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VON WILLEBRAND HASTALIGI’NDA ORAL CERRAHI YAKLASIM: OLGU SUNUMU

ORAL SURGICAL APPROACH IN VON WILLEBRAND DISEASE: CASE REPORT
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OZET
Von Willebrand Hastaligi (VWH), von Willebrand faktér (vWF)

olarak bilinen plazma proteinin yetersiz ya da anormal sekilde
bulunmasu ile karakterize herediter koagiilasyon bozuklugudur. VWH
olan hastalar, genellikle uzamis kanama zamani ve Faktor VIII
koagiilasyon aktivitesinin diigiik plazma degerleri ile karakterize ikili
bir hemostatik defekte sahiptirler. Bu olgu raporunda, klinigimize
VWH tamist ile basvuran 39 yasindaki bayan hastanin, kriyospitat

replasman tedavisi ile ¢oklu dis ¢ekimleri gerceklestirilip, alternatif

tedavi protokolleri tartisilmistr.

Anahtar kelimeler: Von Willebrand Hastaligi, dis ¢ekimi

SUMMARY

Von Willebrand Disease (VWD) is a hereditary coagulation disorder
characterized by a deficient or abnormal plasma protein known as
the von Willebrand factor (vWF). Patients with VWD usually
manifest a dual hemostatic defect characterized by a prolonged
bleeding time and low plasma levels of Factor VIII coagulant
activity. In the present case, management of 39 years old female

patient with VWD in whom cryoprecipitate transfusion was applied

for multiple tooth extractions was reported and alternative treatment

protocols were discussed.
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GIRIS
Von Willebrand Hastaligt (VWH), bir plazma
proteini olan von Willebrand faktér’iin (VWF)
niceliksel veya niteliksel sonucunda
gelisen, kalitimsal koagiilasyon bozuklugudur. ilk kez
1926’da Eric von Willebrand tarafindan tanimlanmis
olup, otozomal dominant kalitim gdsterir.' Hastalik
psddohemofili, vaskiiler hemofili ve vaskiiler purpura

olarak da isimlendirilmistir.>

anomalisi

VWF, adeziv bir protein olup hemostazda ii¢
onemli rolii mevcuttur. Vaskiiler yaralanmanin oldugu
alanlardaki subendotelyal kollajen =~ matrikse
trombositlerin ~ yapismasin1  saglar;  trombosit
agregasyonuna aracilik ederek trombosit tikacinin
olusmasina olanak saglar ve son olarak faktor VIII’in
tasiyict proteini olarak, dolasimdaki factor VIII'i
proteolitik yikima karsi koruyucu gorev iistlenir.'
vWF normal trombosit fonksiyonlari icin gerekli
oldugundan, hastalik trombosit fonksiyon anomalisi
ozelligi gostermektedir.* Trombosit sayist normal
olup, kanama zamani uzamistir.’

VWH’nin giiniimiize kadar pek c¢ok farkli
smiflandirmast yapilmistir. Uluslararast Tromboz ve
Hemostaz  Dernegi, hastaligi 6 farkli tipte
smiflandirmigtir. Tip 1 VWH vakalarmm  %80’ini

olusturan, en sik goriillen formudur. Bu tip, vWF
molekiiliinin ~ kismi  niteliksel  yetersizligi ile
karakteristiktir. Tip 2 VWH’nda hastalarda vWF
molekiillerinde niceliksel defekt mevcut olup; Tip 2A,
Tip 2B, Tip 2M ve Tip 2N olarak 4 alt grubu
mevcuttur. Tip 3 VWH ise vWF’liniin total eksikligi
ile karakterizedir."

