HEMATOLOJIK SORUNU
OLAN COCUK
VE
HEMSIRELIK BAKIMI




Embriyolojisi

* Hemopoezis: Kan hucrelerinin yapimi
— Embriyonik yasamin 15. ve 16. gunlerinde baslar.

“hemositoblast’

Fetusun buyume ve gelismesini saglamak
icin plesentadan embriyoya besin maddeleri
ve oksijen tasir.




I !an !ucre|er|; .

 Embriyonik yasamin 2. aydan sonra
karaciger, dalak ve lenf nodlari tarafindan

yapilmaya baslar
* 4. aydan sonra kemik iligi aktif hale gelir,

Dogumdan sonra ise sadece
kirmizi kemik iliginde kan
hucreleri yapimi devam eder.

fppt.com
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anin Bilesimi

Sekilli Elemanlar Plazma
Eritrositler, e %90’u su
Lokositler %38-52  « 9%10'u ise proteinler,
Trombositler (globulin, antikor ve

fibrinojen) elektrolitler,
hormonlar ve
enzimlerden meydana

Dogumda vucutta kg basina gelr.
Haematopoiesis & Stem cell

yaklagik 90 ml kan vardir. s KA TA

h
o g b (ymphocyte)

Kan pH ‘si ise 7,35-7,40 dir. =N
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ERITROSITLER
« Kemik iliginde yapilan kirmizi kan hucreleridir.
* Bikonkov, disk seklindedir.
 Hemositoblast Eritroblast

Normoblast

Retikulosit / Eritrosit
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* Dolasimdaki eritrositlerin %99'u olgun
eritrositler, ve %1’i retikulosit ve immatur
eritrositler olusturur.

* Retikulosit sayisinin fazla olmasi kirmizi
kan hucrelerinin hizl yapildigini gosterir.




II Eritrositlerin yapimi (eritropez); I

* Eritropoetin Hormonu tarafindan kontrol edilir.

 Eritrosit yapimi dokulardaki oksijen miktarinin
azalmasina bagli uyarilir.

« Kanama, beslenme yetersizlikleri, fiziksel aktiviteler ve
endokrin bozukluklarda eritropoetin salgilanmasi
uyarilabilir.

 Eritrositlerin normal yasam suresi 120 gundur.

* Yasli ve yipranmig eritrositler kapillerden gecerken
yirtilir, sonra makrofajlar tarafindan fagosite edilirler.




emoglobin

Hemoglobin sentezi, eritroblast asamasinda basglar.

Hemoglobin Fe pigmenti iceren “hem” ve “globin” den
olusmaktadir.

— Bu globin zincirindeki farkliliklara gére hemoglobinin taru
degisebilir. (Hmg A, Hmg F gibi)

Oksijen ve karbondioksit, Fe kismina baglanarak tasinir.

Kanda bulunan oksijenin %98’i hemoglobin molekulune
baglidir.

— %Z2'den daha azi plazmada erimis halde bulunur.

fppt.com
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emoglobin

» Fetal hayatta hemoglobin (HbF) isimli farkl
bir hemoglobin vardir.
— iki alfa, iki gamma zincirinden olusur.
— hemoglobinin %40-70 ini olusturur.

— dusuk oksijen basincina uyumun saglanabilmesi
Icin vardir.

* Ancak dogumdan sonra HbF azalir ve 6. - 12.
ayda hemoglobin erigkin (HbA) duzeyini
bulur.




 HbA, iki alfa ve iki beta zincirinden
olusmaktadir.

 Bu zincirdeki anormalliklere
hemoglobinopatileri denir.




ERITROSIT

HEMOGLOBIN

Globulin




Bilirubin

* Dogal hucre olumu, yaslanmasi ya da
hastalik nedeniyle eritrositler parcalaninca
hemoglobin serbest kalir ve acgiga bilirubin
cikar.

 Erirositlerin hizla yikildigi zamanlarda
bilirubin degeri artar. (hiperbilirubinemi)
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* Lokositler kemik iligindeki retikulum
hucrelerinden olusur ve
miyeloblastlardan koken alir.

» Cekirdeginin sekl, buyuklugu ve
sitoplazmasinin boyanma niteligine gore
siniflandirilir ve granllositler ve
agranulositler olarak iki temel gruba ayrilir.




Lokosit

Agranulosit Granulosit

v

Lenfosit Monosit Eozinofil Bazofil




 Noftrofil, bazofil, eozinofiller ve
monositler, kemik iliginde sentez edilir.

» Lenfositler ise lenfojen organlarda (lenf
bezleri, dalak, timus, tonsiller, kemik
iligindeki lenfoid dokuda) yapilir.

— Ayni zamanda lenfositler T ve B hucrelerine
donusebilirler.




I L l

okositler

» Onemli gorevi,
— vucuttaki bakteri, virus, mantar ve diger

yabancl maddelere saldirarak onlari tahrip
etmektir.

* Yasam sureleri ise belirli deqildir.
* Total sayisi ve yuzdesi yasa gore degisir.

 Eritrositler gibi lokositlerinde sayisi
dogumda yuksektir.(1 mm3 kanda 12.000)

Daha sonra qgiderek azalir. (1 mm3 de 4000-11000




» Eozonofiller : Allerjen ve parazitlere karsi
tepki verir.

