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"Corpus luteum hemorrhagicum" ile ortaya çýkan
Glanzmann trombastenisi: olgu sunumu

A.Avni Atay (*), S.Tolga Yavuz (**), A.Emin Kürekçi (*), S.Temel Ceyhan (***), 
Okan Özcan (**)

Olgu sunumu
On iki yaþýnda kýz hasta, iki

gündür devam eden halsizlik ve ani
baþlayan þiddetli karýn aðrýsý yakýn-
malarý ile acil servise baþvurdu. Fizik
muayenesinde batýnda yaygýn has-
sasiyeti olan hastanýn ultrasonografik
incelemesinde, sað ovariyan lojda kis-
tik ve solid heterojen ekoda 8.7x7.5
cm boyutlarýnda lezyon saptandý.
Hastaya sað overde "corpus luteum
hemorrhagicum" tanýsý ile sað ovarian
kitle ekstirpasyonu yapýldý. Operas-
yon sonrasýnda sýk kan transfüzyonu
gerektirecek düzeyde þiddetli kana-
masý devam eden hasta, ileri tetkik
amacýyla kliniðimize nakledildi.

Hastanýn öz geçmiþinden daha
önce kolay morarma ve adet görmeye
baþladýktan sonra da fazla miktarda
kanama yakýnmalarýnýn olduðu öðre-
nildi. Anne-baba arasýnda 3. derece
akrabalýk mevcut olan hastanýn fizik
muayenesinde vital bulgularý tabii,
gövde ve alt ekstremitelerinde altý
adet 2x2 cm boyutunda ekimoz sap-
tandý. Diðer sistem muayeneleri nor-
mal idi. Laboratuvar incelemesinde:
hemoglobin 13.1 gr/dl, hematokrit
%37.5, MCV 79.2 fl, MCH 27.7 pg,
MCHC 34.9 gr/dl, RDW %11.9,
beyaz küre sayýsý 7.8x109/L, trombosit
sayýsý 188x109/L ve MPV 12.5 fl idi.
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Özet
Glanzmann trombastenisi, uzamýþ kana-
ma zamaný, normal trombosit sayýsý ve
trombosit agregasyon bozukluðu ile
karakterize otozomal resesif geçiþ gös-
teren nadir bir hastalýktýr. Bu fonksiyon
bozukluðunun temelinde glikoprotein
(GP) IIb-IIIa kompleksinin eksikliði veya
disfonksiyonu yatmaktadýr. Trombasteni
tipik olarak yenidoðan veya infant döne-
minde mukokütanöz kanama bulgularý
göstererek taný almaktadýr. Sonraki yaþ-
larda epistaksis, gingival kanama, meno-
raji, gastrointestinal kanama ve hematüri
sýk görülür. Burada ilk bulgusu "corpus
luteum hemorrhagicum" olan Glanzmann
trombastenili bir olgu sunulmaktadýr.
Anahtar kelimeler: "Corpus luteum hem-
orrhagicum", Glanzmann trombastenisi

Summary
Glanzmann thrombasthenia presenting
with corpus luteum hemorrhagicum: a
case report
Glanzmann thrombasthenia is a rare
autosomal recessive disorder of platelet
function that is characterized by pro-
longed bleeding time, and normal plate-
let count and morphology. It is caused by
the deficiency or abnormality of the pla-

telet glycoprotein IIb-IIIa. Thrombastenia
is typically diagnosed by mucocutaneous
bleeding in neonatal or infantile period.
In further ages, common clinical manifes-
tations include epistaxis, gingival bleed-
ing, menorrhagia, gastrointestinal bleed-
ing and hematuria. An unusual case of
Glanzmann thrombasthenia who initially
presented with "corpus luteum hemor-
rhagicum" is reported herein.
Key words: Corpus luteum hemorrhag-
icum, Glanzmann thrombasthenia

Giriþ
Glanzmann trombastenisi, uzamýþ

kanama zamaný, normal trombosit sa-
yýsý ve trombosit agregasyon bozuk-
luðu ile karakterize otozomal resesif
geçiþ gösteren nadir bir hastalýktýr. Bu
fonksiyon bozukluðunun temelinde
GP IIb-IIIa kompleksinin eksikliði
veya disfonksiyonu yatmaktadýr (1).
Trombasteni, tipik olarak yenidoðan
veya infant döneminde mukokütanöz
kanama bulgularý göstererek taný al-
maktadýr. Sonraki yaþlarda epistaksis
en sýk görülen kanama  tipi  olarak
dikkati çekmektedir. Bunu gingival
kanama, menoraji, gastrointestinal
kanama ve hematüri takip etmektedir
(2). Burada ilk bulgusu "corpus
luteum hemorrhagicum" olan Glanz-
mann trombastenili bir olgu sunul-
maktadýr.
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Periferik yaymasýnda PMNL %52,
lenfosit %48, eritrositlerde hafif
hipokromi ve mikrositoz görüldü,
trombositlerin yeterli sayýda olduðu
saptandý; antikoagülan ile karþýlaþ-
mamýþ kandan yapýlan periferik yay-
mada küme trombosit görülmedi. PT
ve aPTT normal sýnýrlarda idi. Kana-
ma zamaný 14 dakikanýn üzerinde
saptandý. Küme trombositlerin görül-
memesi, bununla beraber trombosit
sayý ve morfolojisinin normal olmasý
nedeniyle yapýlan in vitro trombosit
agregasyon çalýþmalarýnda ristosetin
ile trombosit agregasyonu normal
iken ADP ve kollajen ile agregasyon
cevabý alýnmadý (Þekil 1 ve 2). Hasta-
ya Glanzmann trombastenisi tanýsý
kondu ve takibe alýndý.

