S\TEs,

B s 3
= o
) -
o >
— =
%, »
© e

¥ 7994 N

Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi

Gocuk Sagligi ve Hastaliklar
Anabilim Dal

Cocuk Hematoloji Bilim Dali
22.11.2022
Ars. Gor. Dr. Inci Tahsin
Prof.Dr. Nazan Sarper
Prof.Dr Emine Zengin
Do¢.Dr.Sema Aylan Gelen




OLGU:
* 16 yas 7 aylik kiz hasta

SIKAYETI:
» On kollarda bacaklarda morluk ve ekimoz



OYKU:

« Hastanin tarafimiza bagvurusundan 2 hafta dnce baslayan 6n
kollarda ve bacaklarda morluk sikayeti nedeniyle aile saghg:
merkezine basvurmus.

* Yapilan tetkiklerinde;

* Wbc:4990/mm°*

* Neu: 2190/mm?

* Lym: 2170/mm?

* Hgb:11,7 g/dI

« Mcv:81fl

* PIt:3000 /mm* saptanmasi lizerine sevk edilmis.



HEMOGRAM: PERIFERIK YAYMA:

« Wbc:4250/mm 3 * Band:%12

* Neu: 2250/mm? * Notrofil: %54
* Lym: 1510/mm > * Eozinofil: %2
* Hgb:11,5 g/dI * Monosit: 74

* Mcv:81fl * Lenfosit:%28
* PI+:8000/mm? - Atipik hiicre

yok blast yok, iri
Trombositler
gorulmds.



- ON TANINIZ NEDIR?



» Hastaya iki giin 0,4 gr/kg IVIG verilmis.

* Metilprednizolon verilmemis.

- 1. doz IVIG sonrasi trombosit:14,000/mm*
- 2.doz IVIG sonrasi trombosit:20,000/mm

saptanmasi ve hastanin kanamasi olmamasi
tzerine poliklinik kontroliine ¢agrilarak
taburcu edilmis.



* Hasta Cocuk Hematoloji poliklinigimize
basvurdu.

» On kollarda ve bacaklarda petesileri olup
iyilesmekte olan ekimozlar: vard.

- Petesiler gelismeden énce USYE semptomlari
varmis.



OZGECMIS:

 Antenatal: takipli,6zellik - Operasyon: Yok
yok + Alerji: Yok

«Natal: Miad NSVY dogum' * Asilari: Saglik Bakanligi takvimine
3800 gram wgunyapilmis

-Postnatal: YDYBUyatis
oykuist yok

* Diizenli ilag kullanimi: Yok



SOYGECMIS:

* Anne: 40 yas, sag saglikli, ilkokul, sigara +

* Baba: 43 yas, sag saglikli, ortaokul, sigara+

« Anne baba arasinda akrabalik var ( 3.derece)

* 1.cocuk hastamiz

« 2.¢ocuk 14 yas erkek,sag ve saglikl
» 3.¢ocuk 9 yas erkek,sag ve saglikli
* 4 cocuk 2 yas erkek,sag vesaglikli



FIZIK MUAYENE

* Genel durum iyi

» Deri:On kollarda ve bacaklarda petesi ve
ekimoz

« Gozler: IR++/++ Pupiller izokorik.G6z hareketleri
her yone hareketli.

« KBB: OF dogal, LAP yok

« Solunum: Dmlemekle ral $ &ronkus( -) Her iki
hemitoraks solunuma esit katiliyor

- KVS: S1+ S2+ Ek ses yok. Ufiiriim yok.
* Batin: Defans Rebaund yok.Organomegali yok.

