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HEMATOLOJI SISTEM
SORUNU OLAN COCUK VE




Hedefler =

Kirmizi kan hiicreleri, beyaz kan hiicreleri ve
trombositlerin fonksiyonlarini agiklayabilme

Cocuklar etkileyen kirmizi kan hiicrelerinin major
hastaliklarinin patofizyolojisini ve bulgularini belirtebilme

Cocuklar etkileyen beyaz kan hiicrelerinin major
hastaliklarinin patofizyolojisini ve bulgularini belirtebilme

Cocuklar etkileyen trombosit hiicrelerinin major
hastaliklarinin patofizyolojisini ve bulgularini belirtebilme

Hematolojik sorunu olan ¢ocugun hemsirelik bakimini
ifade edebilme



ANEMI

Anemi, kirmizi kan hiicrelerinin yapimindaki azalma,
kaybinin fazla olmasi ya da yitkiminin artmasi sonucu
eritrosit miktarinda azalma olarak tanimlanur.

Bagka bir tanimla anemi, kandaki hemoglobin degerinin
yasa ve cinse gore belirlenen normal degerlerin -2 standart
deviasyondan daha az olmasi durumudur.

Viicut dokularina oksijenin biiytik bir kismi kirmizi kan
hiicreleri ile taginir.

Kirmizi kan hiicrelerindeki azalma viicut hiicrelerinde
oksijen kaynaklarinin azalmasina neden olur.

Anemi altta yatan patolojik bir stirecin belirtisidir.



/
DEMIR EKSIKLIGI ANEMISI

Demir eksikligi anemisi (DEA), kirmizi kan
hiicrelerinin yapimindaki azalma ve/veya kaybi sonucu
kirmizi kan hiicresi miktarinin azalmasidir.

Beslenme yetersizliginin en yaygin sonucudur.

Gelismekte olan tilkelerde, major halk saglig:
sorunlarinin basinda gelmektedir.



Etiyolojisi ve Patofizyolojisi

En fazla 12 ay-3 yas arasindaki cocuklarda ve adolesan
kizlarda goralir.

Bu donemlerde, artan demir gereksinimine karsin
viicuda yetersiz demir alinmasina bagl gelisir.

Viicutta demir dengesi, demirin diyette alimina
(elemental demirin %10u duedonum ve jejenumda
absorbe edilir) ve kaybina gore siirduriiliir.



DEA nedenleri-1

Hizli biiyime doneminde, diyette demir aliminin
yetersizligi,

Beslenme yetersizligi, enfeksiyonlar ve parazitler (kil kurdu
gibi)

Prematiirelik, maternal demir depolar yetersizligi
dogumdan 4-6 ay sonrasinda demir depolarinin azalmasi,

6. aydan sonra ek gidaya baglanmamasi, 1 yasindan once
inek stitii ile beslenme

1 yasindan sonra giinde yaklasik 700 cc’nin tizerinde inek
stitii alinmasi
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DEA nedenleri-2

-Kronik kan kayb1 ve absorbsiyon bozukluklarsi;
yenidogan doneminde olan kanamalar,
hemofili,

gastrointestinal tlser,
hastaliklara bagli kanamalar,

adolesan kizlarda menstruasyon sirasinda fazla
miktarda kanama

Yetersiz demir kaynagi sonucu, RBC'ler kuictlir,
hemoglobin miktar1 azalir ve kanin oksijen tasima
kapasitesi diser.
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Klinik Belirtiler ve Bulgular

Fiziksel degerlendirmede halsizlik, zayiflik, palpitasyon,
solukluk, letarji, tasikardi, takipne gortlebilir.

Cocuklarda pika 6ykiist olabilir. (nisasta, duvar sivalari,
kil, tuvalet kagidi, boya gibi uygun olmayan maddelerini
yeme)

3 yasindan kiiciik cocuklar ve adolesanlar DEA yoniinden
risk altindadir.

Ciddi DEA, biiyime ve entelektiiel gelisimde bozulmaya
neden olur.

