KANAMA BOZUKLUKLARI

Dr.Mustafa CETIN
Dedeman Hematoloji Bolumu
2007



Konular

|.  Kanamanin klinik bulgulari

. Kanamaya neden olan hematolojik bozukluklar
«  Platelet bozukluklari
«  Koagulasyon faktor bozukluklari

Ill. Labaratuvar anormalliklerine yaklasim

«  Platelet Testleri
«  Koagulasyon testleri



Kanamali lezyonlar




PEtESl (Tipik Platelet bozukluklari )




Ekl MOZ ( Platelet ve-veya koagulasyon bozukluklari)




Eklem
3 (Tipik koagulasyon
ve batin i¢c1 kanamalar bozuklugu)

CT- psoeas kasi buyuk hematoma Eklem




JKanamaya neden olan hematolojik bozukluklar
" Platelet Bozukluklar1

= Koagulasyon Faktor Bozukluklar1



Kanama Bozukluklarinin Klinik Ozellikleri

Platelet Koagulasyon
bozukluklari faktor bozukluklari
Kanama bolgesi Cilt Mukoza Yumusak dokularda derin
(epistaksi, dis eti (eklemler, adale)
vajinal, GIS)
Petesi Var Yok
Ekimoz (“curukler”) Az, yuzeysel Genis, derin
Hemartroz / adale kanamasi Cok nadir Yaygin
Kesilme ve ciziklerden sonra Var Yok

Kanama

Travmadan sonra kanama

Genellikle hafif

Ertelenmis (1-2 gun),
genellikle siddetli




Platelet Bozukluklari

Siniflandirma
O Kantitatif Bozukluklar 1 Kalitatif Bozukluklar
(Trombositopeniler) (Trombositler N veya U)
" Azalan uretim = Kalitsal bozukluklar
» Aplazi, » VWH,
» MDS,

» Glanzman Hastaligi
» B. Soluer Hastalig:
= Sonradan edinilen bozukluklar
5 TTP.ITP. » llaglar (aspirin,vs)
» inefektif Hematopoez, » Kronik bobrek yetmezligi
» Hipersplenizm » Kardiyopulmoner by-pass

» Losemiler, Lenfomalar
» Multiple Myelom
= Artan yikim



Platelet Bozukluklari
Trombositopeni

Normal Trombositopeni
Trombositler TTP vakasi




Platelet Bozukluklari

Glanzman Bernard-Soluer Trombosit Depo
Trombastenisi Sendromu Havuzu Hast™
(GRI PLT SEND)

Kalitim Otozomal Resesif Otozomal Resesif  Otozomal

Bozukluk Fibrinojen resptori  VWEF reseptori PLT granalleri

* Hermansky Pudlak Sendromu ve Chediak Higashi sendromu ( Albinizm, plt fonksiyon
bzk) ve Wiskott-Aldrich sendromu ( radius basi yoklugu ve trombositopeni) Trombosit
Depo Havuzu Hastalig ile birliktedir.




Platelet Bozukluklar:
Edinsel Trombositopeniler

2 Non immiin 3 Immiin | _
Trombbositopeniler Trombbositopeniler
= DIC = |diyopatik
= Mikroanjiyopatik hemolitik " llag kaynakli
anemi = Kolajen vaskiuler hastalik

= Lenfoproliferatif hastalik
= Sarkoyidoz



Platelet Bozukluklari
Akut ve Kronik ITP’nin Ozellikleri

Ozellikler Akut TP Kronik ITP
Pik yasi (2-6 yas) (20-40yas)
Kadin:erkek 1:1 3:1

Once bir enfeksiyon Yaygin Nadir
Platelet sayisi <20,000 <50,000
Sure 2-6 hafta Uzun donem
Spontan remisyon Yaygin Yaygin degil




Platelet Bozukluklari

| TP ’nin baslangic tedavisi

Platelet sayisi Belirtiler Tedavi
(her pl icin)