Norolo jik muayenesi dogal. Duyu ve motor
defisitl yok



« Agirlik: 61 kg

Agirlik Persentili : 69,85
Agirlik SDS : 0,52

* Boy:168 cm

Boy Persentili : 81,33
Boy SDS: 0,89
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LABORATUVAR

« WBC:3666 /mm”° PERIFERIK YAYMA:
« NEU: 2180/mm 3 * Lenfosit: %52

e LYM:1150/mm? * Notrofil:%42

- HGB: 9,80 g/dL * Monosit:%6

« HCT:30,0 %

« MCV:79,40 fL . E.r'iTrl'(osiTI.el(r

» PLT:5000/mm? rr:Pkorog?’?yr,'

* frombositler az
* Atipik hiicre blast yok



« Urik asit - 4 mg/dL

« Potasyum - 4,46 mmol/L

Sodyum - 138 mmol/L
Klor - 102 mmol/L
Kalsiyum - 9,13 mg/dL
Fosfor - 3,75 mg/dL
Magnezyum - 2,17 mg/dL
BUN - 8,93 mg/dL

AKS - 80,6 mg/dL

« Urea-19,1mg/dL

.+ AST-23,9U/L
.« ALT-17 U/L
. LDH-193 U/L

Protein, Total - 74,6 g/L
Albumin - 42,5 g/L

* PTZ (Protrombin Zamani) - 135 s
« PTZ (INR)-0,99 .

APTT -270s

‘Ferritin - 8,74 ug/L
“Vitamin B12 - 255 ng/L



KIA:
Eritroblast:%3
Normoblast: %15
Promiyelosit:7%9
Metamyelosit:7%10
Bandio/ol3

PNL:%29
Eozinofilik band: %2
Monosit: %3
Lenfosit: %16



» Hasta ITP ve nutrisyonel anemi olarak
degerlendirildi.

. MgTilFrednizolon 30 mg/kg/gtin olacak sekilde 3
gln ald..

» 1.giin: PLT - 65000/mm*
- 2giin: PLT - 64000/mm *
- 3.glin: PLT - 75000/mm*

 Hastaya B12 ve demir tedavisi baglandi. 1 ay
sonra kontrole ¢agirildi.



Kollarda,bacaklarda petesi ve ekimozlarda artis ve dis eti kanamasi baslamasi
lizerine tarafimiza bagvurdu (Pl+ 6000/mm3->14000/mm?)

Bebek bezi kullanacak kadar adet kanamasi sikayeti ile bagvurdu.
(PI+:2000/mm*->4000/mm?*) Oral kontraseptif (Yazz tablet) basland:

Hastanin metilprednizlon ve IVIG'e yanitsiz olmasi, ciddi adet kanamasi olmasi
nedeniyle siklosporin baslandi

PLT - 2 x1073/1L
PLT - 4 x10"3/1L siklosporin tedavisi altindaki degerler
PLT - 3 x10”3/1L

Hastanin metilprednizolon, IVIG ve siklosporine yanitsiz olmasi nedeniyle
elfrombopag baglandi



IgA - 2,23 g/L
IgG - 18,98 g/L
IgM - 0,89 g/L
C3-115¢g/L

C4 - 0,08 g/L

* Direkt Coombs -
NEGATIF

* Anti Kardiyolipin IgM (-)
* Anti Kardiyolipin IgG (-)

* Anti niikleer antikor (ANA)

- POZITIF(+)

. Anti ds DNA (IFA) -

NEGATIF(-)

« Antids DNA (ELISA)-<10

NEGATIF(-) IU/mL

« ENA Anti SM RNP - +++

 Hasta prelupus olarak kabul

edildi.



Sistemik Lupus Eritematozus SLICC* Kriterleri

Tam igin; 24 kriter (en az 1'i klinik, 1'iimmiinolojik)

Ya da biyopsi ile kanitlanmis Lupus Nefritine ilaveten ANA veya anti-dsDNA pozitifligi

Klinik immiinolojik
1. Akutkiitanoz lupus 1. ANA pozitifligi
2. Kronik kiitanoz lupus 2. Anti-dsDNA pozitifligi
3. Oralveya nazal Glserler 3. Anti-Sm
4, Alopesi 4. Anti-fosfolipid antikor pozitifligi
5. Sinovit/Artrit 5. Diistik kompleman diizeyi
6. Serozit 6. Direkt Coombs testi pozitifligi
7. Renal tutulum
8. Norolojik tutulum
9. Hemolitik anemi

10. Lokopeni- Lenfopeni
11. Trombositopeni



* Hasta 2 qlindir devam eden bas agrisi
sikayeti ile bagvurdu.

