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Olgu
1 Yas 3 ay Kiz Hasta

Yakinma: Poliklinige basvurusu sirasinda yakinmasi yok.
Ancak 20 glin once yarik damak nedeniyle opere edilmis ve
postop kanamasi beklenen sireden uzun sirmesi tzerine

tarafimiza yonlendirilmis.



Ovykii

*Travma oykusu yok .

*Yenidogan doneminde gobekten kanama olmamis, gobek bagi
disme zamani hakkinda anne ve baba ayrintili bilgi veremed..
*Yenidogan doneminde agiz icinde kanamalari oldugu belirtildi.
*Surekli ve/veya yakin zamanda ilac kullanim 6ykisi yok.



Oz Gecmis

39 gestasyon haftasinda C/S dogum

Dogum agirligi/boyu : 3000 gr (AGA) / ?

Gebelik izleminde USG de patoloji saptanmamis.

Bilinen baska bir hastaligi yok. Duzenli ila¢ kullanimi yok.

YDYBU vyatisi yok. Uzamis sariligi yok.
Kalca USG ve isitme testi taramalarindan gecmis.
TFUS goruntuleme yapilmamis.



Soy Gecmis

— Anne; 30 yas , sag , (65P2Y2D3KO0)
— Baba; 33 yas , sag saglikl
— Anne baba arasinda akrabalik var.
(Hala- Day: ¢ocuklart)

1. cocuk: 4 yas , erkek , tani almis baska hastalik yok.
( Yarik damak opere oykiisii + Postop kanama uzun siirmds. )
«2.cocuk: Hastamiz

Aile oykisiinde bagka bilinen kanama bozuklugu , pihtilasma bozuklugu
yapabilecek bir hastalik oykisu yok.

Annede mukozal kanama, menoraji oykisu yok. Gebelikte kanama oykusd yok.



Fizik Baki

Ates:36.7 C

Nabiz: 99 atim/dk
Solunum sayisi: 21 /dk
SPO2: 99 %

Kan Basinci : 100/60 mmHg
Boy: 93 cm (50 p)

Kilo: 14 kg (50 p)



Fizik Baki

Genel durum : lyi, aktif hareketli.

Cilt : Dogal, dokuntu yok.Mukozalar nemli.

Bas-boyun: Dogal. Kafa yapisi simetrik. Boyunda kitle yok.

Solunum sistemi: Her iki akciger solunuma esit katiliyor.
Gogus deformitesi yok. Oskultasyonda solunum sesleri dogal

KVS: S1 +, S2 + Ek ses, ufurim yok. Femoral arter nabizlari +/+
GIS: Dogal. Hepatosplenomegali yok.

GUS: Haricen kiz, anomali yok.
MSS: Patoloji saptanmadi.

Ekstremiteler: Dogal.



Laboratuvar

WBC: 7570 /mm?3

NEU: 2120 /mm?3

LYM: 4610 /mm?

Hb: 9,13 g/dl (N:11-13) ¥
RBC: 3.49 x 10° /uL

Htc: 29,4 % (N: 31-42) ¥
MCV : 84,3 fL

RDW: 21,6 % (12.3-15.6) 1
PLT : 441000/ mm?3

CRP: 8,34 mg/L
SEDIMENTASYON: 11 mm/h

PTZ- 12,9sn(11-15sn)
INR- 1,05
APTT - 24,2 sn (21-35 sn)

Glukoz: 94 mg /dI
Ure: 23,54 mg/dI
Kre: 0,48 mg/d|
AST: 26 U/L

ALT: 10 U/L

Total bilirubin: 0,6 mg/d|
Direkt bilirubin: 0,3 mg/dI
LDH: 239 U/L CPK: 32 U/L
Albumin: 44,6 g/L

Na: 137 mEg/L  K: 3,72 mEg/L
Cl:101,4mEg/L Ca:9,98 mg/dL
Mg: 2,6 mg/dL P:6,02 mg/dL

Urik asit : 4,1 mg/dL

pH: 6,9

Dansite: 1011
Kan: NEGATIF
Protein: NEGATIF
Lékosit: NEGATIF
Nitrit: NEGATIF

pH- 7,34

PCO2 - 46,5mmHg
PO2 - 30 mmHg
Na+ - 137 mmol/L
K+ - 4,8mmol/L
iCa+- 1,18 mmol/L
Laktat - 4 mg/dL
cHCO3st - 23,3



Patolojik Bulgular

Kuzen evliligi

Cerrahi sonrasi uzun stiren kanama oykusu

Kardeste benzer oyki

Hemoglobin(hbg) , hematokrit (Htc) ve kirmizi kan hicre
sayisinda (RBC) azalma ; kirmizi kan hicresi dagilim agirliginda
(RDW) artis.



On tanilariniz nelerdir?
Hangi incelemeleri isteyelim?