« Bazofiller: kan koagulasyonunu onlemek
icin dolasima heparin salgilar, yaglarin
kandan uzaklastiriimasina yardimci
olurlar. Allerjen ve enflamatuar olaylarda
etkilidirler.

* Notrofiller: kanda ve dokularda bakteri ve
virusleri fagosite ederler.

» Monositler ise doku makrofajlarini
olustururlar.
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rombositier

 Megakayositlerden koken alir.

« Kan dolasimindaki en kuguk ve frajil
hucrelerdir.

* Primer fonksiyonlari pithti olusumunu
saglamaktir.

« Yaralanmalarda zedelenen bolgeye
yapisirlar. Bolgede trombositlerin ve
fibrinin birikmesiyle pihti olustururlar.
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rombositler
Gorevlert;
» Enfeksiyonlara karsi vucudun savunmasinda
rol oynarlar.

* Hemostazda (pihtilagsma) seratonin salgilar
ve kan akimini azaltmak icin vaskuler spazmi
saglar.

» Dolasimdaki omru 7-10 gundur.

» Yenidoganda 1 mm3 kanda 140000-300000
Iken yetiskin donemde artarak 1mm3 kanda
150.000-400.000 ‘e ulasir.
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lazma

« Kan damarlari icinde sekilli elemanlarin tasinmasina
rol oynar.

* Dort temel plazma proteini vardir.

1. Albumin : kapillerden gecemedigi icin damarda kalir.
Sagladigr ozmotik basing nedeniyle doku arasidaki
suyu damar icine geker.

2. Globulin: antikor olarak enfeksiyonlara karsi
bagisiklik saglar. (Immunglobinler)

3. Fibrinojen: pihti olusumuna destek verir.
4. Protrombin: pihti olusumuna destek verir.

Plazma proteinleri erken bebekllk donemmde dU§Uk
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| PIHTILASMA MEKANIZMASI l

(HEMOSTAZIS)

Kan damari zedelenir.
Trombositlerden serotonin salgilanir.

. Vazokonstruksiyon gelisir.

. Yaralanan bolgede gecici pihti olusur.

(Bu arada pihti olusumu icin gerekli olan
cesitli pithtilasma faktorleri aciga cikar)




I‘ !l!Hagma sureci; .

« Pihtilasma esnasinda vucut hucrelerinden
(trombosit ya da yaralanan doku) tromboplastin
(faktor -111) agiga c¢ikar ve bir seri reaksiyon baslar.

 Protrombin Trombine

Faktor VIlI+Ca

» fibrinojeni aktive eder

» fibrin olugsmasini saglar.

» Sureg fibrin olusuncaya kadar devam eder.




* Pihtilasma surecinde u¢ asama vardir.

1.Protrombini Aktive Eden Faktorun
Olusmasi

2.Protrombinin Trombine Donusmesi
(tromboplastin)

3.Fibrinojenin Fibrine Donusmesi



Hematolojik
Bozukluklar
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* Kisinin yasina gore hemoglobin dluzeyinin ve
kirmizi kan hdcrelerinin voluminun normal
sinirlarin altinda olmasina neden olan
patolojik surecin bir belirtisidir.

 Tam kan sayiminda eritrositlerin sayisina
ve morfolojik gorintimlerine yani
buyuklugune ve hucrelerdeki hemoglobin
pigmentlerinin miktarina gore incelenir.




Testler

e Eritrositler: Her mm3 kanda bulunan kirmizi kan
hucre sayisi (4.5-5.5 ml/mm3)

« Hematokrit: Eritrositlerin kandaki yuzdesi (%35-45)

 MCV: kirmizi kan hucrelerinin ortalama
buyuklugu/hacmi (mikrositik, makrositik)
« MCH: kirmizi kan hucresindeki hemoglobin agirhgs

« MCHC: kirmizi kan hucresindeki hemoglobinin
ortalama konsantrasyonu

» Retikulosit sayisi: (%0.5-2) Dolasimda bulunan
Kirmiz kan hucre yuzdesi, kemik iliginin kirmizi kan
hucresi yapma indeksi




* Anemik cocukta kirmizi kan hucrelerinin
normositik, normokromik olmasi malignensi,
enfeksiyon, kemik iliginin baskilanmasi ve kan
kaybi olasiligini dusundurur.

* Makrositik hiicreler, folik asit, B12 eksikligi
nedeniyle gorulebilir.

* Mikrositik ve hipokromik hticreler demir eksikligi,
talasemi, kursun zehirlenmesini dusundurur.

» Retikdlositlerin miktari ise kemik iliginin anemiye
ne olgude yanit verdigini gosterir.




Klinik Bulgular

* Temel fizyolojik bozukluk kanin oksijen
tasima kapasitesinin azalmasidir.

 Hemoglobin duzeyi 7-8 gr ‘a dusunce
fizyolojik degisiklikler baslar.

