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Hematolojik hastanin anamnezi

Dogustan/edinsel
Yasamin hangi gaginda baslamis?

Pihtilasma bozukluklarinin énemli bolimi dogustandir ve %90
erkeklerde gordilir.

Vaskiiler bozukluklar ve trombosit hastaliklar: ise cogunlukla
edinseldir ve kadinlarda daha siktir.

DERI

Soguk ve terli deri + solukluk — hipovolemik sok
Solukluk + sariik ——— hemolitik anemi
Sarilik  ———— KC hast, safra yollar: tik, Met

Purpura —» siklikla frombositopeni ile birliktedir ve
genellikle sistemik bir hastaligi isaret eder.

Kasinti—» 6zellikle KLL'de ve Hodgkin L da inatg!
kasinti vardir

Dis eti hipertrofisi = Losemilerde (AML)

Nekrozlu iilserli veya membr tonsillit — ciddi
Naotropeni (agraniilositoz, akut I6semi, aplastik anemi)
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HEMATOLOJIK HASTA NEDIR?
1. Kanamali hastalar

2. Anemiler
3. Polisitemi
4. Lokosit hastaliklar

5. Malignensiler

6.Transfiizyon tedavisi

FIZIK MUAYENE
Tam bir FM  sart!lll
(ancak bazs bélge ve organlara daha dikkat edilmesi gerekir)

Deri ve mukozalar (konjonktiva, agiz mukozast)
Lenf nodlari

Dalak

Karaciger

Iskelet (kemik ve eklemler)

Sinir sistemi

Kiigiik (<3 mm) deri igi
kanamalaridir.
Basmakla solmazlar.
Kirmizi-pembe renklidirler.
*Kanama diatezleri
*Trombositopeniler
*Sepsis
*Bakteriel endokardit
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Purpura

Petesiden daha biiyiik (>3 mm)
deri igi kanamalaridir.
*Losemi
*Kanama diatezleri
*Aplastik anemi
*Trombositopeniler
*Meningokok septisemisi
*Skorbit

Purpuradan daha biiyik deri
alti kanamalaridir.
*Kanama diatezleri
*Travma

Lenfadenopati

Enfeksiyonlar

Kollajen doku hastaliklari
Myeloproliferatif hastaliklar
Hodgkin

Nonhodgkin

Akut ve kronik lsemiler
Diger (serum hast, sarkoidoz)




Hepatosplenomegali

m Enfeksiyon (sistozomiasis, sitma, visseral larva
migransg

= Kollajen doku hastalikllar:

= Otoimmiin hemolitik anemiler

= Sferositoz

= Beta talasemi

= Sarkoidoz

m Kanserler (Lésemi, lenfoma, histiositoz,
polisitemi)

Norolojik Bulgular

= Serebral kanama: Hemorajik diyatezli hastalarda
ozellikle agir trombositopenilerde serebral kanama
oldiiriicii bir komplikasyondur ve en sik
gordldr.

= Parapleji: Multipl myelom ve lenfomali hastalar medulla
spinalis basisi ile paraplejik olarak gelebilir.

= Multipl myelom ve Waldenstrém makroglobulinemisi
artmis viskozite nedeni ile norolojik belirtiler
hatta koma ile gelebilir.

SUPHELI OLGULAR

= Birgok alandan ayni anda baslayan spontan kanama

= Travma saptanmayan bélgelerde olusan kanama

= Yaralanmadan saatler sonra baslayan gecikmis kanama
= Eklem araligina veya derin dokulara kanama olmasidir

kanama bozuklugu ihtimalini distindiirir.
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Kemik ve eklemler

= Sternum hassasiyeti Akut l6semi?

m Bel, sirt ve gagiis agrisi Multipl myelom?

m Eklemlerde agr, sislik, kizariklk artrit?
ALL?

= Eklemde hemartroz Hemofili?

