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Akkiz hemofilide intramuskuler enjeksiyona bagli hematom
Hematoma due to intramuscular injection in acquired hemophilia
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Oz

Akkiz hemofili, faktor 8’e karsl otoantikor gelismesi sonucu olusan oldukga nadir gorilen bir koagulasyon
bozuklugudur. Toplumda goérilme sikhgr 1-4/1.000.000 olup siklkla ileri yaslarda ortaya ¢ikmaktadir.
Hastallk 16 yas altindaki gcocuklarda 0.0045/milyon; 85 yas lzerinde 14.7/milyon/yil sikhidinda goralar.
Genellikle otoimmun, romatizmal veya malign hastaliklar, gebelik ve ilaglar ile iligkili olugur. Hastalarin
yaklasik yarisinda etiyolojik faktor tespit edilemez. Baslica belirtisi kas igine olusan spontan kanamalarin
varh@idir. Burada akkiz hemofili hastasinda gelisen bir hematom olgusu sunulmaktadir.
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Abstract

Acquired hemophilia is a rare coagulopathy that results in autoantibody development against factor 8.
The incidence in the society is 1-4 / 1.000.000 and it frequently occurs at older ages. The disease occurs
in children under 16 years of age with a frequency of 0.0045 / million, and a frequency of 14.7/million/year
over 85 years. It is usually associated with autoimmune, rheumatic or malign diseases, pregnancy and
medications. Approximately half of the patients cannot be identified with the etiologic factor. The main
symptom is the presence of spontaneous hemorrhages in the muscle. Here we present a hematoma in a
patient with acquired hemophilia.
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Giris sunulmaktadir. Hastadan tibbi verilerinin

Akkiz hemofili faktér 8'e karsi otoantikor gelismesi ~ Yayinlanabilecegine iligkin - yazili onam belgesi
sonucu olusan oldukga nadir gorilen bir alind.

koagulasyon bozuklugudur (1). Toplumda gdrilme
sikh@r 1-4/1.000.000 olup sikhkla ileri yaslarda
ortaya cikmaktadir. Hastallk 16 vyas altindaki
cocuklarda 0.0045/milyon; 85 yas Uzerinde
14.7/milyon/yil sikliginda géruliur (2). Genellikle
otoimmun, romatizmal veya malign hastaliklar,
gebelik ve ilaglar ile iligkili olusur. Hastalarin
yaklasik yarisinda etiyolojik faktor tespit edilemez.
Baslica belirtisi kas igine olusan spontan
kanamalarin varhgidir (3). Burada akkiz hemofili
hastasinda gelisen  bir hematom  olgusu

Olgu sunumu

Elli alti yasinda kadin hasta, sad 6n kol 1/3
proksimalde agri, sisme ve hareket kisithhgr ile bir
saghk kurulusunun acil servisine bagvurdugunda
sag kalcaya intramuskuler olarak diklofenak
uygulanip eve gonderiliyor. Hasta evinde bir glin
sonra agrisi olan 6n kol bdlgesinde ¢lrik ortaya
¢clkmasi ve Kkalgasinda da enjeksiyon vyapilan
alanda sertlik, siddetli agr ve morluk gelismesi
Uzerine klinigimize basvurdu.
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Yapilan muayenede hastanin sag 6n kol i¢ ylizde 8
cm genisliginde uzun ekseni hemen tim 6n kolu
kaplayacak blyUklikte ekimoz saptandi. Bu bdlge
palpasyon ile agrili idi. Ayrica hastanin enjeksiyon
yapilan sag kalgcasinda 15 cm ¢apinda yaygin
ekimoz goruldu ve sertlik palpe edildi ($ekil-1).
Diger sistem muayeneleri olagan idi.

Laboratuar bulgularinda Hb 11.1 gr/dl, Htc %35,
I6kosit 3420/mm?, nétrofil 2110/mm?®, trombosit
170.000/mm?®, protrombin zamani 12.3 sn (INR
0.97) (kontrol 1.4 sn, 0.97), aPTT 47 sn (kontrol 28
sn), miksing testi 39 sn  (kontrol 26) olarak
bulundu. VWF antijeni %99 (kontrol %96), faktor 8
dizeyi belirgin olarak azalmisti ( 1.2; normal deger:
50-150), faktér 9 ve 11 dizeyi normal idi. Faktor 8
inhibitér diizeyi 17.30 Bethesda Unitesi idi. inhibitér
test sonuglari ¢cikana dek hastaya 10/10 kg olacak
sekilde taze donmus plazma (TDP) verildi. Bu
tedaviye iki gin devam edildi. TDP replasmani
seyrinde hastada nefes darligi olustu. Fizik
muayenede vendz dolgunluk, kalpte S3 ve bilateral
akciger bazallerinde inspiratuar raller mevcuttu.
Kalp yetmezligi olarak degerlendirildi. TDP kesildi.
Furosemid periferik venéz basinca gére ayarlandi
ve karvedilol 6.25 2x1/2 (beta bloker) ve
prednizolon 1 mg/kg, endoksan 1 mg/kg ve aktive
protrombin kompleks konsantresi baslandi. Doz
glnde iki kez 25 U/kg idi. aPTT tedavinin dérdiinci
gund 35 ve yedinci gind 32 sn (normal dizey: 24-
32 sn) oldu. Aktive protrombin kompleks
konsantresi veriliginin G¢lnct gund kol ve kalca
agrisi azaldi. Tedavinin altinci gint hastanin
belirgin bir agrisi mevcut degildi ve hasta sekizinci
glinde taburcu edildi.