Ayrica, motor aktivitelerde ve sosyal etkilesimde azalma
goriulebilir.
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Tanisal Islemler

Hemoglobin, hematokrit, retikiilosit sayimi, serum
demir konsantrasyon diizeyi diistiktiir. RBC sayimi ve
toplam demir baglanma kapasitesi artmistir. Serum
ferritin diizeyi dusuktir.

Inek siitii ile beslenen cocuklarda, gastrointestinal
kanama riskine karsi, gaitada gizli kana bakilabilir.



Tedavi

DEAnin nedenine yonelik (kan kaybi, intestinal
inflamasyon /malabsorbsiyon, antikonviilsanlar gibi
ilaclar, yetersiz alim v.b) tedavi yapilir.

Tedavide, oral ya da parentarel demir preparatlari, kan
transfiizyonu ve eritropoetin uygulanabilir.



emsirelik Girisimleri

Hemsirelik bakiminin amaci; cocuk ve ebeveynlerin
beslenme,
ila¢ tedavisi ve

demir eksikligi anemisinin Onlenmesine yonelik
egitimidir.
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ORAK HUCRELI ANEMI

Orak hucreli (sickle cell- SS) anemi,kirmizi kan
hiicrelerinden hemoglobini etkileyen otozomal resesif
gecisli bir hastaliktir.

hemoglobin S geni homozigot seklinde orak hiicreli
anemiyi (SS), heterozigot durumda ise orak hiicre
tasiyiciligini (AS) meydana getirir.

Tasiyicilikta agir krizler soz konusu degildir.

Tastyicilarin 6nemi, o0zellikle genetik danismanlik
acisindandir.

Eger, her iki ebeveyn tasiyici ise her bir cocukta hastaligin
ortaya ¢ikma olasilif1 %025, tastyici olma olasihig1 %50,
saglikli olma olasiligl ise %25dir.



Etiyolojisi ve Patofizyolojisi

Orak hiicreli anemi, normal hemoglobinin anormal
hemoglobinle (Hb S) kismen ya da tamamen yer
degistirmesi ile karakterizedir.

Hemoglobin S genetik mutasyon sonucu olusur.

Orak hiicredeki bozukluk, hemoglobin yapisinda beta
globin zincirinin 6. pozisyonuna glutamik asit yerine
valin gecmis olmasidir.



- Oraklasmayi Artiran Faktorler

Ates

Dehidratasyon

Yiikseklik (oksijen oraninin azalmasi)
Sicakliktaki degisiklikler

Kusma

Duygusal stres

Yorgunluk

Alkol tiiketimi

Gebelik

Hemoglobin diizeyinin ylikselmesi

Asir fiziksel aktivite
Asidoz
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Klinik Belirtiler ve Bulgular

Orak hiicreli anemide viicut sistemlerinin cogunda
patolojik degisiklikler olusur.

Etkilenen bebekler, dolasimda yiiksek oranda fetal
hemoglobinler (Hb F) bulundugu icin 4-6. aya kadar
genellikle asemptomatiktirler.

Klinik belirtiler kirmizi kan hiicrelerinin yasam
stirelerinin kisa olmasina ve vazookliizyon sonucu
olusan doku harabiyetine bagh gelisir.



Agrili ve vazo-okliiziv krizler orak hiicreli anemisi olan
cocuklarda sik gorilir;

El ve ayaklarin simetrik, agrili sismesi siit cocuklarinda
hastaligin ilk belirtisi olabilir.

2 yasindan sonra biiytik eklemlerde agri, sislik ve
ekstremite agrilari sik goralir.

Karin bolgesindeki kapillerlerin tikanmasi sonucunda
olusan infarktislere bagli siddetli karin agrilar1 ortaya
cikar.

Daha az ortaya ¢ikan durumlar; serebrovaskiiler olay,
aplastik kriz ve priapizmdir (penisin agrili, siirekli
ereksiyonu).



Tanisal Islemler

Yenidoganlarda ilk tanisal test, hemoglobin
elektroforez kullanilarak kord kaninin alinmasi ile
yapilir.