Periferik yayma Il

= Sistositler (HUs, TTP, DIC)

= Atipik lenfositoz— (Enfeksiyoz mononiikleoz, CMV
Losemiler)

Hemogram Il
= Anemi ve tfrombositopeni—» Losemi, SLE, Aplastik A

m Izole trombositopeni ITP

Acil servis hekimi:

= Asiri ve anormal kanama hikayesini
= Diger aile bireylerinde kanama bozuklugu 6ykiistinii

= Altta yatan baska bir hastaligi olup olmadigini
(Karaciger,renal hastalik, l6semiler ya da
malabsorpsiyon sendromlart)

= Etanol, aspirin, warfarin, antibiyotik, nonsteroid
antienflamatuar ilag kullanip kullanmadigini
sorgulamalidir.
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Trombosit bozukluklar:

= Pefesi, ?ur'pur'a, ekimoz, epistaksis gibi
mukokutandz, gastrointestinal, genitoiiriner ya da
yogun menstriiel kanamalar ile gelirler.

Koagtilasyon faktaor eksikligi
HEMOGRAM m Cogunlukla uzamis kanama, ekimoz, kas igi

hematom, hemartroz, fasyal bosluklar ve periton igi

gibi alanlarda kanama po‘ransiyefu

daha yiiksektir.

KOAGULASYON TESTLERI Dissemine intravaskiiler
koagtilasyon
= Trombosit ve koagiilasyon faktor eksikligi birlikte

olur ve bu hastalarda mukokutanoz ve derin
bosluklarin herikisinde birden kanamalar olusabilir.

1. KANAMALT HASTALAR
= _A=Trombosit bozuklukla 2 Kalitatif trombosit bozukluklar::
1.Kantitatif frombosit bozukluklar: (sayisal olarak yetersiz) Trombosit sayisi normal ancak fonksiyonunda bir
Azalmis platelet iiretimi KT infiltrasyonu (Tiimér ya da enfeksiyon) bozukluk vardir sebepleri:
Aplastik anemi = p P '
Viral enfeksiyonlar (kizamik) Uremi

Tlaglar (Tiazidler,éstrojen, ethanol, i
Gimel(nfmn lengetol qu‘aager‘ ha;TalinkIar'l : :
Radyasyon DIK (Dissemine intravaskiiler koagiilasyon)

Vit B12 ve/veya Folat eksikligi ; :
Artmis platelet ytkimi Idiopatik trombositopenik purpura (ITP) AnTIPIGTeleT antikorlar (ITP, SLE)
Trombotik trombositopenik purpura Kar‘dlyopulmoner bypass

Hemolitik Uremik sendrom Myeloproliferatif Bozukluklar

Dissemine Intravaskiiler koagiilasyon (DIC) q q a

Viral enfeksiyonlar Dysproteinemiler (Multipl Myeloma,
(HIV,Kabakulak varicella,EBV,KKKA) Waldenstrom Macroglobulinemisi)

Tlaglar (Heparin, protamin) o :
Splenik ytkima bagl Hipersplenizm ve Hipotermi PreIOk.emlalar(AML' ALJ‘)
Platelet kaybina baglh A_sur‘llkgnamalar, Hemodiyaliz, extracorporeal von Willebrand haSTallgl
circulation

TROMBOSIT URETIM VEYA
B FONKSIYONUNU BOZAN ILACLAR
B: KOGQUIGSYOH kaTOI" bOZUklUkIClr‘I Trombosit Gretim bozukluklar: Trombosit fonksiyon bozukluklar:
1.Hemofili . Heparin . Aspirin

- - Altin tuzlar . NsAid
2. ilibrand Hastaligi
R roiaig Sulfa iceren antibiyotikler . Antiplatelet ajanlar

3.Karaciger hastaliklar: . Kinin veya kinidin (tiklopidin, klopidogrel)
4 Renal hastaliklar . Etanol (kronik kullanimi) Penisilinler ve sefalosporinler
5.Vitamin K yetersizligi . Aspirin,indometazin Kalsiyum kanal blokerleri
6.Yaygin damar igi pthtilasma (Di'C) Valproik asit, fenitoin Propranolol
Eroin Nitrogliserin
Tiazidler, furosemid Antihistaminikler
. Prokainamid, digoxin Fenotiyazinler
. Simetidin, ranitidin Trisiklik antidepresanlar
. Penisilinler/sefalosporinler




