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                        KANAMALI ÇOCUĞA
YAKLAŞIM
Yrd.Doç.Dr.Servet YEL
Çocuk Hematoloji ve Onkoloji BD


Aktif kanama ile gelen
Kanamaya yatkınlığı olan çocukta
İyi bir öykü ve fizik muayene ile %90 ön
tanı konur
Hemostaz nedir?
- Kanamanın durdurulması
- Dolaşımın bütünlüğünün korunması
Hemostaz
1.
2.
3.
4.
Vasküler faz
Trombosit plağı oluşması (Primer hemostaz)
Fibrin oluşması (Sekonder hemostaz)
Fibrinolizis
TROMBOSİT PLAĞI = PRİMER HEMOSTAZİS
Damarda zedelenme  Vazokonstriksiyon (vaskuler faz)
Endotelde bozulma
Kollagenin açığa çıkması
ADP, serotonin, Tromboksan A2
Trombosit Gly Ib-IX ile vWF’e
Trombositlerin kollagene
adezyonu
Konj. Eksikliği
Bernard Soulier S.
Eksikliği
von Willebrand Hast.
Trombositlerin içeriğini salması
Primer agregasyon
Trombosit Gly IIb-IIIa
Sekonder agregasyon
Konj. Eksikliği
Glanzmann hast.
Trombosit plağı
ile
Fibrinojen’e
- Afibrinojenemi
- Disfibrinojenemi
I. Damarsal bozukluklar
- Konjenital nedenler: Kalıtsal hemorajik
telanjiektazi, bağ dokusu hastalıkları
- Akkiz nedenler:Vaskülitler (Henoch
Schonlein Vaskuliti), Skorbüt,
II. Trombositopeniler
1. Azalmış yapıma bağlı nedenler
- Konjenital nedenler: TAR sendromu, Fanconi AA,
Amegakaryositik trombositopeni,
- Akkiz nedenler: Aplastik anemi, İlaçlar, Toksik
maddeler,Enfeksiyonlar, Radyasyon, Lösemi
2. Artmış yıkıma bağlı nedenler
- İmmun nedenler: Enfeksiyon, İTP, SLE, ilaçlar
- Nonimmun nedenler: DİK, HUS, TTP, Yapay kalp
kapakları,
Enfeksiyonlar
3. Anormal trombosit dağılımı veya sekestrasyonu
- Hipersplenizm
- Hipotermi, Massif kan transfüzyonu
III. Trombosit fonksiyon bozuklukları
 Konjenital nedenler:
- Bernard-Soulier Sendromu,
- Glanzmann hastalığı,

Akkiz nedenler:
- İlaçlar,
- Karaciğer hastalığı,
- Üremi
IV. Pıhtılaşma bozuklukları

Konjenital nedenler:
- En sık “von Willebrand Hastalığı”
- Hemofili A ve B

Akkiz nedenler:
- KC, kalp, böbrek hastalığı,
- Vit K eksikliği
V. Artmış fibrinolizis



Epistaksis
Kol ve bacaklarda morluklar
Menoraji, menometroraji
Kanama
diyatezi mi?
-
Spontan
Tekrarlayan
Birden fazla bölgede
Atipik lokalizasyonda
Küçük bir travma veya girişim sonucunda
beklenmedik şiddette
Demir tedavisi veya transfüzyon gerektirmiş
kanamalar
Kanama diyatezini
düşündürmelidir
Soru 1
 Konjenital mi?
Erken başlar
◦ Aile hikayesi (+)
◦

Akkiz mi?
◦ Sistemik semptom ve bulgular (+)
Soru 2
 Defekt nerede?
◦
◦
◦
◦
◦
◦
Vasküler
Trombositopeni
Trombosit fonksiyon bozukluğu
Pıhtılaşma faktörlerinin azlığı
Artmış fibrinolizis
Birlikte mi?