>50,000 Hicbiri

20-50,000 Kanamasiz Hicbiri
Kanama Glikokortikositler

IVIG

<20,000 Kanamasiz Glikokortikositler

Kanama Glikokortikositler

IVIG
Hastanede tedavi




Koagulasyon Faktor Bozukluklari

JKalitsal JKazaniimis
kanama bozukluklari kanama bozukluklari
" Hemophilia A ve B = Karaciger hastaligi
= VVon-W hastali§i = K vitamini eksikligi
= Diger faktor eksiklikleri " Asir doz warfarin

=" DIC



Koagulasyon Faktor Bozukluklari

Hemofililer
Ozellik Hemofili A Hemofili B
Eksik faktor Faktor VI Faktor IX
Kalitim X’e bagli resesif X’e bagli resesif
Insidansi Erkeklerde 1/10,000 Erkeklerde 1/50,000
Faktor seviyesi <1% —AQgIr-Siddetli ve ani kanama

1-5% — Orta — Hafif yaralanmali kanama
5-25% — hafif — cerrahi ya da travmali




Koagulasyon Faktor Bozukluklari
Hemofililer

Klinik belirtiler (hemofili A ve B ayirdedilemezdir.)

Hemartroz (en yaygin)
Sabit eklemler
Yumusak doku hematomlari (adale gibi)
Adale atrofisi
Kisa tendonlar
Diger kanama bolgeleri
Uriner bolge
CNS, boyun (hayati tehlike icerebilir)
Disg, cerrahi operasyonlardan sonra uzamis kanama

Tedavide: Plazma urunleri ve rekombinant faktorler kullanilabilir




Koagulasyon Faktor Bozukluklari
Hemartroz (akut)




Koagulasyon Faktor Bozukluklari
Hemofili A TedavisiRekombinant faktor VIl

] Hafif kanama
Amac %30 aktivite

Doz :1-2 glin (15U/kg), her 8 yada 12 saatte bir
" Hemartroz,

= orofarijel ya da dis, epistaksi,
® hematuri
- Ciddi kanama
Amac %80-100 aktivite
Doz :7-14 gun (50U/kg), her 8 yada 12 saatte bir

® CNS travma, hemoraji, lumbar ponksiyon
= Cerrahi

* Retroperitonel hemoraje
= Gl kanama



Koagulasyon Faktor Bozukluklari
Hemofili B Tedavisi Rekombinant insan faktoru IX

Doz
glBaslangic dozu: 100U/kg

ol Devam eden surede : her 24 saatte bir 50 u/kg



Koagulasyon Faktor Bozukluklari
Von Willebrand Hastaligi: Klinik 0zellikler

Jvon Willebrand faktor

* Endotelyumda ve megakaryositelerde
sentezlenir.

= Faktor VIII'in tastyicisi

" Platelet
gereklic

" Platelet

JInsidans -

erin sabendotelyuma adhezyonu icin
Ir

er arasi koprude rol oynar

_JKalitim - otozomal dominant

1/10,000



Koagulasyon Faktor Bozukluklari
Von Willebrand Hastaligi: Klinik 0zellikler

- KLINIK OLAY MUKOKUTANOZ KANAMADIR.

- HEM PLATELET TIKAC OLUSUMU SORUNLUDUR VE HEM DE
RELATIF F:VIII EKSIKLIGI SONUCU KOAGULASYON TIKACI
BOZUKLUGU VARDIR.

= Platelet tikag eksikligi sonucu KZ ve agregasyon tesleri (ristosetin
ve ADP) bozulur.

® Koagulasyon bozuklugu kendini aPTT uzunlugu ile gosterir.