Heparine Bagh Trombositopeni

= Ilaca bagl trombositopeni en sik heparinde goriiliir

= Genellikle tedavinin 5. giiniinde Tr<100.000'si ile
kendini gost

= %10 hastada 20.000'in altina diiger

= Tr degeri 100.000'in altina ya da bazal degerin %50
sine diiserse heparin tedavisi acilen
kesilmelidir.(yerine danaparoid hirudin, agrotaban
kull)

TROMBOTIK TROMBOSITOPENIK PURPURA

1. Mikroanjiopatik Hemolitik anemi
2. 00 Trombositopeni

3. [0 Renal yetmezlik

4. [0 Nérolojik bozukluk

5. 00 Ates

6. Hepatik yetmezlik

Ik 5 6zelligin ayni hastada bulunmasi nadirdir ancak
ciddi end organ iskemisi ve hasari gelisecektir.

TTP igin tetikleyici olaylar
+  Gebeliktir (en sik)
enfeksiyonlar(6zellikle HIV),
asilama ve
SLE gibi otoimmiin hastaliklardir.
Kinidin, siklosporin, takrolismus, ve antiplatelet ajanlar olan tiklodipin ve
klopidogrel gibi birgok ilag TTP ile iliskilidir.

HEMOLITIK UREMIK SENDROM
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IDIOPATIK TROMBOSITOPENIK
PURPURA

zole trombositopeni + Normal kemik iligi
Trombositopeninin baska nedeni yok. Otoimmiin

Klinik
En sik semptomu efei, ayrica purpura, menoraji,
epistaksis, diseti kanamasi ve intrakranial kanamadir.

Hast ciddiyeti=eslik eden hastaliklar, kanama varligi ve
trombositopeni seviyesidir

Ted:
Tr<50 olup kanamasi olanlarda ve Tr<20.000 da
Prednison, IVIG, splenektomi

Tedavi:
Biyiik vWB multimerlerini ve otoantikorlar:
uzaklastirmak igin plazmaferez (Mortaliteyi%90'dan
%10-20'ye diisiiriir.)
Plazmaferez yapilamiyorsa TDP

Gerekiyorsa destek tedavileri= eritrosit sisp,
antikonviilzanlar, antihipertansif, hemodiyaliz

Yasami tehdit eden kanama ve veya kafa igi kanama
varhigi yoksa Tr transfiizyonu yapma lll Ciinkii akut
dénemde tromboz hizla ABY'ne ve éliime yol agabilir.

%30 tekrarlama riski vardir.

DISSEMINE INTRAVASKULER
KOAGULASYON

Akut bsbrek yetmezligi, m Koagiilasyon ve fibrinolitik sistemin herikisinin
Mikroanjiopatik hemolitik anemi, aktivasyonu sonucu; kanama ve trombotik
Ates ve komplikasyonlarin goriilebildigi bir hastaliktir

Trombositopeni (orta derecede) ile karakterizedir. X . . ) .
peni( ) = Petesi, ekimoz, ameliyat yerlerinde kanama, GIS,

cocukluk cagi hastalig (en sik 6ay-dy) lriner S ve SSS'de kanama ortaya ¢ikabilir.

Viral veya bakteriyel enfeksiyonlardan sonra gelisir
mortalite %5-15 (biiyiik cocuklarda ve eriskinlerde daha

fazladir) Enfeksiyonlar, carsinomalar, ameliyatlar, travma, karaciger hastahg, sok,
gebelik, vaskiiler hastalik, zehirlenme, ARDS ve transfiizyon reaksiyonlaridir.

m En sik rastlanan nedenler

TS el il i Gl = Tani: PT, aPTT uzamis, fibrinojen seviyesi diisiik, FDP ve D-

Dimer artmis ve tiim faktorlerin kan seviyesi azalmigtir




TEDAVI:
= Destek tedavisi ve altta yatan hastaligin
tedavisini igerir.

m Replasman ted: eritrosit sisp, plateletler,
fibrinojen ve koagiilasyon faktérlerini igerir.

