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OLGU SUNUMU

"Corpus luteum hemorrhagicum® ile ortaya cikan
Glanzmann trombastenisi: olgu sunumu

A.Avni Atay (*), S.Tolga Yavuz (**¥), A.Emin Kirekgi (*), S.Temel Ceyhan (**¥),

Okan Ozcan (*¥)

Ozet

Glanzmann trombastenisi, uzamis kana-
ma zamani, normal trombosit sayis1 ve
trombosit agregasyon bozuklugu ile
karakterize otozomal resesif gecis gos-
teren nadir bir hastaliktir. Bu fonksiyon
bozuklugunun temelinde glikoprotein
(GP) lib-llla kompleksinin eksikligi veya
disfonksiyonu yatmaktadir. Trombasteni
tipik olarak yenidogan veya infant done-
minde mukokiitan6z kanama bulgulan
gostererek tani almaktadir. Sonraki yas-
larda epistaksis, gingival kanama, meno-
raji, gastrointestinal kanama ve hematuri
stk gorilir. Burada ilk bulgusu “corpus
luteum hemorrhagicum" olan Glanzmann
trombastenili bir olgu sunulmaktadir.
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-
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telet glycoprotein llb-llla. 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

Giris

Glanzmann trombastenisi, uzamig
kanama zamani, normal trombosit sa-
yis1 ve trombosit agregasyon bozuk-
lugu ile karakterize otozomal resesif
gecls gosteren nadir bir hastaliktir. Bu
fonksiyon bozuklugunun temelinde
GP IIb-IlIa kompleksinin cksikligi
veya disfonksiyonu yatmaktadir (1).
Trombasteni, tipik olarak yenidogan
veya infant déneminde mukokiitanoz
kanama bulgular1 gostererek tani al-
maktadir. Sonraki yaglarda epistaksis
en sik goriillen kanama tipi olarak
dikkati ¢ekmektedir. Bunu gingival
kanama, menoraji, gastrointestinal
kanama ve hematiiri takip etmektedir
(2). Burada ilk bulgusu "corpus
luteum hemorrhagicum" olan Glanz-
mann trombastenili bir olgu sunul-
maktadir.

Olgu sunumu

On iki yasinda kiz hasta, iki
giindiir devam eden halsizlik ve ani
baglayan siddetli karin agrisi yakin-
malart ile acil servise bagvurdu. Fizik
muayenesinde batinda yaygin has-
sasiyeti olan hastanin ultrasonografik
incelemesinde, sag ovariyan lojda kis-
tik ve solid heterojen ckoda 8.7x7.5
cm boyutlarinda lezyon saptandi.
Hastaya sag overde "corpus luteum
hemorrhagicum" tanisi ile sag ovarian
kitle ekstirpasyonu yapildi. Operas-
yon sonrasinda sik kan transftizyonu
gerektirecek diizeyde siddetli kana-
masi devam eden hasta, ileri tetkik
amaciyla klinigimize nakledildi.

Hastanin 6z geg¢misinden daha
once kolay morarma ve adet gérmeye
basladiktan sonra da fazla miktarda
kanama yakinmalarinin oldugu 6gre-
nildi. Anne-baba arasinda 3. derece
akrabalik mevcut olan hastanin fizik
muayenesinde vital bulgular1 tabii,
govde ve alt ekstremitelerinde alti
adet 2x2 cm boyutunda ekimoz sap-
tand1. Diger 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 kiire sayis1 7.8x107/L, trombosit
sayist 188x107/L ve MPV 125 f] idi.
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Periferik yaymasinda PMNL %52,
%48, hafif
hipokromi ve mikrositoz gorildi,

lenfosit eritrositlerde
trombositlerin yeterli sayida oldugu
saptand1; antikoagiilan ile kargilag-
mamig kandan yapilan periferik yay-
mada kiime trombosit goriilmedi. PT
ve aPTT normal sinirlarda idi. Kana-
ma zamam 14 dakikanin tizerinde
saptandi. Kiime trombositlerin goriil-
memesi, bununla beraber trombosit
say1 ve morfolojisinin normal olmasi
nedeniyle yapilan in vitro trombosit
agregasyon ¢aligmalarinda ristosetin
ile trombosit agregasyonu normal
iken ADP ve kollajen ile agregasyon
cevabi alinmad (Sekil 1 ve 2). Hasta-
ya Glanzmann trombastenisi tanisi
kondu ve takibe alindi.