* Bas agrisi sol alin bélgesinden baslayip, basin
sol tarafina dogru yayiliyor.

 Mide bulantisi ve konusma bozuklugu da
eslik ediyor.

* Travma oykdsi yok.



VITAL BULGULAR:

* Ates: 369 C

e Nabiz: 101/dk

* Solunum:20/dk

« Sp02:797

* Kan basinct: 105/70 mmHg



FIZIK MUAYENE:

 Genel durum diigkiin, soluk gorinimde, GKS 15
* Deri: Tiim viicutta yaygin petesi ve ekimoz

» Gozler: IR++/++ Pupiller izokorik.G6z hareketleri her
yone hareketli.

« KBB: OF dogal, LAP yok.

* Solunum: Dlnlemekle ral (- &ronkus (-) Her iki
hemitoraks solunuma egit katiliyor.

- KVS: S1+ S2+ Ek ses yok. Ufiiriim yok.
* Batin: Defans Rebaund yok.Organomegali yok.

* Norolojik muayenesinde konusma bozuklugu
mevcuft.



LABORATUVAR

+  WBC:5060/mm? « AKS$:92,2 mg/dL

« NEU: 3700/mm? « Urea:21,9 mg/dL

¢ LYM : 800/mm?  Kreatinin:0,56 mg/dL
- HGB: 8,70 g/dL . AST:23,8 U/L

e HCT: 25,6 % e ALT:9U/L

« MCV:80,30 fL « LDH:680 U/L

« PLT :11000/mm?  Protein, Total:66,3 g/L

« Albumin:42,1 g/L
« Urik asit:3,6 mg/dL

« PTZ:148s * Sodyum:136 mmol/L
« INR:1,13. « Potasyum:3,78 mmol/L
« APTT:249 s * Klor:103 mmol/L

* Kalsiyum:9,6 mg/dL

* Fosfor:3,79 mg/dL

*  Magnezyum:1,79 mg/dL
- CRP:14,48 mg/L



* Beyin BT: Sag frontalde 1cm ve sol
frontoparietalde 2.5x2.5cm boyutlu
hemorajik alan ve gevresinde vazojenik 6dem
ile uyumlu hipodens gorinim izlendi.Sol
frontalde 2 ve sag parietalde 1 adet
mikrokanama odaklari izlend.i.

* Beyin Cerrahisi'ne konsilte edildi ve acil
girigim digunilmed..



* Hasta Cocuk Noroloji'ye danigildi.

 Basin 30-45 derece yiiksekte
tutulmasi, kardiyak monitorizasyon, yakin kan
basinci takibi, levatirasetam
ﬁrofilaksisi,hi ertonik salin baslanmasi ve
ontrol beyin BT onerildi.

 Hastanin kanamasinin olmasi nedeniyle erigkin
yogun bakim unitesine yatisi yapild..



. Me’[icquredizolon 30 mg/kg/giin ve IVIG 1gr/kg/glin
verildi.

« ES ve TS transfiizyonu yapildi.
« Siklofosfamid 500 mg/m2 verildi.

* Hastanin yatiginin 3. glininde bradikardi ve
hipertansiyonun olmasi lzerine beyin BT ¢ekildi.

 Rapor; kanama bulgular: giincel incelemede benzer .
sekilde devam etméktedir. Soldan saga 3 mm sift yeni
geligmistir.



Hastanin izleminde trombosit degerinin 15000/mm? lizerine
¢ikmamasi nedeniyle vinkristin verildi.

Rituksimab igin endikasyon disi ilag onam basvurusu yapildi.

Plazmaferezyapildi ancak hastanin kanamasinin devam etmesi

Zyaplidi ancak e\
ve trombosit degerinin yikselmemesi tizerine Girisimsel
206 Birlikre deberlencied: ?

b
Radyoloji |fe birlikte deger

Has;rgya yatiginin 3.giininde splenik arter embolizasyonu
yapild.

Siprofloksasin profilaksisi bagland.
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* Genel durumu iyi olan ve trombosit
360000/mm>olan hasta amoksisilin
profilaksisi baslanarak taburcu edildi.

