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Hemofilide tekrarlayan invajinasyon: Olgu sunumu
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Ozet

Hemotfili olgularinda invajinasyon nadir bir durumdur ve
genellikle intramural hematoma bagl olarak gelisir. Fakat
intramural hematom siirekli invajinasyonla sonuglanmaz
ancak benzer semptomlar olustururlar. Ayirici tani tedavi
yaklasimi agisinda 6nemlidir. Ingilizce literatiirde sadece
yedi olgu bildirilmigtir. Bu ¢alismada ti¢ kez travma son-
ras1 olusan intramural hematoma bagli invajinasyon
gelisen ve bu nedenle ii¢ kez ameliyat edilen bir hemotili
A olgusu sunuldu.

Anahtar kelimeler: Hemofili, travma, intramural
hematom, tekrarlayan invajinasyon

Summary
Recurrent intussusception in hemophilia: Case report

Intussusception in hemophilia is a rare condition and usu-
ally occurs due to intramural hematoma. Intramural
hematoma does not always result in intussusception but
both constitute similar symptoms. Ditferential diagnosis
is important for treatment. Seven cases have been previ-
ously reported in the English literature. In this study, a
hemophilia A case that developed an intramural
hematoma leading to intussusseption following three trau-
ma episodes and requiring surgery is presented.
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recurrent intussusception

Giris

Hemofili olgularinda invajinasyon nadir bir durum-
dur 35, Ingilizce literatiirde sadece yedi olgu bildi-
rilmistir. Invajinasyon genellikle intramural hema-
tom sonucu gelisir ve benzer semptomlar olusturur.
Ayirict tani, tedavi yaklagimi agisinda nemlidir (5-
8). Ug kez kiint karin travmasi sonrasi olusan intra-
mural hematoma bagli invajinasyon gelisen ve bu
nedenle ii¢ kez ameliyat edilen bir hemofili A olgu-
su sunuldu. Ingilizce literatiirde, tekrarlayan invaji-
nasyon gelisen benzer hemofili olgusuna rastlama-
dik.

Olgu Sunumu

Karin agrisi ve kusma sikayetleri olan hemofili A
olgusu 11 yasindaki erkek ¢cocugu acil poliklinikte
goriildii. Karin agrisi olgunun 12 saat énce futbol
oynarken arkadasiyla carpisip yere diismesinden
sonra baglamisti ve siirekliydi.

Olgu invajinasyon nedeniyle daha dnce iki kez ame-
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liyat edilmisti. Ilk ameliyatin1 5 y1l énce, ikinci
ameliyatin1 10 ay énce olmustu. Gelis sikayetleri
kiint karin travmasindan sonra baslayan karin ag-
r1s1, rektal kanama ve kusmaydi. ik seferinde intra-
mural hematom diisiiniiliip olgu baslangi¢ta konser-
vatif olarak takip edildiginden, ikinci seferinde ise
olgu ii¢ giin sonra miiracaat ettiginden dolay1 ge¢
ameliyata alinmisti. Olgunun intramural hematom
sonucu gelisen ileo-ileal invajinasyonlari vardi. In-
vajine barsak segmentleri nekroz olmustu. Nekrotik
barsak segmentleri ¢ikartilarak u¢ uca anastomoz
yapilmuigti.