Cate VD0 Hose  ADTE
Hoishas Korttral
1 2

Opt Opt

Rizlocelin Ristocelin
1 2% mafmil 25 malmi

p/min 25 mg
1000 1000

Sekil 1. Ristosetin ile agregasyon

Name
(o] q Date 10/05/2004
Hosp. 8 9 72
Channel 1 2
Instrument Imp Imp
Reagent Coll. ADP

3 UL Sul
Stirrer 1000 1000
Gain | 20/5 20/5
Amplitude | 0 ohm 0 ohm
Slope [ 1

Comments

LY o

Sekil 2. ADP ve kollajen ile agregasyon
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Tartigma

Glanzmann trombastenisi oto-
zomal resesif gegisli nadir goriilen bir
kalitatif trombosit bozuklugudur.
Hastalik, akraba evliliginin sik oldugu
toplumlarda yaygindir (2). Hasta-
mizin da soy ge¢misinde 3. derece
akrabalik mevcuttur. Trombasteni ilk
olarak 1918'de Glanzmann tarafindan
'herediter hemorajik trombasteni'
olarak tanimlanmigtir. Patogenezinde
trombosit membran GP IIb-IIla
anormalligi veya eksikligine bagh
olarak trombosit tikact olusumundaki
defekt rol oynamaktadir. Bu protein-
ler kalsiyum bagimli kompleksler
olugturarak trombosit agregasyonu
icin gerekli olan fibrinojen baglan-
masint saglar. GP IIb ve Illa seviyesi
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normalin %5'inin altinda olan hastalar
agir (Tip 1), %10-20'si olan hastalar
ise orta (Tip II) olarak adlandirilir.
Bununla beraber GP IIb-IIla reseptor
sayis1 ile hemorajik hastaligin siddeti
arasinda bir iligki bulunmamaktadir
(1).

Glanzmann trombastenili hastalar
siklikla purpurik tarzda cilt kana-
malari ile hekime bagvururlar. Minor
travmalar sonrasi kanamanin uzun
siirmesi, burun kanamasi, gingival
kanama ve menarsgtan sonra menoraji
en stk hemorajik semptomlar olarak
karsimiza ¢ikar (2). Toogeh ve
ark.nin Iran'da 382 olgu iizerinde
yaptiklar1 ¢alismada burun kanamasi
%49.7 ile en sik sebep olarak ortaya
gikarken, gingival kanamaya %22.8,
ekimozlara ise %14.1 oraninda rast-
lanmigtir (3). Spontan kanamalar
nadirdir. Literatiirde Kara ve ark.nin
bildirdikleri spontan hemotoraks ile
kendini gosteren bir olgu mevcuttur
(4). Gastrointestinal kanamalar nadir
goriilmekle beraber siddetli seyrede-
bilir. DeRose ve ark., 13 yaginda
Glanzmann trombastenili bir erkek
hastada spontan duodenal hematom
goriildagini  bildirmiglerdir  (5).
kist riiptiiriine  bagh
intraabdominal kanama ¢ok nadir

Ovariyan

goriilen bir komplikasyon olup, liter-
atirde O'Brien ve ark.nin bildirdik-
leri bir hemofili hastasinda hayati
tehdit edici kanamaya yol agan
hemorajik over kisti olgusu bulun-
maktadir (6). Ancak literatiirde daha
once bildirilmig Glanzmann trom-
bastenili olguya rastlanmamaktadir.
Fonksiyonel over kistleri, folikiil
matiirasyonu, korpus luteum olugu-
mu veya involiisyon dénemlerindeki
fonksiyon bozukluguna bagl olarak
meydana gelebilmektedir. Genellikle
her menstriiel siklusta bir folikiil
matiir hale gelip korpus luteum olug-
turmakta, diger folikiiller ise dejene-
rasyona ugramaktadir. Dejenere olan
foliktiller kistik hale doniigiip normal
overlerde bulunabilir. Fonksiyonel
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over kistlerinin bityiikk ¢ogunlugu
miidahale gerektirmeden 4-6 hafta
icinde spontan olarak geriler. Nadi-
ren bu kistler torsiyone olabilmekte
veya hemodinamik instabiliteye yol
agacak diizeyde hemoraji ile kargi-
miza ¢ikmaktadir (7,8). Bu komp-
likasyon fatal seyredebilmekte ve
tedavisinde laparoskopik cerrahi giri-
sim, kan driinleri ile destekleme ve
hormonal tedavi yer almaktadir.
Ozellikle olgumuzun da anam-
nezinde mevcut oldugu gibi 6z gec-
miginde kanama diyatezi veya siiphe-
si mevcut olan hastalarda operasyon
oncesinde "template" yontemi ile
kanama zamani testinin uygulanmasi
ve kanama zamaninin uzamig olarak
tespit edildigi olgularda operasyon
esnasinda olusabilecek muhtemel
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kanamaya yonelik 6nlemlerin alin-
masit uygun olacaktir. Glanzmann
trombastenisi gibi kalitatif trombosit
bozuklugu olan menars dénemindeki
bitiin hastalarda bu komplikasyon
gdz oniinde bulundurulmali, tani ve
tedaviye yonelik girisimler zaman
gecirmeden uygulanmalidir.
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