_qersitesir,
g (4

Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Sagligi ve Hastaliklar
Anabilim Dal

Hematoloji Bilim Dali
Olgu Sunumu

5 Ekim 2016 Carsamba

Int. Dr. Selin Cakici


http://www.google.com.tr/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&docid=ZkkNiTtCktXDVM&tbnid=aWM6YrR6szdVTM:&ved=0CAUQjRw&url=http://bte.bilgem.tubitak.gov.tr/tr/konusmacilar&ei=UtqVU-PzJ8iyOdPKgNAE&bvm=bv.68445247,d.ZGU&psig=AFQjCNG1EtNy5oLuyzshUNNshmkugK3TXA&ust=1402416033638035
http://www.google.com.tr/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&docid=ZkkNiTtCktXDVM&tbnid=aWM6YrR6szdVTM:&ved=0CAUQjRw&url=http://www.anamnez.net/&ei=lNqVU9HvN86_PNebgcAP&bvm=bv.68445247,d.ZGU&psig=AFQjCNG1EtNy5oLuyzshUNNshmkugK3TXA&ust=1402416033638035

.qersitesi r
- \\le /
()

ocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saglgi ve Hastaliklar!
Anabilim Dal:

Hematoloji Bilim Dali
Olgu Sunumu

05.10.2016

Int. Dr. Selin Cakici


http://www.google.com.tr/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&docid=ZkkNiTtCktXDVM&tbnid=aWM6YrR6szdVTM:&ved=0CAUQjRw&url=http://bte.bilgem.tubitak.gov.tr/tr/konusmacilar&ei=UtqVU-PzJ8iyOdPKgNAE&bvm=bv.68445247,d.ZGU&psig=AFQjCNG1EtNy5oLuyzshUNNshmkugK3TXA&ust=1402416033638035
http://www.google.com.tr/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&docid=ZkkNiTtCktXDVM&tbnid=aWM6YrR6szdVTM:&ved=0CAUQjRw&url=http://www.anamnez.net/&ei=lNqVU9HvN86_PNebgcAP&bvm=bv.68445247,d.ZGU&psig=AFQjCNG1EtNy5oLuyzshUNNshmkugK3TXA&ust=1402416033638035

"
HASTAMIZ

m6 yas Erkek
mBasvuru tarihi:26/09/2016



'_
SIKAYET

m 1aydir devam eden dil-dig eti kanamasi



HIKAYE

m26.09.2016 tarihinde ¢ocuk hematoloji poliklinigine 1 aydir devam
eden dil kanamasi sikayeti ile bagvurdu.

mHasta 1 ay once ziplarken dilini 1sirmig ve dilinde kanama olmus. 5-6
gun boyunca kanamasi durmayan hasta Yuvacik'ta Dis Hekimligi
Fakultesi’'ne goturulmus. 2 sut disini, dilinin o bolgesine surtunerek
kanamasinin devam etmesine neden oldugunu dusunerek ¢cekmigler.
Ancak daha sonrasinda hem dil kanamasi devam etmis hem de cekilen
dis bolgesinde kanamasi olmus.



" S
HIKAYE

m Hastanin kanamasinin durmamasi uzerine 2 gun sonra gocuk acil
servisimize basvurmus.Plastik cerrahiye konsulte edilmek istenen
hasta plastik cerrahinin acil ameliyatta olmasi nedeniyle, KBB
konsulte edilmis. KBB tarafindan dili koterize edilen hastanin
kanamasi durmamis. Kendi istegi ile dis merkezde plastik cerrahiye
basvurmak isteyen hastaya taburcu olurken mutlaka ¢ocuk
hematolojiye basvurmasi gerektigi soylenmis.

m Dis merkezde plastik cerrah hem dis etine hem dile dikis atmis.Dikis
sonrasi dilin kanamasi durmus.

m 20 gun sonra parkta oynarken carpma sonucu kanamasi yeniden
baslamasi Uzerine baska bir plastik cerraha basvuran hastanin dili
ve dis eti yeniden dikildikten sonra tarafimiza yonlendirilmis.