Koagulasyon Faktor Bozukluklari
Von Willebrand Hastalig1: tedavi

Kriyopresipitat
= Fibrinojen, faktor VIII ve VWF kaynagi
_IDDAVP (deamino-8-arjinin vasopresin)

= T Endotelyumda segrasyonlari uyararak plazmadaki
VWE seviyelerinin yukselmesi

_Faktor VIII konsantresi



Koagulasyon Faktor Bozukluklari
Yaygm Damar [¢i Pihtilasmasi (DIC)

Koagulasyon ve fibrinoliz’'in aktivasyonu
Tetikleme Nedenleri

] Sepsis

J Travma

= Kafa yaralanmalari

" Yag embolisi

1 Maligniteler

) Vaskiler bozukluklar

1 Dogum komplikasyonlari
= Amniyotik sivi embolisi

= Plasenta abruptiyosu

] Toksine karsi reaksiyonlar
( Yilan zehiri, ilaclar gibi)

J Immunolojik bozukluklar
= Siddetli allerjik reaksiyon
= Naklin kabul edilmemesi



DIC’In Patogenezi (Tuketim Koagulapatisi)

Tromboplastik
materyalin (sepsis,

l_ malignite,vs nedeniyle)
sirkulasyona salinimi
Koagulasyon s riprinolizis

‘ Fibrinoj ‘
jen
Trombin /- \ Plasmin

Kogulasyon BZK K, \ Plazmin varhgi

Fibrin Fibrin(ojen) aQFDP ﬂ
QPLT U (KZ 1) Degradasyon  QD-Dimer 1|
QaPTTMN (F:11LV,VIIL) Griinleri

aPT 1 (F:viil) Eibrin /
aTT N(F:1 ) pihtisi Plasmin
(intravaskiler)

aFibrinojen U



Koagulasyon Faktor Bozukluklari
Yaygm Damar I¢ci Pihtilasmasi; Tedavi

] Altta yatan bozuklugun tedavisi
JHeparinle antikoagulasyon

I Platelet transfuzyonu

1 Taze dondurulmus plazma

_1Koagulasyon inhibitor konsantresi (ATIII)



KANAMA DIYATEZI SUPHESI OLAN BiR HASTADA DOGRU
TANIYA ULASABILMEK ICIN OYKU ALMAK COK ONEMLIDIR !

JYakinmalari Nelerdir ?

dYas, Cinsiyet

JEslik Eden Hastaliklar

Kullandigi llaglar

JKanamalar Ne Zaman Basladi ?

1Kanamalar Hangi Organ ya da Sistem ile Ilgili ?

1Daha Evvel Cerrahi Islem ya da Travmaya maruz
Kaldiginda Kanama Oldu mu ?

JKanama Erken mi ? Ge¢ mi ? Ne Kadar Surdu ?
Bayanlarda Adet Oykuisii
1 Ailede Kanamali Hastalik Var mi ? Kimlerde Var ?




Trombosit bozukluklar: 1le 1lgili testler




Koagulasyon Yontemlerinin
Labaratuvar Degerlendirilmesi

prothrombin,

fibrinogen
\ //"
ibri

Faktor Xl eksikligi
oo ton W 2PTTvepT 1

Fibrinojen ekS|kI| i .
( jen) g Piht1 Erime zamani U

e Prothrombin time




Kanamali Hastaya Yaklasim?

TARAMA
YAKINMALAR TESTLERI TANI

TROMBOSIT ve DAMAR Cilt ve mukoza Trombosit sayisi,

ViElel kanamalari, PY, in vivo ya da

ile ILGILI SORUNLAR : .
(PRiMER HEMOSTAZ, h|permenore in vitro kanama

BOZUKLUKLARI) (Erken kanama) zamanlari

Trombosit
agregasyon testleri,
VWF:Ag, RiCof Akt

PIHTILASMA SIiSTEMI
ya da Ayrica kas, eklem,

FiBRINOLIZ ile iLGILi derin doku PTZ,.APTT,
SORUNLAR kanamalary, i¢ organ | (Trombin zamam, ¥ Faktor dizeyleri
(SEKONDER HEMOSTAZ kanamalari Fibrinojen)
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