıda bulunur. 
Faktör VIII’in taşıyıcı proteini olarak, 
dolaşımdaki Faktör VIII’i proteolitik 
yıkıma karşı koruması bir diğer önemli 
fonksiyonudur. (2) vWF normal trombosit 
fonksiyonları için gerekli olduğundan vWH 
trombosit fonksiyon anomalisi özelliği 
göstermektedir. Trombosit sayısı normal 
olup, kanama zamanı uzamıştır.(3,4) F 
VIII’in plazmadaki yarı ömrü 12 saatten 
yaklaşık 2 saate iner. (4) 

vWF tam ya da kısmi eksikliği vWH’a 
sebep olur. vWH’nın günümüze kadar 
pek çok farklı sınıflandırması yapılmıştır 
ve klinik bulgular vWH tiplerine göre 
farklılık gösterir. (3,5) vVH’nın toplum 
taramasıyla elde edilen insidans rakamları 
%1 dolayındadır. Tip-1 vWF’nün kısmi 
eksikliğine bağlıdır. Tüm hastaların %75-
80’ini oluşturur. Klinik olarak, hafif/orta 
şiddette mukoza yüzeylerinde kanama 
eğilimi vardır. Tip-2 vWF’nün yapısal ve 
fonksiyonel bozukluğuna bağlıdır. Tüm 
hastaların %15-20’sini oluşturur. 4 alt tipi 
vardır (2A, 2B, 2M, 2N). Klinik olarak, 
klasik hemofili belirtileri gösterir. Tip 3 
%5 oranında görülür. En ağır tip olarak 
tanımlanır ve vWF’nün tam eksikliğine 
bağlıdır. Bu hastalarda ağır kanama 
eğilimi vardır. Kanama zamanı tipik olarak 
uzamıştır. Hemofilideki gibi eklem içi 
kanamaları da görülür. (6,7) Tip 3 vWH’da, 
hemofili gibi, daha ciddi klinik durumlarla 
kas ve eklem içi kanamalar nedeniyle tanı 
alırken, tip 1 Von Willebrand hastaları 
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genellikle tanı almadan ve sıklıkla cerrahi 
girişim gerekmediği sürece ilaca gerek 
duymadan yaşam sürerler. (8,9) vWH’da 
yaşam boyu kanama zamanında uzama, 
ciltte morluklar sık görülse de menoraji ve 
diş çekiminden sonra aşırı kanama çoğu 
zaman hekime ilk başvuru semptomlarıdır.  

Bu olgu sunumunda genel anestezi altında 
dental cerrahi girişim yapılan pediatrik 
bir hastayı ve VWH olgularında anestezi 
yönetimini tartışmayı amaçladık.

Olgu
5 yaşında 18 kg ağırlığında erkek hasta, 
genel anestezi altında çoklu diş çekimi ve 
dolgusu yapılmak amacıyla yönlendirildiği 
anestezi polikliniğinde değerlendirildi. 
Yakınları eşliğinde yapılan fizik muayenede 
sistem muayeneleri normal bulundu. Alınan 
anamnezde hastanın vWH Tip 2 tanısı 
olduğu ve annesinin spontan vaginal 
doğum esnasında vWH’a bağlı hemorajik 
şok nedeniyle eksitus olduğu öğrenildi. 
Hemogram, PZ, apTZ, INR, Kanama 
Zamanı (KZ) normal saptanan hastadan 
preoperatif hematoloji konsültasyonu 
istendi. 