6 ay ve ustu cocuklarda hizli tarama testi olan
sickledex kullanilabilir.

Tam kan sayiminda, hemoglobin diizeyi diisiik cikar ve
retikiilosit orani yuksektir.



Tedavi

Destekliyici tedavi yapilir (krizlerin 6nlenmesi ve tedavisi igin) ;

agr1 kontrold,

hidrasyon,

oksijenizasyon,

enfeksiyonlarin ve diger komplikasyonlarin onlenmesini igerir.

A%I‘lll krizlerde asetaminofen, kodein, gereginde narkotik analjezikler
kullanilir.

Eritrositlerin oraklagsmasini artiran asidoz ve dehidratasyon, IV yolla
siv1 verilerek diizeltilmeye calisilir.

Aplastik krizde ve sekestrasyon krizinde, serebral tikanmalarda ve
anesteziye hazirlik doneminde eritrosit transfiizyonlari gerekebilir.

Sik transfiizyon yapilan ¢ocuklara, viicuttan demiri uzaklastirici tedavi
uygulanur.

Kriz donemlerinde cocuk yatak istirahatine alinir..



Hemsirelik Girisimleri

Hemsirelik girisim!
orak hiicre hastal

erinde amac;
181 yonunden risk altinda olan

cocuklar1 erken d

Oonemde belirlemek,

orak huicre krizini erken donemde belirlemek ve

yonetmelk,

bliyime ve gelismeyi saglamalk,

hastaliga bagli olusabilecek komplikasyonlar1

onlemek,

aile ve cocugu desteklemektir.
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BETA TALASEMI

Talasemiler, hemoglobin molekiiliinti olusturan globin
zincirinden birinin ya da daha fazlasinin yapilamamasi
ya da az miktarda yapilmasi ile karakterize otozomal
resesif hastaliktir.

Cesitli talasemi tiplerinde, hemoglobinin degisik
polipeptid zincirlerinde (alfa, beta, gamma ya da
delta) yapim kusuru bulunur.

Beta talasemi geni Akdeniz tulkelerinde yaygin oldugu
icin hastalik Akdeniz anemisi olarak da
bilinmektedir.

Beta talaseminin diger ad1 ise Cooley anemisidir.



Beta talasemi:

Ta

Ta

asemi major (kan transfiizyonu gereklidir),
asemi minor (talasemi tasiyiciligi) ve

Ta

asemi intermedia olmak tizere 3 gruba ayrilir.
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Klinik Belirtiler ve Bulgular

Talasemi majorde belirtiler yasamin ilk 6 ayindan
sonra ortaya cikar.

[lerleyici hemolitik anemi (hemoglobin < 6 mg/dL)
vardir.

Kirmizi kan hiicrelerinin yasam stiresi kisadir ve kisa
stirede hemoliz olurlar.

Hastalik, siklikla anemi belirtileri, aciklanamayan
ates, irritabilite, diyare, kusma, anoreksiya, epistaksis,
folik asit yetersizligi, splenomegali gibi bulgularla
ortaya cikar.



Eritropoezin etkili olmamasi nedeniyle gelisen
anemiye bagh olarak, viicut gastrointestinal sistemden
fazla miktarda demiri absorbe eder.

Talasemi majorde, hemosiderozis ve
hemokromatozise bagl belirti ve bulgular gelisir.

Hemosiderozis: Demirin viicuttaki dokularda
(ozellikle dalak, karaciger, lenf bezleri, kalp, pankreas)
hasar yapmaksizin depolanmasidir.

Hemokromatozis: Asir1 miktardaki demirin viicut
dokularinda hasara yol acarak depolanmasidir.
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Tanisal Islemler

Periferik yaymada eritrositlerde hipokromi, mikrositoz
ve poikilosistozis gortlur.

Serum demir konsantrasyonu ve indirekt serum
bilirtibin diizeyi ytiksektir.

