HEMATOLOJIK SORUNU OLAN
COCUK VE BAKIMI



KAN NEDIR?



ANEMI| NEDIR?



Fizyolojik anemi

7 Hemoglobin seviyesinin disme nedeni

# Hizl blyime kan volimunde ve
nemodilisyonda artmaya neden olur

= Fetal kan hucrelerinin 6Gmru 90 gln kadardir
= Eritropoetin salinimi azalir



Demir eksikligi anemisi

€ 12 ay- 3 yas ve addlesan kizlarda siktir

€ Dogumda demir depolarinin yeterli olmamasi
€ Hizli baylime, yeterli demir alamama

¥ Ek gidaya baslamada gecikme

¥ Diyetten demirin yeterli oranda absorbe
olamamasi

¥ Kan kaybi
Nedeni ile gelisir



Belirtileri

& Kas zayifligi

& Yorgunluk

i Irritabilite

&l Bas donmesi

i Istahta azalma

& Stomatit

@l Deride solukluk

&l Letaryi

&l Egzersiz toleransinda azalma
& Pica



Tanisal Islemler

 Hg, Htc, MCHV, MCH, MCV, serum ferritin, SDBK,
retikulosit

Fe Eksikligi Anemisinin Evreleri
1. Latent Fe eksikligi

* Fe eksikligi

Hafif DEA (Hg 9.5-11 mg/dl)

Orta DEA (Hg 8-9.4 mg/dl)

Ciddi DEA (Hg 8’in altinda mg/dl)



Tedavi Bakimi

# Oral preparatlar verilir (Preterm ve DDA’
bebeklere 2-3. aydan sonra 2-4 mg/kg/glin- 12.
aya kadar devam edilir)

* Diyet egitimi verilir (et, mercimek, bezelye,
findik, yesil yaprakl sebzeler ve diyete Cvit
eklenmesi)

# Parenteral tedavi (Z teknigi ile Fe yada IV)

# Kan transflizyonu

# Doku hipoksisi ve enfeksiyona yatkinlik géralar
# Cocugun dinlenmesi saglanir




Orak Hiicreli Anemi (Cickle Cell)

# Anormal hemoglobin sentezine bagl kronik hemolitik
aneminin gelistigi, otozomal resesif gecisli bir
hastaliktir

= Eritrositler HbS icerir, frajildirler ve yasam sureleri 10-
20 gUindur

7 Kan viskozitesi artarak dolasim stazina neden olur

# Doku iskemisi, nekroz, enfarktuis gelisir. Bu duruma
Orak hucre krizi denir.

# Dehidratasyon, enfeksiyon, ates, hipoksi, soguk ve
duygusal stres oraklasmayi arttirir.



Oraklasmayi Arttiran Faktorler

Ates
Dehidratasyon
Yuksek rakim
Kusma

Duygusal stres

Yorgunluk

Alkol

Gebelik

Hb dizeyinde artma
Asiri fiziksel aktivite
Asidoz



Klinik bugular

Tasikardi

Kardiyomegali

Dispne

Hepatosplenomegali

Karin agrisi

Solukluk yada sarilik
Ekstremitelerde ve eklemlerde agri

Simetrik olarak el ve ayaklarda yumusak dokularin sismesi
(el-ayak sendromu)

Bacaklarda kronik Glser
Enfeksiyonlara yatkinlik
Hematuri

Blyume geriligi

Cinsel gelisimde gecikme



Krizler

=+\azo-okluzif krizler: En yaygin ve agril krizdir. El-
ayak sendromuna bagli olarak Kumu5ak dokuda sislik,
lokal 1s1 artisi, ekstremitelerde kliclik kemiklerde 1si
artisi olur. Ates, abdominal agri, pnémoni, felg
gorulur.

=+Splenik Sekestrasyon krizi: Kan karaciger ve dalakta
gollenir. Dolasim kollabsi gelisir. Kan transflizyonu
vapilmazsa hasta kaybedilir.

=+Aplastik krizler: Enfeksiyona bagli kan hucrelerinin
yapimi azalir, aneminin siddeti artar.

=+Hiperhemolitik krizler: Glukoz-6 fosfat dehidrogenaz
eksikligi olan kisilerde goruldr.