AYIRICI TANI

o Koagulasyon Faktor Eksiklikleri ( PT, APTT normal, kas ici kanamalar yok, FXIIl ve vWH
disindaki koagulasyon proteini eksiklikleri ekarte edildi, hemofili kiz cocukta cok nadir)

o Von Willebrand Faktor ( kardes disinda ailede kanama oykusiu olmasa da APTT normal
olabilir)

o Bernard-Soulier sendromu (trombosit fonksiynu bozuk ancak trombositopeni-dev
trombositler ile seyreder)

o Glanzman Trombastenisi (Trombosit sayisi morfolojisi normal, fonksiyon kusuru ve
mukoza kanamasi beklenir, OR gecis)



EK TETKIKLER

Periferik Yayma ;
%33 notrofil , %54 lenfosit , %3 bant, %6 monosit goruldu. Atipik hiicre gorilmedi.

Sedece bir adet 5-6 trombositten olusan kiime goruldi, trombosit blyikligi ve yapisi normaldi. Trombosit
kiimelesmesi azalmis.

PTZ- 12,9 san,INR- 1,05, APTT - 24,2 san (Normal)

Trombin Zamani: 17,3 sn (N)
Fibrinojen : 3,11 g/L
Von Willebrand Faktor: %171 (N)

invitro Kanama Zamani (PFA-100 testi)
Kollajen ADP agregasyonu : >260 san (uzamis)
Kollajen Epinefrin agregasyonu : >300 san (uzamis)



Trombosit Agregasyon testi
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Akim sitometri ile trombosit ylizey antijenleri
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TANI: GLANZMAN TROMBASTENISI
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e Otozomal resesif kalitimli bir konjenital trombosit fonksiyon
bozuklugudur.

* Trombositlerin ylizeyinde Gpllb/Illa reseptoriiniin yoklugu veya
disfonksiyonundan kaynaklanir.

Genellikle erken yasta belirti verir.




Primer Pihtilasma

Glikoprotein
reseptorleri

Adezyon, Agregasyon

Hemostaz-Kocaeli Universitesi

Endotel hasari




KLINIK

! Cilt ve mukoza kanamalari, baslica hastaneye basvuru sebebidir.

*GUl¢ durdurulan, durdurulamayan burun kanamalari

* Stk ekimoz

* Dis eti kanamasi

* Menometroraji

* Cerrahi sirasinda veya sonrasinda uzayan kanama oykusu
* GIS kanamasi, hematuri, eklem ici kanama nadir.




LABORATUVAR

Trombosit sayisi normal , kanama zamani uzamis.

*Hemogram , periferik yayma

*Koagulasyon testleri ( PTT, PT normal ; Kanama Zamani uzamis.)
*Flowsitometri , monoklonal antikorlar

*Primer agregasyon testleri ( ADP, epinefrin, kollagen, ristosetin)
*Sekonder agregasyon testleri
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Resim 1/2
GLANZMAN TROMBASTENISI
Periferik kan yaymasinda iri ve kimelesme yapmayan trombositler, eritrositlerde hipokromi

gorulmektedir.

Resim 1/1
TROMBOSIT

Penfernk yaymada kime yapmis trombositler gorulmektedir.



Trombosit Agregasyon Testi

REAKTIF ASPIRIN ETKIiSi | VON WILLEBRAND | SEKRESYON | GLANZMANN'S
BERNARD SOULIER | BOZUKLUGU | THROMBASTHENIA
ADP IKINCIL DALGA | NORMAL IKINCIL IZLENMEZ
IZLENMEZ DALGA
IZLENMEZ
KOLLAJEN NORMAL, NORMAL NORMAL IZLENMEZ
AZALMIS AZALMIS
EPINEFRIN IKINCIL DALGA | NORMAL NORMAL IZLENMEZ
IZLENMEZ iIKINCIL
DALGA
IZLENMEZ
RISTOSETIN | NORMAL IZLENMEZ, NORMAL AZALMIS,
AZALMIS AZALMIS, NORMAL
NORMAL HAFIF
ARTMIS TiP2B
PSEUDOVWH




Tedavi

1.

Al S

o

Kanama oldugunda destek tedavisi yapilir.

Trombosit stspansiyonu

Kanama sirasinda ciddi anemi olusuyorsa eritrosit stispansiyonu
Trombosit refrakterligi gelismisse rekombinan Faktor VI

Traneksamik asit Glinde 3 doz, 10mg/kg/doz iv veya 20 mg/kg/doz
agizdan. Agiz ici kanamada gargara da yapilabilir. (menorajide de ise
yarayabilir)

Menorajide oral kontraseptifler

Az sayida ciddi kanayan hastalara kék hicre nakli yapiimistir. Ancak
naklin erken ve uzun donem komplikasyonlari nedeniyle standart bir
uygulama degildir.



Tuark
Neonatoloji
Dernegi

17 Kasun
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