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КРАТАК САДРЖАЈ
Увод Бер нар–Су ли је ов (Ber nard–So u li er) син дром (БСС) је ре дак на след ни по ре ме ћај тром бо ци та 
ко ји се од ли ку је по ре ме ће ном функ ци јом тром бо ци та, тром бо ци то пе ни јом с ме га тром бо ци ти ма, 
про ду же ним вре ме ном кр ва ре ња и че стим кр ва ре њи ма са зна чај ним мор би ди те том. По да ци о то ку 
труд но ће и ги не ко ло шким ин тер вен ци ја ма у БСС су рет ки и не по сто је оп ште те ра пиј ске пре по ру ке.
При ка зи бо ле сни ка У ра ду су при ка за не две бо ле сни це са БСС. Пр ва бо ле сни ца, ста ра 29 го ди на, 
ја ви ла се на пре глед у осмој не де љи труд но ће. Ди јаг но за БСС по ста вље на је на осно ву про ду же ног 
вре ме на кр ва ре ња, тром бо ци то пе ни је са ме га тром бо ци ти ма и из о стан ка агре га ци је тром бо ци та 
на ри сто це тин. По ро ђај је оба вљен у 38. не де љи труд но ће цар ским ре зом. За ин тер вен ци ју, ко ја 
је про те кла без ком пли ка ци ја, бо ле сни ца је при пре мље на тран сфу зи јом пу ли ра них тром бо ци та 
и ан ти фи бри но ли ти ком. По сто пе ра ци о ни пе ри од је био ком пли ко ван тро не дељ ним ва ги нал ним 
кр ва ре њем ре зи стент ним на тран сфу зи је тром бо ци та, ан ти фи бри но ли ти ке и уте ро то ни ке. Број 
тром бо ци та но во ро ђен че та био је нор ма лан. Дру га бо ле сни ца, ста ра 28 го ди на, при мље на је у 
бол ни цу ра ди опе ра ци је ту мо ра јај ни ка. При пре ма за ин тер вен ци ју је из вр ше на при ме ном тран­
сфу зи је пу ли ра них тром бо ци та и ан ти фи бри но ли ти ка. Опе ра ци ја је про те кла без ком пли ка ци ја. 
Дру гог да на од опе ра ци је до шло је до обил ног кр ва ре ња, ко је ни је пре ста ло ни на кон тран сфу­
зи је тром бо ци та. Кр ва ре ње је за у ста вље но при ме ном ре ком би нант ног ак ти ви ра ног фак то ра VII. 
Два на ест са ти ка сни је, то ком хи пер тен зив не кри зе, ја вио се епи леп тич ни на пад ти па гранд мал 
узро ко ван су ба рах но и дал ним кр ва ре њем. Ле че ње је на ста вље но тран сфу зи ја ма тром бо ци та и 
ан ти е де ма то зном и ан ти хи пер тен зив ном те ра пи јом. Па то хи сто ло шки пре глед тки ва јај ни ка от крио 
је хе мо ра гич не ова ри јал не ци сте.
За кљу чак Ги не ко ло шко­аку шер ске ин тер вен ци је код же на са БСС мо гу би ти ком пли ко ва не кр­
ва ре њи ма ко ја угро жа ва ју жи вот и сто га зах те ва ју мул ти ди сци пли нар ни при ступ уз од го ва ра ју ћу 
при пре му. Због вр ло ма ло по да та ка о ово ме у ли те ра ту ри, сва кој бо ле сни ци тре ба при сту пи ти 
по на о соб.
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УВОД