Tartýþma
Glanzmann trombastenisi oto-

zomal resesif geçiþli nadir görülen bir
kalitatif trombosit bozukluðudur.
Hastalýk, akraba evliliðinin sýk olduðu
toplumlarda yaygýndýr (2). Hasta-
mýzýn da soy geçmiþinde 3. derece
akrabalýk mevcuttur. Trombasteni ilk
olarak 1918'de Glanzmann tarafýndan
'herediter hemorajik trombasteni'
olarak tanýmlanmýþtýr. Patogenezinde
trombosit membran GP IIb-IIIa
anormalliði veya eksikliðine baðlý
olarak trombosit týkacý oluþumundaki
defekt rol oynamaktadýr. Bu protein-
ler kalsiyum baðýmlý kompleksler
oluþturarak trombosit agregasyonu
için gerekli olan fibrinojen baðlan-
masýný saðlar. GP IIb ve IIIa seviyesi

normalin %5'inin altýnda olan hastalar
aðýr (Tip I), %10-20'si olan hastalar
ise orta (Tip II) olarak adlandýrýlýr.
Bununla beraber GP IIb-IIIa reseptör
sayýsý ile hemorajik hastalýðýn þiddeti
arasýnda bir iliþki bulunmamaktadýr
(1).

Glanzmann trombastenili hastalar
sýklýkla purpurik tarzda cilt kana-
malarý ile hekime baþvururlar. Minör
travmalar sonrasý kanamanýn uzun
sürmesi, burun kanamasý, gingival
kanama ve menarþtan sonra menoraji
en sýk hemorajik semptomlar olarak
karþýmýza çýkar (2). Toogeh ve
ark.nýn Ýran'da 382 olgu üzerinde
yaptýklarý çalýþmada burun kanamasý
%49.7 ile en sýk sebep olarak ortaya
çýkarken, gingival kanamaya %22.8,
ekimozlara ise %14.1 oranýnda rast-
lanmýþtýr (3). Spontan kanamalar
nadirdir. Literatürde Kara ve ark.nýn
bildirdikleri spontan hemotoraks ile
kendini gösteren bir olgu mevcuttur
(4). Gastrointestinal kanamalar nadir
görülmekle beraber þiddetli seyrede-
bilir. DeRose ve ark., 13 yaþýnda
Glanzmann trombastenili bir erkek
hastada spontan duodenal hematom
görüldüðünü bildirmiþlerdir (5).
Ovariyan kist rüptürüne baðlý
intraabdominal kanama çok nadir
görülen bir komplikasyon olup, liter-
atürde O'Brien ve ark.nýn bildirdik-
leri bir hemofili hastasýnda hayatý
tehdit edici kanamaya yol açan
hemorajik over kisti olgusu bulun-
maktadýr (6). Ancak literatürde daha
önce bildirilmiþ Glanzmann trom-
bastenili olguya rastlanmamaktadýr.

Fonksiyonel over kistleri, folikül
matürasyonu, korpus luteum oluþu-
mu veya involüsyon dönemlerindeki
fonksiyon bozukluðuna baðlý olarak
meydana gelebilmektedir. Genellikle
her menstrüel siklusta bir folikül
matür hale gelip korpus luteum oluþ-
turmakta, diðer foliküller ise dejene-
rasyona uðramaktadýr. Dejenere olan
foliküller kistik hale dönüþüp normal
overlerde bulunabilir. Fonksiyonel

Þekil 1. Ristosetin ile agregasyon

Þekil 2. ADP ve kollajen ile agregasyon
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over kistlerinin büyük çoðunluðu
müdahale gerektirmeden 4-6 hafta
içinde spontan olarak geriler. Nadi-
ren bu kistler torsiyone olabilmekte
veya hemodinamik instabiliteye yol
açacak düzeyde hemoraji ile karþý-
mýza çýkmaktadýr (7,8). Bu komp-
likasyon fatal seyredebilmekte ve
tedavisinde laparoskopik cerrahi giri-
þim, kan ürünleri ile destekleme ve
hormonal tedavi yer almaktadýr.
Özellikle olgumuzun da anam-
nezinde mevcut olduðu gibi öz geç-
miþinde kanama diyatezi veya þüphe-
si mevcut olan hastalarda operasyon
öncesinde "template" yöntemi ile
kanama zamaný testinin uygulanmasý
ve kanama zamanýnýn uzamýþ olarak
tespit edildiði olgularda operasyon
esnasýnda oluþabilecek muhtemel

kanamaya yönelik önlemlerin alýn-
masý uygun olacaktýr. Glanzmann
trombastenisi gibi kalitatif trombosit
bozukluðu olan menarþ dönemindeki
bütün hastalarda bu komplikasyon
göz önünde bulundurulmalý, taný ve
tedaviye yönelik giriþimler zaman
geçirmeden uygulanmalýdýr.
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