= Fibrinojen seviyesi kanama komplikasyonlarinin
degerlendirilmesi icin gok kiymetlidir.
Fibr<100mg/dl DIC'i distindrir.

= Hipofibrinojenenili ya da ciddi kanamasi olan
vakalarda fibrinojen replasmani yapilmalidir
bunun icin 10 U'ye kadar kriyopresipitat
gerekebilir.

KARACIGER HASTALIGINA BAGLT
KANAMA

Koagiilasyon faktérlerinin yapiminin azalmasi

Vit K yetersizligi

Trombositopeni

Artmis fibrinoliz (azalmis Alfa2- plazmin inhibitor
sentezi sonucu) vardir

Uzamis PT ve 100 mg/dl'nin altinda plazma fibrinojen
seviyesi karaciger hastaligi olan hastalarda kotii
prognoz isaretidir.

HEPARIN VE TROMBOLITIK TEDAVI
KULLANIMINA BAGLI GELISEN KANAMA

= En sik rastlanan yan etkileridir
m %1-2'sinde ciddi kanama meydana gelir
= Her zaman yakindan takip
TEDAVI
= Heparin---Protamin siilfat
= Trombolitikler Kriyopresipitat ve/veya TDP
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VIT K YETERSIZLIGINE BAGLI KANAMA

= Warfarin kullanimi
= Karaciger yetmezligi (siroz, hepatit) olan
hastalar

= Yetersiz beslenme veya malabsorpsiyona bagl
Vit K yetersizligi nedeniyle(F II,VII,IX X ve
protein C,S liretiminde kofaktordiir.)gelisir

BOBREK HASTALIGINA BAGLI KANAMA

Bobrek hastalarinda kanama
egilimi ireminin derecesine ve
sliresine baghdir.

Uremik yikim driinleri

. Kronik anemi

. Trombosit disfonksiyonu

. Koagiilasyon faktor eksikligi

. Trombositopeni ye sebep olur.

. DOLASIMDA BULUNAN
ANTIKOAGULANLARA BAGLT KANAMA

Koa_?(i.ilasyon faktarlerine karsi ortaya gikan

antikorlardir.

Bilinen en yaygin iki antikoagilan, faktsr VIII

inhibitori ve lupus antikoagllanidir UUF“.S antikoagiilani
birgok koagiilasyon faktariine karsi gelisir.)

Klinik 6zellikleri:

Faktor VIIT inhibitord olanlarda ciddi morluklar,
ekimoz ve hematom gelisir.

Lupus antikoagiilan olan hastalarda ise tfromboz veya
tekrarlayan fetal kayiplar s6zkonusudur bunlarda
kanama bozukluklari nadirdir.



HEMOFILI
. F VIII eksikligi 1/10.000
. F IX eksikligi 1/25-35.000

Hemofilinin bu formlar: kalitsal koagiilasyon
faktor eksikliginin %99'unu olusturur.

X'e bagl resesif gegerler
Klinik olarak ayirmak imkansizdir.

Hemofili hastalarinin ciddiyeti faktor
yetmezliklerinin siddetine baglidir I

Hemofilili hastalarda gériilen kanama

bélgeleri

Eklemlerde s Hemartrozlar
Yumusak dokuda == Hematom

(boyunda ve orofarenkste . asfiksi)

(Extremitelerde — kompartman sendr)

(Retroperitonda._, hemorajik sok)
Mucozalarda === Epistaksis,dis gekim sonrasi kanama

ve GIS kanamasi

S5S ==  Kanama Hafif travma ile gordlebilir.
Oliimiin en sik sebebidir

u BObrek wmm==p Hematiiri siktir nadiren ciddidir

SSS, boyun, orofarinks, retroperitoneal bdlgeye kanamalar
¥a§aml tehdit eden ciddi kanamalardir ve siiratle faktéor
ed baslanmalidir ve hospitalize edilmelidir

Klinik bulgular

Semptomlar gocukluk cagi ve adélesanlarda baslar.

Tekrarlayan burun kanamasi, gingival kanama, nadiren
gilirikler, 6is kanamas! ve menorayji.