Бер нар–Су ли је ов (Ber nard–So u li er) син дром 
(БСС) је рет ко ауто зом но ре це сив но на­
след но обо ље ње с ин ци ден ци јом ма њом од 
1:1.000.000 [1, 2]. Бо лест је по сле ди ца ква­
ли та тив ног или кван ти та тив ног по ре ме ћа ја 
гли ко про те ин ског (Gp) ком плек са Ib-IX-V 
на ће лиј ској мем бра ни тром бо ци та. На ве де­
ни ком плекс се са сто ји од че ти ри тран смем­
бран ске по ли пеп тид не су бје ди ни це – Gp 
Ibα, Gp Ibβ, Gp IX и Gp V, ко је су ко ди ра не 
раз ли чи тим ге ни ма. Ком плекс Gp Ib-IX-V 
игра ва жне уло ге у функ ци ји тром бо ци та. 
Ве зи ва њем за Фон Ви ле бран дов (von Wil-
le brand) фак тор (vWF) омо гу ћа ва ад хе зи ју 
тром бо ци та за зид крв ног су да на ме сту 
по вре де. Та ко ђе, ме ња спо соб ност тром би­
на у ма лим кон цен тра ци ја ма да ак ти ви ра 
тром бо цит [1, 2]. До сад је опи са но ви ше од 
30 му та ци ја ко је узро ку ју БСС [1].

Кли нич ком сли ком БСС до ми ни ра ју че­
сте по ја ве кр ва ре ња раз ли чи тог ин тен зи те­
та. Нај че шће су у пи та њу бла га кр ва ре ња 
ти па епи стак се, гин ги вал них и ку та них кр­

ва ре ња, али су мо гу ћа и кр ва ре ња ко ја угро­
жа ва ју жи вот осо бе, по сле по вре да или хи­
рур шких ин тер вен ци ја. Иако му шкар ци и 
же не под јед на ко че сто обо ле ва ју, кли нич ка 
сли ка код же на је те жа услед по ја ве ме но ме­
тро ра ги ја и пост пар тал них кр ва ре ња [1, 2].

Основ на ла бо ра то риј ска од ли ка БСС је 
тром бо ци то пе ни ја с ве ли ким тром бо ци ти­
ма у раз ма зу кр ви (ме га тром бо ци ти). Број 
тром бо ци та је у оп се гу од <30×109/l до нор­
мал ног [1, 2]. Вре ме кр ва ре ња је про ду же­
но ви ше не го што би се мо гло оче ки ва ти с 
об зи ром на сте пен тром бо ци то пе ни је. Из о­
ста је агре га ци ја тром бо ци та на ри сто це тин. 
За раз ли ку од Фон Ви ле бран до ве бо ле сти, у 
ко јој се агре га ци ја на ри сто це тин ко ри гу је 
до да ва њем пла зме здра вог да ва о ца, тај ефе­
кат из о ста је у БСС [1, 2]. Иму но фе но ти пи­
за ци ја тром бо ци та на GpIb-IX-V је сте брз 
на чин по ста вља ња ди јаг но зе бо ле сти [1, 2].

По што је бо лест из у зет но рет ка, пре по­
ру ке за при пре му и из во ђе ње ги не ко ло шких 
и аку шер ских ин тер вен ци ја су за сно ва не на 
по је ди нач ним са оп ште њи ма. У ово ме ра ду 
би ће при ка за не две бо ле сни це са БСС ко је 
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су под врг ну те ги не ко ло шко­аку шер ским за хва ти ма. 
Ни у јед ном при ка за ном слу ча ју у по ро ди ца ма ни је 
би ло ди јаг но сти ко ва них чла но ва са БСС.

