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KANAMA DIATEZI OLAN

HASTALARDA TEDAVI MODALITELERI
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Kanama diyatezleri genelde

\

¢ ana anormallikten olusur
e bunlar sirasiyla; damar
uvari, trombositler ve

oagulasyon faktorleri’dir.

/




lyi bir dykl, kanamanin varligini ve
siddetini tanimadaki on énemli aractir.

Kanamanin miktari

Ne zaman basladigi

Suresi

Kanamaya neden olan travmanin siddeti
Transfiizyona gerek olup olmadigi

Kac Unite gerektigi

Oz gecmisindeki travmalar ve ameliyatlar
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Kanama diyatezi olan veya egilimi bulunan
hastalara yaklasim; klinik inceleme ve laboratuvar
incelemelerinden olusur.

Klinik inceleme altinda, hastanin éykusunu, fizik
muayenesini ve aile oykusuni sayabiliriz.

Laboratuvar testleri arasinda ise; rutin ve ozel
testler sayilabilir.




Hemostaz Bozukluklarinin Ozellikleri

Primer Hemostaz Sekonder Hemostaz
Bozukluklari Bozukluklanr
Kanama Kendiliginden veya Travmadan ¢ok sonra

Baslangic1 | travmadan hemen sonra

Kanama Petesi, Purpura veya Hematom

Sekli ekimoz

Kanama Yiizeyel dokular Derin dokular
Bolgesi (nasal, oral, GIS, GUS) | (eklem, kas veya

retroperitoneal




FIZIK MUAYENE

Purpura; eritrositlerin damar icinden cilt ve/veya cilt alti

dokulara sizmasi sonucu olusan bir bulgudur.

2 mm ‘den kuglk;....petesi

purpura

10 mm den buyuk;.. ekimoz
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Petechiae



EKIMOZ




HEMARTROZ: Eklem ici kanama HEMATOM: Doku ici kanama




Extrinsic activation

Tissue
vila factor
Vila = Vil
Ca*®  piatelet
phospholipid
X see—=mr==dp- Xa
Prothrombin Thrombin
Common
pathway
Fibrinogen ———— Fibrin + Fibrinopeptides
monomer A+ B
- = cofactors Fibrin polymer

Xl = Xllla
Stable fibrin




Asiri kanama nedenleri, asagidaki goruldugu
Uzere su sekilde kisaca 6zetlenebilir:

1. Trombositopeniye ikincil nedenler (sayisal bozukluklar)
a. Yetersiz trombosit Gretimi (Losemiler, aplastik anemi, MDS)

b. Splenik sekestrasyon sendromu (sirozla birlikte olusan konjestif splenomegali,
lenfoproliferatif hastaliklar, miyeloproliferatif hastaliklar)

c. ITP, YDP, TTP, HUS, HiV, sepsis
d. ilaclara ikincil trombositopeniler (beta laktam antibiyotikler, vankomisin,
sefalosporinler ozellikle sulfonamidler, kinin, kinidin, rifampin, sulfaniltre grubu
ilaglar, altin tuzlari, heparin)
2. Trombositoza ikincil nedenler (islevsel bozukluklar)
a. Esansiyel trombositemi (ancak bu hastalarda trombozlar kanamadan daha
fazladir)
3. Yetersiz trombosit fonksiyonuna ikincil nedenler (islevsel
bozukluklar)

a. von Willebrand hastalig

b. ilaclara ikincil (aspirin, NSAIi, klopidogrel, tiklopidin)

c. Sistemik bozukluklar (Gremi, miyeloproliferatif hastaliklar, MDS, multipl
miyelom)



4. Kalitsal koaguilasyon bozukluklari
a. Hemofili-A (faktor VIII eksikligi)
b. Hemofili-B (faktor IX eksikligi)
c. Hemofili-C (faktor Xl eksikligi)-nadir
5. Edinsel koagiilasyon bozukluklar
a. Karaciger hastalig
b. YDP
c. K vitamini eksikligi
d. K vitamini antagonistleri (varfarin) ile yapilan antikoagtilasyon
e. Heparin
6. Kalitsal damar bozukluklari

a. Bag doku bozukluklari [Ehler-Danlos sendromu, osteogenez imperfekta, Marfan
sendromu, herediter hemorajik telenjektazi (Osler-Weber-Rendu)]

7. Edinsel damar bozukluklari
a. C vitamini eksikligi
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Halsizlik, solukluk, bayilma, asiri adet kanamasi ve dis eti kanamasi




Fizik muayene

solukluk, bacaklarda petesiler, dis eti kanamasi




Laboratuar

Hb:7.1mm/It

Htc: %27.5
WBC:8500/mm?3
MCV:74fl

Trombosit:17.100/mm?3




IMMUN TROMBOSITOPENIK PURPURA
(ITP)

Saglik calisanlari ITP’li hastalarda ciddi kanama
komplikasyonlarinin farkinda olmalilar.