* Doku hipoksisine bagli kas zayifligt,

* Yorgunluk, deri ve mukozalarda solukluk,

« Bas agrisi, iritabilite, dikkat suresinin
azalmasi




» Gelisim geriligi, cinsel gelisim gecikebilir.
» Karidiyak output ve kalp atim hizinda artma

* Egzersiz sirasinda solunum yetersizligi ve
tasikardi

 Bebek
sonra

erde zayif sekilde aglama, yemekten
nemen yorulma, istahsizlik ve

irritabi
e 4-50r

ite
In altina inen hemoglobin miktari kalp

yetmezligi gelismesine neden olabilir.
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» Oyku** (belirli fiziksel belirtiler; petesiler,
burun kanamasi..., ilag kullanimi gibi),
laboratuar calismalari

Tedavide;

Oncelikle temel nedene yonelik tedavi edilir.
 Eritrosit suspansiyonu

* Dinlenme

« Oksijen tedavisi




Hemsirelik bakimi;

* Aneminin nedenlerinin belirlenmesi, uygun tibbi ve
destekleyici tedavilerinin uygulanmasi ve dokularin
oksijen gereksiniminin azaltiimasi

« Beslenme tedavisi

» Enfeksiyon varligi, metabolik gereksinimleri
artirarak anemiyi siddetlendirir, eritropoezi azaltir.

» Enfeksiyona karsi onlem!...




Fizyolojik Anemi

 Dogumdan sonra normal bebeklerde 6-8 hafta

* Hizli buyume ve kan volumunde artis,

* Fetal hucrelerin omrunun yaklasik 90 gun
olmasi,

» Eritropoetin saliniminin azalmasi, kirmizi kan
hucre yapiminin azalmasidir.
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* 6-8 haftaliktan itibaren demir preparatlari
verilmesi

» Gerektiginde kan transfuzyonu yapilabilir.

* Cocuk 1 yasina gelince normal
hemoglobin duzeyi 12 gr'a ¢ikar.
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Hemsirelik Bakim

* Demir, folik asit ve vitamin E eksikligini
onlemek icin bebegin diyetindeki temel
gidalari yeterli olgude almasi saglanmal

* Premature bebeklere daha erken
donemde demir baslaniimasi

* 6. aya kadar ozellikle demir preparatlari

baslaniimasi
. e




emir Eksikligi Anemisi

* Genellikle 6 ay- 3 yas arasinda gorulmektedir.
— Total vucut demiri azalinca gorulmeye baslar.

 Adolesan!!!

 Term bebeklerde 4. aydan sonra diyette ek demir
verilmelidir.

* Dolasimdaki serum demir duzeyi azalinca kirmizi
kan hucreleri hipokromik, mikrositik, seklinde
gelismeye ve hemoglobin duzeyinde dusme
baslar.

* Vucuttaki demir depolarini olgmek icin plazma
ferritin duzeyine bakilir.
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Birbiri ile iliskili 4 faktor nedeniyle gelisir;

 Dogumda demir depolarinin yetersiz
olmasi

* Hizli buyume nedeniyle gereksinimin
artmasi

e Demirin emilememesi

« Kan kaybi




* Yenidogan bebekte;

— premature dogum, dusuk dogum agirhgi, ikiz
gebelik, dogumda fetal kan kaybi ve annede
anemi nedeniyle gelisebilir.

» Diyetin demirden fakir olmasi, inek sutu ile
beslenmede,

« Bagirsak parazitlert,
* Puberte baslangicinda kizlarda,

» Kronik ishal ve malabsorsiyonda demir
eksikligi anemisi gelisebillir.




Kas zayiflig
Yorgunluk
Iritabilite

Bas donmesi
Istahta azalma
Stomatit
Deride solukluk

Tasikardi
Letari

Egzersizi tolere
edememe

inik Bulgular

o Oyki **
— Demirden fakir beslenme
— Enfeksiyona yatkinlik
— Pica




danl

 Serum demir d[]zeyiﬁ
* Total Demir baglama kapasitesi ﬁ

 Eritrositler mikrositik ve hipokromiktir.
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edavi ve Hemsirelik Bakimt

* Oral demir preparatlari

— Demir depolarini doldurmak igin tedavi 3 ay
surmelidir.

— Aileye egitim*, beslenme

* Oral demir preparatlari emilimini ve yan
etkilerini azaltmak igin doz ikiye
bolunebilir.

— Bulanti, kusma, ishal, konstipasyon yan
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emir preperatlari;

e Demirin emilimini artirmak icin C vitamini ile
birlikte alinmalidir.

» Inek sutlinde bulunan fosfat demiri baglar,
emilimi azaltir.

e Sutle verilmez.

» Dislerde renk degisikligine neden olabilir.
— Dislerin firgcalanmasi onerilmelidir.

» Gaita siyah ya da yesil renkte olabilir.

* Demir emilimini azaltan cay, fosfat ve fitatdan
zengin gidalar kisitlanmalidir.




 Hemoglobin 4gr altinda ise kan
transfuzyonu yapllir.

« Bagirsaklarda absorbsiyon bozuklugu
varsa demir IM yaplilir (Z teknigi ile)

— Enjeksiyon ¢ok agrilidir. Allerjik reaksiyon
gelisebillir.
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nemide Beslenme Egitimi

* Anne gebelik suresinde demirden zengin
beslenmel,

» Inek stl ile beslenen bebeklerde 2-3 ayda
demir baslanmalidir.