ПРИКАЗ ПРВЕ БОЛЕСНИЦЕ

Тром бо ци то пе ни ја бла гог сте пе на је уоче на у уз ра сту 
од две го ди не при ре дов ном кон трол ном пре гле ду. Без 
до пун ских ис пи ти ва ња по ста вље на је ди јаг но за иму но­
ло шке тром бо ци то пе ни је (ИТП). У не ко ли ко на вра та 
бо ле сни ца је ле че на кор ти ко сте ро и ди ма, али зна чај ног 
те ра пиј ског ефек та ни је би ло. То ком адо ле сцен ци је ја­
ви ле су се ме но ме тро ра ги је. У 26. го ди ни, због ане ми је 
и тром бо ци то пе ни је, пр ви пут је упу ће на на бол нич ко 
ле че ње у Кли ни ку за хе ма то ло ги ју Кли нич ког цен тра 
Ср би је. Ини ци јал на крв на сли ка по ка за ла је ми кро­
цит ну ане ми ју (хе мо гло бин – Hb 70 g/l, MCV 60, ре­
ти ку ло ци ти 11%) и тром бо ци то пе ни ју бла гог сте пе на 
(50×109/l) уз по ја ву џи нов ских тром бо ци та (2­6 µm). 
Вре ме кр ва ре ња пре ма Дју ку (Du ke) би ло је нео бич но 
про ду же но у од но су на сте пен тром бо ци то пе ни је (ду­
же од 20 ми ну та), те је пред у зе то де таљ но ис пи ти ва ње 
хе мо ста зе. Сви те сто ви ко а гу ла ци је – фи бри но ген 3,3 
g/l, про тром бин ско вре ме (PT) 75%, ак ти ви ра но пар­
ци јал но тром бо пла стин ско вре ме (aPTT) 29,3 s, vWF 
82%, FVI II 82%, FII 91%, FV 78% и FVII 75% – би ли су 
нор мал ни. С дру ге стра не, ад хе зи ја тром бо ци та (тест 
ста кле ним пер ла ма) би ла је сни же на на 13% (нор мал не 
вред но сти 60–100%), док је агре га ци ја тром бо ци та на 
ри сто це тин из о ста ла. На ве де ни агре га ци о ни по ре ме ћај 
ни је се ко ри го вао при до да ва њу пла зме здра вог да ва­
о ца. Агре га ци ја тром бо ци та на адре на лин, ко ла ген и 
аде но зин ди фос фат би ла је нор мал на. Ис пи ти ва ње ве ка 
тром бо ци та по ка за ло је нор ма лан жи вот ни век тром­
бо ци та, уз ме шо ви ту се кве стра ци ју у је три и сле зи ни 
уз сма ње ну про из вод њу (30% оп ти мал не). На осно ву 
на ве де них ре зул та та по ста вље на је ди јаг но за БСС.

Две го ди не ка сни је бо ле сни ца се ја вља на кон трол­
ни пре глед у 8. не де љи труд но ће. То ком труд но ће број 
тром бо ци та је био у оп се гу 5–34×109/l. Зна ко ва хе мо­

ра гиј ског син дро ма ни је би ло, те ни је при ме њи ва на 
хе ма то ло шка те ра пи ја. У 38. не де љи труд но ће од лу­
че но је да се бо ле сни ца по ро ди елек тив ним цар ским 
ре зом. На дан ин тер вен ци је број тром бо ци та је био 
4×109/l, ни во хе мо гло би на 83 g/l, док је вре ме кр ва ре­
ња би ло ду же од 20 ми ну та. Бо ле сни ца је не по сред но 
пред ин тер вен ци ју при пре мље на тран сфу зи јом че ти­
ри пу ла тром бо ци та и јед ном до зом де пла зма ти са них 
ери тро ци та (Сли ка 1). На ве де ном суп сти ту ци јом број 
тром бо ци та је по ве ћан на 65×109/l, а вре ме кр ва ре ње 
је скра ће но на пет ми ну та. Цар ски рез је из вр шен без 
ком пли ка ци ја и ро ђе на је де вој чи ца Ап гар ско ра 8.

У пр вим са ти ма по сле по ро ђа ја ја ви ло се ва ги нал но 
кр ва ре ње. На ред не три не де ље, упр кос сва ко днев ној 
при ме ни тран сфу зи ја тром бо ци та, уте ро то ни ка и ан­
ти фи бри но ли ти ка (ци кло ка прон i.v. 4×500 mg днев но), 
број тром бо ци та је био ма њи од 50×109/l, а кр ва ре ње се 
одр жа ва ло (Сли ка 1). Два де сет пе тог да на од по ро ђа ја 
број тром бо ци та се по ве ћао, а кр ва ре ње за у ста ви ло. 
Број тром бо ци та но во ро ђен че та то ком це ло куп ног пе­
ри о да хо спи та ли за ци је био је нор ма лан.