OZGECMIS

mHastanin daha once travmaya bagl kafasinda 2-3 cm’lik kesi olmus.
Fakat dikis sonrasinda uzun suren bir kanamasi olmamis.



" JE
SOYGECMIS

mAnne: 40 yas, sag, saglikli
mBaba: 43 yas, sag, saglikl

mAnne ve baba arasinda akrabalik mevcut.
mAilede surekli hastalik yok.

m1.cocuk: 20 yas, E, sag-saglikl
m2.cocuk:16 yas, K, sag-saglikl



" S
FIZIK MUAYENE

mAtes: 36,9 C
mNabiz: 96/dk
mSolunum: 26/dk

mTansiyon: 100/60mmHg



" S
FIZIK MUAYENE

m Genel durum : Orta

m Cilt: Turgor, tonus dogal. Odem, ikter, siyanoz, petesi, purpura,
ekimoz, pigmentasyon bozuklugu yok.

m Bas boyun: Sac ve sacli deri dogal. Boyunda kitle ve LAP yok.

m Gozler:Gozler acik.Konjonktivalar ve skleralar dogal. Goz kurelerin
her yone hareketi dogal.

m Kulak-burun- bogaz: Orofarenks ve tonsiller dogal ve nemli.Dilin
sol bolgesinde 2x2 cm lik odemli,ekimotik alan ve 1x1 cmlik
kanamali kabuklu alan mevcut.

m Kardiyovaskiiler: S1(+), S2(+), Ufuriim(-). AFN her iki alt
ekstremitede aliniyor.



FIZIK MUAYENE

m Solunum sistemi: Her iki hemitoraks solunuma esit katiliyor.
Retraksiyon yok. Ral yok. Ronkus yok.

m Gastrointestinal sistem: Batin normal bombelikte. Barsak sesleri
dogal. Palpasyonla defans, rebound yok. Hepatomegali ve
splenomegali yok. Traube alani agik.

m Genitouriner sistem: Haricen erkek.
m Noromuskuler sistem: Biling acgik, ense sertligi yok.

m Ekstremiteler: Kas kitlesi ve tonusu dogal.



ON TANILAR-ISTENECEK
TETKIKLER

m”?



HANGI TETKIKLERI ISTEYELIM?

Tam kan sayimi
PT, PTT, Fibrinojen
vWF

Faktor VIl duzeyi
Faktor IX duzeyi
Ristosetin kofaktor
Agregasyon testleri



LABORATUAR (29.08.2016)

(acil basvurusu)

WBC: 9121 /mm?
ANS: 5251 /mm?3
HGB: 13,1 g/dl
PLT: 304000/mm?3
MCV: 85/

m ALT: 20 U/l
m AST: 18 U/l
m Ure, kreatinin normal

m PT:14.2 sn
m INR:1,08
m APTT:48 sn

(11.5-15.5)

(26.5-40.0)



KLINIK IZLEM

m Hasta tarafimiza basvurdugunda dilinde 2x2 cm’lik 6demli ekimotik
bir alan ve 1x1 cm’lik sizinti seklinde kanayan kabuklu alan
mevcuttu.

m 1 aydir iyi beslenemediqi igin K vit eksikligi olabilecegi dusunulerek
10 mg IV Kvit uygulandi.

m Uygulamanin 4 saat sonrasinda yeniden kan tetkikleri ¢alisildi.



" S
KLINIK IZLEM

m K vit sonrasinda sizinti seklinde olan kanamasi tamamen durdu.
Hastaya 10-15 cc/kg taze donmus plazma verildi.

m Ertesi gun dilde 1x1 cm lik kabuk disinda dildeki ekimoz duzeldi ve
odemi kayboldu.

m Hasta kati gidalarla beslenebildi.



