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GIRIS

Sevgili Ogrenci,

Anemi; eritrosit sayist veya hemoglobin diizeyinin saglikli Kisilerdeki normal
degerlerinin altina inmesidir.

Cocukluk ¢aginda mental ve fizik gelisim tizerinde olumsuz etkisi olmas1 nedeni ile
anemi 6nemli bir saglik sorunu olarak kabul edilmektedir. Gelismis iilkelerde 5 yas alti
cocuklarin % 12’si gelismekte olan iilkelerde ayni yas grubu ¢ocuklarin % 5°i anemiktir.

Anemi, hematolojik ve non hematolojik birgok sisteme etkisi olan bir hastaliktir..
Anemi, baska organlarin islev bozuklugunu daha da agirlastirabilen sik karsilagilan bir
komplikasyondur.

Kanin sekilli elemanlarindaki yapim ve yikim kusurlari, anemiden baska ¢ok ¢esitli
kan hastaliklarinin da nedenidir.

Bu dgrenme materyali ile ¢ocuklarda anemiler ve pihtilagma bozukluklariyla ilgili
bilgiler edineceksiniz. Ogrendiginiz bu bilgiler size meslek hayatimzda hastaya yaklasimda
151k tutacaktir,






OGRENME FAALIYETi-1

( AMAC )

Anemileri siniflandirabileceksiniz.

( ARASTIRMA )

> Anemi nedenleri ile bir sunu olusturup sinifta arkadaslariniza sununuz.

> Beslenme bozukluklarindan kaynaklanan anemiler nelerdir? Aragtirmiz.

> Beslenme bozukluklarindan kaynaklanan anemilerden korunmak igin neler
yapilir? Arastirmiz. Topladigimz bilgileri 6gretmeniniz ve arkadaglarinizla

paylasiniz.

1. ANEMILER VE SINFLANDIRILMASI

Kan, kardiyovaskiiler sistem igerisinde dolasan ve organizmada birgok yasamsal
fonksiyonu yerine getiren hayati sivisidir. Tim viicut agirhiginin yaklasik %7-8’ini kan
olusturur.

Kan, sekilli elemanlar ve plazmadan olusur. Kanmn sekilli kismi ii¢ ana hiicresel;
(eritrosit, 16kosit ve trombositler) elemandan olusan kismidir ve total kan voliimiiniin %40-
%45'ini olusturur. Plazma ise toplam kan hacminin %55'ini olusturan kisim olup igerisinde
albimin globulin, pihtilasma faktorleri, enzimler, antikorlar, amino asitler, hormonlar, yaglar
vb. elementler bulunur.
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Resim 1.1: Kanin sekilli elemanlari

Normalde kan elemanlarinin yapimi ve yikimi siirekli bir denge igindedir. Kanin
sekilli elemanlarinin biiyiikk bir kismimnin yasam siiresi ¢ok kisadir. Beden hiicrelerinin
beslenmesinin devamliliginin saglanabilmesi i¢in bu hiicrelerin devamli yenilenmeleri
gerekir. Bu siirece hematopoezis (kan yapimi) denir. Hematopoez, periferik kan
hiicrelerinin, kemik iliginde iiretilmesi iglemidir.

Kan yapimi, embriyo gelisiminin erken evrelerinde baslar. Embriyojenik yasamin ilk
haftalarinda ilkel, ¢ekirdekli alyuvarlar vitelliis kesesinde iiretilir. Gebeligin ikinci trimesteri
sirasinda dalakta, timus ve lenf diigiimlerinde de az miktarda eritrosit yapimi olmakla
beraber eritrositlerin iretildigi esas organ karacigerdir. Gebeligin son ii¢ ayinda ve
dogumdan sonra ise alyuvarlar tiimiiyle kemik iliginde yapilir.

Kandaki hiicreler, kemik iliginde bulunan 6nciil kan hiicrelerinin farklilagsmasi ve
olgunlasmasi sonucunda ortaya c¢ikar ve islev kazanirlar. Kemik iliginde kendini
yenileyebilen ve diger hiicrelere farklilasabilen onciil kok hiicreler bazi bliytime faktorleri ile
once miyeloid ve lenfoid Onciil hiicrelere yonelir, daha sonra olgun kan hiicrelerini
olustururlar. Kemik iligi eriskin insanda kan yapiminin en O6nemli yeridir. Normal bir
eriskinde kemik iligi giinde yaklasik 500 milyar hiicre tiretir, gerektiginde tiretimi artirir.
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Sema 1.1: Kan hiicrelerinin olusumu

Gebeligin son giinlerinde fetiiste kan yapimi eriskine kiyasla 3/5 kez daha hizlidir.
Kemik iligi timiiyle kirmizi ilik ile doludur. Bes yasina kadar biitiin kemiklerin iliginde
eritrosit tiretimi olmaktadir. Fakat yaklasik 20 yasindan sonra humerus ve tibianin proksimal
boliimleri diginda uzun kemiklerin iligi yaglh ilik durumuna geger ve artik eritrosit tiretimi
yapmaz. Bu yastan sonra eritrositler; sternum, kaburga ve kalga kemikleri gibi membranoz
kemiklerin iliginde gelisir.

Eritrositlerin tiretimini etkileyen esas faktor eritropoetin hormonudur. Eritropoetinin
%90"1 bobreklerde %10'n da karacigerde yapilir. Eritropoetin salgisi, arter kanindaki O,
miktara gore ayarlanir. Oksijeni diisliik ortamda eritropoetinin yapimi artar, kemik iligi
aktive olur ve daha cok eritrosit yapilir.

Saglikl bir eritropoez igin B;, vitamini ve folik asite de ihtiyag vardir. DNA temel
yap1 taslarindan olan bu vitaminler, 6zellikle eritrositlerin olgunlagsmalarinda 6nemlidir.
Ikisinden biri olmayinca DNA sentezi azalir, olgunlasma ve boliinme gerceklesmez, sonugta
dayaniksiz ve yasam siiresi kisa eritrositlerin olugsmasina neden olur.

Dogum o6ncesi, yenidogan ve erken cocukluk donemlerinde kan yapimi ve kan
degerleri erigkin bir kisinin degerlerinden farklilik gosterir. Yetigkin bir insanin hemoglobini,
hemoglobin A (HbA), fetiisteki hemoglobin hemoglobin F (HbF) olarak adlandirilir.



Yenidogan doneminde eritrositlerin hacimleri biiyliik ve sayilart fazladir. Lokosit
sayisi da yine erigkinlerden daha fazla olup ilk 6 yasa kadar lenfositlerde de fazlalik vardir.

1.1. Anemiler

Viicutta etkili eritropoezis olabilmesi, viicuda yeteri miktarda Fe, B;, vitamini, folik
asit, protein, piridoksin (vitamin Bs) ve az miktarda bakir alinmasina ve bunlarin emilmesine
baglidir. Bunlarn birinin eksikligi anemi gelismesine neden olur.

Anemi, eritrosit kiitlesinin veya kan hemoglobin ve hematokrit konsantrasyonun
azalmasi olarak tamimlanir. Normal hemoglobin ve hematokrit degerleri, yasa ve cinsiyete
gore degisir. Diinya Saglik Orgiitiiniin belirledigi l¢iitlere gore eriskin erkekte Hb degerinin
13gr/dl, kadinda 12gr/dl, hamilelerde 11gr/dl, 6 ay- 6 yas arasi ¢ocuklarda 11 gr/dl, 6-14 yas
cocuklarda ise 12 gr/dl’ nin altinda olmas1 anemi olarak tanimlanir.

Anemi genellikle kendisi bir hastalik degil, siklikla altta yatan bir hastaligin semptomu
olarak kabul edilmektedir. Onemli olan anemiye neden olan hastalik veya durumun ortaya
¢ikarilmasi ve tedavi edilmesidir.

Anemide fizyolojik bozukluklar, hemoglobin diizeyi 7-8 gr/dI’nin altina diistiigiinde
gbzlenir ve bu durum agir anemi olarak degerlendirilir.

Beslenme Kemik iligi Hormonal
bozukluklari hasarlari bozukluklar
Fe, Vit B12, folik aplastik anemi Eritropoetin,
asit eksiklikleri tiroid hormon
azhg

1

Kemik iliginde Kronik Kaltsal

eritrosit hastaliklar hastaliklar
yaplmlnda Bobrek, Akdeniz an, herediter
| karaciger sft_e_romt_oz, ora_k
dazZzalma yetmezlii hiicreli anemi

g

Sema 1.2: Cocuklarda anemi nedenleri

Kan kaybi




Aneminin sik goriilen klinik bulgulari; halsizlik, yorgunluk, cilt rengi ve miikoz
membranlarda solukluktur. Solukluk en iyi gozler, tirnak yataklari, avug i¢i ve kulak
kepcesine bakilarak anlasilir. ileri evrede ve aneminin tiiriine gore garpimt1 hissi, bas agrisi,
sik enfeksiyon ge¢irme, yenmemesi gereken toprak, siva, buz gibi maddeleri yeme istegi
(pika), tirnaklarda bozukluk, istahsizlik, tat alma duyusunda kayip, dilde agri, agiz
kenarlarinda yaralar, tirnaklarda ¢izgilenme ve ige dogru ¢6kme olabilir.

Dinleme ile kalpte tflirim duyulur. Arter basinci genellikle diisiik, nabiz yiiksek
olabilir. Eritrosit yikimi olan ¢ocuklarda sarilik, karaciger ve/veya dalak buyiikligi
goriilebilir. Kronik kalitsal hemolitik anemilerde kemik ve eklem agrilari, kemiklerde
genisleme, kemik degisiklikleri ve lenf bezelerinde biiyiime olabilir.

Resim 1.2: Anemide avug icinde goriilen solukluk

Anemik bebeklerde huzursuzluk, istahsizlik, yutma gii¢liigii, aglarken morarip kalma
ve gelismelerinde duraklama, gerileme go6zlenir. Okul ¢ag1 ¢ocuklarinda ise 6zellikle demir
eksikligi anemisinde okul basarisinda diisme, anlama ve algilama giigliigii, zeka diizeyinde

azalma goriilebilir.

>  Anemili bir ¢ocukta tam icin hastamin dykiisiinde asagidaki durumlarin
sorgulanmasi 6nemlidir:

Yas: Aneminin baslama yas1 onemlidir. Beslenme yetersizligine bagl
demir eksikligi anemisi daha ¢ok bebekte 6. aydan sonra baslar.
Yenidogan bebekte anemi genellikle kanama, kan grubu uygunsuzlugu
(ABO, Rh uyusmazlig1), hemolitik anemi ve enfeksiyonlarla gelisir. Agir
anemi 4-6 aylikken baglamigsa neden akdeniz anemisi (beta talasemi)
hastalig1 olabilir.

Cinsiyet: Cinsiyet 6énemli olabilir. Ailenin sadece erkeklerinde goriilen
hemolitik anemiler, erkek cinsiyete bagli bir genetik gecisi isaret eder.
Ornegin bakla yedikten veya ilag aldiktan sonra aniden eritrositlerin
yikilmasina neden olan glikoz-6-fosfat-dehidrogenaz enzim eksikligi
boyle bir hastaliktir; kizlarda nadir goriiliir.

Aneminin baglama zamam: Bebeklikten beri var olan anemi, daha ¢ok
genetik gegisli, kalitsal bir neden diislindiiriir.
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Idrar-gaita: Damar ici eritrosit yikiminda idrar rengi koyulasir. Mide-
bagirsak sisteminde kanama varsa gaita rengi siyah olur veya kan goriiliir.
Ilac kullammu: ilaglar kemik iligi yetmezligi, eritrositlerin erken yikimu,
salisilat alimina bagl gizli kanama gibi nedenlerle anemiye yol agabilir.
Bitkisel ila¢ kullammu: Bitkisel ilaglar fazla alindiginda toksik olabilir.
Toksik maddeler kemik iligi yetmezligine neden olup anemi yapabilir.
Toksik maddelere maruziyet: Tarim ilaglari, bocek ilaglari, benzen gibi
toksik maddeler kemik iligi yetmezligine neden olup anemi yapabilir.
Kursunla temas1 anlamak amaciyla yasanilan ¢evre, boyaya maruziyet,
yemek pisirme malzemeleri, ve kalaylanmamis kaplarin kullanim durumu
arastirilmalidir.

Enfeksiyon: Enfeksiyona bagl eritrositlerde baskilanma, kemik iligi
yetmezligi veya erken yikim olabilir. Hepatit, sitma, tiiberkiiloz gibi
enfeksiyonlarin endemik oldugu bdlgelere seyahat sorgulanmalidir.
Cilinkii, aktif enfeksiyon sirasinda hemoglobin degeri 1-1,5 gr/dl kadar
diigebilir; uzun siireli, kronik enfeksiyonlarda agir anemi goriilebilir.
Kanama: Kanamaya yatkinlik varsa kanamalar sonucu anemi ortaya
¢ikabilir. Bunun i¢in deride kirmizi-mor benekler, morluklar, uzun siiren
kanamalar, uzamis veya fazla adet kanamasi sorgulanmalidir.

Eklemler ve deri: Deri dokiintiileri, eklemlerde sislik, kizariklik, agri,
hareket kisitliligi romatizmal veya losemi gibi hastaliklar agisindan
onemlidir.

Beslenme: Ne tiir yiyeceklerle beslendigi, mama aliyorsa demir destekli
olup olmadigi, anne siitiinii ne kadar siire aldigi, ek gidalara baslama
zamani, verilen gidalarin igerigi, giinde aldigi inek siiti miktar
onemlidir. Demir iceren gidalar, vitamin, protein agisindan alim eksikligi;
toprak, siva, buz gibi yenmemesi gerekenleri yeme Oykiisii demir
eksikligi anemisi a¢isindan arastirilmalidir.