ПРИКАЗ ДРУГЕ БОЛЕСНИЦЕ

Тром бо ци то пе ни ја је уоче на у уз ра сту од две го ди не 
при ре дов ном ле кар ском пре гле ду, али ни је да ље ис­
пи ти ва на. То ком адо ле сцен ци је бо ле сни ца је има ла 
обил не ме но ме тро ра ги је ко је су у јед ном ци клу су до­
ве ле до раз во ја хе мо ра гиј ског шо ка (Hb 15 g/l), због 
че га је при мље на на бол нич ко ле че ње у Кли ни ци за 
хе ма то ло ги ју Кли нич ког цен тра Ср би је. Пред у зе та су 
ис пи ти ва ња опи са на у прет ход ном слу ча ју: Hb 75 g/l, 
MCV 68, Tr 27×109/l, преч ник 3–8 µm; вре ме кр ва ре ња 
10 ми ну та; агре га ци ја тром бо ци та на ри сто це тин је 
из о ста ла без ко рек ци је при до да ва њу пла зме здра вог 
да ва о ца; век тром бо ци та је био нор ма лан (7,5 да на), са 
се кве стра ци јом у је три и сле зи ни и сма ње ном про из­
вод њом (20% од оп ти мал не), на осно ву ко јих је по ста­
вље на ди јаг но за БСС. Бо ле сни ца је ле че на при ме ном 
тран сфу зи ја тром бо ци та.

Сли ка 1. При пре ма за цар ски рез и пост пар тал ни ток код бо ле сни це са Бер нар–Су ли је о вим син дро мом
Figure 1. Preparation for Caesarean section and postoperative period in our patient with Bernard–Soulier syndrome

Tr – тромбоцити; VK – време крварења; SC – царски рез; d – дан; Trans Tr – трансфузија тромбоцита; Trans krvi – трансфузија деплазматисане крви

Tr – platelet; VK – bleeding time; SC – Caesarean section; d – day; Trans Tr – platelet transfusion; Trans krvi – red blood cells transfusion
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Три го ди не по по ста вља њу ди јаг но зе, на осно ву 
ул тра звуч ног и CT пре гле да аб до ме на, утвр ђе не су 
ци стич не ма се на оба јај ни ка, због ко јих је би ла нео п­
ход на ги не ко ло шка ин тер вен ци ја. На дан пла ни ра не 
опе ра ци је број тром бо ци та био је 39×109/l, Hb 86 g/l, а 
вре ме кр ва ре ња 15 ми ну та. Бо ле сни ца је не по сред но 
пре опе ра ци је при пре мље на тран сфу зи јом два пу ла 
тром бо ци та и јед ном до зом де пла зма ти са них ери тро­
ци та уз при ме ну ан ти фи бри но ли ти ка (ци кло ка прон 
i.v. 4×500 mg днев но), а те ра пи ја је на ста вље на и у 
по сто пе ра ци о ном пе ри о ду. На ве де ном суп сти ту ци­
јом по стиг нут је број тром бо ци та од 67×109/l, а вре ме 
кр ва ре ња скра ће но на че ти ри ми ну та, те је из вр ше на 
ци стек то ми ја. Опе ра ци ја и пр ви по сто пе ра ци о ни дан 
про те кли су без ком пли ка ци ја (Сли ка 2).

Дру гог да на од опе ра ци је, при бро ју тром бо ци та 
од 48×109/l, раз ви ло се обил но ва ги нал но кр ва ре ње, 
са сни же њем ни воа Hb за 20 g/l. При ме ње на је тран­
сфу зи ја два пу ла кон цен тро ва них тром бо ци та, али 
зна чај ног кли нич ког ефек та ни је би ло. Кр ва ре ње је 
за у ста вље но при ме ном до зе ре ком би нант ног ак ти ви­
ра ног фак то ра VI Ia (rF VI Ia, No vo Se ven®, 90 µg/kg). Де сет 
са ти ка сни је раз ви ла се хи пер тен зив на кри за (200/110 
mm Hg) пра ће на епи леп тич ним на па дом ти па гранд 
мал. Ди фе рен ци јал но ди јаг но стич ки по сум ња ло се на 
ин тра кра ни јал но кр ва ре ње или тром бо зу због прет­
ход них тран сфу зи ја тром бо ци та, ан ти фи бри но ли тич ке 
те ра пи је и да ва ња rF VI Ia. Об у ста вље на је при ме на ан­
ти фи бри но ли ти ка и ура ђен је хи тан CT ен до кра ни ју ма, 
ко ји је по ка зао ма њи су ба рах но и дал ни хе ма том. По­