Tedavi

Tedavi yoktur.

Destekleyici tedavi (krizlerin onlenmesi ve
tedavisi)

Agri kontrolu ve krizin onlenmesi
Enfeksiyonlarin 6nlenmesi ve tedavisi

Kan transfiizyonu (Selasyon (desferal ile)) 3-4
naftada bir.

Hydroxyurea (sitotoksik), kok hiicre
transplantasyonu




Bakimi

O, verilir

Pasif egzersizler yaptirilir
Aldigi cikardigl izlenir
Kan transflizyonu yapilir
Analjezikler uygulanir

Agrili boélgeye sicak uygulama yapilir, soguk oraklasmayi
arttirir

Enfeksiyon, sok, siddetli anemi, dalak ruptlru, felcler,
kemik degisiklikleri belirtileri izlenir

Ailenin hastaliga uyumu saglanir

Aileye bol sivi verilmesi, enfeksiyondan korunmasi,
krize neden olan durumlardan kacinilmasi, saglk
kontrollerine gorulmesi konusunda egitim verilir



Kriz sirasinda

#Enerji ve O, kullanimi en aza indirilir

#Hidrasyonu saglanir

=Agrinin azaltilmasi

7 Kan transfizyonunun yapilmasi
7 Antibiyotik verilmesi

#*Cerrahi tedavi yapilmasi



Aile ve Cocugun Egitimi

e Sorunlar icin erken girisimde bulunma (ates
gibi)

* Penesilinlerin istemlendigi sekilde yapilmasi

* Splenik sekestrasyon belirti ve bulgularinin
tanimlanmasinin oneminin vurgulanmasi



TALASEMILER (COOLEY ANEMI)

7 Otozomal resesif gecislidir
7 Hemoglobin yapiminda bozukluk vardir

7 Akdeniz ulkelerinde sik goralur



Talasemi Minor

Heterezigot seklidir.

Belirti vermez

Dalak hafif bayumustur

Hafif anemi olabilir

Hematokrit hafif azalmistir

Blyuk cocuklarda demir birikimine iliskin belirtiler
goraltr

Spesifik tedavisi yoktur

Demir preparatlar kullaniilmamalidir



Talasemi Major

P Agir ilerleyici hemolitik anemi vardir
» Hg < 6 mg/dI
P Eritrosit yasam sliresi azalmistir

P Kemik iligi kavitesinde genisleme, maksillar ve
frontal kemiklerde genisleme, 6n dislerin
ayrilmasi

» Kemikler incelir, patolojik kiriklar goraltr

» Boy kisadir, puberte goriilmez, diyabetes
mellitusa yatkindirlar

P Bir yas dolayinda agir anemi bulgulari



P Tipik yiiz goriiniimii

-Frontal ve parietal kemiklerin firlamasi
-Yanak ve maksillar kemigin blyimesi, st
dudagin disa dogru firlamasi, malokllzyon
-Gozlerde mongoloid gorinim

-Burun koklinde cokme

P Fizik biiylimede gerilik

P Splenomegali

P Serum demir diizeyi yiiksek, demir baglama
kapasitesi azalmistir

» Hemosiderozis ve hemokromatozis bulgulari



Tani ve Tedavi

Tani hemoglobin degeri
Eritrosit bicimleri
Spesifik tedavisi yoktur

Hemoglobin diizeyi 9-10g/dl tstliinde
tutmak icin sik araliklarla (3-4 hafta)
eritrosit suspansiyonlari yapilir

Desferoksamin ve birlikte C vitamini
verilir



* Splenektomi yapilir
* Kemik iligi transplantasyonu yapilir

e Sik transfiizyonlar vicutta demir
birikimine neden olur. Onlemek icin
desferoksamin uygulanir

* Perikardit ve kalp yetmezligi gibi
komplikasyonlar sik gorulGr



Bakim

P Hastalik genetik olarak tasindigindan aileye
genetik danismanlik yapilir

P Sik kan 6rnegi alinacagindan, cocuk ve aileye
islemler hakkinda bilgi verilir isbirligi saglanir

P Dokularin oksijen gereksinimini azaltmak icin
cocugun fiziksel aktiviteleri kisitlanir