Kronik ishal: Bagirsaklarda emilim bozuklugu ile demir, folat,
B,,vitamin eksikligi; ishal ile gizli kanama anemiye neden olabilir.
Parazitoz dykiisii: Bagirsakta kanamaya neden olan kancal parazitler ve
emilimi bozan parazitler anemi nedeni olabilir.

Sistemik hastahiklar: Sistemik hastaliklar anemiye neden olabilir.
Yenidogan doneminde sarihk, fototerapi, kan degisimi oyKkiisii:
Eritrosit yikimi ile giden kalitsal hastaliklar agisindan 6nemlidir.

Akraba evliligi: Kalitsal anemi nedenleri agisindan onemlidir. Eger
talasemi tasiyiciligi varsa akraba evlilikleri ile talasemi hastaligi riski
artar.

Aile: Ailede kansizlik, safra kesesi tasi, dalak biyikligi oykist
konjenital hemolitik anemiler igin destekleyici olabilir.

Gocmenlik: Tiirkiye’de talasemi sendromlar1 en sik Akdeniz, Ege
Bolgesi ve Trakya’da goriilmektedir. Bu bolgeler ile Balkan’lar ve Ege
Adalari’ndan go¢ edenlerde talasemi riski daha yiiksektir.



»  Anemili hastada ilk istenecek laboratuvar tetkikleri sunlardir:

) Tam kan sayimi: Kan hiicrelerinin (eritrosit, 1okosit, trombosit) ve
hemoglobin miktarmin o6l¢iilmesi islemidir. Tam kan sayiminda
kullanilan kisaltmalarm anlami s6yledir:

o RBC = Kirmuz1 kan hiicresi
o WBC =Beyaz kan hiicresi
o Hgb = Hemoglobin
o Htc = Hematokrit
o MCV = Eritrositlerin biyikligi
o MCH = Eritrositlerin i¢erdigi hemoglobin miktar1
o MCHC = Eritrosit hemoglobin yiizdesi
o RDW = Eritrositlerin biiyiikliiklerindeki farklilik
o PLT = Trombosit sayisi
o MPV = Trombosit biiyiikligi
o PDW = Trombosit dagilim genigligi
o Periferik kan yayma, formiil 16kosit

J Retikiilosit sayimi

Oykii, fizik muayene ve laboratuvar tetkikleri ile anemi nedeni hakkinda bir bilgi elde
edilir. Eger gerekirse daha sonra kesin tan1 i¢in ileri tetkikler istenir.

1.2. Anemilerin Siniflandirilmasi

Anemiler, konjenital ya da edinsel olabilir. Temel nedenleri arasinda eritrositlerin
morfolojik ve fizyolojik fonksiyonlarinda bozulma yer alir. Cocukluk ¢agi anemi nedenleri 3
biiyiik grupta toplanabilir.

> Cocukluk ¢ag1 anemi nedenleri:

o Eritrositlerin veya hemoglobinin yetersiz yapimina bagh anemiler
o Eritrositlerin asir1 yikimina bagli anemiler. (hemolitik anemiler)
o Kan kaybina bagli anemiler

Anemiler, eritrosit boyutlar1 ve morfolojilerine gore de alt gruplara ayrilabilirler. Bu
siniflamada eritrosit MCV ve MCHC degerlerine gore anemiler mikrositik, normositik ve
makrositik olarak gruplandirilirlar.



ANEMI
SINIFLANDIRMASI

MORFOLOJIK

KAN KAYBI
. BOZUK ERITROSIT

NORMOSITIK

DKRO

ARTMIS ERITROSIT

Sema 1.3: Anemilerin simiflandirilmasi
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+ Kongenitzal saf eritrositer amemiler

E ijk ﬂ]if?nde m‘d Saf eritrositer anemiler + Edinsel saf eritrositer anemiler
E seri ana ncre]erm. Tintn e i
2 sayisal vetersizligi y s LE=AEL BL et
- Aplastik anemiler 4 Edinsel aplastik anemiler
g Normal savida eritroid + Enfeksiyon ve bag dokusu hastahklan il yaygm
= o | seri ana hiicresi neoplazmalarda gérilen anemiler
E rE olmasma karsm vetersiz + Kronik bobrek hastzliklan anemileri
= | vapm arsm + Kongenitzl disertopostik anemiler
'gm yap + Siit cocufumm fizyolojik amemisi
c E Megaloblastik anemiler t g‘:ﬁﬁ?'ﬁﬁm
g Spesifik faktdrlerin =
= wftersmhé;l + Demir ksikligi
£ ) Mikrositer anemiler + B vitammi eksikligi
- + Eursun zehirlenmesi
E Kemil il + Lizemiler
i . ) + Lenfomalar
= | infiltrasyonu + Noroblastom
+ Herediter sferositoz
- o + Hemolitik eliptositoz
% YVapisal bozulduldar 4 Proksizmal gece hemoglobinurisi
; opoikilositoz
E + P
Eritrosite dzgil j e .
é X . o + Glukoz-6-fosfat dehidrogenaz eksildigi (favizm)
'E (intrensek) bozukluklar | Enzim bozuklukdan 4 Piruvat kinaz ve heksokinaz eksidikleri
E ——e—
bozukluk =
PN + Talasemiler
-]
rE Pasif olarak kazanimig antikorlar (yenidogamnin
= hemolitik hastaliji)
= + Fh uyuzmazhif
En + ABO uyusmazhim
E fmmTin medend + Alt grup uyugmazhiklan
= _ iin nedenler
Eritrosit dis
E - Aftif olarak antikor yapimi
& | (ehstrensck) etmenler + diopatik otoimmun hemolitik anemi
z + Semptomatik (Jupus, lenfoma)
-E + Tlzca bagh (penisilin, metil dopa)
M= :
Immim clmayan + Toksik maddeler (arsenik, kursun)
nedenler + Enfeksiyonlar (malaryz, bakteri toksmlen)
g . Akut kanamalar
i
=
5 Kronik kanamalar

Tablo 1.1. Cocukluk ¢ag anemilerinde patofizyolojik simiflandirma
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1.2.1. Eritrositlerin veya Hemoglobinin Yetersiz Yapimina Bagh Anemiler

Kemik iliginin ¢esitli nedenlerle baskilanmasi sonucu yeterli miktarda eritrosit
iiretilemez. Nedeni, kemik iliginin yeterince ¢alismamasi, kemik iligi yetmezligi veya
eritrositlerin olgunlasmasinda ¢ok énemli rolii olan ve %90’1 bébrekten salinan eritropoetin
sentezinde bozukluk olabilir. Enfeksiyon, ilag veya kansere bagh kemik iligi yetmezligi,
kronik bobrek yetmezligi, hipotiroidi, romatizmal hastaliklarda bu tiir anemi goriiliir.

1.2.1.1. Aplastik Anemi

Kan yapic1 kok hiicrelerinin yetersizligi sonucu olusan ve pansitopeni (eritrosit,lokosit
ve trombositlerin yapilamamasi) ile seyreden bir hastaliktir. Fonksiyonel kemik iligi yoklugu
olarak tanimlanabilir.

Aplastik anemilerin yaklasik yarisinin nedeni bilinmemektedir. Edinsel veya kalitsal
olarak olusabilir. Edinsel aplastik aneminin nedenleri; iyonize radyasyon, kimyasal
maddeler, ilaglar, viral enfeksiyonlardir.

Genellikle tim kan hiicrelerinin yapimu durdugu i¢in anemi goriiliir. Hastada,
yorgunluk, halsizlik ve dispne goriilir. Hastanin genel goriiniimii koétidir. Cocuklarin
bir¢ogunda boy kisalig1 ve deride koyu renkli pigmantasyon mevcuttur. Lokopeni hedeniyle
enfeksiyonlara, trombositopeni nedeniyle kanamaya yatkinlik vardir.

Resim 1.3: Aplastik anemide derideki pigmantasyon

Tam kan sayimi, periferik yayma, kemik iligi aspirayonu, sitolojik ve histolojik
incelemelerle teshis konur.
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Aplastik anemilerin tedavisi, destek ve kalici tedavi olarak iki sekilde yapilir. Destek
tedavi semptomlar1 diizeltmeye yoneliktir. Semptomatik olarak kan transfiizyonu ve demir
yiikkleme tedavisi yapilir. Enfeksiyonlarin tedavisi igin antibiyotikler, kanamaya karsi
konsantre trombosit transfiizyonlar1 yapilir. Kalic1 tedavide uygun ilik bulunmasi halinde
kemik iligi transplantasyonu ve immiinosupresif tedavi yapilir.

flag ve transfiizyonlarla tedavi olan olgularin hafif olanlarinda uzun siireli iyilesme
goriiliir, digerlerinde yasam siiresi olduk¢a kisadir. Hi¢ tedavi yapilmayanlarda ortalama
yasam siiresi 3-6 aydir.

1.2.1.2. Siit Cocugunun Fizyolojik Anemisi

Dogumla beraber artan oksijen ihtiyaci eritropoezin baskilanmasina neden olur.
Kemik iligindeki eritroid hiicrelerin oram bir haftada %35'ten %15'e iner. ilk ii¢c giinden
sonra periferik kandan normoblastlar kaybolur ve retikiilosit sayist1 da hizla azalr.
Dogumdan sonra 6-8 hafta devam eden eritropoezdeki bu yavaslama azalmis eritropoietin
sentezine baghdir.

Eriskinde 120 giin olan eritrosit yasam siiresi yenidoganlarda yaklasik 90 giin oldugu
icin bu donemde eritrosit yikimi da devam etmekte ve biiyiime nedeniyle kan voliimiindeki
artis da kan saymmlarma etki edebilmektedir. Bir taraftan yapim azalmasi, bir taraftan da
yikim artis1 ve biiyiime nedeniyle hemoglobin diizeyi hizla azalarak 8.-12. haftalarda,
ortalama 11.0-11.5 gr/dl'ye iner Alt sinir1 9.0 gr/dl olarak kabul edilen bu anemiye siit
cocugunun fizyolojik anemisi denir.

Eriskinlerden farkli olarak anne karnindaki bebekler, Fetalhemoglobine (HbF)
sahiptirler. Dogumdan sonra Fetalhemoglobin parcalanir ve yerine Adulthemoglobin (HbA)
yapilir. HbF’nin en belirgin 6zelligi, HbA’dan ¢ok daha etkili oksijen tasimasidir. HbA'nin
giderek HbF'in yerini almasi oksijen salmimini arttirir ve dokulara yeterli oksijen taginarak
eritropoietin yanitinin baskilanmasina neden olur. Ancak ikinci aydan sonra hemoglobinin
azalmasi ile olusan hipoksi, eritropoietin sentezini uyararak eritropoezi tekrar baslatir.
Eritropoezin hizlanmasi ile retikiilositler artar ve hemoglobin yiikselmeye baslar.

Fizyolojik anemilerde genellikle klinik belirtiler goriilmez. Bazi durumlarda apne,
tasipne, tasikardi, metabolik asidoz, beslenme bozuklugu ve yetersiz kilo alimi1 gibi spesifik
olmayan bulgular vardir.

Yenidogan doneminde degisik nedenlerle anemi ortaya cikabileceginden, fizyolojik
anemi tams1 koyarken diger anemi nedenleri de gbz oniine alinmali gereksiz tetkiklerlerden
kacinilmalidir. Tanida gebelik ve dogum anamnezi, soy ge¢mis ve fizik muayene ile temel
laboratuvar testleri énemlidir. Tam kan sayiminda; Hb degerinin 6-10 gr/dl arasinda olmasi,
yasa gore normokrom normositik bir aneminin saptanmasi, retikiilosit sayisinin diisiik,
Coombs testinin negatif, bilirubin diizeyinin normal olmasi, periferik yaymada l6kosit ve
eritrosit morfolojisinde bir patolojinin bulunmamasi fizyolojik anemi tanisi koymak igin
yeterli sonuglardir.
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Bu tip anemiler ilagla tedaviye cevap vermez. Hemoglobin degerinin 7-8 gr/dl’nin
altinda oldugu agir durumlarda, 5-10 ml/kg olmak tizere bir ka¢ defa kan transfiizyonu
yapilabilir. Ancak fizyolojik anemi dogru taninirsa, gereksiz tetkikler ve transfiizyon ya-
pimadan kendiliginden diizelir. Transfiizyonlarla aneminin diizeltilmesi, eritropoezin
baslamasinin gecikmesine neden olur.

1.2.1.3. Megaloblastik Anemi

Kemik iligindeki hiicrelerin ve periferik kandaki alyuvarlarin normalden biiyiik olmas1
ile karakterize bir anemi tipidir. Vakalarin %95’inden fazlasinda folik asit ve Bj,vitamini
eksikliginden dolayr meydana gelir. Nadiren B, C, E vitaminlerinin eksiklikleri ve bu iki
vitaminin dogumsal metabolizma bozukluklar1 da megaloblastik anemiye neden olur.

Folik asit ve B, vitamini, DNA sentezinde 6nemli rollere sahiptirler. Bu nedenle
eksikliklerinde DNA sentezinde ve eritrosit gelisiminde bozukluklar olusur. Eritrositler
yeterince olgunlagsmadan, sekilleri diizensiz, normalden biiyiikk ve zarlari frajil(kirilgan)
olarak dolasima katildigindan kolayca pargalamirlar. Sonugta kemik iliginde megaloblastik
degisiklikler, periferik kanda da makrositer anemi olusur.

> Megaloblastik aneminin cesitli sebepleri vardir. Bunlar:

o By, vitamini ve folik asitin diyet yoluyla yeterince alinmamasi gibi
nutrisyonel bozukluklar,

o Kronik karaciger hastaliklari,

. Intrensek faktdr sentezinin azalmasi veya olmamast,

o Intestinal malabsorpsiyon, enterit, ¢dlyak hastaligi gibi nedenlere bagh
olarak bagirsaklarda az veya arizali emilimdir.