што не у ро хи рур шка ин тер вен ци ја ни је би ла ин ди ко­
ва на, ле че ње је на ста вље но тран сфу зи ја ма пу ли ра них 
тром бо ци та и ан ти е де ма то зном и ан ти хи пер тен зив­
ном те ра пи јом (Сли ка 2). На ста вак бол нич ког ле че ња 
про те као је без ком пли ка ци ја и уз пот пу ни опо ра вак 
бо ле сни це 30. да на на кон опе ра ци је. Па то хи сто ло шки 
пре глед тки ва до би је ног ин тер вен ци јом по ка зао је хе­
мо ра гич не ци сте, те је бо ле сни ца пу ште на ку ћи с пре­
по ру ком да при ма хор мон ску кон тра цеп ци ју.

ДИСКУСИЈА

На след не тром бо ци то па ти је су рет ка, хе те ро ге на гру­
па обо ље ња чи ја се ди јаг но за мо же по ста ви ти у ви­
со ко спе ци ја ли зо ва ним хе ма то ло шким цен три ма на 
осно ву ис пи ти ва ња функ ци је тром бо ци та (ад хе зи је, 
агре га ци је и се кре ци је), иму но фе но ти пи за ци је, ве ка 
тром бо ци та и ге нет ских ана ли за. Ме ђу тим, сум њу на 
уро ђе ну тром бо ци то па ти ју нај че шће по ста вља пе ди­
ја тар већ у ра ној деч јој до би [3, 4]. Че сто се, као и у 
при ка за ним слу ча је ви ма, ини ци јал но ди јаг но сти ку је 
ИТП [3, 4, 5]. На уро ђе ну тром бо ци то пе ни ју тре ба ло 
би по сум ња ти ка да се тром бо ци то пе ни ја ди јаг но сти­
ку је у нај ра ни јем де тињ ству, ако по сто ји по зи тив на 
по ро дич на анам не за о тром бо ци то пе ни ји, не склад из­
ме ђу бро ја тром бо ци та и ин тен зи те та хе мо ра гиј ског 
син дро ма и ре зи стен ци ја на те ра пи ју [3, 4, 5]. Та ко ђе, 
на по сто ја ње БСС ука зу ју ве ће вред но сти па ра ме тра 
ве ли чи не тром бо ци та. Сту ди ја Но ри са (No ris) и са­

Сли ка 2. При пре ма за ги не ко ло шку опе ра ци ју и по сто пе ра ци о ни ток код бо ле сни це са Бер нар–Су ли је о вим син дро мом и ту мо ром јај ни ка
Figure 2. Preparation for gynecologycal intervention and postoperatum period in our patient with Bernard–Soulier syndrome and ovarian tumor

Tr – тромбоцити; VK – време крварења; d – дан; Trans Tr – трансфузија тромбоцита; Trans krvi – трансфузија деплазматисане крви; HTA – артеријска хипертензија; 
rFVIIa – рекомбинантни активирани фактор VII; Antihiperten Th – антихипертензивна терапија; Antiedem Th – антиедематозна терапија

Tr – platelets; VK – bleeding time; SC – Cesarean section; Trans Tr – platelet transfusion; Trans krvi – red blood cells transfusion; HTA – arterial hypertension; rFVIIA 
– recombinant activated factor VII; Antihiperten Th – antihypertensive therapy; Antiedem Th – antiedema therapy
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рад ни ка [5] по ка за ла је да сред њи преч ник тром бо­
ци та (MPD) ве ћи од 3,3 µm ди фе рен ци ра БСС од ИТП 
са сен зи тив но шћу од 89% и спе ци фич но шћу од 88%, 
док сред њи во лу мен тром бо ци та (MPV) ве ћи од 12,4 
fL има сен зи тив ност од 83% и спе ци фич ност од 89%. 
Ком би на ци ја MPD и MPV по ве ћа ва сен зи тив ност и 
спе ци фич ност на 97%, од но сно 89%.

