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12 yas kiz hasta

Yakinma: Sag dirsek
ekleminde sislik



Oykii

* Yaklasik bir yil once ¢arpmaya bagli sag dirseginde
sislik olmus.

* Kemik hastanesinde gorintileme yapilmig, sag kolda
olekranonda, anevrizmal kemik kisti nedeni ile
kiiretaj yapilmig ve bu alan kemik tozu ile
desteklenmis.

* Ameliyat sonrasi hastanin kanamalari devam etmis,
eritrosit siispansiyonu takilmig ve tekrar opere
edilmis ve sonrasinda biitiin 6n kolu sismis.



Oykii

* Takiplerinde agrilart olmug, dért ay boyunca fizik
tedavi almis ve sag dirsekte kontraktir gelismis.
Kontraktirin agilmasi igin ayni hastanede tekrar
operasyon onerilmis ancak aile komsu sehirdeki baska
bir merkezde ameliyat olmay! tercih etmis.

* Burada ameliyat edildikten sonra tekrar hematom

gelismis. Iki kez midahale edilip hematom
bosaltilmis.



Oykii

* Dikigler agilarak kompartman sendromu onlenmeye
calisilmig, eritrosit ve taze donmus plazma destegi

verilmis.
 Kanama taze donmus plazma destegi sonrasi durmus.

 Dort giin fizik tedavi yapilmis, fizik tedavi
sonrasinda tekrar kanama olunca hastanemiz
ortopedi bolimine sevk edilmis.



Ozgecmis

SORULAR ??7?



Soy-gegmis

* Anne ve baba 1. derece kuzen sag ve saglikli
*10 yas kiz kardesi +

SORULAR??7??



Fizik Baki

* Genel durum iyi,
* Bas, boyun muayenesi dogal.
*TA: 100/60 mm Hg

 Dinlemekle solunum sesleri bilateral esit
alintyor. Solunum sesleri dogal. Ral, ronkis
yok.

*KVS ritmik. S1 + S2+ ek ses duyulmadi.
Periferik nabizlar palpabl.

* Karin rahat, organomegali yok



Fizik Baki

 Ekstremite muayenesinde sag kolda sislik,
nekrotik dokular, dikisler mevcut.

*Haricen kiz , anomali yok






Laboratuvar/Oykil

- Ilk ameliyat oldugu hastanede, ameliyat éncesi
yaptlan incelemede aPTT uzamis (45,8 saniye, normal
25-32 saniye), ameliyat sonrasi hemoglobin 8,5
gr/dL'ye kadar dismds.

* Son ameliyat oldugu hastanede ameliyat éncesi aPTT
51 saniye (normal 23.6-34.8 saniye) ve kanamalar
sonrasi 160 saniye bulunmus ancak g6z ardi edilmis.
PT, INR degeri ve trombosit degerleri normal
saptanmis.



Laboratuvar

* Beyaz kiire: 8130 /mm3 «aPTT: 51,2 sn (26,5 - 40)
« Notrofil: 4429/mm3 *PT:131(115-155)
* Lenfosit: 2834/mm3 « INR: 0,98

« Hb: 11,8 g/dL

« HCT: 36,2 %

« MCV: 80,6 fL

« Trombosit : 277.200 /mm3

Periferik yayma: Trombosit
boyutlar: ve dagilimi normal.




Laboratuvar/Oykil

* Menstruel kanamalari 5-6 giin siriyormus ve fazla
kanamasi olmuyormus.

 Cekirdek ailesinde, annenin babasinda, erkek
kardeslerinde, teyze ¢ocuklarinda pihtilasma kusuru
oykisi saptanmadi.

* Kiz kardesinin disi ¢ekilince birkag gtin kanamis.



Patolojik Bulgular

*Bir yil once olekranonda anevrizmal
kemik kisti nedeniyle operasyon gegirme

*Operasyon sonrasi yogun kanama ve
yara iyilesmesi sorunlari, dirsekte
kontraktir gelismesi

Uzamis aPTT



ON TANILAR???




KANAMA BOZUKLUGU DUSUNULEN
HASTADA OYKU

- Cinsiyeti / Ilag kullanimi

* Menoraji

* Dis cekimi sonrasi kanama

« Tekrarlayan uzun siiren burun kanamasi

* Yaralanma oldugunda kanamanin siiresi

« Travma siddeti ile ekimoz iligkisi

* Tonsillektomi - adenoidektomi- diger cerrahide kanama 6ykisti
« Uriner sistem kanamasi

* Gastrointestinal sistem kanamasi

* Yenidogan déneminde gobekten kanama



EK TETKIKLER???