Megaloblastik anemiler; folik asit eksikligi anemisi ve B;, vitamini eksikligi anemisi
(pernisiy6z anemi) olmak tizere iki grup altinda goriilir.

> Folik asit eksikligi anemisi

Folik asit, eritrosit iiretimi ve olgunlagsmasin saglayan DNA sentezi igin gereklidir.
Folik asit eksikligi, anemiye neden olur. Kadinlarda erkeklerden daha fazla goriiliir. Hamile
kadinlarda fetiisiin biiylimesi ve siit salinim, folata olan gereksinimi artirir. Folat(folik asit)
eksikligi preterm ve diisiik dogum agirlikli bebek dogurma riskini arttirir. Annenin yeterli
folat almasinin bebek agisindan en 6nemli yarari, noral tiip defektlerinin engellenmesidir.
Folik asit eksikliginin sik goriilen dort nedeni vardir. Bunlar:

. Alim eksikligi: Yetersiz beslenme, pisirme hatalari, yashlik, alkolizm,
hiperalimentasyon, hemodiyaliz, prematiire yenidogan, sentetik diyetle
beslenme, kegi siitii ile beslenme, malniitriisyon, vb.

J Emilim bozuklugu: Colyak, bagirsak rezeksiyonu, ince bagirsak
hastaliklar1 vb.
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o Folik asit ahmum ve kullanimim engelleyen ilaglar:  Oral
kontraseptifler, baz1 antikonviilsan ilaglar, genis spektrumlu
antibiyotikler, fenobarbitoller, vb.

o Gereksinin artisi: Gebelik, prematiirelik, gelisme ¢agi, kronik hemolitik
anemi, hipertiroid, maling haslaliklar, enfeksiyon, siroz, vb.

Folat eksikligi, megaloblastik anemi ve atrofik glossit (kirmizi1 ve agrili dil) nedenidir,
ancak megaloblastik anemideki norolojik belirtiler olusmaz. Hastalarda folat eksikligine yol
acan hastaliga veya klinik duruma ait belirtiler saptanir. Tedavide folik asit replasman: ve
temelde yatan nedene gore hastaligin tedavisi yapilir.

> Pernisy6z anemi (Bi,-vitamini eksikligi)

Megaloblastik anemiler i¢in bir prototip olan pernisiydz anemi, entrensek faktor (IF)
eksikligi sonucu B, vitamini emiliminin bozuldugu bir hastaliktir. IF eksikligi, kalitsal bir
bozukluk olup genellikle yasamin ilk 2 yilinda ortaya ¢ikabilecegi gibi ergenlik veya eriskin
donemde de ortaya ¢ikabilir.

Pernisy6z aneminin konjenital ve eriskin olmak tizere iki tipi vardir. Konjenital
formunda sadece IF eksikligi varken eriskin tipinde diger mide sekresyonlar: da azalmistir.
Bunun nedeni, atrofik gastrik mukozanin normal mide salgisin yetersiz salgilamasidir. Mide
bezlerinin paryatel hiicrelerinden glukoprotein (intrensek faktor) salgilanir. intrensek faktor,
B, vitaminine baglanarak bagirsaktan emilimini saglar. B, vitamini bagirsaklardan
emildikten sonra karacigerde depo edilir. Emilim bozukluklarinda ve mide - bagirsak
ameliyati gegirenlerde glikoprotein salgilanmasi azalir, buna bagl olarak anemi ortaya ¢ikar.

Diyetteki eksiklik ve emilim bozuklugundan baska pernisy6z aneminin bir tg¢iincii
nedeni ise tasima sorunlaridir. B, vitamini ileumdan emildikten sonra serumda
transkobalamin II'ye baglanir ve bu sekilde diger dokulara tagmir. Transkobalamin I, B;,
vitaminin en 6nemli tasima sistemidir. Bu maddenin yoklugunda, yasamin ¢ok erken
donemlerinde biiylime gelisme geriligi, kusma ve ishaller ile kendini gdsteren, kemik
iligindeki hiicrelerin tiimiiniin kaybina kadar giden tehlikeli bir tablo ortaya ¢ikar.

Pernisy6z anemi sinsi baglar. Hastada solukluk, limon saris1 goriiniim, halsizlik, cabuk
yorulma, istahsizlik, kilo kaybi, dilde ve agizda yanma, agri, tat alma duyusunda degisiklik,
atrofik glossit, agiz kenarlarinda catlaklar, aralikli veya devamli ishal goriliir. Nadiren
enfeksiyonla iliskisiz ates goriiliir.
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Resim 1.4: Pernisy6z anemide atrofik glossit

Aile oykiisiinde ayni sekilde etkilenmis veya kaybedilmis bir kardes ve annede B,
vitamin eksikligi bulunur. B;, vitamin eksikligi olan bebeklerde gelisme geriligi goriiliir. Bas
tutma, oturma ve dénme gibi motor becerilerde geri kalirlar, kas giigsiizliigi, refleks kayb1
ve anormal el kol hareketleri meydana gelir. Daha biiylik ¢ocuklarda ellerde ve ayaklarda his
kaybi, yiirime ve ellerin kullamlmasinda zorluklar, denge bozuklugu, konfiizyondan
demansa kadar degisen diisiince siireglerinde bozulmalar goriiliir.

Tamda kanin sekli elemanlarindaki degisiklikler yardimei olur. Hemoglobin azalir,
MCYV vyasa gore artar, MCHC normaldir, RDW artmustir. Periferik yaymada alyuvarlar
biiyiik, birbirinden farkli ve sekilleri bozulmustur. Lokosit sayis1 azalir, trombosit sayis1 orta
derecede diisiiktiir. Kemik iliginde tiim hiicreler normalden biiyiiktiir (megaloblastosis) ve
serum vitamin Bj, diizeyleri normalin altindadir. Serumda IF antikorlarmin bulunmasi
pernisydz anemi tanisi i¢in dnemli bir bulgudur.

Insanda her giin eritrosit olgunlasmas: icin, giinlik B, vitamini gereksinimi 1-3
mikrogram kadardir. Ancak IF yoksa ya da bagirsakta emilim bozuksa ne kadar B, vitamini
alinirsa alinsin hasta bunu kullanamaz. Bu nedenle B;, vitamin eksikliginde diyet ayarlamasi
yapilmaz, Bypvitamini replasman tedavisi yapilir. Giinde 1000 mikrogram Bi, i¢eren amp.
I.M. yoldan verilir. 1k 3-5 giinden sonra bir ay boyunca haftada bir ve takiben 6miir boyu
ayda bir 1.M. 1 ampul By, enjeksiyonu yapilir.

1.2.1.4. Demir Eksikligi Anemisi

Demir eksikligi anemisi; alinan demirin emilememesi, yetersiz demir alinmasi ya da
fazla kaybi sonucu gelisen mikrositik, hipokromik tipte kronik anemi seklidir. Hastalik
yasamin her doneminde goriilmekle birlikte kiigiik ¢ocuklarda ve kadinlarda daha sik
goriiliir. Esas neden alinan demir miktari ile gereksinim arasindaki dengesizlikten
kaynaklanmaktadir. Cocuklarda hizli biiyiime, kadinlarda gebelik ve menstruasyon
durumlar1 demir eksikligini ortaya ¢ikaran fizyolojik nedenlerdir.
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Diinya Saglk Orgiitiiniin arastirmasina gore demir eksikligi; bebeklerin %20-25" ini,

4 yasina kadar olan ¢ocuklarm %43’ iinii ve 5-12 yas arasindaki cocuklarin %37’ sini
etkilemektedir.

Demir, oksijen transportu ve kullanilmasinda gorev alan hemoglobin {iretimi igin
gereklidir. Giinlik demir ihtiyact yetiskin erkeklerde 10 mg, kadinlarda ise 15-20
mg dir. Yetiskin bir viicutta toplam demir miktar: yaklasik 3-5 gramdir. Bunun ¢ogu eritrosit
yapisindaki hemoglobinde bulunur, geri kalan kismu ise karaciger, dalak, kemik iligi, kaslar,
bobrek, pankreas ve omurilikte depolanir. Viicutta demir yetersiz oldugunda 6nce kemik
iligindeki demir azalir ve kanda RDW artar. Sonra demir transportu azahr ve bu durum,
serum demir diizeyinin azalmasi ile kendini gosterir. En son olarak da eritropoez etkilenerek
MCV ve MCH’nin distigii hipokrom mikrositer anemi gelisir.

Demir eksikliginin en sik nedeni kronik kan kayiplaridir. Kan kaybinin nedenleri
peptik tlser, o6zefagus varisleri, hemoroid gibi gastrointestinal hastaliklardir. Hemofili ve
diger herediter koagulasyon defekti olan hastalarda da kanamalara bagl olarak demir
eksikligi anemisi gelismektedir. Diyette yetersiz demir alimi (malnutrisyon, siit cocuklugu
doneminde inek siitli verilmesi veya demir igermeyen formiil mamalar ile besleme), artmis
demir ihtiyaci (bityiime ¢agi, hipermenore, hamilelik, laktasyon) ve demir emilim bozuklugu
(gastrektomi, malabsorbsiyon) diger demir eksikligi nedenlerindendir. Ayrica perinatal
donemde fetomaternal hemoraji, plasental zedelenme, ikizden ikize kanama gibi nedenler;
Meckel divertikiilii, intestinal duplikasyon, hyatus hernisi gibi konjenital anomaliler; parazit
enfestasyonlarindan kancal kurt enfeksiyonlar1 da demir eksikligine yol agmaktadir.

Demirin, insan organizmasinda yaygin olarak kullanilmasi nedeni ile eksiklik
durumlarinda tiim sistemler etkilenmekte ve pek ¢ok sistemik belirtiler ve klinik bulgular
ortaya ¢ikmaktadir. Cocuklardaki demir eksikliginin klinik bulgular1 eriskinlerden farklilik
gostermektedir. Bebek ve cocuklarda zeka gelisimi ve koordinasyon bozulur, dikkat ve
algilama azalir, bagisiklik sistemi bozulur ve enfeksiyonlara duyarlilik artar.

Demir eksikligi genellikle kolay fark edilemez. Ancak ilerlemis olgularda, aneminin
genel belirtileri olan carpinti, bas donmesi, efor dispnesi, istahsizlik ve soguk intoleransi
gorikir. Demir eksikliginin spesifik bulgulari; tirnaklarda kolay kirilma, uzunlamasina
kabarik cizgiler, diizlesme ve cukurlasma, dil papillalarinda diizlesme, dilde yanma, agiz
koselerinde iilserasyon ve fissiirler, yutma giicliigli, gastrik yakinmalar gozlenir. Bazi
hastalarda besleyici degeri olmayan toprak, kum, boya gibi maddelerin yenilmesi ile
seyreden bir yeme bozuklugu olan pika goriilir.

17



Resim 1.5: Demir eksikligi anemisinde tirnaklardaki belirtiler

Demir eksikligi anemisinin tanisi iyi alman bir 6ykii, fizik inceleme, tam kan sayimu,
eritrosit indeks degerleri, periferik kan yaymasi ve serum demir baglama kapasitesi ile

konulabilir.

Demir eksikligi anemisinin tedavisinde temel hedef, demir malabsorbsiyonunu ya da
azalmis demir aliminin altinda yatan nedeni tedavi etmektir. Demirden zengin besinler
(karaciger, dalak, etler, kuru baklagiller, soya fasulyesi, yumurta, kuru iiziim, kayisi, yesil
yaprakli sebzeler, 1spanak, findik, fistik, susam, tahin ve pekmez) verilir. Demir emilimini
bozan siit, cay gibi gidalarin tiikketimi kisitlanir.

Demir tedavisi oral ve parenteral yol ile yapilir. Oral demir tedavisinde hemoglobin
normale dondiikten sonra viicut demir depolarinin tam olarak dolmasi icin en az 3 ay veya
daha uzun siire tedaviye devam edilir.

> Oral demir tedavisi alan hastalara su bilgiler mutlaka verilmelidir:

Oral demir tedavisi bazi hastalarda bulanti, kusma, bagirsak
hareketlerinde degisme, karin agrisi gibi yan etkilere neden olmaktadir.
Demir preperatlar1 yemeklerden bir saat 6nce ya da yemeklerden iki saat
sonra alinmalidir.

Siit ve siitlii yiyecekler demir emilimini azaltir.

Demir emilimini artirmak icin portakal, limon suyu, ¢ilek, gibi C vitamini
iceren gidalarin tiikketimi artirilmalidir.

Konstipasyonu dnlemek igin lifli gidalar bolca tiiketilmelidir.

Likit demir ilaglar diglerin rengini bozabilecegi i¢in ilag alimindan sonra
agiz suyla calkalanmali ve disler fircalanmalidir.

Demir preperatlar1 digkinin rengini koyulastirir.
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Hasta tedaviyi tolere edemedigi ya da tedaviye yamitsiz kaldigi durumlarda ve
malabsorpsiyon varsa, parenteral demir tedavisine gecilir. Parenteral olarak kullanilan
preparatlar intramiskiiler ve intravendz olarak uygulanabilirler. Cok ender durumlarda
cocuklarda tek basma demir tedavisi yerine agir anemiyi diizeltmek i¢in kan transfiizyonlari
yapilir. Cocuklarda hemoglobinin 4-5 g/dl ve altinda olmasi, kalp yetmezligi bulgularmin
ortaya ¢ikmasi durumlarmda yikanmus eritrosit siispansiyonu 5-10 ml/kg 3-4 saat i¢inde
verilmektedir.