Труд но ћа и по ро ђај код же на са БСС мо гу би ти ком­
пли ко ва ни обил ним кр ва ре њем ко је во ди хи сте рек то­
ми ји, па и смрт ном ис хо ду [6, 7]. До сад је у ли те ра ту ри 
опи са но 30 по ро ђа ја код 18 же на са БСС [6]. Ан те на тал­
не хе мо ра ги је ком пли ко ва ле су ток труд но ће код 17% 
же на, док су се пост пар тал не хе мо ра ги је ја ви ле код 73% 
труд ни ца, и то као: при мар не (пе ри пар тал но и то ком 
пр ва 24 пост пар тал на са та) код 33%, се кун дар не (то ком 
пр вих шест пост пар тал них не де ља) код 40% и ком би но­
ва не при мар не и се кун дар не код 13% же на [6]. Пи та ње 
на чи на по ро ђа ја и да ље је пред мет рас пра ва у струч ним 
кру го ви ма. Ка ко ни је до ка за на ве ћа си гур ност цар ског 
ре за за мај ку и плод, на чин по ро ђа ја тре ба ускла ди ти 
ис кљу чи во с аку шер ским ин ди ка ци ја ма [1, 6, 7]. Ипак, 
ве ћи на по ро ђа ја се за вр ши цар ским ре зом, пре све га 
због мо гућ но сти пла ни ра ња, бо ље при пре ме по ро ди ље 
и из о стан ка по тре бе за евен ту ал ним агре сив ним ин­
стру мен тал ним по ро ђа јем ва ку у мом и фор цеп сом [6, 
7]. При ме на епи ду рал не ане сте зи је кон тра ин ди ко ва на 
је у свим кон ге ни тал ним тро мбо ци то па ти ја ма [1, 6, 7].

При пре ма за ва ги нал ни по ро ђај мо же се оба ви ти 
при ме ном тран сфу зи ја тром бо ци та (4–6 до за кон цен­
тро ва них тром бо ци та, од но сно 1–2 пу ла тром бо ци та 
пре по ро ђа ја, а по том у за ви сно сти од ин тен зи те та кр­
ва ре ња) уз при ме ну ан ти фи бри но ли ти ка. Хе мо стат ски 
си гур ним се сма тра број тром бо ци та ве ћи од 50×109/l 
[1, 6, 7]. У ли те ра ту ри су опи са ни слу ча је ви пре вен ци је 
кр ва ре ња то ком по ро ђа ја, као и за у ста вља ња кр ва ре ња 
по сле не у спе шне те ра пи је тран сфу зи ја ма тром бо ци та 
при ме ном rVI Ia (90 µg/kg, на два са та, нај че шће 3–4 до­
зе) [6, 7]. Ме ђу тим, ис ку ства су још огра ни че на, а лек 
ни је ре ги стро ван за ову ин ди ка ци ју. Ако је цар ски рез 
иза бра ни на чин по ро ђа ја, пре по ру чу ју се тран сфу зи је 
тром бо ци та (4–6 до за кон цен тро ва них тром бо ци та, 
од но сно 1–2 пу ла тром бо ци та пре по ро ђа ја) уз при­
ме ну ан ти фи бри но ли ти ка [1, 6, 7]. И у слу ча ју цар­
ског ре за си гур ним се сма тра број тром бо ци та ве ћи 
од 50×109/l [1, 6, 7].