VWH’nin klinik seyri ¢ok cesitlilik
gostermektedir. Klasik ciddi formuna sahip hastalarda
genellikle hayat boyu siiren spontan kanamalar ve
ozellikle epistaksis gibi miik6z membranlarda kanama
donemleri gozlenmektedir.’ VWH olan kadinlarda
menoraji sik goriiliir ve bazen ciddi kan kaybini
onlemek amaciyla hormonal manipulasyon
gerektirmektedir. Orta dereceli hastalarda, kanama
egilimi artmis veya dis c¢ekimlerinden sonra asiri
kanama hikayesi olabilir.*

Bu olgu sunumunda, VWH tanis1 ile klinigimize
basvuran hastaya uygulanan dental cerrahi girisimler

anlatilarak, alternatif ~ tedavi protokollerinin
tartisilmas1 amaglanmuistir.
OLGU SUNUMU

Otuzdokuz yasinda bayan hasta sag maksiller ve
mandibular bolgede agr sikayeti ile klinigimize
bagvurdu. Hastanin alinan anamnezinde Tip 2A VWH

* Yeditepe Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi, Agiz-Dis-Cene Hastaliklar1 ve Cerrahisi Anabilim Dali
Bu olgu sunumu 14.Uluslararas1 Tiirk Oral ve Maksillofasiyal Cerrahi Demegi Kongresi’nde poster olarak sunulmustur (31 Mayis-3 Haziran 2007).
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oldugu, baska herhangi bir sistemik hastalig
bulunmadig 6grenildi. Radyolojik incelemede (Resim 1),
sag mandibular birinci molar dise ait kok ve sag maksiller
iiglincli molar disinde periodontal problem oldugu tespit
edilerek ilgili dislerin ¢ekimlerine karar verildi.

Resim 1: Hastanin preoperatif radyolojik goriintiisii

Cekimler Oncesinde hastanin hematologu ile yapilan
konsiiltasyon sonucunda hastaya iglemden 1 saat 6nce 6
iinite kriyosipitat replasmam uygulanmasina karar verildi.
Hastanin uygulama 6ncesinde 95 mg/dL olarak oSlgiilen
fibrinojen diizeyi uygulama sonrasinda 45 mg/dL
yiikseltilerek 130 mg/dL degerine getirildi. Hastamn
koagiilasyon test sonuglari; PT 12,9 saniye, INR 0,98,
aPTT 43,1 saniye, kanama zamani 5,10 dakika olarak
tespit edildi. Cekimler lokal anestezi altinda (Ultracaine®
DS Ampiil Aventis Pharma San. ve Ltd. Sti., Istanbul,
Tiirkiye) gergeklestirildi. Cekimler sonrasinda soketlerin
icine okside seliloz (Gelitacel® Gelita Medical

Amsterdam, Hollanda) uyguland: (Resim 2, Resim 3).

s

Resim 2: Sag mandibular birinci molar dise ait kékiin ¢ekiminden
hemen sonra okside seliiloz (Gelitacel®) uygulamast
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Resim 3: Maksiller sag iiciincii molar disin ¢ekiminden hemen sonra
okside seliiloz (Gelitacel®) uygulamasi

Postoperatif kanama ihtimaline karst hasta 3 saat gézlem
altinda tutuldu. Postoperatif 1., 3. ve 7. giinlerde hastanin
kontrolleri yapildi ve 7. giin itibariyle ¢ekim yerlerinin
tamamen iyilestigi gozlendi (Resim 4, Resim 5). Bu siire
icerisinde kanama komplikasyonuna rastlanmadi.

Resim 4: Sag mandibular birinci molar dise ait kokiin ¢ekiminden 7
giin sonra yara iyilesmesi

Resim 5: Maksiller sag iigiincii molar disin ¢ekiminden 7 giin sonra
yara iyilesmesi



TARTISMA

VWH, diinya popiilasyonunda her iki cinsi de %]l
oraninda etkiledigi tahmin edilen en yaygm herediter kan
hastaligidir.”’ Hastalarin gogunda 6zel bir miidehale
gerektirecek spontan kanamalar pek fazla meydana
gelmez ancak travma, dental tedavi ve cerrahi iglemler
sonrasinda tiim hastalar kanama riski ile karst karsiya
kalmaktadir. Oral veya maksillofasiyal cerrahi planlanan
hastalarda olusabilecek kanamay1 en alt seviyede tutmak
amactyla hemostatik problemin dogru teshis edilmesi ve
uygun tedaviyle diizeltilmeye ¢alisilmasi gereklidir.'