Konjenital
ise defekt
tek
Akkiz ise
birden
fazla
PRİMER
HEMOSTAZİS
SEKONDER
HEMOSTAZİS
(Trombositopeni,
trombosit fonksiyon
bozuklukları)
(Pıhtılaşma faktör
eksiklikleri, sıklıkla
hemofilikler)
Genel kanama
semptomları
- Peteşi sık, ekimoz,
mukoza kanamaları,
epistaksis,
menometroraji,
gastrointestinal
sistem kanamaları
- İntrakraniyal
kanama görülebilir
- Ekimoz ve
hematom
- Hemartroz, adele
içine, derin yumuşak
doku içine kanama
- İntrakraniyal
kanama görülebilir
Yüzeyel kesilerde
kanama
- Genellikle uzun ve
fazla
- Genellikle hafif
Derin kesi ve diş
çekimi
- Hemen başlar
- Lokal bası ile
durur
- Nadiren tekrarlar
-Geç başlar
- Lokal bası ile
durmaz
-Tekrarlar
Spontan
kanamalar
- Genellikle yüzeysel
- Genellikle eklem
içine
Cinsiyet
- Her iki cinsiyet
- Erkeklerde sık
Aile öyküsü
- Az
- Sık
-
-
Tam kan sayımı, özellikle trombosit sayısı
Periferik kan yaymasında trombositlerin
değerlendirilmesi
Kanama zamanı (KZ)
Protrombin zamanı (PT)
Aktive parsiyel tromboplastin zamanı (APTT)
Trombin zamanı (TT)
Fibrinojen düzeyi tayini
FXIII tarama
Primer
Hemostaz
Sekonder
Hemostaz
SEKONDER HEMOSTAZİS
TEMASLA AKTİVASYON
DOKU FAKTÖRÜ
İNTRENSEK
EKSTRENSEK
XII
XI
IX
Protrombin Zamanı
Aktive Parsiyel Tromboplastin Zamanı
VII
VIII
ORTAK
.
X
V
II Protrombin
Trombin Zamanı
I Fibrinojen
FİBRİN
F XIII
STABİL
FİBRİN
◦ Fibrinolizisin arttığı düşünülüyorsa fibrin yıkım
ürünleri (FDP), D-dimer
◦ Trombosit fonksiyon bozukluğu düşünülüyorsa
trombosit fonksiyon testleri
◦ Von Willebrand hastalığı düşünülüyorsa
-
vWF: Ag düzeyi
Ristocetin kofaktör aktivitesi
VWF:Kollagen bağlanma aktivitesi
FVIII düzeyi
Kan grubu
SDS jel elektroforezinde vWF multimer analizi
◦ Faktör düzeyleri
◦ Diğer testler (Karaciğer fonksiyon testleri,
kemik iliği aspirasyonu, inhibitör tayini, vb)
Tam Kan Sayımı ve Koagulasyon tarama testleri
normal olabilen kanama diyatezleri
1.
2.
3.
4.
5.
6.
Hafif vWH
Hafif Hemofili A,B
Hemofili C
F XIII eksikliği
Alfa-2 antiplazmin eksikliği
Glanzmann hastalığı
PT (saniye)
aPTT(saniye)
30-36 hafta, 1. gün
12-21,5
11-16
40-100
29-79
Term infant
1-4 gün
5-21 gün
4-12 hafta
13-25 hafta
26-51 hafta
1 yaş- erişkin
12-18
12-18
12-16,5
12-16
12-16
12-16
29-57
29-52
29-52
29-47
29-40
27-37
Prematüre infant
24-29 hafta, 1. gün
Soru
Trombosit
sayımı
Azalmış
Trombositopeni Nedenleri
Uzamış
Trombosit işlev bozuklukları
Von Willebrand Hastalığı
Normal
Kanama Zamanı
Normal
Normal
APTT
PT
Uzamış
PT
Normal
Normal
F XIII eks.
Uzamış
F XII eks
FXI eks
F IX eks
FVIII eks
Dolaşan antikoagulan
Heparin etkisi
Uzamış
TT
F VII eks.
Normal
F V ve F X eks.