Yasami tehdit edecek kanamasi olan ITP’li hastalar;

Yogun bakim sartlarinda takip edilmeli,

Yiksek doz parenteral glukokortikoid ve IV immunglobulin (lvig)
verilmeli

Platelet transfiizyonu (6-8 U of platelet, ya da 1 U/10 kg)




Platelet >50,000/mm?3 olan hastalar tedavi
gerektirmez.

Platelet <50,000/mm?3 olan ve mukoz membran
kanamasi olan hastalar tedavi edilmeli

Kanama icin yuksek riskli olan hipertansiyonu, peptik
Ulseri olan hastalarda platelet sayisinin <20,000-
30,000/mm?3 olan hastalara dikkat




Glukokortikoidler

ITP’de platelet sayilarini arttirdigi gosterilmis.
PREDNIZONE

Asemptomatik hastalarda platelet sayisi >20,000/mm?3, ve ya minor purpuralari

olup platelet sayisi 30,000-50,000/mm?3 olan hastalar tedavi gerektirmeyebilir.

1-2 mg/kg/gin PO
METHYLPREDNISOLONE




Intravenéz immun globulin (1VIg)

ITP’li hastalarda lvig tedavisi platelet sayisini gecici
olarak arttirabilir.

Hizli bir ¢6zim Uretmek icin etkili bir yontem (ama
gecici)

Platelet sayisi < 20,000/mm?3 olan minor purpurali
cocuklarda veya hayati tehdit eden kanamalarda tek
basina yada glukokortikoide ek olarak kullanilabilir.
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Intraven6z immun globulin (1VIg)

Gammagard S/D (1000 mg/kg IV)

Privigen (1000 mg/kg/day IV for 2 days)

Gamunex (1000 mg/kg/day IV for 1-2 days or 400 mg/kg/day for 5 days)

Gamunex-C (1 g/kg IV x 2 days or 400 mg/kg IV x 5 days)

Carimune (400 mg/kg/day IV for 2-5 days)
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Trombopoetik Ajanlar

Bu ajanlar platelet Uretimi icin direkt
kemik iligini uyariyor.

ELTROMBOPAG

ROMIPLOSTIM




Medikal tedaviye yanit vermeyen trombositopeniye bagl ciddi
kanamasi olan hastalarda acil splenektomi gerekebilir.

Hastalar ciddi kanamalar acisindan takip edilmeli.

Steroid, IVIg, platelet transflizyonu verilmesi acisindan bir
hematolog tarafindan konsulte edilmeli.

Hastanede hematolog yoklugunda,kan bankasi destegi yetersizse
ve yogun bakim yeterli dizeyde degilse hasta sevk edilebilir.
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Bilinen kronik bir hastaligi yokmus.

Basvurusundan on guin dnce ishal,

karin agrisi yakinmasi baslamis.

Ozel bir hastanede oral siprofloksasin verilmis.



Yakinmalari dizelmeyince yapilan tahlillerinde;

Kreatinin yuksekligi,

Anemi,

Trombositopeni.




HEMOLITIK UREMIK SENDROM
(HUS)

Gastroenterit sirasinda antibiyotik ve
antimotilite ilaclarinin gereksiz yere
kullanimindan kacinmak gerekir.

Bu ajanlarin kullanimi HUS insidansini

arttiriyor.

Cunkl daha uzun sure toxinlere maruz
kaliniyor.




HUS’Un acil servis bakimi destekleyici
tedavi

Sivi replasmani

Hiperkalemi tedauvisi

Erken Hemodiyaliz(akut renal yetmeazlik)

Antihipertansif tedavi




Plazma exchange mevcut tedavi
secenegidir. Gerileme gorulene kadar

gunluk olarak yapilimalidir.

HUS’IU cocuklarin %85’i destekleyici
tedaviye yanit verdiginden dolay! daha
ciddi vakalarda plasma exchange onerilir.




Eculizumab (Soliris)

Atipik hemolitik Gremik sendromlu cocuk ve yetiskinler icin
FDA (US Food and Drug Administration) tarafindan
onaylanan ilk tedavidir.

Plazma exchange’i tolere edemeyen veya uzun sire
plasma exchange almasi gereken hastalarda uygulanmis
ve platelet sayisinda onemli artis saptanmis.

Ayni zamanda bdbrek fonksiyonlarinda iyilesme oldugu
belirlenmistir.




Inatci vakalar vincristine veya cyclosporine A ile tedavi
edilebilir.