Tedavi yaklagimi hastaligin alt gruplarina gore
belirlenmektedir. Tip 1 hastalarinin bir¢cogu ile bazi Tip
2A ve Tip 2M hastalar1 vazopressin’in bir sentetik
anologu olan dezmopressin asetat (DDAVP)’a iyi
cevap verir. DDAVP ile yeterli sonu¢ alinamayan
hastalar ve Tip 2B ve Tip 3 VWH hastalan i¢in, vVWF
yerine koyma tedavisi (VWF/FVIII konsantrasyonlari,
kriyosipitat) uygulanmaktadir 5

Franchini ve ark.’, 1993-2003 yillari arasinda 3 ayri
hemofili merkezine ¢esitli dental sikayetlerle bagvurmus
ve dis ¢ekimlerine karar verilmis toplam 32 Von
Willebrand hastasinda (24 Tip 1, 7 Tip 2, 1 Tip 3)
uyguladiklar1 tedavi yontemlerini bildirmislerdir. Tip 1 ve
Tip 2A hastalarma islemden 1 saat Once subkiitan
DDAVP, Tip 2B ve Tip 3 hastalarina ise islemden 1 saat
once orta saflikta FVIII/VWF konsantrasyonu (Haemate-
P) uygulamuglardir. Cekimler sonrasinda yalmzca 3 Tip 1
Von Willebrand hastasinda kanama komplikasyonu
gelistigini, DDAVP ve traneksamik asit takviyesi ile
kanamay1 kontrol altma aldiklarmi bildirmislerdir.

Morimoto ve ark.'’, 8 Tip 2A Von Willebrand
hastasinda dis cekimleri gergeklestirmisler; 4 Tip 2A
hastasma 3 kez 035-04 pg kg' DDAVP, DDAVP
uygulamasina iyi cevap alinmayan diger 4 hastaya da 2 kez
54-88 U kg FVIIAVWF konsantrasyonu uygulamuslardir.
Cekimler sonrasinda hemostazin saglandigim bildirmislerdir.

Piot ve ark."" 14 Tip 2 Von Willebrand hastasinda,
toplam 14 normal ve cerrahi ¢ekimi koagiilasyon faktor
konsantrasyonlar1 uygulayarak gerceklestirmisler ve
neticede hicbir olguda kanama komplikasyonu
olusmadigini bildirmislerdir.

Tip 2A VWH olan olgu raporumuzda, hastamizin daha
once yapilan dis ¢ekimlerinde DDAVP’ye iyi cevap
vermedigi ve  iglemler  sonrasinda  hemostazin
saglanmasmda giiclik yasandigi 6grenildi. Hematoloji ile
yapilan konsiiltasyon sonrasinda bu durum g6z Oniinde
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bulundurularak, dis ¢ekimleri dncesinde 6 {inite kriyosipitat
(taze dondurulmus plazma) uygulanmasma karar verildi.
Dis cekimleri gerceklestirilerek hasta takibe alindi ve
herhangi bir kanama komplikasyonuna rastlanmadi.

Sonug olarak, Von Willebrand hastalarinda dental
tedavi yaklagimi; yapilmasi planlanan tedavi sekline ve
hematoloji ile yapilacak konsiiltasyon sonucuna gore
belirlenmelidir. Kriyosipitat uygulamasi, viriis ihtiva
etme olasiligi bulundurmasi ve yiiksek maliyeti
sebebiyle eskiden oldugu kadar tercih edilmemesine
karsin, yiiksek oranda VvWF icermesi nedeniyle
gliniimiizde kullanim alan1 bulmaktadir.
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