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Inguinal hematom nedeniyle acil serviste takip edilen hemofili olgusu

A case of hemophilia followed in emergency department due to inguinal hematoma
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Acil servise kasikta siglik ve agr1 yakinmasi ile bagvuran 38 yasinda erkek hemofili A
hastasini sunduk. Uzun yillardir faktér VIII eksikligi nedeniyle tedavi alan ve pek ¢ok
defa acil servise bagvuran hasta, ilk defa bdylesi bir yakinma nedeni ile acil servise bas-
vurmustu. Durumun erken taninmasinin ve tedavi edilmesinin hastalarin komplikasyon-

lardan korunmasinda etkili oldugunu saptadik.
J. Exp. Clin. Med., 2011; 28:189-191

ABSTRACT

We described a case report of a 38-year-old male hemophilia A patient who presented
to our emergency department with swelling and pain on groin. Although he was medi-
cated for factor VIII deficiency for many years and visited our department for many other
reasons, this was the first time he presented with such a complaint. We pointed out that
early diagnosis and treatment of this condition is cruical for preventing patients from
complications.
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1. Giris

Hemofili A, en sik goriilen kalitimsal pthtilagsma bozuklu-
gu olup, pihtilasmay saglayan faktor VIII’in (FVIID) eksikligi
ya da anormalligi durumunda ortaya ¢ikmaktadir (Connelly
et al., 1998). X’e bagl kalitim yoluyla gegen bu hastalik, ge-
nel popiilasyon goz oniine alindiginda 5 ila 10.000°de 1 erkek
bireyi etkilemekte ve 3’te biri spontan genetik mutasyonlar
sonucu ger¢eklesmektedir (Connelly et al., 1998; Singleton
et al., 2008). Bu hastaliktan etkilenen bireyler, genellikle ek-
lemlere ve kas igine olan kanamalarla hastaneye bagvurabil-
mekle beraber kan kaybina bagli 6limler de goriilebilmek-
tedir (Nyugen et al., 2008). Hemofili A’nin muskiiloskeletal
komplikasyonlar1 arasinda akut donemde spontan ya da trav-
malara bagli kanamalar, hematomlarin eslik ettigi ve diigiik
enerjili travmalarla da olusabilen kiriklar, yumusak doku ya-
ralanmalar1 ve eklem ic¢ine kanamalar, kronik donemde ise

gligstizliik, paraliziler, kontraktiirler, sinovit ve osteoartrit
sayilabilir (Jones EW., 1958). Biz bu yazimizda, hemofili A
tanistyla takip edilen ve acil servisimize sag kasik bolgesinde
herhangi bir travma olmaksizin sislik yakinmasiyla bagvuran
hastanin vaka raporunu sunduk.

2. Vaka

Otuz sekiz yasinda erkek hasta acil servisimize sag kasi-
ginda sislik yakinmasi ile bagvurdu. Bu yakinmanin 2 giindiir
stirdiigiinii belirten hasta bacaginin iizerine basmakla agri
olustugundan yakinmaktaydi. Herhangi bir travma &ykiisii
bulunmayan hastanin uzun yillardir hemofili A ve hepatit C
tanilariyla takip edildigi ve en son bir giin 6nce hastaya 2x500
Unite F VIII verildigi anamnezinden &grenilmistir. Bunun
haricinde baska bir ila¢ kullanim 6ykiisii bulunmamaktaydi.
Yapilan fizik muayenesinde ates: 36,5, kan basinci: 120/90
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mmHg, solunum sayisi: 16/dakika, nabiz: 56 vuru/dakika
idi. Sistem incelemesinde kalp sesleri dogal, akciger sesleri
normaldi. Batin muayenesinde bombelik normal, hassasiyet,
defans, rebound bulunmamakla beraber sag femoral bolgede
4x4 cm ebatlarinda ekimotik olmayan palpasyonla rediikte
edilemeyen, agriya neden olmayan sislik tespit edildi. Her iki
alt ekstremite arterleri elle alinabilmekte ve ekstremitelerde
renk ve sicaklik farki bulunmamaktaydi. Hastaneye bagvuru
aninda bakilan kan biyokimyasal parametreleri ve tam kan
sayimi normal referans degerlerinde idi.. Hastanin aktive PTT
degeri 47,6saniye, PT zamani 11,4 saniye, INR degeri 1,04
olup F VIII diizeyi %7,2 olarak kaydedildi. Tam idrar incele-
mesinde mikroskobik hematiiri saptanmadi. Posteroanterior
akciger grafisi normal olarak degerlendirilen hastanin ¢ekilen
karsilastirmali kalga eklem grafisinde sag tarafta kalca eklemi
hizasinda 4x4 cm ebatlarinda hematomla uyumlu radyoopak
goriiniim dikkat ¢ekmekteydi (Sek. 1). Yapilan ultrasonogra-
fik incelemede sag inguinal bolgede cilt altt dokular1 arasin-
da yaklagik 40x37 mm boyutlarinda nisbeten diizglin sinirli,
hematomu diisiindiiren, heterojen hipoekoik alan belirlendi.
Pelvik bdlgenin bilgisayarli tomografi incelemesinde sag in-
guinal bdlgede cilt altinda kas tabakasini da i¢ine alan 4x4
cm’lik hematomla uyumlu goriiniim saptandi (Sek. 2). Genel
cerrahi ve dahiliye ile konsiilte edilen hastaya genel cerrahi-
nin ek Onerisi olmamakla beraber dahiliye tarafindan 2x500
Unite F VIII uygulamas: &nerildi. Acil gézleme yatirilan ve
giinliik 2x500 Unite F VIII tedavisi baslanan hastani ikinci
giin yapilan kontrol ultasonografisinde lezyon boyutlarinda
artis olmadi. Kan degerleri takibinde anormallik saptanma-
yan ve F VIII diizeyi %54 e ulasan hasta, 3 giinliik izlemin
ardindan taburcu edildi.