Son basvuruda; nabiz: 120/dk, kan basinci: 110/80
mmHg, ates: 37.1 C bulundu. Fizik muayenede ka-
rinda yaygin hassasiyet vardi. Gobegin sol dis tara-
findan karnin sol alt kismina uzanan yaklasik 7x4
cm ¢apinda kitle ele geliyordu. Laboratuar bulgulari
soyleydi; hemoglobin: 10.9 gr/dL, beyaz kiire:
12.000 mm3, trombosit: 449.000, FVIII diizeyi: %
12.5, protrombin zamani: 11.3 saniye, parsiyel
tromboplastin zamani: 65.7 saniyeydi. Ultrasonog-
rafide karnin sol alt kisminda yaklasik 71x31 mm
capinda kitle goriildii. Ayirici tanida intramural he-
matom ve invajinasyon diisiiniildii, fakat aymrim ya-
pilamadi. Intravenéz sivi tedavisi, faktor VIII rep-
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lasmani (50 iinite/kg) ve antibiyotik tedavisi baglan-
di. Mideye nazogastrik sonda yerlestirildi. Takip
eden donemde hastanin genel durumu ve fizik mu-
ayene bulgulari diizelmedi. Nabiz ve beyaz kiire
sayisi artt1. Invajinasyon diisiiniildii ve olgu ameli-
yata alindi. Intramural hematom sonucu iki jejenum
segmentinde invajinasyon gelismisti. Rediiksiyon
rahat bir sekilde yapildi. Karin iginde ve barsaklarin
yiizeyinde yapisiklik yoktu. Invajinasyonun tekrar-
lamamasi icin invajine olmus segmentler yan yana
kivrimlar olugturacak sekilde subseroz olarak tek
tek ipek siitiirlerle birbirlerine tespit edildiler. Sii-
tiirler jejenumun yan tarafina vasa rektaya paralel
olacak sekilde tek tek yerlestirildi >4). Ameliyattan
sonra 5 giin boyunca 12 saatte bir 25 iinite/kg F VIII
ve her giin 10 cc/kg taze donmugs plazma verildi.
Her giin FVIII diizeyine bakildi. Nazogastrik sonda
postoperatif liciincii giin ¢ekildi. Agizdan beslen-
meye besinci giin baglandi. Dort yillik takip periyo-
dunda herhangi bir problem olmadi.

Tartisma

Hemofili yaklasik 10 bin erkek cocuk dogumunda
bir goriilen nadir bir hastaliktir (©), Karin travmasi
hemofililerde intramural hematoma neden olabilir.
Hemofilili hastalarda invajinasyon klasik olarak int-
ramural hematoma bagh olarak olusur -7, Intra-
mural hematom siirekli invajinasyonla sonuglanma-
yabilir. Benzer semptomlar ve fizik muayene bulgu-
lar1 olusturduklart icin ayirici tanilari, tedavi yakla-
stm1 acisinda 6nemlidir 5-8), Eger ayiric1 tam yapi-
lamiyorsa olgular FVIII, taze donmug plazma, an-
tibiyotik tedavisi baslanarak bir siire konservatif
olarak takip edilebilirler. Bu sirada aralikli olarak fi-
zik muayene, ultrasonografiyle muayene yapilir ve
ayakta direkt karin grafisi tekrarlanir. Eger karin
bulgular1 diizeliyor, ultrasonografide kitle boyutu
artmiyorsa, direkt filmde intestinal obstriiksiyon
bulgular1 azaliyorsa konservatif tedaviye devam
edilmesi gerektigini diistinmekteyiz. Aksi durumda
invajinasyon diisiiniilmeli ve olgu, FVIII diizeyi dii-
zeltildikten sonra acil olarak ameliyata alinmalidir
1.9

Invajinasyon cerrahi olarak diizeltildikten sonra tek-
rarlama orani diisiiktiir. Ciinkii barsak yiizeyinde ve
karin duvarinda olusan yapisikliklar invajinasyonun
tekrar olugmasini biiyiik oranda 6nlemektedir. Bu
olgumuza daha once iki kez laparatomi yapilmasina
karsin barsaklarinda herhangi bir yapisiklik yoktu.
Hemofili nedeniyle bir ¢ok kez kan, FVIII, taze
donmus plazma transfiizyonlarinin yapilmasi ve
almis oldugu steroid tedavisinin immiin sistemini
baskilayarak, yapisikliklarin olugsmasini engelledi-
gini diistinmekteyiz.

Tekrarlayan invajinasyonu engellemek icin ince
barsagin degisik yerlerinde seroza defekti olusturul-
mast veya barsak segmentlerinin yan yana tek tek
ipek siitiirlerle tespit edilmesi gerekmektedir.
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