» Okul ¢cagl ve adolesanlarda beslenme egitimi
onemli

— Karaciger, kurutulmus meyveler, kirmizi etler,
ktiimes hayvanlari, istiridye, midye, tahillar,
baklagiller, findik, yegsil yaprakli sebzeler ve
patates onetrilir.




| ORAK HUCRELI ANEMI l

(SICKLE CELL)

* Anormal hemoglobin sentezi soz
konusudur.

* Normal hemoglobin, sickle hemoglobin
(HbS) ile yer degistirmistir.

* Yeni eritrositler cok frajildir, membranlar
esnek degqildir.

* Yasam sureleri 8-20 gundur.
* Buna bagli kronik anemi gelisir.




Otozomal resesif gecis gosterir.

Homozigot olarak tasiyan kisilerde orak hc
anemi gorulur.

Iki ebeveynde S genini heterozigot
olarak tasiyorsa hasta cocuga sahip
olma sanslari %25dir.

Heterozigot kisiler hastalik belirtisi
gostermez.

C—
e



Father with
Trait

Mother
with Trait

L. e & . [y
2 5% chance of 50% chance 2 5% chance

no disorder of trait of disease



 Orak hc anemide kusurlu hemoglobin iceren
eritrositlerin yagam sureleri kisadir ve kisa surede
hemoliz olurlar.

« Oraklagsmaya neden olan temel faktor ise
hemoglobinin globin fraksiyonudur.

 Kilinik belirtiler 5-6. ayda ortaya cikar cunku fetal
hemoglobinlerde beta zinciri yoktur ve fetal hmg lerde
oraklasma olmaz.

 Yasamin ilk 10 yilinda mortalite yuksektir.

fppt.com



meydana gelir?

« Parsiyel oksijen basinci dusunce, ortamin asitligi
ya da kanin vizikositesi artinca, oraklasma gorulur.
— Ayni zamanda ates, enfeksiyon, dehidratasyon ve

duyqusal streslere bagl olarak da eritrositlerde
oraklasma meydana gelebilir.

* Oraklasma sureci, kanin vizikositesi artirir,
dolasimda staz meydana gelir.

« Kucuk kan damarlari tikanir, dokularda nekroz ve
iIskemi gelisir.

fppt.com



* Cocuklarda,
gugsuzluk, egzersiz
Intoleransi, eklem,
sirt ve abdomende
agri, istahsizlik,
Kusma

* Buyume geriligi,
cinsel gelisimde
gecikme, fertilite de
azalma

fppt.com



« Siddetli hemolotik anemi ve kronik damar
tikanikligina bagli hayati organlarda
yetmezlikler gelisebilir.

Sickled cells

red blood cells

fppt.com



Kronik anemi nedeniyle kalpte
buyume, yetmezlik, Ml,

Dolasimda emboli ya da staz,
Pulmoner emboli,

Dalak filtre etme yetenegini
kaybettigi icin fonksiyonlarini
yapamaz.

— Enfeksiyona yatkinlik artar.

Karaciger harabiyeti ve
nekrozu,

Bobreklerde iskemi ve
nekrozlar,

Damar tikanikligi sonucu felg ve
SVO,

— Gugsuzluk, bas agrisi,
retinopati, afazi,
konvulsiyonlar ve hemipleji

El ve ayaklarda sisme ve agri,

Kronik hipoksi nedeni ile
samonella osteomiyelitine
yatkinhk vardir.

Dolagimin yavaglamasi ve
trombozlara bagl bacaklarda
kronik ulserler,

Yasamin ilk 5 yilinda pnomokoksik

fppt.com




I Krizler I

» Vazo-okluzif krizler; iskemi, enfarktus ve
nekrozlara neden olur. En agrili krizdir.
Kendiliginden ya da enfeksiyona bagli olarak

gelisebilir.

» Seketrasyon Krizleri; fazla miktarda kanin
karaciger ve dalaga gollenmesi, dalagin
buyumesi. Kan volumundeki ani dusme
sonucu kisa surede dolasim kollapsi belirtileri

ve sok gelisir.




* Aplastik krizler; viral ya da diger
enfeksiyonlar sonucunda kirmizi kan
hucrelerinin yapiminin azalmasi ile gelisir.
Ayrica hizli yikim nedeni ile de anemi
daha da artar.

* Hiperhemolitik krizler; eritrosit hemolizinde
artma, anemi ve sarilik gorulmesi. Ender
gorulen bir krizdir.




 Ciddi bir komplikasyon gogliis
sendromudur.

— Gogus agrisi, ates, oksurtuk, takipne,
wheezing ve hipoksi gorulmesi



 Periferik kan yaymasinda orak seklinde
eritrositler

» Lokosit sayisi krizler sirasinda yuksektir.
» Retikulosit ve bilirubin duzeyi yuksektir.
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edavi ve Hemsirelik Bakimi

« Kesin tedavisi yoktur.
« Kemik iligi transplantasyonu basarisi azdir.
» Kriz donemleri diginda tibbi tedavi gerekmez.

Ebeveynlerin kalitsal hastalik taramalari

Ebeveynlerin egitiimesi onemlidir.”