Tartisma

Akkiz hemofilide G¢ 6nemli o6zellik bulunur: 1-
kalitimsal 6zellik yoktur; 2- kadin ile erkek cinsiyet
esit oranda etkilenir; 3- konjenital hemofilide
oldugu gibi hemartroz 6n planda degildir. Hastalik
ileri yas gurubunda gdzlenir. Hastalar baslica
yumusak doku kanamalari ile hekime basvurur (4).
Akkiz hemofilide kas ici ve intraserebral kanamalar
konjenital hemofiliye gére daha sik gdzlenir. Bir
diger 6nemli 6zellik ise inhibitér gelisen konjenital
hemofilide yasam suresi ¢cok belirgin
etkilenmemigken, akkiz hemofilide yasam suresi
kisalmigtir. Yapilan ug¢ galismada akkiz hemofilili
hastalarda mortalite orani  %8-22 oraninda
saptanmistir (5).
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Akkiz hemofili olgularinin  %50’sinde etiyoloji
saptanamamistir. Hastalarin geri kalaninda ise bag
dokusu hastaliklari (romatoid artrit ve Sjogren
Sendromu), solid timédrler ve lenfoproliferatif
hastaliklar, deri hastaliklari (pemfigus ve epidermis
billoza gibi), ilaglar (interferon ve penisilin),
enfeksiyonlar, cerrahi ve graft versus host hastalig
rapor edilmistir. Tani aPTT de uzama yaninda
faktor 8’e kars! inhibitdr varhginin goésterilmesi ile
konulmaktadir. Akkiz hemofili hastalarinda eger
etiyoloji saptanir ise tedavi ona yoneliktir ancak
etiyoloji tespit edilemeyen olgularda inhibitor
varhdini yok etmek igin muimkin oldugunca
inhibitér varligina karsi tedavi uygulanmalidir (6,7).

Akkiz hemofilili hastalarda laboratuvar sonuglari
elde edilinceye kadar yaklasimda 1-deamino-8-D-

arginin  vazopressin (DDAVP) velveya TDP
kullanilabilir. DDAVP’nin en blyuk
komplikasyonlarindan  bir  tanesi  hipertansif

ataklarin varhgidir. TDP kullaniminda ise bizim
olgumuzda oldugu gibi bilhassa kilolu hastalarda
yuksek oranda sivi yuklenmesine bagh Kkalp
yetmezligi gibi komplikasyonlar gelisebilmektedir.
Hastalarda inhibitér varlidi nedeniyle faktér 8
tedavisi tek basina etkisizdir. Eger faktor 8 tedavisi
verilecekse inhibitér varligini ortadan kaldiran
immun absorbsiyon veya immunmodulatér ilaglar
ile beraber verilmelidir. Biz olgumuzda faktér ve
inhibitdér sonuglarinin hemen sonrasinda aktive
protrombin kompleks konsantresi vermeyi tercih
ettik. Burada da ekonomik sebepler nedeniyle
tedaviye disik doz (25 U/kg) ile baslandi. Sonug
elde edilmesi Uzerine bu dozda devam edildi.
Hastaya inhibitor varligini ortadan kaldirmak igin
prednizolon 1 mg/kg ve siklofosfamid 1 mg/kg
baslandi. Steroid dozu doérdincli haftadan sonra
azaltilmaya baslandi. Tedavinin doérdinci ayinda
prednizolon ve siklofosfamid kesildi. Tedavi
basladiktan sonra 6 ay gecen hastada aPTT
sonuglari normal idi.

Agri nedeni ile hastaneye basvuran olgularda
mutlaka agrili bélge gbézden gegiriimeli ve palpe
edilmelidir. Boylelikle hastalarda olasi bir kas igci
hematom saptanabilir. Agn etiyolojisi hakkinda fikir
sahibi olunmadan higbir hastaya bilhassa
intramuskuler enjeksiyon yapilmamalidir. Bizim
olgumuzda da agr etiyolojisi saptanmadan yapilan
intramuskuler enjeksiyon hastanin sad kolunda
mevcut olan hematomdan daha fazla olarak kalga
bdlgesinde hematom gelismesine ve agriya neden
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olmustur. Daha sonra 6n kolda oldugu gibi kalga
bdlgesinde de hematom ile iliskili yaygin ekimoz
gelismistir  (Sekil-1). Kas agrisi nedeni ile
hastaneye basvuran hastalarda agri yapabilecek
baska nedenler yaninda hemorajik diyatez iliskili
hematomlar da hatirlanmali ve hasta bu ydnden
sorgulanmalidir. Tanida aPTT’nin uzun olmasi ve
miksing testinin pozitif olmasi hasta basinda
yapilabilecek kolay testler olmasi nedeniyle gok
Onemlidir.

Sonug olarak; akkiz hemofili kendini ileri yaslarda
ani olusan ekimoz ve/veya doku igine kanamalar
ile gOsterebilen nadir bir hastaliktir. Ani ortaya
¢ikan, kendini sislik ile gbsteren ve o6zellikle
alinacak kisa bir anamnezle travma Oykusu
olmadan olusan ekimoz ve kas agrilar varliginda
akkiz hemofili de dusundlmelidir.

Sekil-1. Sag 6n kolda ekimoz (1), sol kalga bolgesinde
kas igine kanama (2) ve tedavi sonrasi sag 6n
kol ve sol kalgada ekimozda azalma (3 ve 4).
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