1.2.2. Eritrositlerin Asir1 Yikimimna Bagh Anemiler

Eritrosit zarinda bozukluk, eritrositte enzim eksikligi gibi eritrosite ait nedenlerle veya
eritrosit digi immiin ve immiin olmayan nedenlerden dolayi geligebilir.

1.2.2.1. Hemolitik Anemiler

Hemolitik anemi, eritrositlerin yikimina bagli gelisen anemidir. Eritrositlerin normal
Omiirlerini tamamlamadan yikima ugrayarak dolasimdan uzaklagmasi sonucunda
dolagimdaki eritrosit miktar1 azalir ve anemi ortaya ¢ikar. Eritrositlerin sayisinin azalmasi,
kullanima hazir oksijen miktarmin azalmasina ve renal hipoksiye neden olur. Renal hipoksi
bobreklerden eritropoetin salgilanmasini stimule eder ve boylece kemik iliginde eritrositlerin
yapimi ve salinimi hizlanir. Sonugta zamanindan once dolagima katilan olgunlagmamis
eritrositlerin émrii kisa olur. Pargalanan eritrositlerden agiga ¢ikan Hb, RES (retikiilo
endotelyal sistem) hiicreleri tarafindan indirek biliiribine ¢evrilir ve serum indirek biliiribin
diizeyi artar.

Hemolitik anemiler konjenital veya edinilmis nedenlere baglh olarak goriilebilir. Bu
siniflandirma asagida sema ile gdsterilmistir.
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HEMOLITIK
ANEMILER

Sema 1.4: Hemolitik anemilerin simiflandirilmasi

Eritrositlerin yagsam siiresi ise ortalama 120 giindiir. Eritrositlerin erken yikimina
hemoliz denir. Hemoliz, damar iginde olabilecegi gibi damar disinda da gergeklesebilir.
Damar i¢i hemolizde eritrositler dolasimda pargalanir ve eritrosit igerigi plazmaya karisir.
Dabha sik goriilen damar dis1 hemolizde ise eritrositler makrofajlar tarafindan karaciger, dalak
ve RES te fagositoza ugrarlar.

Kalitsal hemolitik anemilerde alyuvarlarin yapilis bi¢imini kontrol eden genlerde bir
bozukluk vardir. Alyuvarlardaki sorunun kaynagi hemoglobin, hiicre zar1 ya da alyuvarlarmn
Oomriinii saglikli stirdiirebilmesini saglayan enzimler olabilir. Konjenital hemoliz nedenleri
asagida sema ile gosterilmistir.
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KONJENITAL HEMOLIZ NEDENLERI

1
Eritrosit Men_lbl'ﬂll Eritrosit Enzim Hb
Defektleri Defektleri Defektleri

Sema 1.5: Konjenital hemoliz nedenleri

Kalitsal hemolitik anemilerde; sarilik, splenomegali, kolelitiazis, tipik bulgulardir.
Hemolitik anemilerin safra tasi, tipik olarak siyah pigment tagidir. Eritrositlerin ani yikimina
bagli hemolitik-aplastik krizler olur. Ayrica idrar renginde koyulagsma, agri, bas donmesi,
kan basincinda diisme, kronik bacak iilserleri, kemik anormallikleri olabilir.

Resim 1.6: Hemolitik anemide safra kesesinde bilirubin taslari

Edinsel hemolitik anemilerde viicut normal alyuvarlar iretir. Ancak bazi faktorler
veya hastaliklar, hiicreleri erken yikima ugratir. Bunlara 6rnek olarak bagisiklik sistemi
hastaliklari, enfeksiyonlar, ilaglar ya da kan nakline karsi olusan reaksiyonlar sayilabilir.

Edinsel hemolitik anemiler akut olarak gelisirse klinik tablo ¢ok agir seyreder. Sirt
agrisi, karmn agrisi, bas agrisi, solukluk, sarilik, tasikardi, halsizlik, bulanti, kusma, titreme ile
yiikselen ates, sok ve komaya kadar uzanan klinik belirtiler olabilir.
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> Tibbi Oykii, aile Oykiisli, fizik muayene ve laboratuvar testleri ile hemolitik
anemi tanis1 konur. Hemolitik anemilerde laboratuvar bulgular1 soyledir:

o Retikiilositoz vardir.

o LDH yiikselir.

. Indirekt biluribin yiikselir.

o Haptoglobin (hemoglobini tasimakla gorevli alfa-2 globiilin grubundan

serum proteini) diiser.

Hemopeksin diiser.

Serumda methemalbuminemi ve serbest Hb bulunabilir.

Idrarda hemosideriniiri, hemoglobiniiri, methemalbuminiiri olabilir.
Ortalama eritrosit hacmi ve ortalama eritrosit hemoglobin konsantrasyonu
normal veya artmustir.

Hemolitik anemi tedavisinde amag; eritrosit yikiminin azaltilmasi ya da durdurulmasi,
eritrosit sayisini istenilen diizeyde tutmak ve hemolitik anemiye yol acan nedeni tedavi
etmektir.

Hemolitik anemi tedavisinde; kan nakilleri, ilaglar, plazmaferez, cerrahi girigimler,
kan veya ilik kok hiicre nakilleri ve yasam tarzi degisiklikleri yer alir. Genel durumlari
kotiilesmedikge, hafif hemolitik anemisi olanlarda tedaviye gereksinim olmayabilir. Siddetli
hemolitik anemide ise genellikle siirekli tedavi gerektirir. Eger uygun sekilde tedavi
edilmezse hemolitik anemi 6liimciil olabilir.

Tedavi, hemolitik aneminin tipine, nedenine ve agirlifina gore degisir. Kalitsal
hemolitik anemide 6miir boyu siirecek siirekli bir tedavi, edinsel hemolitik anemide ise
sebebe yonelik tedavi yapilir. Hastalarin aktiviteleri kisitlanir, yatak istirahati uygulanir,
nazal O, verilir, hemodinamik bozukluklar1 diizeltmek amaciyla eritrosit transfiizyonu
yapilir, giinde 1-2 mg folik asit verilir.

Hemolitik anemi gesitleri asagida agiklanmustir.

> Herediter sferositoz

Otozomal dominant gegen kalitsal hemolitik anemidir. Eritrositlerin  membran
proteinlerinde bir bozukluk sonucunda morfolojik olarak bikonkav disk seklinden sferosit
denen kiire seklini almalar1 ve defektif eritrositlerin dalakta hemolizi ile karakterize genetik
bir hastaliktir.

Yenidogan doneminde anemi ve kan degisimine yol acacak kadar hiperbilirubinemiye
neden olabilir. Daha sonraki yaslarda erigkin ¢agina kadar belirtiler asemptomatik olabilir
veya anemi, solukluk, hiperbilirubinemi, halsizlik ve egzersiz intoleransi seklinde
goriilebilir. Siit cocuklugu doneminden sonra splenomegali belirgin hale gelir. Safra yollar1
taglarma ait belirtiler 4-5 yasinda ortaya ¢ikar. Kemik iligi hiperplazisi nedeniyle enfeksiyon
durumlarinda sekonder olarak aplastik ve hemolitik krizler goriiliir. En sik goriilen hemolitik
krizdir. Hayat1 tehdit edici degildir, genellikle 10-14 giinde kendiliginden diizelir. Aplastik
kriz, nadir goriiliir, fakat agir anemiye neden oldugu icin tehlikelidir. Hastalar aplastik kriz
sirasinda kaybedilebilir. Yaklasik 2 hafta siiren bu donemde yapilan kan transfiizyonlari
hayat kurtarici olabilir.
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Hb diizeyi genelde 10 gr/dl iizerinde ve retikiilosit oran1 %10 altinda olan hastalar
izlenmelidir. Ancak artan hematopoezis sonucu folik asit eksikliginin 6nlenmesi amaci ile 1
mg/giin dozla folik asit destegi verilmelidir. Daha derin anemi ve yiiksek retikiilositozu
olanlara, sik aplastik krize yakalananlara splenektomi onerilir.

»  Glukoz-6-Fosfat Dehidrogenaz Eksikligi (G6PDH)

Eritrosit enzim eksiklikleri icinde G6PDH enzim eksikligi diinyada en sik goriilenidir.
Iki sekilde goriiliir:

o Akut Hemolitik Ataklarla Seyreden Tip: Oksidan o&zelligi olan
maddenin alimimindan 24-48 saat sonra hemoliz gelisir. Hemoliz hiz1 ve
derinligi alman maddenin cinsine, miktarina ve eritrositlerin igindeki
enzim aktivitesinin miktarina baglidir. Bakla yendikten sonra ortaya
¢ikan hemoliz tablosuna favizm adi verilir. Bakla polenlerinin solunmasi
sonucu veya annenin yedigi baklaya bagli intrauterin hemoliz olabilir.
Hafif anemi ve retikiilositoz ile atlatilabildigi gibi yaygin damar igi
hemoliz, hemoglobiniiri, bobrek yetmezligi, kalp yetmezligi ve o6liim
tablosu gelisebilir.

Yenidogan doneminde 3. ve 4. giinden sonra olusan ani derin aneminin ve kan
degisimine gidecek kadar agir hiperbilirubineminin gelistigi durumlarda G6PDH eksikligi
diistiniilmelidir. Sarilik ataklara ¢ogu kez eslik eder. Aralarda sarilik goriilmez. Splenomegali
bulunmaz.

o Kronik Hemoliz ve Ani Ataklarla Seyreden Tip: Akut ataklarla
seyreden tipin aksine enzim aktivitesi basindan itibaren ¢ok diisiik
oldugundan giinliik streslere bile dayanabilme giicii yoktur ve siirekli
hemoliz vardir. Oksidan stresin arttig1 durumlarda bu hastalarda da akut
hemolitik krizler ortaya ¢ikar. Ataklar arasinda sarilik vardir.

Glukoz-6-fosfat dehidrogenaz eksikliginin tedavisi i¢in derin anemide kan
transflizyonu yapilir. Oksidan ajan biliniyorsa alimi durdurulur ve giinliik 1 mg folik asit
destegi yapilir.

> Piruvat kinaz eksikligi

Otozomal resesif gecis Ozelligi vardir. G6PDH eksikliginden sonra en sik karsilasilan
eritrosit enzimopatisidir. Kronik hafif veya siddetli hemolitik anemi seklinde seyredebilir.
Hgb 4-10g/dl arasinda seyreder. Yenidogan doneminde derin anemi ve kan degisimine
gidecek kadar agir hiperbilirubinemiye neden olabilir. G6PDH eksikliginde olmayan
splenomegali piruvat kinaz eksikliginde bulunabilir. Safra taglarina sik rastlamr. Anemiye
retikiilositoz eslik eder, otohemoliz artar.

Tedavide 1 mg/giin dozunda folik asit destegi, semptomatik olan derin anemide kan
transfiizyonu yapilir. Gerekirse splenektomi yapilabilir.
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> Primidin 5 niikleotidaz eksikligi

Otozomal resesif gegis Ozelligi vardir. Kalitimsal eritrosit enzim anormallikleri
arasinda 3. sirada yer alir. Orta derecede (7-10 gr/dl) normokrom normositik bir anemi ile
karakterizedir. Retikiilositoz, hiperbiliriibinemi, anisositoz, bazi vakalarda safra tasi
goriilebilir.

Tedavi i¢in folik asit destegi, nadiren transfiizyon, baz1 vakalarda splenektomi yapilir.
> Orak hiicreli anemiler ( sickle cell anemi)

Hastalik tam olmayan otosomal dominant gecis gosterir. 11. kromozom {izerindeki
beta globin zincirinin 6. amino asidi glutamik asitin valinle yer degistirmesi sonucunda
anormal bir hemoglobin olan HbS olusur. HbS hipoksik ortamlarda HbA’dan daha az
¢ozinirlige sahiptir. HbS oksijensiz ortamda kalinca eritrositler iginde kristaller olusur. Bu
kristaller ¢okerek ¢ubuk seklini alir ve eritrositlerin seklini bozar. Bikonkav olan yap1 orak
seklini alir. Orak hiicreler kisa stirede pargalanarak bir hemolitik anemi meydana getirirler.
Oraklasmis eritrositler kiigik damarlardan gegerken dolasimin yavaglamasina veya
tikanmalara sebep olur. Oraklasma daha c¢ok dehidratasyon, enfeksiyon ve anoksi
durumlarinda artar.

Hastaligin klinik bulgular1 birden fazla sistemi ilgilendirir. Hematolojik testlerde
anemi bulgular1, 16kosit ve trombositlerde artma ve hemoglobin elektroforez testinde
hemoglobin S goriliir. Hastalarda aneminin yaninda damar tikanmalarma bagh krizler
goriiliir. Genellikle 5 yasindan kiigiik ¢ocuklarda el ve ayak parmaklarinda agrili sismeler,
karaciger, dalak ve lenf nodlarinda biiyiime nedeniyle agrili abdominal krizler goriiliir.
Karaciger icinde ani kan birikmesi sonucunda bazi hastalarda ani ve agrili karaciger
bliylimesi ve sarilik meydana gelir. Kronik anemiye bagli olarak bir¢ok hastada kalp islev
bozuklugu, kalp biiyiimesi, tasikardi bulgular1 goriiliir.

Cogunlukla 5-24 ay arasindaki ¢ocuklarda ani baslayan karin agrisi ile birlikte dalakta
hizli bir bilyiime, bulanti ve kusma meydana gelir. Dalak i¢inde oraklagsma ve damarlarda
tikanma sonucu dalak zamanla iglevini yitirir. Hemoglobin ¢ok hizli diiger ve acil olarak kan
verilmezse hasta kaybedilebilir.

Beyin damarlarinda tikaniklik sonucu konviilsiyonlar, bag donmesi, biling bulanikligi,
konusma bozuklugu, zekd geriligi ve korliik gibi norolojik bulgular ortaya gikabilir. Bu
durum en sik 5-10 yaslarindaki ¢ocuklarda gortiliir.