« FVIII: %3

« FIX: %128

» Inhibitér titresi (BEDESTA): negatif
* Fibrinojen: 3,81 g/L (2-4)

« VWF: 102 %

* Ristosetin kofaktor: 76 %

* Kollajen epinefrin agregasyonu:
150 sn (85-157)

* Kollajen ADP agregasyonu:
109 sn (65-125)



Ortak Yol

Koagulasyon Kaskadi

Extrinsik Yol
(Tissue Factor) 3+/

(Doku Hasan, Travma)

Intrinsik Yol

(Kontakt Aktivasyon

"
aPTT. 9+8

Protrombin === Trombin

Fibrinojen —— Fibrin —= Polimer



Hastanin tedavisi

*Orta hemofili A tanisi ald.

* Ortopedi klinigi, nekrotik dokularin
debridmanini, giinlik pansumanlar sirasinda
yapti. Bu sirada plazma faktér VIII diizeyi
en ¢ok %30 da tutulacak sekilde glinde tek
doz faktor uygulandi. Dikisler alind.

*Dirsek bdlgesine bacaktan alinin deri flebi 10
glin once plastik ve rekonstruktif cerrahi
tarafindan yerlestirildi.



Hastanin tedavisi

* Cerrahi girisim sirasinda ve sonrasinda daha
yiksek doz faktor glinde 2 kez uyguland..

*Halen ortopedi klinigi hastay! yatarak tedavi
etmekte, faktor destegi ¢ocuk hematoloji
tarafindan planlanmaktadir.

*Yara iyilesmesi sonrasi faktor destegiyle
fizik tedavi yapilarak dirsekteki hareket
kisithliginin tedavisi yapilacaktir.






HEMOFILI

« Hemofili, X kromozomuna bagli resesif gegis
gosteren, faktor VIII veya IX eksikligi sonucunda
gelisen kalitsal kanama bozuklugu olup, eklem igi
(hemartroz) ve kas i¢i (hematom) kanamalarla kendini
gosteren bir grup hastaliktir.

Olgularin dagilim
+ Faktor VIIT eksikligi — Hemofili A ( %85 )
» Faktor IX eksikligi — Hemofili B (%15 )

* Hemofili A ve hemofili B'deki klinik bulgular
neredeyse aynidir.



HEMOFILI

* Hemofili A 5.000-10.000 erkek dogumunda bir

* Klinik bulgular 6zellikle agir olgularda emeklemeye ve
ylrimeye bagladiginda
R 0 =

* AgIr < %1
*Orta % 1-5
* Hafif %65-40



HEMOFILI

* Hafif-orta hemofili hastalari daha ciddi travmalar
veya cerrahi girisimler sirasinda kanama sorunu
yasar.

* Tani daha ileri yaslarda konur.




HEMOFILI

* FVIIT ve IX geni X. kromozomun uzun kolunda
(sirasiyla Xq27 ve Xq28)

* Hastalik gogunlukla tagiyici kadinlardan, erkek
¢ocuklarina gegmekte

*Olgularin yaklasik 1/3 kadarinda aile dykiisi olmadan
yeni mutasyon ile ortaya ¢ikar.

* Genetik mutasyonlarin yelpazesi olduk¢a genis,
yaklasik %10 olguda mutasyon tam olarak
tanimlanamamis.



Hastamiz, KIZ hemofili

* Cok nadir olmakla birlikte kiz ¢cocuklarda da
goriilebilir. Ornegin tagiyici bir kadin ile hasta bir
erkegin birlikteliginde, kazanilmis X
kromozomunun inaktivasyonu veya Turner
sendromu gibi tek X kromozom varliginda hastalik
kiz ¢ocuklarda da ortaya ¢ikabilir.
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HEMOFILI

* Erken gocukluk doneminde kolay ekimoz olusumu,
6zellikle eklem igi ve kas igi spontan kanamalarin
varligi ve travma sonrasi beklenenden uzun siiren
kanama oykisii

* Kanama bulgularin agirhgi faktor VIIT veya IX'un
eksiklik derecesiyle dogrudan iliskili



HEMOFILI

 FVIIT veya FIX eksikliginde aPTT uzar.

* Normal plazma ile yapilan 1/1 oranindaki karisim testi
ile aPTT 7%50'den fazla normale yaklagsmasi faktor
eksikligini gostererek taniyir dogrulamamizi saglar.