Hemoglobin elektroforezinde HbF ve HbA, miktar1
fazla bulunur.
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Tedavi

Tedavide en sik uygulanan yontemler:

Transfuzyon Tedavisi: Cocugun hemoglobin diizeyi
ortalama 12 g/dl tutulacak sekilde kan transfiizyonu
yapilir.

Selasyon Tedavisi: Viicuttan demiri uzaklastirmak icin
uygulanan tedavidir. Tedavide 30-40 mg/kg/gin
desferal SC olarak pompa aracilig ile; 8-12 saatte bir,
haftada 5 gtin uygulanur.

Splenektomi: Eritrositlerin dalakta asir1 yikimini
onlemek amaciyla ve splenomegali gelistiyse uygulanir.

Hematopoetik Kok Hiicre Nakli: Yeni tan1 almis
cocuklar icin alternatif yontemlerden bir tanesidir.



APLASTiK ANEMI

Aplastik anemi, kanin biitiin sekilli elemanlarinin ayni
zamanda deprese olmasi durumudur.

Periferik yaymada pansitopeni (bitiin sekilli
elemanlarin sayisinin azalmasi) gortlir.

Pansitopeniye bagli, anemi, lokopeni ve
trombositopeni vardir.

Bu durum, konjenital ya da edinsel olabilir.

Aplastik anemi, 15-25 yas arasinda daha sik goraliir.
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Klinik Belirtiler ve Bulgular

Belirti ve bulgular anemi, notropeni ve trombositopeninin
derecesine gore degisir.

En belirgin bulgu, trombositopeniye bagli kanamadir.
Trombosit degerleri 20.000 mm3n altinda olabilir.

Trombositopeniye bagl petesi (igne ucu buytikligiindeki
hemorajilerg), purpura (dokuya olan kanamalar),

halsizlik,

kanl gaita, epistaksis, retinal kanama ve tasikardi
gelisebilir.

Anemi nedeniyle solukluk, halsizlik, tasikardi, konjestif
kalp yetmezligi gortlir.

Notropeni sonucu ise enfeksiyonlara yatkinlik ve ates
vardir.
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Tanisal islemler

Tam kan calismasinda, anemi, tombositopeni,
lokopeni ve pansitopeni goruldr.
Serum demir diizeyi ylikselmistir.

Kemik iligi aspirasyonunda, kirmizi kemik iligi yerine,
sar1, yagh kemik iligi gortlir.



Tedavi

Tedavide, hastaligin nedeninin belirlenmesine ve
hematopoetik fonksiyonlarin diizeltilmesine calisilir.

Tedavide genellikle immiinosiipresif tedavi (immiin
sisteminin kemik iligine reaksiyonu sonucu aneminin
olustugu distiniilerek) uygulanir ve kemik iligi
transplantasyonu yapilir.

Bu arada, tam kan, trombosit, graniilosit transfiizyonu
gibi destekleyici tedaviler stirdtiralir.

Kemik iligi transplantasyonda basar1 orani1 %9o ve
ustindedir



Immiinostpresif tedavide, Cislosporin A (CSA),
antitimosite %lobiilin (ATG) uygulamasinin yani sira,
§ranﬁlosit koloni uyarici faktor ya da grantilosit-makrofaj
<oloni uyaric1 faktor (G-CSF ya da GM-CSF) ve
metlilprednisolone (ATG serum hastaligini 6nlemek icin)
verilir.

Cislosporin A (CSA) ve antitimosite globiilin (ATG) kemik
iligini baskilamadan, otoimmiin yaniti azaltirlar.

Cislosporin A, kan hiicre yapimini stimtile etmek icin
androjenlerle beraber verilebilir.

Enfeksiyon durumunda antibiyotikler verilir.

Serum demir diizeyinin yiiksek olmasi durumunda
selasyon tedavisi uygulanir.
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Hemsirelik Girisimleri

Hemsirelik bakiminda amac;
kan transfiizyonunun uygulanmasi ve izlenmesi,
cocuk ve ailenin terapotik islemlere hazirlanmasi,
ciddi pansitopenide komplikasyonlarin 6nlenmesi,
cocuk ve ailenin duygusal yonden desteklenmesidir.