Hastaya hematoloji konsültasyonu 
önerileriyle operasyondan bir gün önce 
250 mg transaminik asit günde üç kez 
peroral (PO) (toplam 750 mg) başlandı 
ve operasyondan 30 dakika önce 
desmopressin asetat 15 mcgr/ml 1/3 amp 
subkütan (SC) verildi. Premedikasyon 
olarak 0.5 mg/kg midazolam 1 ölçek 
parasetamol süspansiyon ile verildikten 
sonra operasyona alınan hastaya atropin 
(0,01 mg/kg), fentanyl (1 mcg/kg), 
propofol (2 mgr/kg),  roküronyum bromür 
(0.6 mgr/kg) ile indüksiyondan sonra 4.5 
numara spiralli tüp ile hasta orotrakeal 
entübe edildi. Anestezi idamesinde %50 
oksijen + % 50 azot protoksit + 1 MAC 
sevofluran uygulanan hastaya 52,55,62 
dişe kompozit dolgu, 51,64,84 ve 85 
dişler çekildi. Ekstübasyon sırasında 
kas gevşetici antagonizması için atropin 
(0.01 mg/kg) + neostigmin (0.05 mg/kg) 

uygulandı. Analjezik olarak parasetamol (1 
mg/kg) intravenöz verildi. Perioperatif ve 
postoperatif dönemde bir sorun yaşanmadı. 

Operasyon sonrası bir gün hospitalize 
edilen hasta, üç gün daha transaminik 
asit tedavisinin devamı önerisi ile taburcu 
edildi.

Tartışma
vWH teşhisi  kan hastalıklarının 
belirtilerinin ortaya çıkması sonucu yapılan 
testlerle konulur. Ayrıca aile bireylerindeki 
hastalık geçmişi de önemli bir kayıttır. vWH 
tanısında ilk olarak tam kan sayımı yapılır. 
Daha sonra vWH spesifik testleri olarak 
kabul edilen ve trombositleri birbirine 
bağlama kapasitesini ölçen bir fonksiyon 
testi olan Von Willebrand ristocetin 
kofactor aktivitesi (vWF: RCo), Faktör 
VIII ve VWF antijen testleri yapılarak 
tanı konur. (10) Olgunun annesi spontan 
vaginal doğum sırasında hemorajik şok 
nedeniyle eksitus olmuştur. Sonrasında 
yapılan tetkiklerde hastamız vWH Tip 2 
tanısı almıştır.  

vWH’da tedavi kanamanın şiddeti ve 
gereken tedavi vWF’nin düzeyine ve 
fonksiyon bozukluğuna neden olup 
olmadığına göre farklılık gösterir. 
Tip 1 vWH olduğu vakalarda sadece 
cerrahi işlem öncesi, dental müdahale 
ya da yaralanma gibi durumlarda tedavi 
uygulanır. Tedavinin gerekli olduğu 
durumlarda ise kanama riskini azaltmak ve 
vWF’nün seviyesini artırmak için yardımcı 
tedavi ya da faktör destekleyici tedaviler 
uygulanır. Yardımcı tedavi genellikle dental 
uygulamalar ve menoraji tedavisi ya da 
minor cerrahi uygulamalarında kullanılır. 
Bu uygulamalar traneksamik asit ve epsilon 
aminokaproik asit gibi antifibrinolitik 
ajanların kullanımını ve fibrin yapıştırıcılar 
gibi kanama bölgesine topikal hemostatik 
preparatların uygulanmasını içerir. Ayrıca 
kadınlarda menoraji tedavisinde östrojen 
hormonunun uygulanmasıyla da önemli 
sonuçlar elde edilir. (11) 
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Faktör destekleyici tedavide ise 1-deamino-
8-D-arjinin-vasopressin (DDAVP); diğer 
yaklaşık 35 yıldır kullanılmaktadır. 
DDAVP, damar çeperlerinde bulunan 
endotel hücrelerini uyararak vWF 
salınımını sağlar. DDAVP kullanılarak 
mevcut vWF seviyesi 3-5 kat artırılabilir. 
DDAVP, tip 1 olguların çoğunda ve tip 2A 
olgularının bazılarında etki ederken diğer 
tip 2 ve tip 3 hastalara etkili değildir. Tekrar 
dozu verilmesi gerekli olan vakalarda 
ilaçtan yeterli verimi alabilmek için 24 saat 
ara verilmesi gerekir. DDAVP uygulanması 
ile plazmada FVIII, vWF antijen (vWF:Ag) 
ve WF:RCof seviyelerinde 1 saat sonra 
artış gözlenir. (4,12)