Steroidlerin faydasi sorgulaniyor

Fibrinolitik tedavi etkisiz oldugu gibi kanama riskini de
arttirir.

Platelet transflizyonu organ hasarini tetikleyerek hastanin
durumunu kotualestirir.




Konsultasyon

Hasta bir hematolog ve nefrolog
tarafindan konsulte edilmeli.

Gerektiginde renal transplant
acisindan degerlendirilmeli.







24 y erkek sag bacagindan yilan
Isirmasi sebebiyle basvurdugu saglk
merkezinde yilan antiserumu yapiliyor




2 gun sonra genel durumunun kotulesmesi
sebebiyle acil servise getiriliyor.

Fizik muayenede;

TA: 100/60 mmHg, Nb: 120/dakika ve Ates: 38.5 derece
idi.

Kalp tasikardik ve solunum sesleri dogaldi.

Sag uyluk ve baldir bolgesinde ileri derecede 6dem,
gerginlik ve ekimotik alanlar vardi.




Ayrica mikroskopik hematuri ve
periferik yaymada fragmante
eritrositler bulunmaktaydi.

Hb:6.5mm/It, Htc:%22.5,
WBC:4000/mm?3
trombosit;18.000/mm?3




AKUT DISSEMINE INTRAVASKULER
KOAGULASYON (DIC)

Oncelikli olarak altta yatan hastaligi tedavi etmek gerekir.

Sepsise, travmaya, obstetrik acillere ve malignitelere bagli olabilir.

DIC’te gorulen trombozun tedavisi icin antikoagulan olarak heparin uygundur.
Disuk molekil agirhikl heparinin de sepsisli hastalarda sag kalimi arttirdigi
gosterilmis.

Platelet transflizyonu platelet sayisi <20,000/mm?3 olan hemen yapilmali, 20,000-
50,000/mm?3 arasinda olan hastalarda hemoraji varliginda yapilmal.
Taze donmus plazma(TDP) aktif kanama varliginda onerilir.




Koagulasyon faktorleri rutin olarak kullaniimaz.

Orta dereceden ciddi DIC tablolarina kadar olan vakalarda antitrombin
(THROMBATE lil)kullantlir.

Antifibrinolitik ajanlardan DIK’te genellikle kaginilir.

Recombinant Human Activated Protein C, koagulasyon kaskadinda faktor
Va ve Vllla inhibe ederek islev gorur.

Bu hastalar yogun bakim kosullarinda hematologu, cerrahi ve kan bankasi
olan bir hastanede takip edilmeli.




Tedavi

Destek tedavisi,

Dolasim stabilizasyonu,

Sivi ve eritrosit destegi,

Inotropik tedavi

Trombosit, fibrinojen ve koagulasyon faktorlerinin destegi ikincil
yaklasimdir







10 yas erkek hasta.
burun kanamasi, vicudunda morluklar
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Hastanin en son 3 haftadir siddetli burun kanamasi olmus.

Dis merkeze basvurmuslar:

3 kez iImmunate infiizyonu almis.

Burun tamponu uygulanmis.

Kanama durdurulamamis.



Ovykide

Hastanin bebekliginden beri strekli burun kanamasi
oldugu,

kolu sikildiginda morarmasi,

emeklediginde bacaklarinda morarmasi oldugu belirtildi.

Bu sikayetleri Gzerine hasta 2 yasinda tetkik ediliyor

* TANI| ??77??



Von Willebrand hastaligi
(psodohemofili)

Vaskuler anomali nedeniyle kapiller frajilitede artma ve
faktor VIl eksikligi nedeniyle de koagulasyon bozuklugu
belirtileri ile karakterize herediter kanama diyatezidir.

Bazi hastalarda trombosit fonksiyon bozuklugu da
bulunur.

Kanama, protrombin zamani, turnike testi, retraksiyon
zamani, trombosit sayisi ve fonksiyonlari cok defa
normaldir. Pithtilasma zamani, APTZ uzamistir.
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von-WILLEBRAND HASTALIGI

Tedavide iki temel yol vardir.

Non-transfiizyonal bilesikler(desmopressin
[DDAVP], antifibrinolitikler)

Transfuzyonal bilesikler




Desmopressin

DDAVP, vWH tip | hastalariicin iyi bir secenek,
vWH tip Il icinde kaydadeger sonuclar verir. Ama
tip Il hastalarda vWF'deki tam eksikliginden

dolayi fayda saglamamaktadir.

(yaklasik 30 dk; pik 90-120 dk)




vWH tip Il hastalarda plateletler tedavide iyi bir secenek
olabilir.