При ме на тран сфу зи је тром бо ци та као нај е фи ка сни­
јег на чи на ле че ња кр ва ре ња код же на са БСС удру же на 
је са мо гућ но шћу по ја ве ан ти те ла на HLA или Gp ан ти­
ге не тром бо ци та ко ја ме ха ни змом ало сен зи би ли за ци је 
сма њу ју деј ство на ред них тран сфу зи ја [1, 6­9]. Кр ва­
ре ња ко ја угро жа ва ју жи вот же не и усло вља ва ју хит ну 
хи сте рек то ми ју ја вља ју се, по пра ви лу, код же на с ан­
ти тром бо цит ним ан ти те ли ма. Сто га се у слу ча ју при­
су ства ан ти­HLA или ан ти­Gp ан ти те ла пре по ру чу је 
при пре ма по ро ђа ја исто вре ме ном при ме ном rF VI Ia 
и тран сфу зи ја тром бо ци та [6].

С дру ге стра не, то ком труд но ће ан ти тром бо цит на 
IgG ан ти те ла про ла ском кроз пла цен ту мо гу узро ко­

ва ти нео на тал ну тром бо ци то пе ни ју, кр ва ре ње и смрт 
пло да [1, 6, 7]. У сту ди ји Пи ци ди са (Pe it si dis) и са рад­
ни ка [6] ко ја је об у хва ти ла 30 но во ро ђен ча ди 20% је 
би ло тром бо ци то пе нич но, а 30% де це је умр ло. Узрок 
свих тром бо ци то пе ни ја би ла је ало сен зи би ли за ци ја. 
Ра ди сма ње ња сте пе на ало сен зи би ли за ци је, пре по ру­
чу је се огра ни че на при ме на тран сфу зи ја тром бо ци­
та то ком жи во та, и то са мо при по ја ви хе мо ра гиј ског 
син дро ма или при ме не rF VI Ia, ка ко у пре вен ци ји, та­
ко и за збри ња ва ње кр ва ре ња. У скла ду с на ве де ним, 
иако је то ком труд но ће на ше прве бо ле сни це до ла зи­
ло до сма ње ња бро ја тром бо ци та на ма ње од 10×109/l, 
ни је би ло хе мо ра гиј ског син дро ма, те бо ле сни ца ни је 
подвргнута трансфузији. За по ро ђај је при пре мље на 
тран сфу зи јом две до зе пу ли ра них тром бо ци та. Као и 
код ве ћи не при ка за них слу ча је ва у ли те ра ту ри, по ро­
ђај је био ком пли ко ван ду го трај ном пост пар тал ном 
хе мо ра ги јом. Број тром бо ци та но во ро ђен че та то ком 
це лог пост пар тал ног пе ри о да био је нор ма лан.

Има ју ћи у ви ду ма ли број бо ле сни ка са БСС, не 
по сто је пре ци зни про то ко ли при пре ме за раз ли чи­
те хи рур шке за хва те [1, 6­9]. Иако се при ме на rF VI Ia 
по ка за ла ве о ма ефи ка сном и си гур ном код осо ба са 
Глан цма но вим (Glan zmann) син дро мом, ис ку ства код 
бо ле сни ка са БСС су ве о ма огра ни че на [1, 10, 11, 12]. 
Сто га је пре по ру ка да бо ле сни ке са БСС тре ба при­
пре ми ти тран сфу зи јом тром бо ци та не по сред но пре 
опе ра ци је (4–6 до за кон цен тро ва них тром бо ци та, од­
но сно 1–2 пу ла, ако је мо гу ће HLA­по ду дар них тром­
бо ци та) и на ста ви ти по сто пе ра ци о но по по тре би [1, 
6­9]. Хе мо стат ски си гур ним се сма тра број тром бо ци­
та 50–80×109/l [1]. Ан ти фи бри но ли ти ке тре ба при ме­
ни ти на кон опе ра ци је [1, 6­9].