Plazma FVIII/vWF konsantrasyonlarının 
yarılanma ömrü 8-12 saat olup maksimum 
düzeye 1 saat sonra ulaşır.(4) DDAVP 
nasal, subkutanöz ve intravenöz yollarla 
verilmektedir. Nazal uygulamalarla minör 
kanamalar, subkutanöz ve intravenöz 
uygulamalarla da majör kanamalar 
kontrol altına alınır. Olguda hematoloji 
konsültasyonu önerisi ile operasyondan 
30 dakika önce desmopressin asetat 15 
mcgr/ml 1/3 ampul subkutan yol ile verildi.

DDAVP’nin etki göstermediği ve yeterli 
olmadığı durumlarda insan plazmasından 
elde edilen plazma konsantrasyonları 
kul lanı lmaktadır.  Ancak plazma 
konsantrasyonlarının vWF, Faktör VIII, 
fibrinojen ve diğer plazma proteinleri 
de içermesi nedeniyle intravenöz olarak 
enfeksiyon riski ve alerjik reaksiyon riski 
olduğu unutulmamalıdır.  

vWH’lı hastada yapılacak operasyon ve 
kanama riskine göre tedavi planlaması 
yapılır. Genel yaklaşım  minör cerrahide 
VWF:RCo ve Faktör VIII seviyesinin 
30-50 IU/dL olması ve vakaya göre bu 
değerlerin 1-5 gün arasında sabit tutulması 
yönündedir.  Orta ve hafif dereceli 
vWH’nın tedavilerinde DDAVP ya da 
vWF konsantrasyonları kullanılmalıdır. 

Ayrıca tedaviye yardımcı olarak 
antifibrinolitikler (transaminik asid (20 
mg/kg 1 günde) ve epsilon aminokaproik 
acid) ve topikal ajanlar (fibrin yapıştırıcı ve 
sığır trombini) kullanılabilir. Major vWH 
vakalarında genel yaklaşım VWF:RCo ve 
Faktör VIII seviyelerinin de 100 UI/dL’nin 
de üstünde olması ve hastanın tedavisinin 
hematoloji kliniği olan merkezlerde 
yapılması yönündedir. 

vWH anestezi ve cerrahi yaklaşım 
açısından da farklılıklar içermektedir. 
Anestezi  planlamasında hastalık 
ciddiyetine göre invaziv girişim mümkün 
olduğunca az planlanmalı ve santral 
kateter, sinir blokları gibi işlemler mümkün 
olduğunca ultrasonografi gibi tekniklerle 
planlanmalıdır. Cerrahi girişimlerde de 
kanama riski her zaman göz önünde 
bulundurulmalıdır. Özellikle diş hekimliği 
uygulamalarında lokal anestezi uygulanan 
yerin anatomisi iyi bilinmeli ve intra 
ligamental, lokal infiltratif enjeksiyonlar 
tercih edilmelidir. Yine lokal kanama 
durdurucular; çekim bölgesine kanamanın 
daha kolay kontrol altına alınabilmesi için 
sünger, fibrin yapıştırıcı, gibi lokal kanama 
durdurucuları uygulamaların yapılması 
hemostazın sağlanmasında önemli bir 
yer tutmaktadır.(12) Postoperatif analjezi 
uygulamalarında da VWH göz önünde 
bulundurularak planlanmalıdır. Olguda 
anestezi uygulamalarında invaziv işlem 
uygulanmadı. 

VWH preoperatif hazırlık sürecinden 
postoperatif döneme kadar özel yaklaşım 
gerektirmektedir. Rutin testlerin normal 
bulunması nedeniyle fizik muayene ve 
ayrıntılı anamnez anestezi yönetimi 
açısından çok önemlidir. VWH saptanan ya 
da tanı almış hastalarda hastalık tipine göre 
anestezi uygulamaları ve cerrahi yaklaşım 
farklılıklar gösterebilir.
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