— Doku hipoksisini onlemek igin hidrasyon,
enfeksiyonun onlenmesi, duzenli kontroller,
komplikasyonlarin gozlemlenmesi, oraklagsmay!
artiran faktorler ve krizlerin erken belirtileri (solukluk,
ates, agri..), psikolojik sorunlarin onlenmesi,
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* Fiziksel aktiviteler konusunda bilgi, yasina uygun
tolere edebileceqi aktiviteler sporlar,

 Artan eritropoez malokluzyona neden
olabileceginde duzenli dis kontrollerinin yapilmasi,

« GOz muayeneleri,
* Yeterli uyku ve dinlenmesinin saglanmasi,
* Folik asitten yuksek diyet,

« Cocugun gunde 2000-3000 ml sivi tuketmesi,
kola, cay kahve gibi ditretik sivilarin kisitlanmasi
onerilmelidir.

* Kriz aninda arayabilecekleri telefon numaralari
verilebilir.

« Cocuklara hastaligi belirten bir kart tasimalari
onerilmelidir.




amaclari;

Enerji ve oksijenin kullaniminin azaltiimasi (yatak istirahati, oksijen
tedavisi?)

Hidrasyonun saglanmasi (hipoksi ve iskemi dongusuni geciktirmek)
Kan transfuzyonu yapilmasi (reaksiyonlar gozlenmeli)

Agdrinin azaltilmasi (farmokolojik ya da sicak- soguk uygulama? )
Krizlerin azaltiimasi (neden olabilecek faktorlerin onlenmesi)

Gerekiyorsa cerrahi tedavi (splenektomi) (tekrarlayan sekestrasyon varsa)

— $Selasyon tedavisi (¢ok transflizyon sonrasi demir vucutta birikebilir. Bunu vicuttan
atmak icin desferal ya da oral deferasirox verilir)

fppt.com



-TA LA SEMII (Akdeniz AnemiSI-)

 Hemoglobin molekillini olusturan globulin
zincirlerinden birinin  ya da fazlasinin
yapilamamasi ya da az miktarda yapiimasi
ile karakterize otozomal resesif gecisli bir
hastaliktir.

« Akdeniz ulkelerinde insidansi yuksektir.
- |ki yaygin tipi vardir.
(alfa ya da beta zincirlerindeki azalma)




talasemi major ve talasemi minordur.

Talasmi minor; Talasemi major;
— hastaligin heterozigot « beta zinciri sentez
kismini olusturur. Beta edilemez. Hastaligin
zincirin sentezindeki homozigot seklini
azalmaya egslik eder. got s
olusturur.

— Cocukta hafif duzeyde
anemi goruldr. « Siddetli anemiye neden

olur.
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I Beta-Talasemi Major I

» Dolasimdaki eritrositler fizyolojik
gereksinimleri karsilayamaz.

« Kemik iliginde eritropoeze bagli
genislemeler (hipertrofiler) gorulur.

— Frontal ve maksiller kemiklerde disa dogru
cikintilar gorulur.

— Digler one dogru firlamistir.

» Hepatosplenomegali ve lenfadenopati
gelisebilir.




» Kl yeterli hemoglobin yapamadigi igin
doku anoksisi geligir ve tekrarlayan
enfeksiyonlar gorulur.

 Kompanse edebilmek icin GIS den demir
normalden daha fazla absorbe edilmeye
calisilir. Ve sonunda hipersplenizm gelisir
ve anemi daha fazla belirginlesir.







I !Lm! !u|gu|ar .

 En erken 3. ayda ortaya cikar.

« Kusurlu hemoglobin oldugunda yasam sureleri kisa ve
yikim hizlari fazladir.

« Ates

« Solukluk

» Istahsizlik
 llerleyici anemi
« Dalak buyumesi

Klinik bulgularin cogu dokularda biriken demirin ve
demirin ¢cozulmeyen sekli olan hemosiderine bagli
olarak gelisir.




 Kirmizi kan hucrelerinin hemolizinin artmasi nedeniyle
hemosiderin deride birikir ve deri koyu sari gorunur.

— Hemosiderozis; asiri miktarda demirin doku hasari
yapmaksizin dokularda birikmesi,

— Hemokromatozis; asiri miktarda demirin dokularda
depolanmasi ve hucre hasari yapmasi

« Kronik anemi, kalp yukunu artirir.

« Dalakta hc harabiyeti ve fibrotik doku sonucu
nipersplenzim,

* Krc de siroz, safra taslari,

« Pankreasta fibrotik doku gelisimi nedeniyle insuline
bagimli diyabet gelisebilir.

« Cinsel gelisim gecikebilir
« Patoljik kiriklar, iskelete iliskin deformiteler
« Buyume geriliQi
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» Periferik yayma (siddetli hipokromi,
mikrositoz ve anormal eritrositler)

» Radyografide kemik degisiklikler

* Serum demir konsantrasyonu ve indirekt
bilirubin yukselmigtir.




edavi ve Hemsirelik Bakimi

« Kesin tedavisi yoktur. Doku hipoksisini onlemek icin yeterli
hemoglobin duzeyini surdurmek ve destekleyici tedavi
(transfuzyonlar, demirin uzaklastiriimasi ve splenektomi)

Hemsirenin rolu;

« Erken tani

« Ebeveynlerin tani yontemlerine hazirlanmasi
» Transfuzyon

« Selasyon tedavisi*

» Cerrahi tedaviye hazirlik

» Enfeksiyon gelisiminin onlenmesi

« Komplikasyonlarin gozlemlenmesi

« (Cocuk ve ebeveynin desteklenmesi
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elasyon tedavisi;

* Demir birikimine iliskin komplikasyonlari onlemek
icin yapullir.

