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ACİL SERVİSTE HEMOFİLİ VE DİĞER 

KANAMA BOZUKLUKLARI



Sunum Planı
 Hemostaz

 Kanama diyatezi

 Hemofili A ve B
 Tanım

 Klinik ve laboratuar

 Genel yaklaşım

 Tedavi

 Von Willbrand Hastalığı
 Tanım

 Klinik ve laboratuar

 Tedavi



HEMOSTAZ

 Yaralanan damar bölgesinde pıhtı oluşma süreci

 Hızlı, lokalize ve hassas bir düzen-denge içinde olmalı

 Karmaşık bir süreç

 Bozukluğu: Anormal kanama veya aşırı pıhtı oluşumu



Primer hemostaz

 Damar yaralanmasından trombosit tıkacı oluşumuna

 Endotel bütünlük kaybı - vWF açığa çıkması – trombosit 

adezyonu ve agregasyonu



Sekonder hemostaz

 Koagülasyon faktörlerinin aktivasyonuyla fibrinojenin 

fibrine dönüşümü-fibrin tıkacı oluşumu



KANAMA DİYATEZİ

 Tanım: Artmış kanama hassasiyeti

 Primer  ve/veya sekonder

 Konjenital  veya edinsel



Konjenital nedenler

 vWF eksikliği

 Hemofili A ve B

 Diğer faktör eksiklikleri

 Afibrinojenemi

 Glanzman trombastenisi

 Bernard- soulier sendromu

 Depolama eksikliği

 ……..



Edinsel nedenler

 Idiopatik trombositopenik purpura (ITP)

 Antiagregan ve antikoagülan kullanımı

 Üremi

 Karaciğer hastalığı

 Dissemine intravasküler koagülasyon (DİK)

 Faktör İnhibitörleri

 ……..



Acilde kanama diyatezi olasılığı

 Çoklu bölgede spontan kanama

 Nontravmatize bölgede kanama

 Derin doku veya eklemlere kanama

 Travmadan birkaç saat/gün sonra oluşan kanama

 Kanama beklenenden uzun sürüyorsa



Kanama diyatezi tanısında klinik

 Hasta ve aile fertleri öyküsü
 Kullanılan ilaçlar, herballer, travma
 Kanamanın tipi, yayılımı ve süresi

Bulgular Sekonder hemostaz 
bozukluğu

Primer hemostaz 
bozukluğu

Nadir Tipik

Derin hematom Karakteristik Nadir

Yüzeyel ekimoz Sık, büyük, tek Karakteristik, küçük

Hemartroz Tipik Nadir

Geç kanama Sık Nadir

Yüzeyel kesi kanaması Minimal Sık

Cins Erkeklerde Kadınlarda sık

Aile öyküsü Sık Nadir 



Kanama diyatezi tanısında 
laboratuar 

 Trombosit sayısı, Kanama zamanı

 Koagülasyon testleri (PT, aPTT, INR)

 Na sitratlı Tüp (açık mavi kapak)

 Ne az, ne çok dolu olmalı

 Kanül-kataterden alınmamalı

 Diğer spesifik testler (Trombin pıhtılaşma zamanı, faktör 

düzeyleri, karışım testi, bethesta, trombosit agregasyon testleri vd)



Trombosit sayısı

 Normal 150.000-400.000/mm3

 >50.000/mm3 sorun oluşturmaz

 <10.000/mm3 spontan kanama riski

q Trombositopeni genellikle azalmış üretim veya 

artmış yıkıma  bağlı



Kanama zamanı (KZ)

 Normal : 2.5- 9 dakika

 Primer hemostaz bozukluğunu taramada en iyi test

q KZ uzaması: Trombositopeni (<100.000), vWD, 

trombosit fonksiyon bozukluğu, antiagregan 

kullanımı



Protrombin zamanı (PT)

 Normal PT: 11-13 sn, INR:1.0

 Ekstrensek ve ortak yol

q PT uzaması: En sık neden warfarin etkisi, 

vitamin K eksikliği, faktör eksikliği



Parsiyel Tromboplastin Zamanı 
(aPTT)
 Normal: 23-25 sn

 İntrensek ve ortak yol

q PTT uzaması: En sık neden heparin etkisi, Faktör 

eksikliği-hemofili (normalin <%30), DİK



Rapid tromboelastografi (r-TEG)

 Konvansiyonel koagülasyon testleri yerini alacak

 Akut travmatik koagülopati için yapılan çalışmalar

 r-TEG 
 ACT: aktif pıhtılaşma zamanı:

 r değeri:

 k zamanı:

 α açısı:

 MA: Maksimal amplitüd:

 G değeri:

 LY30 



Olgu
 2004 yılı, 42 y, E, hemofili  A hastası

 Rapor yenilemek için hematoloji plk geliyor.