= B
LABORATUAR (28.09.2016)
K vit sonrasi

WBC: 7145 /mm?
ANS: 4149 /mm?3
HGB: 12,5 g/dl
PLT: 403200/mm?3
MCV: 81/fl

PT:14.3 (11.5-15.5)
INR:1,1

APTT:48.4 (26.5-40.0)
Fibrinojen: 3g/I



" J
LABORATUAR

Faktor 8: %7,8 (60-150)
Faktor 9: %76 (60-150)
vWT: %95 (50-160)
Inhibitér: negatif



"
TANI

= HAFIF HEMOFILI A



SEKONDER HEMOSTAZIS

DOKU FAKTORU

TEMASLA AKTIVASYON

EKSTRINSIK

INTRINSIK
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" J
AYIRICI TANI

aPTT uzunsa:
Hemofili (F VIII, F IX, F XI, F Xl eksikligi)

vWH
Yaygin damar i¢i pthtilasma (YDP, DIC)
Antifosfolipid antikor sendromu

PT ve aPTT birlikte uzunsa:
FV,F X FI, FIl eksikligi

K vitamini eksikligi

Agir karaciger hastaligi
YDP



KLINIK SEYIR

m Hastamizin faktor VIII dizeyi :%7,8 olarak saptandi.

m Hastamizin dilindeki yaranin iyilesmesi icin faktor replasmanina
ihtiyac vardi. Bu nedenle hastaya 25 Unite/kg faktor VIII
konsantresini 2 gun boyunca verdik.

m 2 gunluk tedavi sonucunda odemi ¢ozuldu ve yara kabugu dustu.
Daha fazla faktor uygulamasina gerek kalmadi.



Faktor eksikligine bagli en sik karsilasilan kanama bozukluklari
Hemofili A
Hemofili B

von Willebrand hastaligidir.



HEMOFILI A

X e bagli resesif gecisli bir hastaliktir.
Faktor VIl duzeyi azalmistir.

%30 yeni mutasyon olarak gorulmektedir.
Sikhgi erkeklerde 1/5.000°dir.



"

Hemofili A klinik siniflamasi

Agir hemofili Oria hemaofili Hafil heamafili

Fakiar direyi. < %1 % 1-5 > Wb

Spontan kanamalar tipiktir.  Hafif travmayla kanama olasidir.  Ciddi iravma, carrahi girigim
ve invaziv girigimlar sanrasi
kanama olur, spontan
kanama nadirdir.

Haftada 1-2 kez Ayda 1-2 kez Kanama prablemi nadindir.

Eklern ici kanama tipiktir.

Eklern igi kanama alabilir.

Edlam kanamasi nadirdir.




" A
Onemli bilgiler

m Faktor Il, VII, IX yagsamin ilk yilinda dusuktur, bu nedenle aPTT
uzundur.

m Hafif hemofili A ve B tanisini ilk aylarda tanimak gugtur.



" A
Onemli bilgiler-2

m Kan, mavi kapakli sitrath tuplere tercinen vakumlu igneler ile
alinmalidir. Kanin sikarak ya da damla damla alinmasi koagulasyon
kaskadini baslatarak test sonucglarinda hataya neden olabilir.

m Pihtilagsma testleri hemen calisilamayacaksa, kan alindiktan sonra 1
saat icinde santriflj edilerek plazmasinin ayrilmasi ve derin
dondurucuda eksi 20 derecede saklanmasi gerekir.



" J
Bu olgudan neler ogrendik?

1- Hafif hemofili olgulari 6zgecmisinde kanama Oykusu olmadan, major
cerrahi ve travma sonrasinda ciddi klinik ile basvurabilir.

2- F Il, F VIl ve F IX un erigkin duzeyine ulagsmasi zaman aldigi icin
yasamin ilk yillarinda faktor eksikliklerine bagli olarak aPTT uzundur,
bu donemde hemofili tanisi koymak guctur. 1 yasindan sonra aPTT o
merkezin laboratuvar degerlerine bakilarak yapiimalidir.