P Fiziksel hareketleri tolere durumu degerlendirilir

P Fiziksel hareketleri tolere edemeyen cocuklarin
gunlik yasam aktivitelerini sirdurmelerine
vardim edilir




Cocugun, hareket kisitlamasi olan diger
yasitlari ile ayni odayi paylasmasina 6zen
gosterilir

Talasemili cocuklarda enfeksiyona yatkinlik
oldugundan, enfeksiyonlardan korunur

Yasam belirtileri izlenir

Transfuzyon icin taze cokturulmus eritrosit
suspansiyonlari tercih edilmelidir



Kan akim hizi, dolasimda yukleme
vapmayacak sekilde ayarlanir, kalp yetmezligi
bulgulari izlenir

Transfizyonun ilk 50 ml gidinceye kadar
cocugun yaninda bulunulur

Transfuzyon reaksiyonlari ydonunden izlenir
Gerekirse oksijen verilir

Splenektomi yapilan hastalara profilaktik
antibiyotik uygulamasi yaninda, pnomokok
ve H. Influenza asisi uygulanir



Aileye verilecek egitim

Hijyen kurallari

Enfeksiyonlardan korunma, asilamanin
onemi

Beslenme, dinlenme

Onerilen ilaclarin kullanilma bicimleri ve
van etkileri



Edinsel Aplastik Anemi

* Kemik iliginin ilaclar, toksinler
enfeksiyonlar yada radyasyona bagl
olarak baskilanmasi sonucu gelisir



Tani

* Periferik kan yaymasi

* Kemik iligi aspirasyonu

* Kemik biyopsisi



Klinik bulgular

 Anemiye bagli zayiflik, yorgunluk,
tasikardi, takipne, solgunluk

 Trombositopeniye bagli kanamaya
vatkinlk

* Lokopeniye bagli enfeksiyona yatkinlik



Tedavi

* Kan tarnsfizyonu, enfeksiyon
kontroll, hormon tedavisi

 Kemik iligi transplantasyonu



Bakim

 Kanama, enfeksiyon gelismesini onlemek

* Cocugu ve aileyi tani ve tedavi
vontemlerine hazirlanmasi

e Hastaligin terminal doneminde cocugun
ve ailenin duygusal ydonden
desteklenmesi



Aplastik Anemi

P Otozomal resesif gecis gosteren
kalitsal bir anemidir.

P Tim kan sekilli elemanlarinda
depreselik vardir

P Pansitopeniye ek olarak konjenital
anomaliler gorulebilir.

P Fanconi Aplastik Anemi (kongenital)



PIHTILASMA BOZUKLUKLARI



Hemofili

X kromozomuna bagli resesif gecis gdsteren bir
pthtilasma bozuklugudur

* Hemofili olgularinin %95 i faktor VIII eksikligine bagl
olarak gorulen Hemofili A ve faktor IX eksikligine
bagli olarak gorulen Hemofili B dir.

* Faktor Xl eksikligine bagli olarak goritlen hemofili C
ise otozomal resesif gecislidir ve hem erkek hem
kizlari etkiler.



Klinik bulgular

Dogum travmasi, siinnet yada asidan sonra uzun siire
devam eden kanamalar

1-3 yas doneminde mino6r travmalar sik oldugu icin
yumusak doku icine olan kanamalar

Periton yada plevra bosluklarina spontan olan kanamalar

En dnemli belirti hemartrozdur. Etkilenen eklemde agr,
sislik, duyarlilik ve hareket kisitlamasi gérulebilir

Kas spazmlari ve yumusak doku yapisindaki degisiklikler
sonucu kontrakturler gelisir

Hastada i¢c kanama belirtileri olarak hematuri, hematemez
ve melena gorulebilir

Intrakardiyak ve intraserebral kanamalar olabilir



Tani ve Tedavi

Kanama egilimine iliskin aile oykisua alinir

Sunnet, intramuskuler enjeksiyon ve
travmadan sonra uzun sure devam eden

kanamalar

Tam kan sayimi, trombosit fonksiyon testleri
ve pithtilasma calismalari

Plazma faktor duzeyleri

Pihtilasma testlerinden protrombin ve kismi
tromboplastin zamani uzar



Tedavinin amaci; tekrarlayan kanamalari onlemek ve
etkili sekilde kontrol altina almak