 Hb: 19.1 mg/dl, hipoksi? Femoralden kan gazı 

alınıyor.

 İki gün sonra 08.00 kasık ağrısı ile AS’e başvuruyor. 

(KB:90/70 mmHg, N:97/dk, Hb:15.7 mg/dl)

 USG batın içi hematom saat 14.00 4000ü FVIII 

kararı

 Hastanede F yok, T. Eczacılar Birliği yeni rapor yok 

- F vermiyor. Özel eczaneden bulunuyor.

 F verilemeden hasta acil serviste exitus



HEMOFİLİLER

 Hemofili A: F VIII eksikliği

 1/5.000-10.000 erkek doğum

 Hemofili B: F IX eksikliği

 1/30.000-50.000 erkek doğum

 Hemofili C: FXI eksikliği

 1/100.000

 Edinilmiş hemofili: Özellikle FVIII karşı otoantikor 

gelişmesi 

 1.4/1.000.000

*Türkiye’de 6500, 

Tüm Dünyada 550.000

* http://www.turkiyehemofilikongresi-9.com/site/dernek-hakkinda/

http://www.turkiyehemofilikongresi-9.com/site/dernek-hakkinda
http://www.turkiyehemofilikongresi-9.com/site/dernek-hakkinda
http://www.turkiyehemofilikongresi-9.com/site/dernek-hakkinda
http://www.turkiyehemofilikongresi-9.com/site/dernek-hakkinda
http://www.turkiyehemofilikongresi-9.com/site/dernek-hakkinda


Hemofili A ve B

 ikisi de X-bağlı resesif

 Erkekler hasta, kadın asemptomatik taşıyıcı

 Hemofili A: 1/3 ve Hemofili B:1/5 aile öyküsü yoktur

 HA-HB klinik olarak ayırt edilemez.

 Klinik faktör düzeyleri ile ilişkili

 Hafif olgular erişkin çağa kadar tanı almayabilir.

Hastalığın şiddeti Faktör 
düzeyi

Bulgular/kanama

Ağır  hemofili < %1 Spontan veya minör cerrahi veya travma 
ile kanama,  hemartroz karakteristik, 
haftada 1-2 kez kanayabilir

Orta dereceli 
hemofili

%1-5 Spontan kanama mutad değil, hafif 
travma veya cerrahi sonrası ve ayda bir 
kez kanayabilir

Hafif hemofili %5-40 major travma, cerrahi  veya girişim 
sonrası, eklem tutulumu nadir



Hemofili A ve B klinik

 *İntrakranial  kanama: En sık ölüm nedeni,

  spontan veya minör travmada

 Hemartroz: Ağrı, katılık, kullanmama

 Kas içi kanama: Kompartman sendromu

 Hematomlar: Havayolu basısı, hemorajik şok

 GİS kanama, epistaksis nadir

 Diş çekimi kanamaları

 Hematüri, sünnet kanamaları

*Antunes SV et al. Haemophilia (2003), 9, 573–577 



Hemofili A ve B laboratuar

 Hemoglobin-Htc: normal veya düşük

 Trombosit sayısı, Kanama Zamanı, PT : normal

 aPTT : ağır hemofilide anlamlı uzun

 Faktör seviyesi: A veya B ayırımı ve şiddet tayini için

 İnhibitör testleri: (karışım testi, beshesta) faktör verilmesine 

rağmen kanama devam ediyorsa.



Hemofili A ve B tedavi 
genel yaklaşım
 Gelişmiş ülkelerde hemofili tedavi merkezleri (HTCs)

 Tanı, tedavi ortopedik ve dental yardım, eğitim, danışma, hasta ve 

ailelere genel destek

•*HTCs takip ve tedavi ile  6 yıllık süreç içinde hemofiliye 

bağlı mortalitede %40 azalma saptanmış.

* Soucie JM, et al. Blood 2000;96(2):436-42.



Hemofili A ve B tedavi 
genel yaklaşım
 Ülkemizde hemofili dernekleri (HEMODER)

 Türkiye Hemofili Federasyonu (HEDEF)





Hemofili A ve B tedavi 
genel yaklaşım
 Erişkin acil servise başvuran hastalar daha önceden tanı 

almışlardır.

 Bu konuda hasta ve aileleri eğitimlidirler.

 Ne zaman tedavi almaları gerektiğini bilirler.

 Yanlarında faktör bulundururlar. 