3. Tartisma

X’e bagl resesif gegisiyle erkekleri etkileyen ve en sik
goriilen kan pihtilasma bozuklugu olan hemofili A, yumusak
doku yaralanmalarindan kemik kiriklarina kadar ¢esitli klinik
tablolar ile acil servis hekimlerinin karsisina ¢ikabilmekte-
dir (Pelligra SJ., 1987; Connelly et al., 1998). Olgumuzda
da sunuldugu iizere hemofili A hastalarinin acil servise pek
¢ok kere bagvuru yaptiklar1 yakinmalar1 arasinda yumusak
dokuda kanamanin neden oldugu sislikler de bulunmaktadir.
Hemofili A ve diger pihtilagma faktorlerinin eksikligine bagli
spontan kanama deyimi, ilgili bolgeye herhangi bir travma ol-
maksizin olugan kanamalar tarif etmek i¢in kullanilmaktadir
(Heer et al., 2008). Faktor VIII diizeyinin %1 ’in altinda oldu-
gu siddetli hemofili vakalarinda biiyiik eklemleri, kas doku-
sunu ve yumusak dokuyu icine alan spontan kanama ataklar1
goriilebildigi bildirilmistir (Kirbas et al., 2008). Tekrarlayan
eklem ve kas i¢i kanamalar kontraktiirlere ve deformitelere
neden olmakta ve bu da hastanin normal fiziksel ve fonksiyo-
nel iglevlerini bozmaktadir (Lancourt et al., 1977). Bu yiizden
erken tan1 ve tedavi hastalarin ileriki yagsam konforlari i¢in de
biiylik 6nem tagimaktadir. Erken tanida protrombin ve trom-
bin zamanlar1 degismezken izole aktive PTT uzamasi 6nem
tagimaktadir (Jones EW., 1958; Wendling et al., 2003). Ka-
nama zamaninin normal kalmast von Willebrand hastaliginin
ekarte edilmesine yardimci olur. Diger intrinsik yol faktdrleri
ve von Willebrand faktor diizeyi normal iken F VIII aktivitesi
%10’un altina diiger (Heer et al., 2008). Yine kanamaya bag-
I1 olarak hemoglobin degeri diisiik saptanabilir (Wendling et
al., 2003; Dauty et al., 2007). Hemofili hastalarinin degerlen-

dirilmesinde goriintiileme yontemi olarak ultrasonografi ve
bilgisayarli tomografiden faydalanilmaktadir. Kas i¢ine kana-
malarda ultrasonografi kullanilabilecegi gibi 6zellikle komp-
resyon ve kalsifikasyon gibi komplikasyon siiphesi varliginda
ise bilgisayarli tomografiden de faydalanilmaktadir (Dauty
et al., 2007). Dogustan kanama hastalig1 bulunan ve kana-
ma semptomlartyla acil servise gelen hastalarda amag; eksik
olan pihtilasma faktoriiniin kan diizeyini ylikseltmek olmali-
dir. Birden fazla damar yolu agilarak gereginde eksik faktor
konsantreleriyle beraber sivi ve kan replasmanit da hizli ve
es zamanli uygulanmalidir. Tedavideki gecikmeler ekstremite
kaybina ve hatta oliimlere yol acabileceginden major kana-
mayla acil servise gelen hastalarda eksik pihtilasma faktorle-
rinin hizlica yerine konmasi hatta tanisal laboratuar testleri-
nin faktor seviyesi yiikseldikten sonraya birakilmasi gerekir.
Faktor temini, tipi ve dozu hakkinda genellikle bu konularda
tecriibeli ve donanimli olan olan hasta ve hasta yakinlarindan
yardim almaktan ¢ekinilmemelidir (Singleton et al., 2008).
Faktér VIII’in bulunmadigl ya da temin edilene kadar ¢ok
zaman gecgecegi diigiiniilen durumlarda taze donmus plazma
ve kriyopresipitat kullanilabilir (Pelligra SJ., 1987; Singleton
et al., 2008). Ancak unutulmamalidir ki bu iiriinlerle istenen
faktor diizeyini yakalamak zordur ve asir1 voliim yiikii de so-
run olarak karsimiza cikabilir. Hastalar acil serviste kaldigi
stirece aspirin i¢eren bilesiklerden, intramiiskiiler ve intraar-
teryel enjeksiyon gibi girisimlerden uzak durulmalidir.

Hastaligin kesin tedavisi i¢in yapilan gen tedavileri hali ha-

Sek. 1. Sag inguinal bdlgede 4x4 cm ebadinda radyoopak goriiniim.

Sek. 2. Sag uyluk proksimal medial komsulugundaki addiiktor kas
yapilarinda hacim ve dansitede artis (kas i¢i hemoraji) dik-
kat cekmektedir.
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zirda bilim insanlarinin giindemindedir ve ilerisi i¢in umut lugu olup hastalar acil servise kanamaya bagl degisik klinik
vermektedir (Nyugen et al., 2008). goriiniimlerle bagvurabilir. Erken tan1 ve uygun acil yonetimi
hastalart hem akut hem de kronik komplikasyonlardan koru-

4. Sonuc¢ mada Snemli yer teskil etmektedir.

Hemofili A en sik goriilen konjenital pihtilagma bozuk-
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