Minor kanamalarda etkilenen bolgeye basing
uygulamasi ve soguk uygulama yapilmasi

Siddetli kanamalarda plazmada eksik olan pihtilasma
faktora verilir

Hemofilinin tedavisinde taze donmus plazma ve
liyofilize faktor VIII yada IX konsantreleri kullanilir

Eger hasta cok kan kaybetmisse, tam kan
transflizyonu yapilir

Cerrahi girisimlerden once eksik olan pihtilasma
faktoérinun duazeyi yukseltilir



Bakim

Travmaya bagli kanamalari 6nlemek icin bebek yada
cocuga guvenli oyun alani saglanir

Cocugun cevresinden sivri uclu oyuncaklar ve esyalar
kaldirilir. Aileye, olanak varsa cocugun odasini
duvardan duvara hali kaplamasi onerilir

Cocuga, asiri hareketli ve temasa dayali oyunlar
yasaklanir, bunun yerine cocuk tolere edebilecegi ve
guvenli aktivitelere yonlendirilir

Kanama riski nedeniyle zorunlu olmadik¢a
intramuskuler enjeksiyondan kacinilir. Kanamayi
kontrol etmek icin enjeksiyon yerine 5 dk basin¢
uygulanir



Dis eti travmasini 6nlemek icin yumusak dis fircasi
kullanmasi onerilir

Cocuga ve ailesine trombositlerin fonksiyonunu
engelleyecek ilaclar kullanmamasi soylenir

Aktif kanamalarda etkilenen eklem hafif fleksiyon
pozisyonunda elevasyona alinir ve immobilize edilir

Kanayan bolgeye soguk uygulama vyapilir, basing
uygulanir ve cocuk sok belirtileri ydntinden gozlenir

Eklem kanamasinda agriyi azaltmak icin uygun
analjezikler (asetominofen) verilir



Kanama kontrol edildikten sonra kontraktlrleri
onlemek icin dnerilen sekillerde eklem egzersizleri
vaptirilir

Cocugun yaninda hemofilili oldugunu belirten bir kart
tasimasi saglanir

Ailenin, cocuga karsi asiri koruyucu tutumlarindan
kacinmasi ve hastaligin sinirhliklari icinde cocugun
bagimsizlina izin vermesi desteklenir

Hastaligin genetik gecisli olmasi nedeni ile ailenin
sucluluk duygularini ifade etmelerine yardim edilir

Ailenin diger hemofilili cocuga sahip ailelerle ve ilgili
kuruluslarla iliski kurmasi desteklenir

Aileye genetik danismanlik yapilir



Idiyopatik Trombositopenik Purpura (ITP)

* Dolasimdaki trombositlerin asiri yikimiyla
ortaya cikan, deri, mukd6z memranlar ve ic
organlari  etkileyen, edinsel olarak
cocukluk donemlerinde en cok gorulen
purpura tipidir

* Akut veya kronik olabilir

e Otoimmundir



 Akut ITP etyolojisinde genellikle 10-15
glin once gecirilen

* KIZamik

* kizamikgik
* sucicegi
* kabakulak

* enfeksiyoz mononukleoz gibi  viral
enfeksiyonlar vardir.



Klinik Bulgular

Hastanin 6yklisinde; purpuranin baslangicindan,
genellikle 10-15 glin 6nce gecirilmis viral bir hastalik
vardir. Yada canli virls asisi uygulamasi yapiimistir

Akut sekilde aniden ortaya cikan, kronik olgularda

daha sinsi olarak baslayan petesi, purpura ve spontan
kanamalar vardir

Petesiler genellikle deri ve mukdéz membranlarda,
diseti, agiz mukozasi, subkonjonktiva da olusur

Ekimozlar genellikle ekstremitelerin 6n ylzinde,
kostalar, skapula ve omuzlar gibi cikintili kemiklerin
Uzerinde travmalar sonucu gelisir



Ayrica epistaksis, hematuri, hematemez,
melena, retina, orta kulak kanamalari olabilir.
Puberte donemindeki kiz cocuklarinda menarj
seklinde kanama gelisebilir.