Hafif vWB hastaligi olanlar cerrahi girisim ya da travma
gegirmedikce hastaliklarini bilmezler

LAB: PT,aPTT, TT normaldir.
Kanama zamami uzamistir , azalmis vWF aktivitesi vardir
F VIIT akt seviyesi azalmis veya N

TED:Desmopressin (Tip I), Kriyopresipitat(Tip IT,IIT)
Aspirin, NSAID, antiplatelet ajanlar heparin ve bazi
antibiyotikleri kullanmamalidir.
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FAKTOR DUZEYL

s %14 Ciddi spontan kanama ataklari ve
travma sonrasi kontrol
edilemeyen kanama

% 1-5 Orta kanama riski travmalarda kanama.
% 5-25 Hafif kanama riski

% 25-50  Sadece major cerrahi ve ciddi travma
sonras! kanama (hemofili olduklarini
higbir zaman bilmeyebilirler.)

VON WILLEBRAND HASTALIGT

= En sik karsilasilan dogumsal kanama bozuklugudur.
= Toplumda % 1 gérilir
= Ug ana gurupta siniflandirilir

Tip Von Willebrand hastalikli olanlarda | Von Willebrand faktér defekti
goriilme
I %70-80 hastada Biitiin multimerik formlar vardir
fakat sayisi azalmistir

I %10-15 hastada VWF normaldir bazi multimerler
yoktur

III <%10 hastada Gerekli hic vWf yoktur

ANEMILER

Anemilerin ciddiyeti
Aneminin gelisim hizi
Hgb diizeyi
Hastanin yasi
Hastanin genel fiziksel durumu

Hastanin mevcut olan diger hastaliklarina gére
degisir



1.

Hipotansiyon

Tasikardi

Istirahat ve egzersiz dispnesi

Soguk ve terli deri

Susuzluk hissi ve idrar gikisinda azalma
Anksiyete

Letarjiye kadar ilerleyebilen siddetli gligsiizlik

Aneminin hizli gelistigini gosteren semptomlar olup
ciddiye alinmasi gerekir.

Kan kaybinin en sik sebebi olan 6IS ve uterus
kanamasi yéniinden acilen degerlendirilmelidir.

Orak hiicre komplikasyonlar:

Kemik agris1 %30 vakada 30’lu yaglarda kalga patolojileri
kemik enfarktiisii (osteomyeliti taklit eder)
kemik agris1 siktir ( sirt ve extremiteler).

Daktilitis Ates + el, ayak ya da her ikisinde agril1 sislik
seklinde belirti verir bazen kirmizilik ve 1s1
artig1 olabil
Ploretik gogiis agrisi, takipne, ateg, kuru
Oksiriik belirtileri ile ortaya gikar .

Nedeni ? (enfeksiyon, enfarkt, yag embolisi !)
akciger infiltrasyonu unilateral ya da bilateral
olabilir, P.efPlu Agir olgular hizla ARDS’ye
gidebilir

Akut s sendromu orak hiicre hastaliginin
en ba gelen 6liim nedenidir.

6. Hemolitik Kriz : Hgb diizeyi genelde 6-9 gr/dl dir

Kisa siirede artmis halsizlik, egzersiz
dispnesi, solunumun kisalmast, ikter.

7. Aplastik kriz  : Anemi + retikiilositopeni (<%0.5)ile belirir

parvoviris enfeksiyonu vd. Ret sayisi normalin
65-15 ine diiser

8. Nérolojik kompl: Inme ve subaraknoid kanama

% 20 olguda 20 yas éncesi inme gozlenir.
acilen degisim transfiizyonu diisiinilmeli

9. Enfeksiyonlar : Cocukluktan itibaren asplenik olduklari igin

H.inf ve S. Pnomoniae gibi enf korunma

10.Kardiyak kompl : kalp yetm ve kardiyomegali (anemi,

mikroinfarktiis ve hemoliz. Hemosiderin
birikimi )
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Orak hiicreli anemi

m Orak hiicre hastaliginda aciller

Spesifik aciller

Vazookliizif krizler Kas iskelet agrilari(tipik agrili kriz)
Daktilitis (el ayak sendromu)

Splenik sekestrasyon
Aplastik kriz
Hemolitik kriz

4. Karin agrisi:  Yaygin ve devamli karin agrisi siktir
karin igi ve retroperitoneal bélge
organlarinin enfarkti hepatik enfarkt ,
kolelitiazis siktir.