* Hemofilide frombosit sayisi, kanama zamani,
protrombin zamani ve trombin zamani testleri
normaldir.

 FVIII diizeyi disik olan hastalarda von Willebrand
Hastaligr dislanmalidir.

* Faktor akftivitesi >%30 olanlarda genellikle aPTT
suresi normal araliktadir.



HEMOFILI

* En sik diz, dirsek ve ayak bilegi eklemleri

* Kanayan eklemde agri, sislik, kizariklik, i1s1 artisi ve
hareket kisitlilhgr olabilir, "agri ve hareket kisitlilig”
eklem kanamalarinin en énemli bulgqu



hemofilik artropati

HEMOFILI (3

» Eklem bogluguna kanama B sinoviyal membranda
inflamasyona (sinovit)

» Tekrarlayan kanamalar BN Kkronik sinovit ile
sinoviyal membran kalinlagsmasi

» Kan igindeki proteolitik enzimler mm) eklem
kikirdaginda dejenerasyon

* 6 ay iginde ayni eklem igine Ug¢ ve daha fazla kanama

mm) HEDEF EKLEM <mmm



HEMOFILI

HEDEF EKLEM

!

"Kronik Hemofilik Artropati"
(Kalici ROM kaybi/Ankiloz)

Ozellikle Agir hemofili hastalarinda haftada
2-3 kez diizenli faktor uygulayarak yapilan
koruyucu tedavi (profilaksi) kanamalari
onleyerek eklem sagligini korur.

*Kanama oldugunda da yeterli doz ve siirede
faktér uygulanmasi gerekir.



HEMOFILI

- FAKTOR TEDAVISI HESABI

« Kanama yeri veya cerrahi girisimin biytkligiine gore
dizenlenir.

Hemofili A

Verilecek faktor dozu = [Hedef faktor diizeyi -
Hastanin faktor dizeyi] x kg x 0.5

Hemofili B

Verilecek faktor dozu = [Hedef faktor diizeyi -
Hastanin faktor dizeyi] x kg x 1



HEMOFILI

« FAKTOR TEDAVISI

 FVIII in kanda yarilanma siiresi 8-12 saattir, FIX'un
18-24 saattir.

Ilk doz hesaplandigi sekilde verildikten sonra, eger
baslangigta hedeflenen faktor diizeyi korunmak
isteniyorsa, bu yikleme dozunun yarisi Hemofili A'da
12 saatte bir Hemofili B'de 24 saatte bir tekrarlanir

Faktorler en az 5 dakika siire ile, yavas damar igi
bolus seklinde uygulanmali (eriskinde 3 ml/dakika,
cocukta ise 100 TU/ dakikayr asmamalidir)



HEMOFILI

* FAKTOR TEDAVISI DISI TEDAVILER

TDP
ANTIFIBRINOLITIKLER
DESMOPRESSIN



HEMOFILT-GENEL
fLKELER

 Kanamanin 6nlenmesi amag olmalidir. Uygun olan
cocuk ve eriskin hastalar profilaksi programina
alinmalidir.

* Her hasta hemofili tipini, agirlik derecesini, inhibitér
durumunu, kullanilan faktor tipini, tedavi eden
doktor/ merkezin adini igeren ve kolayca ulasilabilen
bir kimlik karti tasimalidir.

« Akut kanamalar, en kisa zamanda (mumkiinse 2 saat
icinde) tedavi edilmelidir.

. Damar'zolu tercihen el lizerinden agilimalidir. Dirsek
i¢ tarafinda damarlar yaralanirsa doku igine kanama
yapabilir.



HEMOFILT-GENEL
fLKELER

» Tim ciddi kanamalar hastane ortaminda tedavi
edilmelidir. Agir kanama siiphesi tedaviye baslamak
igin ye’rer'lldur' Klinik ve laboratuvar sonuglari
beklenmeden tedaviye hemen baslanmalidir.

 Hastanin, anne ve babasi, yasi uygunsa kendisi,
damara faktor uygulama editimi aldiktan sonra
koruyucu uygulama ve hafif/orta kanamalarin
tedavisi ev sartlarinda yapilabilir.

* Uygun dozda faktor verilmesine ragmen kanama
kontrol altina alinamaz ise, inhibitor varligindan
suphelenilmeli, faktor dizeyi dlgllmeli ve inhibitor
varhigr arastiriimalidir.
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