* Splenik arter embolizasyonu yapilan hasta
Sosyal Pediatri badlimine yonlendirildi.

» Hib,meningokok ,pnomokok(polisakkarit+konju
ge) ve influenza asgilari planland..



Immun Trombositopenik Purpu
ra (ITP)

* Trombositopeni
» Trombosit yasam siiresinde kisalma
* Plazmada antitrombosit antikor varhgi

* Kemik iliginde megakaryosit artigi ile
karakterize



« ITP akut, kronik veya rekirren olabilir.

« Akut formda trombosit sayisi ilk tani sonrasi 6
ay i¢inde normale (>150,000/mm3) déner ve niiks
etmez.

* Kronik formda trombosit sayisi 1 yildan uzun
siire distk kalir.

* Rekiirren formda trombosit sayisi normal
degerlere geldikten sonra yeniden duser.



* Erigkinlerde kronik form, cocuklarda akut
form daha siktir.

* En sik 2-8 yaslari arasinda goriilir
» Akut formda her iki cinsiyette ayni oranda

oo eeo \ Jeo

* Hastalik siklikla gegici oldugundan gergek
insidans bilinmemektedir

« Tahmin edilen
insidans yilda 1/10,000 ¢ocuktur.



Oykii ve Klinik Bulgular

« Akut ITP tanisi alan hastalarin %50-80'inde son 1-4
hafta iginde gegirilmis enfeksiyon oykusi vardir.

* Nonspesifik tist solunum yolu enfeksiyonlari
postenfeksiyoz vakalarda en sik nedendir.

 Vakalarin %20'sinde kizamikgik, kizamik, sugigegi,
bogmaca,kabakulak, infeksiyoz mononiikleoz,
sitomegaloviris, hepatit A,B,C, parvoviris veya
bakteriyel enfeksiyon saptanabilir.

» ITP kizamik gibi canl viris agilarindan sonra da
gelisebilir.



» Petesi,ekimoz ve mukoza kanamalari ITP ile
birlikte olan semptomlardir.

* Mukokutanéz kanamalar disinda fizik
muayene bulgular: normaldir.

» Vakalarin %50'sinde semptomlar hafiftir.



> Subkonjuktiva
»Yanak mukozasi

»Yumusak damak
>Ciltte

— petesiler

.

> Alt ekstremitelerin anterior ylzlerinde } ekimoz
»Kemik ¢ikintilarin tizerinde

- Ozellikle hastaligin basla |cmda epistaksis,
diseti gas’rrom’res’rma sisfem kanamasi ve
hematiri de gorilebilir.



» Ciddi menoraji, retinal, isitme kaybina neden
olabilen orta kulak ve en korkulan
komplikasyonlardan biri olan merkezi sinir
sistemi kanamasi da olabilir.



Fizik Muayene

 Kanama bulgulari disinda,belirgin bir 6zellik
yoktur.

* Fazla kanama olmadik¢a solukluk olmaz.

* Dalak ucu vakalarin %10'undan daha azinda palpe
edilir, viral enfeksiyonla birliktedir.

* Splenomegalinin olmasi 16semi,SLE, infeksiyoz
mononikleoz ya da hipersplenizim olasiligini akla
getirilmelidir.



« ITP'de intrakranial kanama insidansi % 0,1-
0,5 arasindadir.

* Trombosit sayisi vakalarin ;
> %7 3'linde 10,000 mm3'lin altinda

> 7%25'inde 10,000-20,000/mm3 arasinda

> %2'sinde 20,000/mm3 lizerinde



« ITP tanisi ile intrakranial kanama arasi siire
ortalama 27 haftadir.

e Vakalarin 7%51'i ilk 4 haftada, %49'u 4
hafta-9 yil arasindadir.



Saptanabilen risk faktérleri;

» Kafa travmasi (7%29)

* Aspirin tedavisi (7%5)

* AV malformasyon (%17)

» Muko-kiitanoz kanama varhigi(7%49)

» Hastalarin ortalama %54’ kalici hasar
olmadan yasamaktadir.



Laboratuvar Bulgular

» Tam kan sayiminda trombosit sayisi her
zaman 150,000/mm3'ln altindadir.