5. Dalak enfarkt: Afonksiyone dalak (6 ay %14, 5y %94)
astlama, proflaktik ab, egitim.

6. Dalak sekestr: Tasikardi, hipotansiyon, solukluk,
halsizlik ve karinda dolgunluktur.

Cocuklarda stktir. Ani dalak biiyiimesi ve
Hgb sekestrasyonuna bagli anemi

= Kardiyopulmoner dekompansasyon
= SSS bulgusu

= Priapizm bulgusu olanlarda Exchange
Transfiizyon diistiniilebilir.

Hastalgin ciddi komplikasyonlari

= Pulmoner komlikasyonlar

= Norolojik komlikasyonlar

= Aplastik

m Infeksiyon krizleri hospitalize edilmelidir.



BETA TALASEMI MAJOR

= Ciddi anemi
= Hepatosplenomegali, sarilik, osteoporoz,
enfeksiyonlara yatkinlk gelisir.

= Transfiizyon  Hemokromatozis
—

m TANI: hipokrom mikrositik anemi + etnik
yap!i olan her ¢ocukta diisiin, acil servise
anemi ve hemolizle gelirse transfiizyon
diisiin. Tetikleyen olaylar: arastir.

= Ted: periyodik flebotomi

Suur degisikligi olan polistemia veral
hastadan acilen flebotomi ile 500 ml kan
alinmalidir.aksi taktirde iskemi ya da
infarktlara neden olabilir.

OZET

Hematolojik hastada hastaligin ciddiyetini
Hemoglobin seviyesi
Trombosit sayisi
PT, aPTT diizeyi
Koagiilasyon faktérlerinin diizeyi
Tedavi sunma imkanlarimiz

Hastanin ek hastaliklari ve genel durumuna
baghdir
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POLISITEMI

= Hgb>18gr/dl, Htc>%52
s SEMPTOMLAR
Hipervizkozite,
Beyin ( bas agrisi, sersemlik)
Gozler (gérmede bozulma)
Kalp (gdgis agrisi)
Periferik dolasim boz (Kladikasyo)

LOKOSIT HASTALIKLARI

= NOTROPENT: Saglikli bir hastada antibiyotik
tedavisine beklenen yanit alinamiyorsa
ndtropeniden siiphelenmeliyiz.

= Agir ndtropeni= net nétrofil sayisi < 500 hc/pl
= Atesle basvuran nétropenik hastalarda

= Ampirik ab tedavi erken donemde baslanmalidir.

Tam Kan Sayimi ve Koagulasyon tarama
testleri normal olabilen kanama
diyatezleri

. Hafif vWH

. Hafif Hemofili A,B

. Hemofili €

. F XIII eksikligi

. Alfa-2 antiplazmin eksikligi
. PAI-1 eksikligi

. 6lanzmann hastaligi



OLGU SUNUMU

10y , K

3 haftadir 10-15 dk siiren ve tekrarlayici bir bas agrisi
var

Kronik ITP tamisi ile bes yildir takip edilen ve son iig
ayda Tr degerleri> 50.000 olup hematolojik bir sorunu
yok.

Kusma, biling bulanikligi yok, Kafa travmasi yok ve ailede
migren Oykiisii yok.

Agri gece uykudan uyandirmiyor ve belirli bir
lokalizasyonu yok.

= 3 giin sonra kontrole gelen hastanin agri kesiciden
yararlanmadigi ve bas agrist ataklarinin siklik ve
siddetinin arttigi belirleniyor.

= Paranazal siniis grafisi, gozdibi ve norolojik
muayenesi normal olmasina karsin, agrinin
progresyonu nedeniyle kranial magnetik rezonans

inceleme (MRI) istendi.

12.06.2010

FM: Genel durumu iyi, biling agik, koopere.
Norolojik muayene ve sistemik muayenesi normal

Arteriyel kan basinci (KB): 100/60 mmHg, kalp tepe
atimi (KTA): 90/dk. idi. Kan sayiminda trombositleri
96,000/m3 saptandi.