 Hasta ve yakınlarının önerisi dikkate alınmalı.

 Minimal bulgular da ciddiye alınmalıdır.
Olguda hastanın hastalığı konusunda bilgisi-eğitimi?



Hemofili A ve B tedavi 
genel yaklaşım
 Hayatı tehdit eden kanamalarda, resüsitatif  ve tanısal 

işlemler öncesi veya beraberinde faktör verilmelidir.

 Yeni baş ağrısı, bilinç değişikliği, nörolojik bulgu varsa 
faktör verilmesini takiben BT çekilmeli.

 Sırt, uyluk, karın ağrısı retroperitoneal kanama

 Burkulmada önce iyi gözükse de geç kanama olabilir.Olguda tanısal işlemler yapılırken faktör verilmesi!!!



Hemofili A ve B tedavi 
Dikkat !!! 
 Faktör replasmanı yapılmadan

 Santral yol açılmamalı

 LP yapılmamalı

 Arterial girişim yapılmamalı

 İM enjeksiyon yapılmamalı

 Damar yolu için erişkinde 19-21 G kanül

 Analjezi için aspirin veya diğer NSAİİ verilmemeli
Olguda AKG öncesi faktör verilmesi!!!



Hemofili A ve B tedavi 
Dikkat !!! 

 Akut kanamalar mümkünse 2 saat içinde tedavi 

edilmeli.

 Bilinen hastada tedavi öncesi Faktör ölçümüne gerek 

yoktur.

 Görüntüleme için tedavi geciktirilmemeli.

 Sevk öncesi faktör replasmanı başlamalı.

 Hematolog ile konsülte edilmeli.Olguda tedaviye başlamada gecikme!!!



Hemofili A ve B tedavi 
faktör replasmanı
 Amaç: Faktör düzeyini en kısa zamanda güvenli 

hemostatik düzeyine (50-150 IU/dl) yükseltmek
Kanama yeri Hedef faktör (%) Hemofili A

FVIII
Hemofili B
FIX

Eklem 30-50 20-40 ü/kg/gün 30-40 ü/kg/ gün aşırı 
iyileşene kadar

Kas 40-50 20-40 ü/kg/gün 40-60 ü/kg sonra
20-30 ü/kg/gün aşırı

GİS, GÜS %100 başlangıç 
iyileşene kadar %30

50 ü/kg sonra 
30-40 ü/kg/gün

100 ü/kg sonra 
30-40 ü/kg/gün

MSS %100 başlangıç 
%50-100 14 gün

50 ü/kg sonra 
25 ü/kg/12 saat

100 ü/kg sonra
50 ü/kg/gün

Cerrahi/travma %100 başlangıç 
iyileşene kadar %50

50 ü/kg sonra
25 ü/kg/12 saat 

100 ü/kg sonra 
50 ü/kg/gün 

Epistaksis %40-50 20-25 ü/kg 80-100 ü/kg



Türk Hematoloji Derneği Hemofili Ulusal Tedavi Kılavuzu 2011: sayfa 12



Hemofili A ve B tedavi 
faktör replasmanı

Hemofili A
 1ü/kg FVIII plazma düzeyini ~%2 artırır.

Hemofili B
 1 ü/kg FIX  plazma düzeyini ~%1 artırır. 

Gereken doz (ü) = hedef düzey - ölçülen düzey X vücut ağırlığı (kg) / 2

Gereken doz (ü) = hedef düzey - ölçülen düzey X vücut ağırlığı (kg)



Hemofili A Faktörleri*
 Purifiye FVIII 

konsantreleri
 Plazma derive FVIII

○ Monarc M
○ Hemofil M
○ Monoclate P

 Rekombinant FVIII
○ Rekombinate
○ Kogenate FS
○ ReFacto
○ Advate

 vWF içeren FVIII (vWF:Rco)
○ Humate
○ Alphanate
○ Koate-HP

 Kriopresipitat  (FVIII, vWF ve 
fibrinojen) 

     (10 paket başlangıç dozu)

      (sadece FVIII bulunamadığı 
durumlarda-

hemostatik doza ulaşması zor)

*Singleton T, et al. The Journal of Emergency Medicine 2010;39(2):158-65 



Hemofili B faktörleri*

 Pürifiye FIX konsantreleri

 Plazma derive
○ AlphaNine SD

○ Mononine

 Rekombinant FIX
○ Bene FIX

 Taze donmuş plazma (FIX içerir)

 (hemostatik doza ulaşmak zor, volüm 
yüklenmesi yapar )

*Singleton T, et al. The Journal of Emergency Medicine 2010;39(2):158-65 



Hangi faktör daha iyi?