Akciger damarlarinda tikanmaya bagli gogiis agrilari, solunum sikintis1 ve ates
meydana gelir. Bobrek kanlanmasinin bozulmasi hematiiri ve bobrek fonksiyon
bozukluklarina bagl kronik bobrek yetmezligine neden olur.

Dogum agirlig1 normal olmasina karsin 2-6 yasina kadar boy ve kiloda ciddi gerilik
ortaya cikar. Agirlik boydan daha fazla etkilenir. Cinsel gelismede gecikme ve erkeklerde
iireme bozukluklar1 da sik rastlananlar arasmdadir.
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Orak hiicreli anemide, perinatal tan1 amniosentez veya korion villiis biyopsisi ile
yenidogan déneminde ise tam kan sayimi, periferik yaymada oraklagmus eritrositlerin
goriilmesi ve hemoglobin elektroforezi ile konur.

Sickle
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Resim 1.7: Periferik yaymada eritrositlerin goriiniimii

Orak hiicreli anemide tedavi genelde semptom ve komplikasyonlara yonelik olarak
yapilir. Temelde kemik iligi transplantasyonu, kemoterapi ve uzun siireli eritrosit
transfiizyonu seklinde ii¢ tedavi yontemi uygulanmaktadir. Dalakta birikmenin tekrarlamasi
halinde dalagin ¢ikartilmasi yoluna gidilir. Cerrahi dncesinde ya da semptomatik anemide
eritrosit transfiizyonu yapilir. Cocuklarda hastalik teshis edildikten sonra ilk 3 aydan itibaren
en az 5 yasina kadar antibiyotik profilaksisi uygulanir. Biitiin hastalar Streptococcus
pneumoniae, Haemophilus influenzae tip B, hepatit B ve influenzaya karsi agilanir. Folik asit
basglanir. Agrilara karsi analzejikler verilir, agir hipoksi durumlarinda oksijen tedavisi
uygulanir.

Hastaligin teshisi genellikle 1-2 yaslarinda yapilabildiginden bu c¢ocuklar c¢abuk
kaybedilmektedir. Oliim nedenleri; enfeksiyon, organ yetmezligi ve yasamsal 6neme sahip
organlart besleyen damarlarda tikanmaya baglidir. Eger hastalik erken teshis edilip
antibiyotik profilaksisi yapilirsa ve aile hastalik hakkinda bilgilendirilirse hastalar 40-45
yaslarina kadar yasayabilir.

> Talasemiler

Insan hemoglobininin yapisinda bulunan alfa ve beta globin zincirlerinin yapim
bozuklugu sonucu olusan genetik ve kalitsal bir hastaliktir. Bu hastalik globin genlerinde
ortaya ¢ikan mutasyonlar sonucu meydana gelir. Talasemide hemoglobin yapisindaki
bozukluk sonucu eritrositler hizla yikilir ve bunun sonucunda anemi ortaya ¢ikar. Bu hastalik
akdeniz tilkelerinde yaygin oldugu i¢in, akdeniz anemisi olarak da bilinir.

Talasemi mindr (tastyici tip), talasemi intermedia (hafif hastalik tipi) ve talasemi
major (hasta tip) olmak iizere hastaligin ii¢ ayr1 tipi vardir.
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»  Talasemi tipleri:
. Talasemi Minér (Tasiyic1 Tip)

Eger her iki ebeveyn talasemi tasiyici ise her gebelikte %25 olasilikla normal, %50
olasilikla talasemi tasiyicisi, %25 olasilikla talasemi major (hasta) ¢ocuk dogabilir. Eger
ebeveynlerden biri talasemi tasiyicist ise dogacak her ¢ocuk %50 ihtimalle tasiyici olabilir.
Bu nedenle anne ve babalarm ¢ocuk sahibi olmadan Once talasemi tasiyicisi olup
olmadiklarini bilmeleri 6nemlidir. Talasemi tasiyicilarmin bilyiik ¢cogunlugu bu hastalig:
tagidiklarini bilmezler. Tasiyicilik bulasici olmadigi gibi evlenmeye de engel degildir.
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Resim 1.8: Talasemide kalitim

Talasemi tasiyicilarinda hafif derecede anemi olabilir. Bu durum o&zellikle demir
eksikligi anemisi ile karistirilir ve bu yiizden gereksiz uzun siireli demir tedavisi yapilabilir.
Bu tedavi yiiksek olan viicut demirini artirarak zararh etki yapabilir. iki ayhk demir
tedavisine ragmen anemisi diizelmeyen kisilerde mutlaka talasemi arastirmasi yapilmalidir.

Talasemi tasiyiciligi bir hastalik degildir ve herhangi bir tedavi gerektirmez. Bu
bireylerin fizik muayeneleri normaldir ve tamamen saglikli goriiniirler. Genellikle rutin kan
testlerinde hafif diisiik Hgb, diisik MCV ve normal RDW degerleri ile taninirlar.
Bireylerdeki tek bulgu hipokromik ve mikrositik anemidir. Kisiler zaman zaman halsizlikten
yakinirlar, boyle durumlarda cinko ve folik asit destegi verilir.

Tam kan sayimmi ve hemoglobin elektroforezi ile tam1 konur.
. Talasemi intermedia

Tastyicilar gibi tamamen saglikli olmayan, hastalik belirtileri genellikle ileri yaslarda
baslayan, kan gereksinimleri daha az olan hastaligin hafif formudur.
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Talasemi intermedia, Klinik ve laboratuar olarak ¢ok heterojen bir gruptur. Agir
formlar1 talasemi majore benzer, zaman zaman transfiizyon gerekir; hafif formlar1 ise
tastyicilara benzer, higbir zaman transfiizyon almadan yasamlarini siirdiiriirler. Sikayetler 2-4
yaglarinda belirgin olur.

Genelde hastalar, 7-10 gr Hb diizeylerini korur ve transfiizyona ihtiya¢ duymazlar.
Eger Hb 7 gr’in altina diiserse eritrosit ve folik asit destegi verilir. Bu hastalar demirden
zengin yiyeceklerden uzak tutulmali; kalp, endokrin ve kemik metabolizmasi izlemleri rutin
olarak yapilmalidir. Sarilik, dalak-karaciger biyiikliigii, biiytime geriligi olabilir.

Talasemi major hastalar1 gibi tedavi edilirlerse yasama sanslar1 daha fazladir. Kronik
kan nakline baglh fazla demirin viicuttan atilmasini ve asir1 demir yiiklenmesini azaltmaya
yonelik yapilan tedavisiye (selasyon) daha geg¢ yaslarda ihtiya¢ duyulur. Bazi durumlarda
splenektomi gerekebilir.

o Talasemi Major

Hastaligin agir izleyen bigimdir ve bir diger ad1 da Cooley anemisidir. Anne ve baba
tagtyicidir, gocuga gecen iki globin geni de bozuktur. Beta zincir sentezi degisik derecelerde
azalrr. Bunu telafi etmek i¢in artan alfa zincirleri hiicre i¢inde ¢okerek kristallesir. Bu
olusumlar eritrositlerin zamanindan 6nce par¢alanmasina neden olur. Kemik iliginde artmis
ama yetersiz ve etkisiz kan yapimi mevcuttur. Eritrositlerin 6mrii kisalir, cogunlukla dalakta
gollenip birikir. Dalak fazla ¢alisip bozuk eritrositleri, 1okositleri ve trombositleri kandan
uzaklagtirir.

Genellikle bebek 6 aylik oldugunda agir, ilerleyici bir hemolitik anemi ortaya ¢ikar ve
hayatin ilk 4-12 ayinda tan1 konur. Erken donemden itibaren biiyiime ve gelisme geriligi,
kizlarda adet gorememe, erkeklerde ergenlik gecikmesi, bacaklarda yaralar olur. Deride
bronzlagma, sik sik ateslenme, halsizlik, solgunluk, istahsizlik, huzursuzluk vardir. Karaciger
ve dalak biiylimesi sonucu karin siskindir. Biliriibinde artis nedeniyle safra kesesi taglari
olusur. Iskelet sisteminde degisiklikler, kemiklerde incelme ve kolay kirilmalar goriiliir. Yiiz
ve kafa kemiklerindeki degisiklikler tipik bir yiiz gériinlimiine yol agar. Alin, elmacik ve iist
cene kemikleri 6ne ¢ikiklik, burun kokii basiktir. Ust disler goriiniir durumda, bas biiyiik ve
dort kose seklindedir.

Laboratuvar bulgularinda kanda 16kosit ve trombositler azalmistir. Periferik kan

yaymasinda biiyiikliikleri ve sekilleri farkli, parcalanmis, cekirdekli alyuvarlar ve hedef
hiicreleri goriiliir. Kesin tan1 hemoglobin elektroferezi ile konur.
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Resim 1.9: Talasemi majorde Karakteristik yiiz ve 18 yasinda erkek goriiniimii

> Hastalarin tedavileri boyunca gelisebilecek komplikasyonlar sunlardir:

Siddetli anemiye ya da demir birikimine bagh kalp yetmezligi,

Hepatit,

Karaciger sirozu ve yetmezligi,

Kan iiriinlerine kars1 gelisen allerjik reaksiyonlar,

Tiroid bezi ve bobrek iistii bezine bagli yetmezlikler,

Kemiklerde ilik alaninin genislemesi, beslenme bozukluklar1 ve seks
hormonlarinda azalmaya bagl kemik erimesi ve kirilmalaridir.

Eger tedavi edilmezse talasemi hastalarin %801 ilk 10 y1l igerisinde kaybedilirler.
Ancak giincel tedavi yontemleri ile yasam siireleri gogunlukla 40 yasini asar. Bu hastalar
hayatlar1 boyunca diizenli tedavi gérmek zorundadir. Hemoglobini 10-11 gr/dl arasinda
tutmak amaciyla ortalama 3-4 haftada bir kan transfiizyonlarina ihtiyaglari vardir. Anemiyi
diizeltmek amaci ile yapilan eritrosit transfiizyonlar1 ¢ocugun yasamini uzatirken, viicutta
demir birikmesine yol agar ve gesitli organlarin fonksiyonunu bozar. Bu nedenle hastalara
viicutta biriken fazla demirin idrarla atilimini saglamak amaciyla selasyon tedavisi yapilir.

Dalagin fazla calisip eritrosit gereksinimini artirdigi durumlarda asir1 biiyiimiis dalak
ameliyatla alimr. Dalagin ¢ikarilmasi kan ihtiyacini azaltir ancak kesin ¢oziim degildir.
Dalak ameliyat: dncesinde pnémokok, meningokok ve Influenza asilari, sonrasinda da depo
penisilin ile koruma tedavisi yapilir. Safra taglar1 varsa safra kesesi cerrahi olarak ¢ikartilir.

Hastaligin erken donemlerinde genellikle 3 yasindan 6nce ve organ fonksiyonlari
bozulmadan doku grubu uyumlu kardes vericiden yapilan ilik nakli, tedavi edici bir
yontemdir.
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Heniiz kan nakilleri fazla yapilmaya baslamadan erken yasta, doku gruplari uygun kok
hiicre vericisi olmasi halinde, kok hiicre nakli ile bu hastalar %70-80 tam olarak sagliklaria
kavusabilmektedir.

> Bu tiir kalitsal hastaliklardan korunmada en etkili yontemler sunlardir:

o Toplum egitimi: Toplum beta talasemi konusunda egitilmeli ve akraba
evliliklerinin riskleri agisindan bilgilendirilmelidir.

o Tasiyicilarin tespiti: Ozellikle tastyicihigm yiiksek oranda goriildiigii
bolgelerde hasta ve tasiyict bireylerin tiim akrabalarmin kan tetkiki ile
taranmasi ve evlenecek ciftlerin tasiyicilik acisindan degerlendirilmesi
¢ok 6nemlidir.

o Genetik damigma: Eslerin ikisinin de tasiyict olmasi durumunda eslere
danismanlik verilmeli, genetik tan1 merkezlerine ydnlendirilmeli ve
gebelik Oncesinde gerekli tetkikler tamamlanmalidir (6rnek mutasyon
analizi).

o Prenatal (dogum oncesi) tam: iki tasiyicinin evliligi s6z konusu ise
giftler mutlaka her gebeligin erken doneminde (ilk 2 ay) doktora
bagvurmali ve gerekli tetkikleri yaptirmalidirlar.

> Otoimmiin Hemolitik Anemi

Otoimmiin hemolitik anemi, hastanin kendi eritrositlerine kars1 antikor {iretmesi ve bu
antikorlarin eritrosit antijeniyle birlesip eritrositlerin yikilmasina yol agmasi sonucu olusan
anemidir. 1gG ve IgM tipinde iki grup antikor tarafindan olusturulabilir. Her iki grupta da
olaym olusumuna bir neden yok ise primer (idyopatik), bir hastaligin pargasi olarak ortaya
cikiyorsa sekonder olarak nitelendirilir.

Kazanilmis otoimmiin hemolitik anemilerin biiyliik ¢ogunlugu IgG antikorlarma
baghdir. Bu durum ya otoimmiin bir hastalilk ya da bazi ilaglarin verilmesinden sonra
gelisebilir.

Primer otoimmiin hemolitik anemi genellikle 40 yasin tizerinde, aniden meydana
cikan agir bir ekstrensek hemolitik anemi tipidir. Biitiin yas gruplarinda goriilebilmekle
birlikte en sik eriskin bayanlarda goriiliir.