« Desferal (deferoxamine) vucuttaki fazla demiri
idrar ve gaita ile atilimini saglar.

* Builag¢ 5-7 gun boyunca her gun 8-10 saatlik sure
icerisinde deri altina ozel bir pompa araciligi ile
verilir.

— infuzyon yerinde lokal irritasyon, sislik, kasintiyi
onlemek icin inflUzyon yerlerinde rotasyon yapilmali

— |V - IM de uygulanabilir.
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lleye eqitim;

« Demirin idrarla atilmasi sonucu idrar renginde hafif
Kirmizilik olabileceqi, abdominal rahatsizlik ve ishal
gorulebilecegi soylenmelidir.

« Hastanin askorbik asit duzeyi yuksek ise demiri
uzaklastirici tedavi daha basaril olur.

e C vit demir emilimini artirir. Ancak Desferal tedavisi
disinda C vit iceren besinlerin alimi
sinirlandiriimalidir.

* Bu donemlerde demir emilimini azaltan ¢cay kahve
tuketimi onerilebilir.
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Korunma Prognoz

* Prenatal taramalar * Yetiskin ddbneme kadar
* Genetik danismanlik yasayabilirler.
. 8-10. haftalarda koryonik ~ * KIT
villus ornekleri « (Gen tedavisi
Incelenmesi



plastik Anemi

« Kemik iligindeki tum kan hucrelerinde
azalma s0z konusudur.

— pansitopeni

* Yeterince eritrosit, lokosit ve trombosit
yapilamaz.

» Edinsel ve konjenital olabilir.

C—
e
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Iinsel Aplastik Anemi

« Kemik iliginin ilaclar, enfeksiyon ve toksinler
nedeniyle baskilanmasi sonrasinda gelisir.

« Kizamik, hepatit ya da diger virus enf.
ardindan ortaya cikabillir.

— Methicillin, Sulfanamidler, Kloramfenikol ve Tiazid
grubu ilaclar, kemoterapatikler

— Toksik ajanlar, karbon tatraklorid, insektisit (DDT)
— Hepatit ve human paravirus enfeksiyonu

— Immunolojik yetersizlikler

— lyonize Radyasyon x 1sinlari




danl

 Periferik kan yaymasinda pansitopeni
« Kemik iligi aspirasyonu
« Kemik iligi biyopsisi



l !Lnl! !u|gu|ar .

* Anemiye bagli; zayiflik, yorgunluk,
tasikardi, takipne, solukluk

* Trombositopeniye bagli; kanamalar, petesi
ve ekimozlar

» Lokopeni nedeniyle enfeksiyonlar




edavl

« Kan transfuzyonlari
» Enfeksiyon kontrolu, onlenmesi

» Kortikosteroid tedavi, immun supresif
tedavi

« Kemik iligi transplantasyonu
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emsirelik Bakimi

* Kanama kontroll: deri, idrar ve gayta
yonunde degerlendirilir.

* Trombositopeni nedeniyle agiz mukozasinda
ekimotik alanlar olabilir.

« Agri ve agiz ici enfeksiyon kontrol altina
alinmalidir

. Ig__kanama_ ve Intrakranial kanama belirtileri
gozlenmelidir.

* Trombosit sayisi 10.000-15.000 mm3 altinda
trombosit tranfuzyonu yapilmalidir.




Enfeksiyon kontrolu:

Koruyucu izolasyon

Mukoz membranlarin bakimi
Antibakteriyel solusyonla banyo yapilmasi
Bogaz, idrar ve gaita kulturleri

Enfeksiyon belirtileri takibi




* Anemi: laboratuvar sonuclari incelenmeli
* Oksijen tedavisi

* Yasina uygun aktiviteleri
degerlendirmelidir.

* Ailelerin evde bakimi; ila¢ kullanimi,
pansitopeni semptomlari, tedavi ve
takiplerin onemi ve gereksimini gosteren
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II Fanconi Sendromu I

d

» Konjenital aplastik anemi otozomal resesif
gecis gosteren bir kalitsal anemidir.

» Pansitopeniye ek olarak

— Mikrosefali, mikroftalmi, radius ve bas
parmagin yoklugu, bobrek ve kalp anomalileri

gorulebilir.
* Boy kisaligi, deride hiperpigmentasyon
vardir.




JA BOZUKLUKLAR

* Pihtilasma bozukluklari nedeniyle gorulen
kanamalar kalitsal (hemofili ve Von
Willebrand hastaligi) ve edinsel (idiopatik
trombositopenik purpura ve yaygin
iIntravaskuler koagulasyon) olarak iki gruba
ayrilir.
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* Hemofili kan pihtilasma faktorlerindeki
bozuklukla karakterize yasam boyu devam
eden kalitsal bir bozukluktur.

« Hastalik asemptomatik kadin tasiyicilar
tarafindan erkek cocuklara gecirilir.
Hemofili X kromozumuna bagl resesif
gecis gosterir.




« Hemofiliye neden olan geni iki X
kromozomundan birinde tasiyan kadinlar
tasiyici olarak kabul edilir.

* Diger X kromozomu normal oldugu igin
tasiyici kisiler asemptomatiktir.