 Rekombinantların protein derive faktörlere bariz 

üstünlüğü gösterilememiştir.





Diğer tedavi

 Desmopressin asetat: DDVAP

 Hafif ve orta hemofili A’ da yardımcı ajan (İV/SC/İN)

 Endotelden FVIII ve vWF salgılanmasını sağlar( 2-6 kat artış)

 Oral kanamalarda Faktör tedavisine eklenen

 Lokal trombin, 

 Epsilon aminokaproik asit

 Traneksamik asit : Plazmin inh, mukozal kanamada etkiliHemofili tedavisinde gelecek gen tedavisi



Faktör inhibitörleri

 Replase edilen faktörlere karşı oluşur.

 Hemofili A %10-20, hemofili B %1-2

 Bethesta testi – düzey tayini (BU < 5 veya BU>5)

 Tedavide

 Yüksek doz FVIII: (BU<5)

 Protrombin kompleks konsantreleri (Feiba-VH): (BU>5)

 Rekombinant FVIIa

 Rituximab (CD20 resep inh)



Hemartroz tedavisi

 Faktör replasmanı

 Rutin eklem aspirasyonu ve grafiye gerek yok

 Buz / Analjezik (narkotik + parasetamol)

 Kısa süreli immobilizasyon

 Ağır taşıma kısıtlaması

 Uzun süreli profilaksi HA: 20-40 ü/FVIII haftada en az 3 gün, HB:25-

40 ü/kg FIX haftada en az 2 •Profilaktik faktör konsantresi verilmesi eklem kanama sıklığını ve 
artropati gelişimini azaltır.



Taburculuk ve takip

 Hastaneye yatış

 Baş, boyun, dil, farinks, retroperiptoneal kanama

 Kompartman olasılığı

 Çoklu faktör replasmanı

 Ağrı

 Taburculuk

 Eklem, yumuşak doku ve burun kanaması acil tedavi sonrası 

 Evde tedavi

 Eğitimli, evde faktör replasmanı



VON WİLLEBRAND 
HASTALIĞI (vWD)
 En sık kalıtsal primer hemostaz bozukluğu (%1-2)

 vWF 

 Endotel ve megakaryositlerde sentezlenir.

 Endotelde depolanır.

 Trombosit adezyonu , agregasyonu ve FVIII taşınmasında görevli

 Çoğunluğu otozomal dominant



vWD sınıflama

 Tip 1: %70, vWF kısmı sayısal eksikliği, 

 Tip 2 : vWF fonksiyonal bozukluk, 4 alt tipi var (A,B,M,N)

 Tip 3: vWF tam yokluğu (Hemofili A benzer)

 Edinsel vWD (monoklonal gamopati, MM veya esansiyel 

trombositemi)



vWD klinik

 Mükokütanöz kanamalar (burun, dişeti,)

 Menoraji

 Kesilerde erken dönem uzun kanamalar

 Diş çekiminde uzun süreli kanama

 Hastalık ağırlığı zaman içinde ve kişiye 

göre değişebilir.

 Tip 3 hemartroz, kas içi kanamalar

 Aspirin, NSAİİ ve bazı antibiyotikler 



vWD laboratuar

 Kanama zamanı uzamış

 aPTT hafif uzamış

 PT normal

 Trombosit sayısı normal

 İleri testler 

 Ristocetin cofactor

 vWF antijen ölçümü

 Fak.VIII düzeyi

 vWF multimerik analizi vd



vWD tedavi

 Desmopressin:

 Endotelden vWF salınımını uyarır

 Tip 1 başlıca tedavisi

 0,3 µgr/kg her 12-24 saatte toplam 3-4 doz İV, SC veya nazal

 vWF içeren FVIII konsantresi (humate-p)

 Desmopressine yanıtsız Tip 1 ve tip 2, tip 3

 Kriopresipitat günümüzde tercih edilmez.

 Alternatif ajan: Epsilon aminokaproik asit, 



SONUÇ

Konjenital kanama bozukluğu olan hastalarda

 Minör yakınmaları da dikkate alın.

 Hasta ve aile önerilerini dikkate alın.

 Gereksiz girişim yapmayın. 

 İnvazif girişim öncesi F replasmanı yapın.

 Erken ve efektif tedavi başlayın.

 Tedaviye başlamak için tetkik sonuçlarını beklemeyin.

 Hematolog konsultasyonu için kararsız kalmayın.



SABRINIZ VE İLGİNİZ İÇİN 

TEŞEKKÜR EDERİM 
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