Hastada solukluk, ates, abdominal agri, hafif sarilik ve halsizlik goértlir. Anemi
bulgularmin yan1 sira sarilik ve splenomegali vardir. Laboratuvar bulgularinda;
sedimentasyon hizi ¢ok artmustir. Direkt Coombs testi (eritrosit iizerinde antikorlarin yer
aldigin1 gosterir.)daima pozitiftir. Antikor ¢ok fazla olunca endirekt coombs testi (serumda
eritrosit antijenlerine 6zgli antikorlarin varligini gosterir) de pozitif olur.
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Tedavi, hemoliz hizin1 azaltmaya yoneliktir. Bu nedenle hastaya steroidler verilir. Bu
hastalarda kan transfiizyonu, 6zellikle baslangigta cok dikkatli yapilir. Eger Indirekt Coombs
testi pozitif ve zorunlu ise kan transfiizyonu yapilir. Ciinkii serumlarinda bulunan
panagliitininler, verilecek her cesit eritrositi hemolize ugratir. Uygun kan bulunamadigi
zamanlarda AB Rh (+) kamin serumu ile O Rh (-) kanin eritrositleri karistirilarak verilebilir.
Tibbi tedaviye cevap vermeyen vakalara splenektomi yapilir,

Resim 1.10: Otoimmiin hemolitik anemide sklera ve palmar deride normalle karsilastirmal
sarihk

1.2.3. Kan Kaybina Bagh Anemiler

Normal sartlarda viicut damarlarinda bir zedelenme olmasi durumunda 6nce kanama
meydana gelir. Daha sonra viicut koruma mekanizmalari devreye girer ve kanamanin
durdurulmas saglanir. Bu sistemin herhangi bir yerindeki problemde kanama durdurulamaz.

Kan kaybina bagli anemiler; travma, dogum, ameliyat sonrasi kanama ve oral
antikoagiilan ilaglarm verilmesinden sonra goriilen kanamalar sonucu gelisir. Akut veya
kronik kan kayiplar1 anemiye neden olabilir.

> Kan kaybina bagh anemiler:

o Akut kan kayiplari: Ozefagus varis kanamalari, travmatik kanamalar,
stres iilseri, idiyopatik trombositopenik purpura (ITP), hemofili, gibi
hastaliklara baglidir. Hizli gelisen kanamalarda plazma birkag giin iginde
yerine konur. Ancak bu durumda eritrosit konsantrasyonu azalmis olur.
Yeni bir kanama olmazsa eritrosit sayisinin normale donmesi 3-6 haftay:
alir. Bu arada eritrosit sayisindaki azalmaya bagli olarak anemi olusur.

o Kronik kan kayiplar1 Bagirsak parazitleri, iilser, inek siitii intolerans1 ve
polip gibi nedenlerle olabilir. Kronik kan kayiplarinda; kanamayla hizli
bir sekilde demir kaybedildiginden, Hb sentezi i¢in gerekli olan demir
ayni hizla bagirsaklardan absorbe edilemez. Uretilen eritrositler
normalden ¢ok daha az miktarda Hb igerirler. Bunun sonucunda
mikrositik, hipokromik anemi meydana gelir.
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1.3. Anemilerde Hemsirelik Girisimleri ve Bakim

Cok sayida olan anemi nedenleri, her hastanin gereksinimlerine gore farkli hemgirelik
girisimleri gerektirir.

> Aneminin nedenleri:

Ozellikle gocuk hastalarda aile ile isbirligi yapilir. Aileye hastalik, verilen
ilaglar ve etkileri, hijyen kurallari, enfeksiyonlardan korunma, aktivite,
dinlenme ve beslenme konularinda egitim yapilir. Aile ile birlikte
¢ocugun psikolojik olarak desteklenmesi saglanir.

Tedavinin temel amaci olarak anemiye neden olan faktér ortadan
kaldirilmaya calisilir. Hemsire, Oykii alarak ve gozlem yaparak taniya
yardimc1 olmalidir.

Hayati fonksiyonlar giinliik olarak dikkatle izlenmelidir. Aneminin en
onemli komplikasyonu konjestif kalp yetmezligidir. Bu nedenle anemik
hastalarin konjestif  kalp yetmezligi  belirtileri agisindan
degerlendirilmeleri 6nemlidir. Hasta i¢in uygun olan aktiviteler dncelik
sirasina konarak aktivite ile istirahatinin dengelemesine yardimci
olunmalidir.

Oksijen yetersizligi belirtileri; nabiz ve solunum hizinin artmasi, kan
basincimin  yiikselmesi ve nefes darhigi goriildiigiinde tibbi destegin
saglanmasi i¢in hemen doktora haber verilmelidir. Gerekli ise hastaya
kan nakli, ila¢ tedavisi ve O, tedavisi gibi akut girisimler uygulanir,
transflizyon yapilan hastalar olas1 reaksiyon yoniinden yakin takip edilir.
Hastanin ilaglar1 zamaninda ve dozunda verilmeli, yan etkileri
bakimindan kontrol edilmelidir.

Ozellikle beslenme kaynakli gelisen anemilerde, anemiyi diizeltecek ve
hastalar1 sagligina kavusturabilecek diyet ve yasam tarzi degisiklikleri
yapilir. Diyetinde protein, demir, By, ve folik asit igeren besinlerin 6nemi
anlatilir. Ozellikle 1spanak, lahana, marul, karaciger, yagsiz kirmizi et,
kepek ekmegi, yumurta, yesil fasulye, havug, kayisi ve iiziim gibi
besinlerin bol tiiketilmesi onerilir.

Demir eksikligi anemisi olan hastalarin egitimi ¢ok dnemlidir. Hastaya
yiiksek miktarda demir igeren gidalar; kirmizi et, karaciger, tavuk cigeri,
fasulye, yesil yaprakl sebzeler, tiziim ve pekmez gibi gidalar1 tiiketmesi
Onerilir. Beraberinde C vitamini alinmasmin demir absorpsiyonunu
arttiracagi belirtilir.

Hemokromatozisli hastalara normalden fazla demir almamalari, asiri
karaciger ve alkol tiiketmemeleri Onerilir.

Ailesinde pernisiydz anemi Oykiisii olan hastalar, belirtiler agisinda
degerlendirilmelidir. Hastaligin erken saptanmasi hastalik gelisimini
onlememekle beraber tedavisi ve belirtilerin diizelmesini saglayabilir. Bu
hastalar, agr1 ve 1s1 duyusunda azalma ve periferik ndropati nedeniyle
yaniklar ve travmaya kars1 korunmalidir.
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Cocukla ilgili tiim giivenlik tedbirleri (hemofilide kanamanin 6nlenmesi
gibi) alimmalidir. Hastalarin enfeksiyonlara karsi korunmasi amaciyla
gerekli tiim aseptik tedbirlerin alinmasi saglanir.

Splenektomi yapilan anemili hastalara, pnomokok enfeksiyonlarina karsi
profilaktik a1 yapilmasinin gerekligi ve dnemi anlatilmalidir.

Orak hiicreli anemi hastaligimin kalitsal olmasi nedeniyle genetik
danmigmanlik tek korunma yontemidir. Hastaya ve ailesine krizlerden
kaginma yollari; 6rnegin, hipoksi gelismesi riskini azaltmak i¢in yiiksek
yerlere ¢ikmamasi, yeterli sivi alimin saglamasi ve enfeksiyonlar1 hizla
tedavi etmesi dgretilmelidir,

Hastaya ve ailesine 6zellikle laboratuvar bulgular: stabil hale gelinceye
kadar mutlaka kontrollerine diizenli olarak gelmesi gerektigi
anlatilmalidir.
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Asagidaki sorular dikkatlice okuyunuz ve dogru secenegi isaretleyiniz.

1. Embriyojenik yasamin ilk haftalarinda ilkel, ¢ekirdekli alyuvarlar nerede iiretilir?
A) Plasentada
B) Amnion kesesinde
C) Allantois kesesinde
D) Vitelliis kesesinde
E) Umblikal kortta

2. Diinya Saglik Orgiitiiniin belirledigi olgiitlere gére 6 ay- 6 yas arasi ¢ocuklarda Hb
degeri kacin altinda olursa anemi olarak degerlendirilir?
A) 13gr/dl
B) 12gr/dl
C) 11.5 gr/dl
D) 11gr/dl
E) 7.0 gr/dl

3. B, vitamini eksikligine bagli gelisen anemi tiirii asagidakilerden hangisidir?
A) Orak hiicreli anemi
B) Pernisiy6z anemi
C) Hemolitik anemi
D) Talasemi
E) Aplastik anemi

4. Kan yapici kok hiicrelerinin yetersizligi sonucu eritrosit,lokosit ve trombositlerin
yapilamamasi sonucu olusan anemi tiirii asagidakilerden hangisidir?
A) Pernisiy6z anemi
B) Megaloblastik anemi
C) Aplastik anemi
D) Hemolitik anemi
E) Orak hiicreli anemi

5. Plazma total kanin yiizde kag¢im olusturur?
A) 25
B) 30
C) 40
D) 45
E) 55

6. Asagidakilerden hangisi demir eksikligi anemisinin etyolojilerinden degildir?
A) Kronik kan kayb1
B) Kan tranfiizyonu
C) Diyette yetersiz demir alimi
D) Artmig demir ihtiyact
E) Demir emilim bozuklugu
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10.

Folik asit eksikliginin en sik goriilen nedenleri asagidakilerden hangisidir?
A) Beslenme yetersizligi

B) Malabsorbsiyon sendromlari

C) Folik asit alimimi ve kullanimini engelleyen ilaglar

D) Gereksinim artig

E) Hepsi

Asagidakilerden hangisi talasemi majoriin 6zelliklerinden degildir?

A) Hastaligin en hafif seklidir

B) Tasiyici1 anne babadan alinan birer anormal gen talasemiye neden olur
C) Ust disler gériiniir durumda, bas biiyiik ve dort kdse seklindedir

D) Kan nakli ve selasyon uygulanir

E) Kesin tan1 hemoglobin elektroferezi ile konur

Labaratuvar bulgularinda Direkt Coomb's testinin daima pozitif oldugu anemi tiirii
asagidakilerden hangisidir?

A) Orak hiicreli anemi

B) Talesemi minor

C) Otoimmiin hemolitik anemi

D) Aplastik anemi

E) Pernisy6z anemi

Asagidakilerden hangisi akut kan kaybi nedeniyle olusan anemiye yol acmaz?
A) Bagirsak parazitleri

B) Ozefagus varis kanamalari

C) Hemofili

D) Travmatik kanamalar

E) Idiyopatik trombositopenik purpura

DEGERLENDIRME

Cevaplarinizi cevap anahtariyla karsilastiriniz. Yanlis cevap verdiginiz ya da cevap

verirken tereddiit ettiginiz sorularla ilgili konular1 faaliyete geri donerek tekrarlaymiz.
Cevaplarmizin tiimii dogru ise bir sonraki 6grenme faaliyetine geciniz
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OGRENME FAALIYETIi-2

C AMAC )

Pihtilasma bozukluklarinda hemsirelik bakimi yapabileceksiniz.

CARASTIRMA )

» Pihtilagma bozuklugu olan bir hastaya yapilacak hemsirelik girisimleri neler

olabilir? Arastiriniz. Edindiginiz bilgileri sinifta arkadaglarmizla paylaginiz.

2. PIHTILASMA BOZUKLUKLARI

Normal hemostatik mekanizmalar damar endoteli, trombositler ve pihtilagsma
faktorlerinden olusmaktadir. Kanamaya egilim artis1 trombosit, koagiilasyon ya da damar
bozuklugu nedeni ile ortaya ¢ikar.

Hasarlanmis kan damarlarinin  duvarlarinda pihti olusumu ve kan kaybinin
onlenmesine hemostaz denir. Kan ve dokularm pihtilasmasini etkileyen 50 den fazla 6nemli
madde bulunur. Bunlarin bazilar1 pihtilasmay1 saglar, digerleri pihtilasmayi inhibe eder.
Pihtilasmay1 saglayanlara prokoagiilan, pihtilasmayi inhibe edenlere ise antikoagiilan
denir.

Hemostaz, damarlarin kontraksiyonu, trombosit tikact olusmasi, fibrin ag1 (pihti)
olugsmas1 ve fibrinoliz (fibrin aginin ¢oziilmesi) olmak iizere dort basamakta gergeklesir.
Trombosit tikact olusumuna kadarki olaylar primer hemostaz, fibrin ag1 (piht1) olusmasi da
sekonder hemostaz olarak tanimlanr.

Hemostazin herhangi bir fazinda bozulma, kiside kanamanin uzamasi ve hatta
durmamasi ile sonuglanir. Bu durum, kanama diyatezi olarak tanimlanir. Bir kiside kanama
diyatezi olup olmadiginin incelenmesi i¢in ¢esitli testler kullanilmaktadir.

> Kanama diyatezi tamsi icin kullanilan testlerden bazilar1 sunlardir:

Kanama zamani (KZ) tayini

Kapiller frajilite testi (turnike testi)

Pihtilagsma zamani tayini

Protrombin zamani (PZ) tayini

Aktive edilmis kismi tromboplastin zamani (APTZ) tayini

Piht1 retraksiyon zamani tayini

Fibrinojen, faktor II, V, VII, VIII, IX, X, XII gibi pihtilasma
faktorlerinin diizey tayini
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> Yenidoganda pihtilasma sistemi daha biiyiik ¢ocuklara ve eriskinlere gore
daha az gelismistir. Soyle ki;

J Kan damarlar1 daha kirilgandir.

Endotel hiicrelerinde vazodilatér ve antiagregan etkisi bulunan madde
yapimui daha fazladir.

Trombosit yapigsmasi daha fazladir.

Trombositlerin bir araya gelmesinde bozukluk vardir.

Trombosit aktivasyonu fazladir.

Trombin olusumunda ve olusumun engellenmesinde gecikmeler vardir.
Pihtilasma proteinlerinin kandan temizlenmesinde gecikme vardir.
Vitamin K ya bagl pihtilasma faktorleri azalmustir.

Piht1 erimesi bozuktur.