 Erkeklerde bir X bir Y kromozomu vardir.

* Bu nedenle, X kromozomunda hemofiliye
neden olan geni tasiyan erkeklerde
hastalik gorulur.




Il Hemofili tipleri; ‘I

» Klasik hemofili (hemofili A) kisileri %75'ini
etkilemektedir.

— Hemofili A ‘da faktor VIII (antihemolitik faktor)
eksikligi soz konusudur.

— Hemofili B'de faktor IX eksikligi soz
konusudur.

* Az miktarda gorulen Hemofili C'nin nedeni
iIse Faktor Xl eksikligine baglidir. Her iki
cinside eftkiler.




Father Mother Father Mother }Aé
}/\'l, .'::‘ﬁ' I:::",‘
P . [ |
[0 ens
)\ Unaffected
14 ' I; 0
[
26 0
XY XX /? {Q
/ /IN’\:"-\ ":'/ \’-a't-"1
A o i
e N Haemophilia
v ol T carrier
XY XX XY X

|
L \ Haemophlia
JG. sufferer
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linik Bulgular

« Siklikla cocuk yurumeye baslayana kadar
belirti gostermez.

« Kuguk travmalar ve asi sonrasinda
kanamalar,

* Gecici diglerin kaybi esnasinda kanamalar,
* Deri alti ve kas i¢ci kanamalar,
* Travmatik ya da spontan kanamalar,

 Hemartroz (eklem i¢ci kanamalar ve
deformiteler),

 Artikuler kikirdakta zedelenmeye yol acabilir.




emartroz
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« GOz, kulak ve burun kanamalari

—

~y
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 Periferal sinirler gevresinde meydana
gelen kanamalar nedeniyle periferal
noropati, agri, parestezi ve kas atrofisi
gelisebilir.

* Hematuri

 Hematemez, melena

- Intrakardiyak ve intraserebral kanamalarda
gorulebilir.

fppt.com



Tedavi

Kanamanin durdurulmasina yonelik tedavi

— Hafif dis kanamalarda bolgeye basing ve soguk
uygulama,

— Cerrahi veya travmaya bagli asiri kanamalarda, eksik
olan faktorun verilmesi,

Faktor eksikliginin yerine konmasi
Taze donmus plazma (hemofili A da)
Kan transfuzyonlari

Duzenli egzersiz ve fizik tedavini uygulanmasi
(eklem gevresindeki kaslari guclendirir ve spontan
kanamalarin sayisini azaltir.)

a——
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emsirelik Bakimi

* Aile egitimi- kanamanin kontrolu
— Ic kanama belirtileri konusunda

— Ozellikle siddetli bas agrisi, kusma, oryantasyon
bozuklugu gibi bulgular,

« Eklem kanamasi- AGRI KONTROLU

. TRAVMALARIN ONLENMESI —AILE
EGITIMI

« RUTIN SAGLIK KONTROLU

» AILE UYELERINE EGITIM VE DESTEK
SAGLANMASI




TROMBOSITOPENIK PURPURA |

(ITP)

» Dolasimdaki trombosit yikiminin artmasi
sonucu gelisir.

* Deri, mukoz membranlar ve i¢ organlar
etkileyen edinsel bir hastaliktir.

Siklikla 3-7 yas arasinda gorulur.
Otoimmun bir hastalik olarak kabul edilir.

— Trombositlerin bilinmeyen bir nedenle bagisiklik
sistemi tarafindan yabanci bir cisim gibi algilanip
yikilmasi sonucu olustugu dusunulmektedir.




NI

* Petesi, EkKimoz

* Dis eti kanamalari,
epistaksis,
hematemez,
melena, hematuri,
hemartroz

« |ntrakranial
kanama
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Akut ITP Kronik ITP

* Viral enfeksiyon sonrasinda .« \/jrg| enf. oykisu yoktur.
geligir.
(kizamik, suciceqi, viral Usye..)
* Organizmanin kendi
« Enfeksiyondan ortalama trombositlerine yaptigi

1-4 hafta sonra ortaya gikar. tepki olarak ortaya c¢ikar.

* Alevlenmeler ve
remisyonla karakterizedir.

« Trombositlerin yagsam suresinin kisa olmasi, plazmada
antitrombositlerin varligi ve kemik iliginde megakoryositlerin
artigi ile belirlenir. Kanama sureleri artmistir ve turnike testi
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o Kortikosteroid

« Eklem agrilari icin Asetominofen
(analjezik)

 Tam kan transfuzyonu

* Trombosit suspansiyonu®

* Bagisiklik sistemi baskilanmis cocuklarda
Intra Vendz Immunglobulin (IVIG) verilir.




I‘ !rog noz .

e lyidir.
» Hastaligin baslangicindan 2-3 ay i¢cinde
tamamen lyilesirler.

« Sadece etkilenen ¢cocuklarin %10 unda
kronik ITP gelisir.

» Olumlerin en yaygin nedeni; intrakranial
kanamalardir.




I !em§l|re’l|! !a!lml .

e Kanamanin onlenmesi

» Korkularin azaltilmasi (hastalik
hakkinda bilgi)

» Evdeki bakimin ogretilmesi




nedenlert;

» |laglar; (bazi antihistaminikler,
trankilizanlar, antidepresanlar, lokal
anestetikler, fenilbutazon ve indometazin)

* Neonatal donemde gecici trombositopeni
gorulebilir. Asemptomatiktir.