Kanama ile ilgili diger hematolojik gostergeleri de
normal sinirlarda bulunuyor.

Hastaya asetaminofen baslaniyor ve paranazal sinis
grafisi, gérme ve gozdibi muayenesi isteniyor

Hasta nérogirurji anabilim dali ile konsiilte ediliyor ve
kanamasina yanelik operasyon yapiliyor. Iki giinliik
postoperatif izlem sonrasi sifa ile norolojik sekelsiz eve
taburcu ediliyor.

& OL6U SUNUMU
= 3y, K
= Bulanti, Ishal, Ates

= Ayak parmaklarinda dolasim bozuklugu (morarma,
sogukluk)

= Hematoloji tetkiklerinde
Hgb:8.3, Wbc: 15.3, Htc:28, Tr: 66.200
AKS:78, Na:123, K:4.9, P:47, Ca:8.4
PT:15.6, PTT:34.3,
Prot C akt: 64 (70-130), Prot S akt:75.6(70-130)
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Tani: PURPURA FULMINANS

Cocuklarda stk ama her yasta gériilebilir.

Perferik ekimotik lezyonlar 6zellikle parmaklarda olanlar
nekroza gidebilir.Bununla birlikte dudaklarda, kulaklarda burun
ve govdede gériilebilir

Hastalik gok hizli seyir gésterir ve 48-72 saat arasinda
periferik vazokonstriksiyon ve Sok'a gidebilir

Enfeksiy6z purpura fulminans'da en énemli morbidite sebebi
genis capl mikrovaskiiler tromboza sekonder gelisen doku
nekrozu ve end organ yetmezlikleridir.

Deri lezyonlarinin agirhigi ile Protein C diizeyleri arasinda ok
yakn iligki vardir. Bu nedenle vakit gegirmeden hastalara Prot
C konsantresi veya TDP verilmelidir.

= Hg 7 g/dl bulunur. aPTT, PT normal
sinirlarda bulunuyor.

= Bunun ilizerine FVIIT tayini yapiliyor.
faktor diizeyinin %18 oldugu bulunuyor.

Y
l\42 Y., K

SLE tanisi ile izleniyor. Distik doz steroit almakta iken
GIS kanamasi nedeniyle Acil servise basvuruyor.

Mide endoskopisinde bir patoloji tespit edilmiyor.

aPTT'nin 100 sn bulunmas: {zerine FVIII diizeyi tayin
ediliyor.

FVIII: %5 Bulunuyor. Hasta plazmasi ile saglikli insan
plazmasi 1:1 oraninda karistirildiginda aPTT diizelmeyince
FVIII yénelik antikorun varligi anlasiliyor

Domuz faktdér VIII, faktdr diizeyi %100 olacak sekilde
veriliyor ve kanama durduruluyor.

12.06.2010

= 30y. E. hasta
= Dis gekimi igin basvuruyor.

= Anamnezinde herhangi bir saglik sorunu olmadigt,
o tarihe kadar bir cerrahi girisim veya dis gekimi
yaptirmadigini ifade ediyor.

= Dis gekimini takiben problemsiz evine giden hasta
birkag saat sonra baslayan ve ertesi giin devam
eden kanama lizerine Acil servise basvuruyor.

HEMOFILI A

u  Prof.Dr.Burhan Ferhanoglu(Kanama Diyatezli hastaya yaklagim

Tani: FVIIT INHIBITORU

= Koagiilasyon faktarlerine yonelik
otoantikor gelisimi en sik FVIIT'e yonelik
olarak ortaya ¢ikar. Cogu hastada ileri
yasta ve herhangi bir saglik sorunu
yokken ortaya ¢ikar.

= Daha seyrek olarak SLE gibi bir ofoimmun
hastalikla beraberdir.

s Akkiz hemofilide kanama beklenenin
aksine mukoz membranlarda olur
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Dinlediginiz

icin

tesekklr ederim

UZ.DR. H. Mehmet CALISKAN
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