Piht1 olusumunu engelleyen protein C, protein S, anti trombin Il ve
heparin kofaktor I dogustan eksiktir.

Pihtilasma isleminde plazma proteinleri, oOzellikle beta-globulinler rol oynar.
Gerektiginde pihtilasma siireci, disaridan verilen maddeler ile engellenebilir. Ornegin;
heparin, fibrin olusumunu Onler.Pihtilasma faktorlerinden II, VII, IX ve X karacigerde
sentezlenir. Bunlarm sentezi i¢in K vitaminine gereksinim vardir.

2.1. Edinilmis Pihtilasma Bozukluklan

Pihtilasma faktorlerinin edinilmis kusurlari, agir karaciger hastaligindan, K vitamini
emilimini o6nleyen sindirim sistemi bozukluklarindan ya da antikoagiilan ilaglarmn
kullanilmasindan dolayr herhangi bir yasta gelisebilir. Yaygin damar i¢i pihtilagsma
(Dissemine Intravascular Coagulation = DIC) karmasik ve ciddi bir edinilmis bozukluktur.

2.1.1. Vitamin K Eksikligi

Yenidoganlarda ve nadiren antibiyotiklerle tedavi edilen erigskinlerde meydana gelir.
Vitamin K, uygun pihtt olusumunda F II, F VIL, F IX ve F X’u yapmak icin karacigere
gereklidir. Eksikliginden en ¢ok etkilenen protein protrombin (F II)’dir. Vitamin K’ya bagl
diger pihtilagma faktorleri Protein C ve Protein S’dir.

Normal miadinda yenidoganda II, VII, IX ve X numarali pihtilasma faktérleri
eriskinlere gore daha diisiik miktarlardadir. Yasamin ilk giinlerinde bu faktorlerin miktari
daha da diiserek 3. giinde en diisiik diizeylerine iner. Bunun nedeni; yenidoganda intestinal
floranin islev kazanmamis olmasi ve wviicutta depolanan K vitamini miktarmin diisiik
olmasidir. Inek siitiindeki K vitamini anne siitiine gore 4 kat daha fazladir. Anne siitii ile
beslenen ve dogumda K vitamini takviyesi yapilmayan yenidoganda hemorajik hastalik
tablosu gelisir. Bu tablo, yasamin 2.-4. giinleri arasinda mide ve bagirsaktan kanama,
gbbekten kanama veya i¢ organlara kanama seklinde bulgu verir. Tedavide K vitamini
kullanilir. Hastaliga engel olmak igin tiim yenidoganlara koruma amaciyla K vitamini
yapilmalidir.
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Annenin aldig1 bazi pihtilasma 6nleyici ilaglar veya epilepsi ilaglar1 da yenidoganda
Faktor 11, 1X ve X miktarlarii azaltabilir. Colyak hastaligi, kistik fibroz, safra kanali atrezisi
gibi agir ishal, kusma, bagirsaktan emilim bozuklugu ile seyreden hastaliklar, akut ve kronik
karaciger hastaliklar1 ve uzun siire antibiyotik kullanimi da K vitamini eksikligine neden
olur. Bu nedenle meydana gelen kanamalarin tedavisi i¢in K vitamini takviyesi yapilir.

fleri yaslarda az alim, absorpsiyon kusuru, K vitamini etkisini azaltan ilaglarin
alinmasi sonucu viicut icine ya da digina kanamalar olabilir. Genelde dogumdan 2-6 giin
sonra goriilen kanama enjeksiyon yerleri, dis eti kanamasi, deride kolayca morarma, gébek
ya da gastrointestinal sistemde meydana gelebilir. Koyu melena 6zelliginde diski, kanl
kusma, burun kanamasi ve kanli idrar goriliir.

Karacigerde faktor I, VII, IX, X sentezi bozulur. Buna bagl olarak laboratuvar
bulgularinda APTZ uzun, kanama zamani ve trombositler normaldir. Yeni doganlarda
pihtilasma zamani uzun, eriskinlerde normal sinirlardadir.

Tedavide K vitamini replasman tedavisi uygulanir. 24 saat iginde tam diizelme
saglanabilir.

2.1.2. Karaciger Hastahgi

Karaciger, prokoagiilan ve antikoagiilan 6zellikteki pihtilasma faktorlerinin birgogunu
ve fibrinolitik proteinleri sentezlemektedir. Bu nedenle, karaciger hastaliklarinda trombin
olusumu bozulabilmekte, stabil olmayan fibrin plaklar1 olusabilmektedir. Siroz, tiimor,
hepatit gibi hastaliklara bagli olarak karaciger fonksiyonlarinin bozulmasi sonucu hemostaz
ve koagiilasyonu siirdiirmek i¢in gerekli olan bu faktorler sentezlenemez.

K vitamini yeterli diizeydeyken bile pihtilasma faktorlerinin yapimini engelleyen
gecici bir karaciger problemi, yenidoganda kanamali hastalik meydana getirebilir.
Karacigerin enfeksiyonu, oksijensiz veya kansiz kalmasi gibi durumlar olay1 baslatabilir.
Prematiire bebeklerde daha sik goriilen bu durumda, akciger ve beyin gibi hayati organlarda
kanama meydana gelebilir. Bu durum K vitaminine cevap vermez, 6liim riski ytiksektir. Bu
tabloda K vitaminine bagli faktorler, F V ve fibrinojen azalmistir. Hastalik sadece taze
donmus plazma ve kriyopresipitat ile tedavi edilebilir.

Hastalarda protrombin zamani, trombosit sayimi ve plazma fibrinojen diizey tayini,
parsiyel tromboplastin zamani, trombin zamani gibi incelemelerle hemostaz anomalilerine
tan1 konur.

2.1.3. Yaygin Damar I¢i Pihtilasma (Dissemine Intravaskiiler Koagiilopati/DIK)

DIK, bir hastalik olmayip, altta yatan baska bir ciddi hastahgm belirtisidir. DIK
yasami tehdit eden ciddi bir durumdur. Damar iginde trombositlerin ve pihtilasma
faktorlerinin tiiketilmesi sonucunda normal hemostatik mekanizma bozulur. Sistemik
hastaliklarda sekonder olarak prokoagiilan maddeler aktive olur, yaygin pihtilagmaya yol
acar.

37



Agir enfeksiyon, obstetrik aciller, yaygin travma gibi bir ¢ok durumda dolasima
katillan endotoksin gibi maddeler veya yaygin endotel hasari nedeni ile hemostatik sistem
uygunsuz aktive olur.Sonugta kii¢iik damarlarda trombiisler olusur, tromboz ve iskemi
belirtileri ortaya c¢ikar. Kontrolsiiz trombiisler olusurken fibrinolitik sistemde aktive
olur.Zamanla koagiilasyon faktorleri ile trombositlerin azalmasi ve fibrinoliz nedeniyle cilt
ve mukoz membranlarda kanamalar baslar.

>  DIK’in laboratuvar bulgularinda;

Trombosit sayis1 diisiiktiir.

PT ve APTT uzamustir.

Fibrinojen; diisiik, fibrin yikim tiriinleri yiikselmistir.

F V, VIII ve XIII azalmistir.

Periferik yaymada mikroanjiyopatik hemolize bagli pargalanmis
eritrositler goriliir.

Yaniklar, biiylik cerrahi girisimler, travma, kanser, amniotik sivi veya yag embolisi,
enfeksiyonlar (bakteriyel, viral, protozoal), dogum sonrasi bobrek yetmezligi, agir karaciger
yetmezligi, dogum kontrol hapi kullanimi, dev hemanjiom, siroz, sicak ¢arpmasi, Uygunsuz
kan nakli, ilag alerjisi gibi durumlar DiK’ in olusumuna yol agabilir.

DIK tanis1 olan hastada, mukoz membranlarda, damardan igne yapilan bolgede,
gastrointestinal ya da tiriner sistemde kanama olabilir. Kanama siklikla deri i¢ine ya da yakin
zamanda kullamilmis girisim yerinde olabilir. Bu kanamalar ¢ok az olabildigi gibi bol
miktarda da olabilir. Trombozlar veya kanamalar nedeniyle bir¢ok organda fonksiyon
bozukluklar1 goriiliir. Ornegin; bobrek yetmezligi, pulmoner ve multifaktoral merkezi sinir
sistemi infarktiisleri olabilir. Bu nedenle hastaligin belirti ve bulgular1 etkilenen organa
baghdir.

Yaygin damar i¢i pihtilagmasinda temel tedavi altta yatan hastaligin tedavisi
seklindedir. Bunun disinda taze donmus plazma, trombosit ve eritrosit siispansiyonu
antitrombin III, heparin gibi maddelerle destek tedavisi yapilir.

2.1.3.1. Hemsirelik Bakimu
> DiK riski olan hastalarin bakim

. Hemsgireler, DIK riski olan hastalar1 yakindan izlemelidir. DiK'in en sik
nedeni sepsis ve l6semidir.Bu hastalarda agik ve gizli kanamalarin erken
saptanmasi ¢ok 6nemlidir. Bu nedenle hastalar kanama ya da trombiis
yoniinden yakindan gbzlemlenir.

o Cilt kanama belirtileri yoniinden degerlendirilir.

o Basing bolgelerine cilt bakimi yapilir.
o Enjeksiyon yapilmis ise enjeksiyon bdlgesine 5-10 dakika basing
uygulanir.

J Enjeksiyondan sonra ilk bir saat iginde her 15 dakikada bir igne giris
bolgesi hematom yoniinden kontrol edilir.
J Gerekirse hekim istemine gore kan tiriinleri verilir.
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2.2. Konjenital Pihtilasma Bozukluklar:

Konjenital pihtilasma bozukluklari iginde en sik goriilenler hemofililerdir. Hemofililer
konjenital pihtilagsma bozukluklarimin yaklasik % 95’ ini olusturur.

2.2.1. Hemofili Ave B

En sik goriilen pihtilasma faktorii eksikligi hemofili A ve B dir. X kromozomuna bagl
resesiv kalitimla gecerler. Hemofili A, F VIII’ in; hemofili B, F IX’ un kalitimsal eksikligi
nedeniyle meydana gelir. Hastalik erkeklerde goriiliir, kadinlar genellikle tasiyicidir, ama
bazi durumlarda hasta da olabilirler.

Tasiyica

B

Resim 2.1: Hemofilide genetik gecis

Hemofilinin klinik sekli A ve B tipinde birbirinin aynidir. Faktor diizeyi %1’den
kiiciik olan hastalar agir hemofili olarak kabul edilir. Bu hastalarin aile 6ykiileri pozitiftir ve
klinik bulgular 12-18 aylikken baslar. Faktor diizeyleri %1-5 arasinda olanlar orta derece
hemofili hastasi olarak kabul edilir, ilk belirtiler 2-5 yas arasinda gorilir. Hafif hemofili
hastalarinda ise faktor diizeyi %5’in tizerindedir ve klinik bulgular biiyiik bir travma veya
cerrahi sirasinda kanama ile ortaya ¢ikar.
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Tim agir hemofili hastalarinda eklem igine kendiliginden kanama goriilebilir.
Yenidogan bebeklerde, dogum sirasinda kafa igine kanama goriilebilir. Vakum veya forseps
ile dogum bu hastalar i¢in risk olusturur. Siinnet sonrasi kanama hemofilide tipik bir klinik
tablo olarak kabul edilmesine ragmen agir hemofili hastalarmin yarisindan azinda kanama
goriiliir. Bu nedenle siinnet sonrasi kanama olmamasi hemofili olmadigini diisiindiirmemeli.

Hemofilide, en sik eklem ve kas i¢ine kanamalar goriiliir. Beyin, gastrointestinal
sistem, idrar yollar1 ve karin i¢i kanamalar1 da olabilir. En sik etkilenen eklemler; diz, dirsek
ve ayak bilegi eklemleridir. Eger bir eklemde birden fazla kanama meydana gelirse o eklem
hedef eklem olarak adlandirilir. Kanama oldugunda eklem sis ve agrilidir, bu durumda
eklemin biikiik pozisyonda tutulmasi tercih edilir. Eklem kanamalarina dogru miidahale
edilmezse eklemde kronik hemofilik artropati denilen durum meydana gelir.

Hemofilide goriilen diger belirtiler; kas iginde hematom, intrakraniyal ve
ekstrakraniyal kanama, epistaksis, diseti kanamasi, hematiiri gibi siddetli ve tekrarlayan
kanamalardir.

Hemofili hastalarinin bazilar1 eriskin yasa ulasincaya kadar sakat kalmaktadir.
Hemotomlar, periferik sinir basis1 sonucu agr1 gelismesine neden olur. Hemofili hastalarinda
ameliyat sonras1 gelisen kanamalar 6ldiiriicii olabilir.

Hemofili Von Willebrand hastaligi, trombosit islev bozukluklari, F V, VII, XI ve
fibrinojen eksiklikleri ile karistirilabilir.

Hastaliktan siiphelenildiginde ilk yapilacak testler pihtilasma zamani ve APTT testidir.
Bu testlerde pihtilasma zamaninda uzama bulunmasi durumunda faktor diizeylerine bakilir.

Hemofilinin tedavisi eksik olan faktoriin yerine konmasi ile gerceklestirilir. Eksikligin
derecesine, kanamanin yeri ve siddetine gore segilecek ila¢ ve doz da degisir. Yerine koyma
tedavisi, hastanin kilosuna gore hesaplanarak uygulanabilir.

Tedavi sliresi agrinin ortadan kalkmasma ve eklem hareketlerinin diizelmesine
baglidir. Yumusak doku kanamalarinda kan geri emilene kadar tedaviye devam edilir. Biiyiik
cerrahilerden sonra kanamanin kontrol edilmesi ve yara iyilesmesinin kolaylastiriimasi
amaciyla faktor verilmesine 10-14 giin devam edilir.