* Yaygin kanama bulgulari olanlarda siklikla
<20,000 mm3'tir.

* MPV artmistir.

* Kan kaybi miktari ile orantili anemi olabilir.



» Tam kan sayiminda saptanan
trombositopeni parmak ucundan hazirlanmig
periferik yayma degerlendirilmesi ile
dogrulanmaktadir.

» Trombosit morfolojisi ve kiime
olusumu yanina eritrosit ve lokosit
morfolojisi de degerlendirilmelidir.



- Tipik ITP vakasi ise kemik iligi aspirasyonu
yapmaya gerek yoktur.

* Pihtilasma profilinde kanama zamani
genellikle uzun, protrombin zamani(PT),
aktive parsiyel fromboplastin zamani (APTT),
fibrinojen diizeyi normaldir.



Tedavi

* Yarigmali yakin temas gerektiren sporlar
yasaklanmalidir.

* Depo veya uzun etkili hormon tedavileri ile
asiri menoraji onlenebilir.

» Trombosit fonksiyonunu etkileyen aspirin,
non-steroidal anti inflamatuvar gibi ilaglar
verilmemelidir.



* Trombosit sayisi 20,000/mm3'in altinda ve
belirgin mukoza kanamasi olana veya minor
purpura olsa da trombosit sayisi
10,000/mm3'ln altinda olan hastalara tedavi
endikasyonu vardir.

 Tedavide steroid, IVIG, anti-D, splenektomi
ve immin baskilayici ilaglardan yararlanilir.



Steroid tedavisi:

» Antikorla kapl trombositlerin dalakta
fagositozunu inhibe eder, kapiller direnci
diizeltir ve trombositlere karsi olusan
antikor uretimini baskilar.

* Metilprednizolon 30 mg/kg/gin (maximum 1
gr/gun) iv 3 gln kullaniimaktadir.



IVIG:

« Retikiloendotelyal sistem FC-reseptor blokaju,
inhibitor yollarin aktivasyonu,
otoantikor sentezinde azalma baslica etki
mekanizmalarini olusturur.

« Akut etki istendiginde IVIG 0.8 gr/kg/gln
verilir.

- Steroid tedavisine gore trombosit sayisinda
daha hizli bir yiikselme saglar.



Anti-D Tedavisi:

. AHTI D eritrosit RH antijenlerine kars: yliksek miktarda
antik or' | r'en plazma kaynakli bir gamma
immunglobulindir.

. Re’rlkuloendo‘rel al hiicrelerdeki Fc reseptorlerini antikor
yuklu otol ogl ern’rrosﬁrlerle bloke eder ve reseptorlerde
antikor yukKli trombositlere yer kalmaz.

« Trombosit sayisi 48 saatten sonra ar’rma?/a baslar, bu
nedenle acil fedavide uygun segenek degild

» Kan grubu Rh pozitif olan, splenektomi yapilmami
has’ralarda kU|F|)0nI|GbI|lf' P Yap 3



Trombosit transfiizyonu

» Intrakranial kanama diigiindiiren nérolojik
bulgu,internal kanama bulgular! ya da acil
cerrahi girisim durumunda endikedir.

» Trombosit yasam siiresi kisa oldugundan
hemostatik etkisi de gegicidir.



Splenektomi

» Uzun suredir medikal tedaviye cevapsiz
* Tekrarlayan
 Kanama bulgusu olan

 30,000/mm3 'ln altinda persistan trombosit
sayisi olan kronik ITP'li hastalarda endikedir.



* Post splenektomi enfeksiyon riski nedenglle
endikasyonu net olan vakalarda yapilmalidir

- Ilk tanidan sonra en az 1-2 yil ge¢cmelidir.

* Laporoskopik splenektomi daha ¢ok tercih
edilebilir.

- Akut ITP'de ise sadece medikal tedaviye
yanitsiz, akut hayati tehdit eden kanama
varsa splenektomi endikasyonu vardir.

» Splenektomi sonrasi vakalarin % 70'inde tam
ve uzun sureli iyilesme gozlenir.



Tesekkiirler. ..