KC Hst
K Vit Eks
Dolaşan antikoagulan
Uzamış
Afibrinojenemi
Hipofibrinojemi
Disfibrinojenemi
YDP
Heparin etkisi
İDYOPATİK (İMMUN)
TROMBOSİTOPENİK PURPURA
GENEL BİLGİLER
 Plateletler megakaryositik serinin son elemanı
ve kanın en küçük hücreleridir(1-4μ )
 Dolaşımdaki sayıları150-400 bin/mm3
 Yaşam süreleri 7-10 gün
 Damar endotelinin bir hasar sonucu bütünlüğünün
bozulması halinde primer hemostatik plağı oluştururlar
 Sayısal ve fonksiyonel defektlerinde primer hemostaz
bozukluğuna bağlı kanamalar ortaya çıkar
TROMBOSİTOPENİ NEDENLERİ
 Artmış tüketime bağlı olarak gelişen
trombositopeniler
 Azalmış veya ineffektif üretime bağlı
olarak gelişen trombositopeniler
 Sekestrasyon
EPİDEMİYOLOJİ
 Çocuk hekimlerinin en sık karşılaştığı akkiz kanama
bozukluklarından biridir
 İnsidansı 3-8/100000
 Akut formu
10 yaşından küçük çocuklarda sık görülür.
Kız ve erkeklerde eşit orandadır
Kış sonları ve bahar aylarında daha sık ortaya
çıkar
 Kronik formu
Daha çok adolesanlarda sık görülür
Kız çocukları daha çok etkilenir
Mevsimsel özellik göstermez
Altta yatan nedenin otoimmun hastalık olma
olasıllığı yüksektir
FİZYOPATOLOJİ
 Platelet tüketimi membran glikoproteinlerine (GpIb,IIb,IIIa,V)
karşı oluşan otoantikorlarla olmaktadır
 Otoantikorların viral veya bakteryel enfeksiyonlara karşı
immun cevap sırasında oluştuğu ve membran
glikoproteinleri ile çapraz reaksiyon verdiği
düşünülmektedir
Tüketim artışı yanında üretim azalmasıda vardır.
(Artmış megakaryosit sayısına rağmen, trombopoetin düzeyi
düşük olarak saptanır)
 İmmun cevabın diğer mediatörlerininde platelet üretiminin
baskılanmasında rol oynadığı sanılmaktadır
 Kronik formun otoimmun hastalıklarda olduğu gibi immun
sistemdeki defektler sonucu ortaya çıktığı düşünülmektedir
KLİNİK BULGULAR
 Klinik bulguların ortaya çıkışından 1-3 hafta
öncesinde aşı uygulanımı veya enfeksiyon öyküsü
alınır
 En sık ortaya çıktığı yaş 2-4 yaşlarıdır
 Sağlıklı bir çocukta ani olarak ortaya çıkan
morarma ve peteşiler, ITP’nin karakteristik
özelliğidir
 Kanamalar peteşi, purpura, epistaksis, hematüri
ve GIS kanamaları şeklindedir
 Kanamaların lokalizasyonu tanıda yol gösterici
olabilir
 Kanamalar dışında diğer fizik muayene bulguları
normaldir
KLİNİK GİDİŞ
 Akut ITP olguların % 90’nı akut olarak başlar
 Olguların % 60’ında 1 ay içinde, % 90’nında
6 ay içinde spontan iyileşme olur
 6.aydan sonra spontan remisyon oranı çok
azdır
 Olguların % 10’nunda kronik ITP gelişir.
 İntrakranial kanama riski % 1 den azdır.