Intrakranial kanamalar varsa bas agrisi, biling
bozukluklari vardir. Olime neden labilir

Bazi olgularda hafif splenomegali vardir
Boyunda hafif lenfadenopati gelismis olabilir.




Tani ve Tedavi

Klinik bulgular, periferik yayma, gerekirse kemik
iliginde trombosit sayisi ve yapisi incelenir

Trombosit sayisi 100.000 mm?3 Uin altindadir. 20.000
mm?3 altinda ise agir kanama olusur

Trombositlerin normalde 9 gtin olan yasam suresi, 1-
4 saat kadar kisalmistir

Plazma antitrombosit faktorler bulunur

Kemik iliginde trombosit ana hiicreleri
(megakarsiyositler) cogalmistir



Turnike testi pozitiftir. Cocugun koluna takilan 2.5
cm lik tansiyon manseti sistolik-diyastolik degerler
arasindaki degere kadar sisirilir. 5 dk beklenir. Distal
ucunda 5-10 dan fazla petesi gorllmesi testin
pozitifligini yansitir.

Kanama zamani uzamistir

Kanamaya bagli anemi gorulebilir

Hastalik hafif dlizeyde ise tedavi gerekmeyebilir

Cogunlugu kendiliginden 8 hafta icinde iyilesir.
Tanidan 12 ay sonra hastalarin cogunda (%90)
trombosit sayisi normale doner



e Agir ve tekrarlayan ITP tedavisinde
kortikosteroidler, immunosupresifler, 1V
gammaglobulinler kullantlir

* Siddetli kanamalarda tam kan sayimi
transfliizyonu yapilir. Trombosit
suspansiyonlari kullanilmaz. Cinka
trombositlerin dmru sadece 1-2 gunddr.

* Intrakranial kanamalarda ve 4-5 yasindan
buyuk kronik ITP li olgularda splenektomi
vapilir. Splenektomi sonrasi enfeksiyon
tehlikesine karsi penisilin profilaksisi yapilr.



Komplikasyonlar

Intrakranial kanama
Gastrointestinal kanama
Hematuri

Kronik ITP



Yaygin Damar ici Pihtilasma (DIC)

Koagulasyon bozukluguna bagli, hipoksi, sok,
endotelyal hasar gibi bircok patalojik strec, KKH, NEC,
enfeksiyon gibi cesitli sistemik hastaliklar iceren bir
durumdur.

Ayirici tani spontan kanama ve pihtilasmasinin
olmasidir.

Enfeksiyon en dnemli nedenidir. Travma, yanik, yag
embolisi, HUS, kan tarnsflizyonlari sonuc uda
gorulebilir.

Kanama, pithtilasma bozuklugu belirtileri vardir. Tani bu
sekilde konur.

Tedavi de asil nedene odaklasilr.



Henoch-Schonlein Purpurasi (HSP)

» Anaflaktoid purpura olarak bilinir
» Sik goriilen ve kendi kendini sinirlayan bir vaskdlittir
» Ciltte ve sistemik komplikasyonlari vardir

» Cocuklarda NONTROMBOSITOPENIK PURPURANIN EN
SIK NEDENIDIR.

P Etyolojisi bilinmez

» Siklikla USYE’larini takip eder

» Siklikla beklenenden azdrr.

P Hastaneye basvuranlarin %1’inde goralir.
p 2-8 yasinda sik

» Ortalama insidens 1/10.000



Belirtiler

Kucuk kan damarlarinin inflamasyonu

Kollarin dis yuzu, bacak ve kalca Gzerinde
kasintil eritem, petesi vardir.

Eklem agrisi, inflamasyon

GIS hemorajisi ve kanamasina bagl batar
picimde karin agrisi, bulanti, kusma, gaitada
kan ve mukus

Hematuri, albUminuri, HT, glomerulonefrit,
odem




Tedavi ve Bakim

* Tedavi destekleyicidir

* Bakimin amaci: Belirti ve komplikasyonlarin
erken belirlenmesi, ilaclarin uygulanmasi, , aile
ve cocugun desteklenmesidir.



KAN TRANSFUZYONU NEDIR?

TRANSFUZYON SIRASINDA NELERE
DIKKAT EDERSINIZ?