Antihemofilik faktor, human (Alphanate, Humate-P, Wilate)
hem FVIII hem de vWEF icerdigi icin degerlidir.

Antifibrinolitik ajanlar oral mukoza kanamalarinda
kullanilabilir.

Ostrojen tip 3 hastalarda bile endometriumda degisikliklere
neden olarak menstriel kanamanin siddetini azaltabilir.







45 y Erkek, suur bulanikligi,

soguk terleme ve hipotansiyon gibi

sok bulgulari ile basvurdu.




Fizik muayenede karinda yaygin hassasiyet ve
sag orta ve alt kadran boyunca ele gelen,
sinirlari belirsiz, sert kitle saptandi.

Laboratuar verilerinde Hb:5gr/dl, Htc:%16,
|0kosit:11.000/mm3, trombosit:250.000/mm3,
aPTT : 106 sn, Faktor VIII :%0




Hemofili A %XY T

Kanin pithtilasma zamaninda uzama ile birlikte kanamaya egilim gosteren, erkeklerde
gorulen, kadinlar tarafindan tasinan herediter karakterli, 6mir boyu devam eden
hastaliktir.

Faktor VIl eksikligine bagh olarak ortaya cikar.

Kanama, protrombin zamani, turnike testi, retraksiyon zamani, trombosit sayisi ve
fonksiyonlari cok defa normaldir.

Pihtilasma zamani hafif olgularda normal, siddetli olgularda uzundur. APTZ uzamistir.
Plazma fibrinojeni normaldir.
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Tedavi

Tam kur yoktur
Basit tedbirler
Eklemi istirahate almak

Buz koymak

Disari kanama varsa kompresyon

IM injeksiyon yapilmaz

Aspirin ve NSAI kullaniimaz




Faktor VIl konsantreleri akut ve potansiyel kanamalar icin
iyi bir tedavi secenegidir.

Yaklasik olarak 50 mL/kg’dan yapilir.

Minor kanamalarda 1-3 doz yapilabilir(12 saat ara ile)

Major kanamalarda ise tekrarlayan dozlar ve inflizyon dozu
gerekebilir.




Desmopressin (DDAVP, Stimate)

Desmopressin mindr kanamali hafif hemofili hastalarinda
FVIII plazma duzeylerinde anlik olarak artis saglar. Kicuk
mudahalelerde kullanilir.

Antifibrinolitik ajanlar FVIII replasmanina ek olarak oral
mukoza kanamalarinda ve profilakside kullanilabilir. Ust
uriner sisteme bagli hematturilerde kontrendikedir.

Monoklonal antikorlar spesifik antijenleri baglamak icin
kullantlir.
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Hemofili A ve vWH da tedavi

eksik faktor | Yanlan | 1U/kg faktor | Hemostaz Minor Cerrahi ve
ma verildiginde icin gerekli | travma igin | major
omrii plazma kons % (mg/dl) | gerekli % | travma igin
(h) % arttirdigs (mg/dl) % (mg/dl)
mg/dl
VIII 8-12 2 20 25-30 >50
vWD 24-48 |3 10 20-30 50
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12 saat once aniden baslayan karin
agrisi

bas donmesi

carpinti




Ozgecmisinde 4 yil dnce mitral ve
aort kapak replasmani yapildigi

Diizenli olarak 10 mg/giin
warfarin kullandigi




TA:90/60mmHg, nabiz:110/dk

batin alt kadranlarda daha belirgin
olarak tim batinda hassasiyet,
rebaund mevcuttu.




LAB

Hg:6.4gr/dl, Hct: %24.1,
|0kosit:18500/mm3
trombosit:258000/mm3

PTZ:85.9 (N 10-14) sn, APTT:74 (N 21-
36) sn, INR:7.95 (0.85-1.15),
gebelik testi negatif bulundu.




Intraabdominal Hemoraji

Batin ultrasonografisinde yaygin batin
ICi serbest sivi;

Batin bilgisayarli tomografisinde (BT)
tum kadranlarda yaygin batin ici
serbest sivi




WARFARIN Overdose

Ciltte ekimoz , Subkonjonktival kanama, Epistaksis,

Dis eti kanamasi, Hematemez, Melena

Hematuri, Vajinal kanama,

intraserebral kanama

Karin agrisi(rektus kilif hematomu, jejunal
segmentlerde hematom




Tedavi

Oncelikle warfarin kullaniminin kesilmesi,

K vitamini

Taze donmus plazma transfizyonu

Protombin kompleks konsantrelerinin (FlI, FVII, FIX, FX, Protein C and S)

Hastalara potansiyel komplikasyonlar ve INR takibinin dnemi acisindan da
yeterli bilgiler verilmelidir.
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