Başağrısı
olan
olgularda
mutlaka
akla
getirilmelidir
TANI
 İzole trombositopeni en önemli bulgudur
 Periferik yayma mutlaka değerlendirilmelidir
 Kemik iliği yapılabilir
TANI
Kemik iliği endikasyonları
 Anamnez ve fizik muayenede anormal
bulguların varlığı (ateş, kilo kaybı, yorgunluk,
kemik ağrısı, lenfadenopati,splenomegali gibi)
 Periferik yaymada anormal eritrosit ve
lökosit sayımları elde edilmesi
 Tedavide steroid kullanılması düşünülen
olgular
 Tedaviye refrakter olgular
AYIRICI TANI
 İlaca bağlı trombositopeniler
 Enfeksiyonlara bağlı olan
trombositopeniler
 Konjenital trombosit defektleri
 Aplastik anemi ve lösemi
 Fanconi anemisi,TAR sendromu
 Wiskott-Aldrich sendromu
 B12 ve folat eksikliği anemileri
 Kasabach-Merrit sendromu
AYIRICI TANI
Kronik ITP tanısı konmadan önce yapılması önerilen testler
Otoimmun hastalıklar
Enfeksiyon
 ANA,anti-DNA
 Anti-fosfolipid
 Sedimantasyon
 Coomb’s testi/retikülosit
 Tiroid çalışmaları
 HIV
 CMV,EBV
 Kızamık,kızamıkçık
 Suçiçeği,kabakulak
 Hepatit
İmmun yetmezlik
 HIV
 Ig
 T ve B hücre subtipleri
TEDAVİ (Akut)
 Hasta izlemi
 Aktivite kısıtlaması
a) Tüm çocuklarda yakın temas gerektiren sporların
yasaklanması
b) Muko-kutan kanaması olanlara tırmanma ve bisiklete
binmenin yasaklanması
c) Belirgin peteşi ve purpura (Platelet < 50.000/mm3) ev dışı
aktivitelerin kısıtlanması
d) Belirgin müköz membran kanaması olanlara kesin
kısıtlama
 Anti-platelet ve antikoagülan ilaç alımından kaçınmalı
 Şiddetli olgularda hergün , hafiflerde haftada bir platelet
sayımı yapılmalı
TEDAVİ (Akut)
Başlangıçta steroid veya IVIg ‘in ilk ilaç olarak kullanımı ile
ilgili açık kriterler yoktur.
Her iki ilaçta kullanıldığında 24-72 saat içinde platelet
sayısında 20.000/mm3’lük artış sağlar.
Etki mekanizmaları
Steroid’lerin etki mekanizması multifaktöryeldir. Vasküler
stabiliteyi arttırarak trombositopeni
anormalliklerini
düzeltir.(Platelet
kanamaların durması göstergesidir)
ile oluşan endotel
sayısı
artmadan
IVIG RES hücreleri üzerindeki Fc reseptörlerine bağlanarak
opsonize plateletlerin yaşam sürelerinin artmasına neden
olurlar
TEDAVİ (Akut)
IVIg kullanımı
Avantajları
 Platelet sayısında daha hızlı artış sağlaması
 Steroid yan etkilerinden kaçınılması
 Kullanıldığında kemik iiği aspirasyon
gereksinimini ertelemesi
Dezavantajları
 Pahalı olması
 İntravenöz yoldan uygulanması ve belli süre içinde
verilme gerekliliği olmasıdır
TEDAVİ (Akut)
Steroid uygulama protokolları
(Oral)
 2mg/kg/gün
 60mg/m2/gün
 4mg/kg/gün
14-21 gün
21 gün
7 gün
14 günde azaltma yapılır
Parenteral
 IV Metilprednisolon
20-30 dakikada
(30mg/kg/gün dozunda IV 3 gün,
TEDAVİ (Akut)
IVIg uygulama protokolları
 0.8g/kg/gün
 1g/kg/gün
 400mg/kg/gün
 500mg/kg/gün
 0.4g/kg/gün
1 gün
2 gün
2 gün
2 gün
5 gün
TEDAVİ (Kronik)
 Tedavide amaç, platelet sayısını normale
getirmek değil, ciddi kanamaları önleyecek
düzeyde tutmaktır.
 Akut ITP de olduğu gibi steroid ve IVIg
kullanılılmaktadır. Bunlarla birlikte androjen,
anti-D, IFN α2b ve immunosupressif ilaçlarda
kullanılmakta.