Kanamay1 onlemek icin invaziv girisimlerden ve travmadan
kacinilir, Kanama belirti ve bulgular izlenir.

Enfeksiyonlardan korumak icin standart bulagsma
onlemleri alinir.

Cocugun kan degerleri yakindan takip edilir.

Anemiye bagli cocukta halsizlik, yorgunluk gorilebilecegi
icin, cocuk fazla enerji gerektirmeyen aktivitelere
yonlendirilmelidir.
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PIHTILASMA BOZUKLUKLARI




HEMOFILI

Spesifik koagiilasyon proteinlerinin |
eksikligine bagli gelisen bir kanama

Hemofililerin yaklasik %80’i X’e bag

konjenital

bozuklugudur.

1 resesif gecislidir.

En yaygin gorilen iki sekli, faktor VIII (hemofili A ya
da klasik hemofili) ve faktor IX (hemofili B ya da

Christmas hastalig1) eksikligidir.

Genel popiilasyonda gorilme sikligi 1/5.000-

50.000 dir.

Faktor XI eksikligi (hemofili C) otozomal resesif
gecislidir ve erkeklerle kizlar esit oranda etkiler.



Klinik Belirtiler ve Bulgular

Hemofilide belirtiler, farkli derecelerde kanamaya
yatkinlikla ortaya ¢ikmaktadir.

Genellikle ilk bulgular emekleme/ytiriime asamasinda
gorulur.

Yenidogan doneminde %i-2 oraninda intrakranial kanama
ile, % 30 oraninda da stinnet sirasinda ortaya cikar.

Diseti kanamalari goriilebilir.

Cocuklarda subkutan ve intramuskuler hemoraji yaygindir.

Hemartroz (eklem i¢ine kanama), bebeklerde ayak bilegi
ve dizde daha fazla gorilirken, oyun ve okul ¢agi
cocuklarinda diz ve dirseklerde daha fazladir.

Eklem icine olan kanamalar uzun yillar devam ederse
eklem harabiyeti ve kemikte degisiklikler meydana gelir.
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Tanisal Islemler

Prenatal donemde tani, koryonik villiis 6rnegi ya da
amniosentez ile konulabilir.

Genetik testlerle tasiyicilik belirlentir.

Tani; oykd, fiziksel inceleme ve laboratuar bulgularina
gore konur.

Laboratuvar bulgularinda F VIII veya IX duzeyleri
distik, vWF diizeyi normaldir.

aPTT dizeyi artmustir; PT, TT, kanama zamani ve F
XIII diizeyi normaldir.



oty

Tedavide eksik olan faktor (F VIII ve F IX) cocuga
verilir.

Vazopressinin sentetik formu olan Desmopressin
(DDAVP), hafif hemofilide, von Willebrand Tip I ve
[TA'da kullanilabilmektedir.
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Hemsirelik Girisimleri

Hemsirelik bakiminin amaci; hemotfilili cocugun erken
tanilanmasi, kanamanin onlenmesi, kontrol altina

alinmasi, komplikasyonlarin onlenmesi, aile ve cocukla
isbirligi yapilmasidir.
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IDIYOPATIK TROMBOSITOPENIK PURPURA

Idiyopatik trombositopenik purpura (ITP), dalakta
trombosit yikiminin artmasi, purpuralarin olusmasi ile
karakterize bir hastaliktir.

Nedeni tam olarak bilinmesede, otoimmiin oldugu
distunilmektedir.



Tani, oykiye, fiziksel ve laboratuvar bulgulara gore
konulur.

Laboratuvar testlerinde trombosit sayisi ve
antitrombosit antikorlarin orani diisiik bulunur.

Kanama zamani ve pihtilagma stireleri uzamastir.

ITP’de kirmizi ve beyaz kan hiicrelerinin miktar:
normaldir.

Losemiden ayirt etmek icin kemik iligi aspirasyonu
yapilabilir.