* Egzema, siddetli enfksiyona eslik eden
genellikle fatal bir bozukluk olan Wiskott-
Aldrich sendromu nedeniyle de gorulebilir.




(Vaskuler Hemofili)

» Kalitsal koagulasyon bozuklugudur.

» Her iki cinstede gorulur ve genellikle
otozomal dominant gecis gosterir.

* Bu hastalikta faktor VIII ve onun komponenti
olan Von Willebrand faktorunun duzeyi
dusuktur.

— Bu faktor kanamayi durdurmak igin trombositlerin
damar endoteline yapismasi icin gereklidir.
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linik Bulgular

Belirtileri genellikle hafiftir ve buyuk bir travma
olmadigi surece fark edilmeyebilir.

* Burun ve diseti kanamalari

* Yara ve kesiklerde uzun sure kanama
Asirt menstrielkanama & @
 Hemartroz

Trombosit sayisi normal
ancak niteliginde anormallik
« Kanama zamani uzamistir.
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edavi

Kanayan bolgeye basin¢ uygulamasi,

-aktor VI eksikligi icin, Faktor VI
Konsantreleri verilir.

Desmopressin asetat, faktor VIII'in gecici
olarak salgilanmasina neden olur.

Hasta kadinlar dogum eyleminde ¢ok
etkilenirler. Cryoprecipitate infuzyonu
dogumdan once baslanmali ve postpartum
donemde birkac gun devam etmelidir.

Cocuklarin prognozu iyidir.




u
Varkcnn 1) Seden kemadon arka Ainan B4 donduniur ve yoksok 00F
LTINS harbdenden M W hamoter 2pk30n DA gOn sonim
oplarcarmar aracidryla Pasiaya

. ./': verdecad gine kadar saklanw
& el L - T

« “Hematopoetik kok hucre nakli” e Q

— Kemik iligi
— Kan
— GOobek kordonundan elde edilir.

Ve )y

 Ulkemizde toplam 2 tane tarama merkezi vardir.
— Istanbul Ankara

« GOonulla vericilerin doku tiplemesine bakiliyor.
« Sosyal guvence altinda,

* Ancak ulkemizde kayith yeterli donor olmadigi icin verici bulma
olasilgi ¢cok dusuk!

« Uluslararasi taramalarda yapiliyor.
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Alojenik

 Immun olarak uyumlu

donorden alinan stem hc.
Ayni yumurta ikizleri gibi

 HLA uyumuna bakilir.
Doku antijeni

Otolog

Cocugun kendi stem hc.

Stem hc. Kemik iliginden
(posterior ya da anterior iliak
kristadan alinir)

Periferik yoldan da alinabilr.
Donore koloni sitimule edici
faktor verilerek stem hc. Per,ferk
kana salinmasini saglanir. Bu
hc. Yeterli saylya ulasinca
aferez makinesi ile periferal
kandan toplanir. Daha sonra bu
hc. Transplantasyona hazir
olana kadar dondurulur.
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« Stem hcreleri intravenoz yolla aliciya
verilir. Solusyon ¢cok yogun oldugu icin 60-
90 dk gondetrilir.

* Ates ve titreme gorulebilir.

* Bu reaksiyonlari azaltmak icin
asetominofen verilebilir.




* Yeni transplante edilen stem hucrelerinin T
hc tarafindan rejeksiyonunu onlemek igin
IV yolla “siklofosfamid” ilaci verilir.

— Ki ve T lenfosit tiretimi baskilanir.

* Ayrica total vucut radyasyonu da
uygulanabillir.




I ——

ransplantasyondan sonra;

Hastanin,

Enfeksiyona karsi durenci duser.

Bu n_e_denle__ laminar _hava_ akimli odalarda bakilir.
Steriliteye onem verilmeli

Yasam bulgular! yakin takip edilir,

10-20 gun sure ile koruyucu izolasyon onlemleri
alinmali,

Diyeti taze sebze meyve yememesi, iyi pismis
urunlerin kullanimi, enfeksiyon onleme

Hastanin yanina steril eldiven maske onluk galos
ile girilmeli.




I !omp||!asyon|ar .

* Verici lenfositlerinin
alicinin antijenlerine

. Enfeksiyon karg! gosterdikleri

iImmunolojik
« Kanama reaksiyondur.
* Graft versus host gy . Semptomlar genellikle

hastaligi 7-10 giin sonra gordldr.

« Graftin reddi — Deri dokinttleri

— Yorgunluk

— Yuksek ates

— |Ishal

— Krc. yetmezligi
— Dalakta buyume




I !!H! on|eme! icin, .

» Hastaya 1sinlanmis kan urunleri

* Mtx ve Cyclosporin verilir.

— Tum lenfosit ve lokositleri baskiladiklari igin
enfeksiyona yatkinlik onemli bir risk!!!

— Steroidler de kullanilabilir.




* Transplantasyondan sonra uc¢ hafta

icerisinde periferal kan sayiminda artma
gorulur.

« Immun sistemi ve I6kositlerin normale
donmesi yaklasik bir yil surer.

* Asilar??
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KIT Siirecinde Bakim
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