 Çok düşük platelet sayısı ve farmakolojik
tedaviye yanıt
vermeyen, kanama riski olan
olgularda;
Splenektomi endikasyonu vardır.
TEDAVİ
Diğer tedavi şekilleri







Anti-D
Dexamethason (oral)
Vinca alkaloidleri
Danazol
Azathiopirin
Cyclophosphamide
Cyclosporin
Glanzmann Hastalığı
•
•
•
•
•
OR, Agregasyon defekti
Epistaksis,menoraji,diş eti kanaması,purpura
KZ uzamış,pıhtı retraksiyonu yok
Tr. sayısı normal, py’da kümeleşme yok
Tedavi:
– CCS?
– Trombosit süspansiyonu?
– Faktör VIIa
Bernard-Soulier Sendromu
• OR,Trombosit Glikoprotein 1b, VWF
adezyon kusuru
• PY’da dev tr. ve trombositopeni
• KZ uzamış, Pıhtı retraksiyonu normal
• Tedavi
– CCS?
– Splenektomi?
– Trombosit transfüzyonu
– Desmopressin
• 0.3mg/kg/doz, 50 cc izotonik içinde, 8-12
saat ara ile 2-3 gün boyunca
Kanama Diyatezi Tedavi
• Kan kayıplarının yerine konulması
• Trombositopeni ve trombopatilerde tedavi
• Koagülopatide tedavi
Kan Kayıplarının Yerine
Konulması
• Kan tx, bir transplantasyondur.
• Derin anemi ve /veya kalp yetmezliği
• Eksik komponentin yerine konulması
(Eritrosit tx).
Trombositopeni ve
Trombopatilerde Tedavi
• Trombosit tx:
– ITP’de IKK’da
– Aplastik anemi veya lösemi trombositopenik kanama
– Trombosit işlev bozukluğu (yaşamı tehdit eden kanama)
1
E.B., 7 yaşında, kız
Yakınma: 2 gündür burun kanaması, deride
benek tarzı döküntü ve morluklar
On gün önce ÜSYE
Öz ve soygeçmişi: Özellik yok
Fizik muayene: Cilt ve mukozalarda yaygın
peteşi ve purpuralar, lomber bölgede
ekimoz, aktif epistaksis
Laboratuvar:
Hb: 12 g/dl, Lökosit: 7200/mm3, Trombosit:
5.000/mm3 , MPV: N, PY’da atipik hücre
yok, trombositler nadir tekli
Kanama zamanı: 15 dk (ND: 2-9 dk)
PT: 11 sn (ND:10.6-13.9 sn)
APTT: 32 sn (ND: 24-36 sn)
Fibrinojen: 3 g/L (ND: 1.7-4.05 g/L)
Kemik iliği aspirasyonu
TANINIZ NEDİR?
AKUT İTP
2
A.T., 7 yaşında, erkek
Şikayeti: 3 gündür yüksek ateş, boğaz ağrısı,
öksürük,
2 gündür deride benek tarzı döküntüler
Öz ve soygeçmişi: Özellik yok
Fizik muayene: Servikal 2x2 cm LAP, tonsiller
hipertrofik, hiperemik, membran (+)
Hepatosplenomegali (+)
Deride özellikle yüzde peteşi ve purpuralar
(+)
Kemik hassasiyeti yok
Laboratuvar:
Hb: 13 g/dl, Lökosit: 18.200/mm3,
Trombosit: 49.000/mm3 , MPV: N, PY’da
lenfomonositoz izlenmekte, blast yok,
trombositler 5-6lı
Kanama zamanı: Uzun
PT
APTT
Fibrinojen
Normal
ÖN TANI:
Enfeksiyona sekonder trombositopenik purpura
Enfeksiyona yönelik tetkikler
İzlem
3
A.K., 4 yaşında, Erkek
Şikayet: 15 gündür yüksek ateş, 1 haftadır
belirgin solukluk, bacaklarda ağrı, kol ve
bacaklarda morluklar
Öz ve soygeçmişi: Özellik yok
Fizik Muayene: Soluk, Servikal, aksiller, inguinal
LAP, Hepatosplenomegali (+)
Kol ve bacaklarda ekimozlar (+)
Sternum ve tibiada kemik hassasiyeti mevcut
Laboratuvar:
Hb: 3,6 g/dl, Lökosit: 25.800/mm3,
Trombosit: 14.000/mm3 ,
PT
APTT
Fibrinojen
Normal
TANINIZ NEDİR?