Пре ма на шем са зна њу, при ка за на труд ни ца са БСС 
је пр ви об ја вље ни слу чај код ко јег је ура ђе на опе ра ци ја 
јај ни ка у БСС. При пре ма за ин тер вен ци ју из вр ше на је 
тран сфу зи јом тром бо ци та. И по ред при ме не тром бо­
ци та и ан ти фи бри но ли ти ка, ја ви ло се обил но кр ва­
ре ње. Пер зи сти ра ње кр ва ре ња упр кос тран сфу зи ја ма 
тром бо ци та опи са но је у БСС, по себ но код по ли тран­
сфун до ва них бо ле сни ка с раз ви је ним ан ти тром бо цит­
ним ан ти те ли ма [6, 11]. При ка за на бо ле сни ца је то ком 
жи во та у не ко ли ко на вра та подвргнута трансфузији 
ка ко би се за у ста ви ла ме но ра ги ја. На жа лост, ана ли за 
ан ти­HLA и ан ти­Gp ан ти те ла ни је нам би ла до ступ­
на. И у при ка зи ма у ли те ра ту ри, као и у овом слу ча ју, 
кон тро ла кр ва ре ња је оства ре на при ме ном rF VI Ia.

При ка за ни слу ча је ви по ка зу ју да ги не ко ло шко­аку­
шер ске ин тер вен ци је код же на са БСС мо гу би ти удру­
же не с кр ва ре њем опа сним по жи вот. Сто га су ра на 
ди јаг но за, мул ти ди сци пли нар ни при ступ и од го ва ра­
ју ћа при пре ма сва ке ин тер вен ци је из у зет но зна чај ни. 
Због огра ни че них ис ку ста ва и не по сто ја ња чвр стих 
пре по ру ка о збри ња ва њу труд но ће, по ро ђа ја, пост­
пар тал них ком пли ка ци ја и при пре ме за ги не ко ло шке 
ин тер вен ци је, нео п хо дан је ин ди ви ду ал ни при ступ 
сва кој бо ле сни ци у цен три ма с ис ку ством у ди јаг но­
сти ко ва њу и збри ња ва њу тром бо ци то па ти ја.
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ЛИТЕРАТУРА

SUMMARY
Introduction Bernard–Soulier syndrome (BSS) is a rare inher­
ited bleeding disorder characterized by giant platelets throm­
bocytopenia¸ prolonged bleeding time¸ frequent hemorrhages 
with considerable morbidity. Data on the outcome of pregnan­
cy and gynecological intervention in BSS are rare and there are 
no general therapeutic recommendations.
Cases Outline We report two cases of BSS. In the first case 
a 29­year­old patient with BSS was admitted in 8 weeks of 
gestation. The diagnosis of BSS was made on the basis of pro­
longed bleeding time, giant­platelets thrombocytopenia, and 
absent ristocetin­induced platelet aggregation. In 38 week of 
gestation Cesarean section, with platelets transfusion prepa­
ration, was performed. Obstetric intervention passed without 
complication. Postoperative course was complicated with a 
three­week vaginal bleeding resistant to platelet transfusion. 
Neonate platelet count was normal. Our second case was a 
28­year­old patient with BSS, hospitalized for ovarial tumor sur­

gery. The patient was prepared for the intervention with plate­
lets transfusion. The surgery was uncomplicated, but on the 
second postoperative day a massive vaginal bleeding, resistant 
to the platelet transfusion, developed. Bleeding control was 
achieved with activated recombinant factor VII. Twelve hours 
the patient developed later hypertensive crisis with epileptic 
seizure due to subarachnoid hemorrhage. Therapy was contin­
ued with platelet transfusion, antihypertensive and antiedema 
drugs. PH examination of tumor tissue showed hemorrhagic 
ovarial cyst.
Conclusion Obstretic and gynecological intervention in wom­
en with BSS may be associated with a life­threatening bleed­
ing thus requiring a multidisciplinary approach with adequate 
preparation. Because of the limited data in the literature, it is 
not possible to provide firm management recommendations 
and each case should be managed individually.
Keywords: Bernard–Soulier syndrome; hemorrhage; gynecol­
ogy; obstetrics
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