ÖN TANI:
Akut lösemi
Kemik iliği
aspirasyonu
4
M.U., 2 yaşında, kız
Şikayeti: Düşme sonrası ağız içinde
durdurulamayan kanama, 6 aylıktan itibaren
burun kanaması, küçük çarpmalarla bile geniş
morluklar
Öz ve soygeçmişi: 2. dereceden akrabalık (+)
Fizik Muayene:
Soluk, alt dudak mukozasında laserasyon,
gövde, kol ve bacaklarda peteşi ve ekimozlar
Laboratuvar:
Hb: 9,5 g/dl, Lökosit: 13.000/mm3,
Trombosit: 67.000/mm3 , MPV: 17,8 fL,
PY’da trombositler azalmış, küme yok, dev
trombositler
PT
APTT
Fibrinojen
Normal
Trombosit fonksiyon testleri:
ADP
Epinefrin
Araşidonat
yanıtı N
Kollagen
Ristosetin yanıtı azalmış
TANI: Bernard Soulier sendromu
Tedavi:
Trombosit fonksiyon bozukluklarında
• 10-15 cc/kg aferez trombosit
• 10 kg  1 ünite random donör trombositi
5
K.Ö., 10 yaşında, kız
Şikayeti: İlk kez 9 aylıkken salıncaktan düşme
sonrası burun kanaması nedeniyle kan transfüzyonu
Daha sonra burun ve dişeti kanaması, küçük
çarpmalarla bile geniş morluklar
Öz ve soygeçmişi:
2. dereceden akrabalık (+)
Fizik muayene:
Soluk, epistaksis ve dişeti kanaması var Gövde,
kol ve bacaklarda peteşi ve ekimozlar
Laboratuvar:
Hb: 8,7 g/dl, Lökosit: 5.400/mm3,
Trombosit: 254.000/mm3 , OTH: N, PY’da
trombositler bol ancak küme yapmıyor
Kanama zamanı: Uzun
PT
APTT
Fibrinojen
Normal
Trombosit fonksiyon testleri:
ADP
Epinefrin
Araşidonat
yanıt yok
Kollagen
Ristosetin yanıtı normal
TANI: Glanzmann trombastenisi
Tedavi: Kanama sırasında ve
girişim öncesi trombosit süspansiyonu
6
M.D., 6 yaşında, erkek
Şikayeti: Sık burun ve dişeti kanaması
Öz ve soygeçmişi: Babasının çocukluktan beri
kan transfüzyonu gerektirecek burun kanama
öyküsü
Fizik muayene:
Gövde ve bacaklarda ekimozlar
Laboratuvar:
Hb: 12 g/dl, Lökosit: 10.900/mm3,
Trombosit: 374.000/mm3 , MPV: N, PY’da
trombositler bol, kümeli
Kanama zamanı: Uzun
PT: N
APTT: Uzun
Fibrinojen: N
ÖN TANINIZ NEDİR?
von Willebrand Hastalığı
İleri tetkikler:
- vWF Antijen: Azalmış (%12)
- Ristosetin kofaktör aktivitesi: N
- vWF CBA: N
- vWFG SDS Elektroforez: Tüm multimerlerde
azalma
- F VIIIc düzeyi: Azalmış (%14)
- Kan grubu A Rh (+)
von WILLEBRAND HASTALIĞI
Konjenital kanama diyatezlerinin en sık
görüleni
PREVELANSI: %0.9-1.3
TÜRKİYEDE: %1
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