Eklem kanamalarinda faktor verilmesine ek olarak kesin istirahat, eklemin yiliksekte
tutulmasi ve buz uygulamasi gibi énlemler de alinmalhidir. Agr1 ve sislik gecer gecmez eklem
hareket ettirilmeli ve isometrik eksersizlere baglanmahidir. Agr1 kesici olarak aspirin veya
steroid olmayan antienflamatuar ilaglar kullanilmamalidir. En sik 6liime yol acan kanama
kafa i¢ine olan kanamadir.

Hastaligin dogum Oncesi taninmasi ¢ok Onemlidir. Bu durumda gebelik
sonlandirilabilir veya bebege anne karnindayken faktor verilebilir. Bebegin kanindan 16.
haftadan once faktor tayini yapilamaz.
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Hemofil A hastalarinin yaklasik %25’inde inhibitor (faktor VII’e karsi gelisen
antikorlar) gelisir.

2.2.1.1. Hemofili Hastaliginda Hemsirelik Bakimu

Hemofili tamisi, genellikle ¢ocukluk ¢aginda konur. Hemofilisi olan kiigiik ¢ocuklarin
evde ve baska yerlerde yaralanma ve kanamaya neden olabilecek seylere karsi asiri
korunmasi gerekir. Bu nedenle bu ¢ocuklarin hastaligin getirdigi risk ve kisitlamalar ile bag
edebilmesi igin yakin destege gereksinimleri vardir. Ancak bu c¢ocuklarin kendi
sorumluluklarim1 almalari, kendine yeterli hale gelmeleri ve hastaliklar1 ile saglikli bir
bigimde yasamlarini siirebilmeleri igin egitime gereksinimleri vardir.

> Hemofili Hastalarinin Bakim

o Hasta ve aile bireylerine, hemofilisi olan bireyin, aspirin ve diger
antitrombotik ilaglar1 kullanmamasi, kas i¢i enjeksiyon yaptirmamasi,
alkol almamasi gerektigi konusunda bilgi verilir.

. Dis ¢ektireceklerinde, hekime durumlar1 hakkinda bilgi vermeleri
gerektigi aciklanir.

o Dis ¢ekilmesi kanamalara neden olacagindan, 6nlem olarak agiz sagligina
0zen

. gostermelerinin 6nemi anlatilir.

o Hastalara yanlarinda hemofili tanis1 oldugunu belirten kimlik tagimalar1
Onerilir.

o Burun kanamalarinda tampon kullanilarak basing uygulanmamasi,
uygulandiginda kanamanin tekrar devam edecegi anlatilir.

o Eklemlerdeki hemotom nedeniyle hastalar agridan yakinir ve sicak
uygulamanin

o rahatlik sagladigini ifade ederler. Ancak sicak uygulama kanamaya neden

o olabileceginden soguk uygulama yapmalar1 gerektigi hasta ve yakinlarina
anlatilir.

o Kanama sirasinda hastalarm yakindan izlenmesi gerekir. Ameliyat

sonrasi insizyon yeri sik sik kontrol edilir, yasam bulgulari izlenir.

2.2.2. Von Willebrand Hastahg:

Von Willebrand hastaligt (VWH) hasar gormiis damar cidarina trombositlerin
yapismasini saglayan bir madde olan Von Willebrand faktdriiniin (VWF) eksikligi nedeniyle
ortaya ¢ikan bir hastaliktir. Hastalik, ilgili faktoriin dogustan eksikligi ile meydana
gelebilecegi gibi islevinin bozuklugu nedeniyle de ortaya ¢ikabilir.

Bu hastalikta cilt ve mukoza kanamalari, cerrahi sonrasi veya travma sonrasi
kanamalar, epistaksis, dis eti kanamalar1 ve gastrointestinal kanamalar goriiliir.
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Resim 2.2: Von WilleBrand faktor eksikliginde cilt kanamalari

Laboratuvar bulgularinda; kanama zamani uzamig, pihtilasma zamani normal, F VIII
ve Von Willebrand faktor eksikligi mevcuttur.

Bu hastalarm bir kismina yanliglikla hemofili A tanisi konur.

2.3. Trombotik Hastaliklar

Damar sistemi ig¢inde anormal bir pihti olusmasina tromboz denir. Pihtilagsma
sisteminin fizyolojik islevinde bir asiritya kagma ve kanama- pihtilasma arasindaki dengenin
bozulmasi sonucu tromboz meydana gelerek damar sisteminin tikanmasina neden olabilir.

> Bir kiside veya ailesinde asagidaki durumlarin olmasi tromboz olusmasina
yatkinlig1 gosterir.

Ailede tromboz Gykiisti bulunmasi

Tekrarlayan spontan diisiikler

Nadir viicut bolgelerinde tromboz olugmasi

Erken yasta tromboz olusmasi

Antikoagulan tedaviye direng

Kumarinle nekroz meydana gelmesi

Tekrarlayan spontan trombozlar

Gebelik sirasinda tromboz

Gogeden ylizeyel tromboflebit

2.3.1. Venoz tromboz

Vendz tromboz, toplardamarlar igerisinde tromboz olusumuna verilen isimdir. Olusan
piht1 toplardamar icerisinde kan akigini engelleyerek bolgesel sisme ve agriya yol acar.
Vendz tromboz, kan akimimin yavas oldugu yerlerde veya bu akimin durdugu bolgelerde
meydana gelir. En sik bacak, baldir ve kalcadaki derinde venlerde meydana geldiginden
derin ven trombozu olarak da adlandirilir. Damar hasarit olsun veya olmasin pihtilasma
sisteminin harekete gegmesi ile olusur. Kan dolasiminda ciddi bir tikaniklik meydana getirir.
En 6nemli sonucu tromboembolidir. Pihtidan kopan parcalar baska organlarin damarlarimi
da tikayabilir.
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Vendz tromboza yatkinlik olusturan durumlar asagidaki tabloda verilmistir.

VENOZ TROMBOZA YATKINLIK OLUSTURAN DURUMLAR

EDINILMIS

KONJENITAL

Travma

+ Kanalinmasi

+ Intravenoz kateterler

+ Cerrahiveyakazaile olan
fravmalar

Antitrombin Il eksikligi

Is1 hasan (yaniklar)

Protein C eksikligi

Enfeksiyonlar

Protein 5 eksikligi

Adir sivi kaybi Plazminojen eksikligi

Sok Disfibrinojenemi
Hareketsizlik F Xl eksikligi

Kanser Heparin kofaktor 1l eksiklidi

Dogum kontrol haplan

Gebelik

Syanotik kalp hastaligi

Nefrotik sendrom

Karaciger hastahgi

Diabetik anne cocugu

Sistemik lupus entematosus

Antikardiyolipin antikorlan
Lupus antikoagulan

Kani koyulastiran hastaliklar

Polisitemia vera

Kronik myeloid [asemi
Esansiyel trombositoz
Paroksismal noktimal
hemoglobindri
Hiperltkositoz (akut I6semi)
Orak hicre hastald

O FEEE| R

K vitaminine bagimh
fakidrienn inflzyonu

Tedavide yiizeyel tromboflebitlerde agr1 kesiciler, sicak kompresler uygulanir.
Etkilenen uzvun yiiksekte tutularak istirahat ettirilir. Derin ven trombozunda ise 7-10 giin
tam doz heparin tedavisi kullamilir. Akciger embolisinde tromboz eritici tedavi verilir. Tibbi

tedavi basarisiz olursa cerrahi olarak piht1 ¢ikartilir.

2.3.2. Arteriyel Tromboz

Siklikla damar cidarinda bir hasar meydana gelmesiyle ve kan akiminin hizli oldugu

yerlerde olusur. En ciddi sonu¢ damarin tikanmasidir.
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Arteriyel pihtinin olustugu durumlar asagidaki tabloda verilmistir:

Travma
Damar hasari
Damar hastalif
o
5
£
o
=
Kalp hastalif
< Polisitemia vera
<+ Kronik myeloid
losemi
4+ Esansiyel
trombositoz
Km] Ik"l I’"ﬂm“ 4 Paroksismal
noktiimal
hemoglobiniiri
<+ Hiperlikositoz (akut
ltsemi)
% Orak hiicre hastalig
— Homosistiniiri
=
= Marfan sendromu
=
g L
g hiperkolesterolemi
B
= Mitral valve prolapsus

Arterivel Pthtimn Olustugu Durumlar

+ Enfeksivon

% Periarteritis nodosa

+ Sistemik lupus
eritematosus

+ Sok

+ Trombotik
trombositopenik purpura

4 Hemolitik iiremik
sendrom

4 Orak hiicre hastalifs,
hemoglobin SC hastalig

4 Nefrotik sendrom

4 Diabet

< Kan yaglarmin artmasi

Tedavide cerrahi trombektomi, embolaktomi uygulanir. Cerrahi yaklagim miimkiin
degilse o zaman heparin ve piht1 eritici ilaglar kullanilir. Ek olarak trombosit islevini

engelleyen aspirin gibi ilaglar verilir.
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2.3.3. Antikoagulan ve Trombolitik Tedavi

Antikoagulan tedavinin amaci; dolasimin yavas oldugu venler iginde trombus
olusumunu veya Onceden var olan trombusun biyiimesini 6nlemektir. Bu nedenle,
bacaklardaki derin ven trombozlarmin 6nlenmesi ve tedavisinde yaygin olarak kullanilirlar.
Kan akiginin daha hizli oldugu damarlarda trombuslar ¢ok az miktarda fibrin ve bol miktarda
trombositten  olustugu  i¢in, arterlerdeki  trombus  olusumunun  Onlenmesinde
antikoagulanlarin rolii daha azdir.

Antikoagiilan tedavi tromboflebitli, tekrar eden embolisi ya da kalp yetmezligi
nedeniyle siirekli bacak édemi olan ya da kalca kirigi nedeniyle uzun siire yataga bagimli
kalacak hastalarda endikedir.

Trombolitik tedavinin amaci, olusmus bir trombusun erken evrede eritilmesini
saglamaktir. Protrombin yapimini 6nleyen ilaglar kumarin tiirevleri veya indandion tiirevleri
olarak bilinir ve agizdan kullanilirlar. Tegekkiil etmis olan trombine tesir ederek onu eriten
antikoagulan ilaglarin baginda heparin gelir.

Heparin, kandaki antitrombin III (AII)'i aktif duruma getirerek antikoagulan etki
yapar. Protrombinin trombine doniismesini engeller. Heparinin antitromboplastin etkisi de
vardir. Klinik olarak, tromboembolizmin korunmasi ve tedavisinde kullanilmaktadir.
Heparin sindirim kanalindan emilmez, bu nedenle damar i¢ine verilmesi gerekmektedir.
Tromboz tedavisinde IV bolusu takiben siirekli infiizyon ile proflaktik tedavide ise subkiitan
olarak giinde 2-3 kez uygulanir. Izlenmesi APTT ile yapilir. Heparin tedavisinin en énemli
komplikasyonu kanamadir.

Diisiik molekiil agirhkh heparinlerin, heparine gore kanama yan etkileri daha az,
yar1 dmiirleri uzundur. IV ve IM preparatlar1 vardir. Etkisi derhal goriiliir ancak ¢cabuk geger.
Tedavi sirasinda protrombin zamani sik sik kontrol edilerek ilacin dozu ona goére ayarlanir.

Oral antikoagulanlar, K vitaminine bagli pihtilasma faktérlerini inhibe ederek etki
gosterir. Oral antikoagiilanlar agizdan verilirler. Oral antikoagulan tedavisi igin baslica
endikasyon, derin ven trombozudur. Absorpsiyonlar1 ve hepatik metabolizma hizlar1 bireyler
arasinda degiskenlik gosterdiginden doz, elde edilen cevaba gore bireysellestirilir. En sik
kullanilan oral antikoagiilan warfarindir. Warfarin tedavisi alan hastalarin izlenmesi ¢ok
onemlidir. Ciinkii bir¢ok ilagtan etkilenir. 10 mg'lik yiikleme dozunu takiben INR 2-3
arasinda olacak sekilde idame dozu ayarlanir. Laboratuar takibi PT veya INR ile yapilir. En
onemli yan etkisi kanamadir. Warfarin intoksikasyonunda antidot olarak K vitamini verilir.
Taze donmus plazma da uygulanabilir. Gebelikte kullammmi kontrendikedir. Protein C
eksikliginde cilt nekrozuna neden olabilir.

Antitrombositik ilaglar, Trombositlerin aktivasyonunu engelleyerek, onlarm birbiri
ile yapismalarin1 (agregasyonu) ve damar endoteline yapigmalarimi (adezyonu) Onleyen
ilaglardir. Bu ilaglar kanama zamanin uzatirlar. flacin etkilerini izlemek icin kullamilan test,
kanama zamanidir.
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Trombolitik tedavi, kan damarlar1 i¢indeki tehlikeli pihtilarin eritilerek damarlarin
acilmast i¢in kullanillan bir tedavi seklidir. Trombolitikler primer olarak miyokart
infarktiisiinde kullanilir. Derin ven trombozlu hastalarda, trombolitik tedavi uzun dénemde
yararli olmamakla birlikte, kisa donemde pihti eritmede olduk¢a yararhdir.

Trombolitik tedavi sirasinda, hemoraji riski (intraserebral kanama dahil) fazladir.
Trombolitik ilaglara bagli kanamanin tedavisi i¢in, taze dondurulmus plazma veya tam kan
verilerek, dolagan kanda azalan faktorler yerine konur.

2.3.4. Trombotik Hastahklarda Hemsirelik Bakim

> Trombotik Hastahiklarda Hemsirelik Bakim

o Trombotik sorunu olan hastalar hastaneye yatirildiginda kapsamli
degerlendirilmesi yapilir, saglik 6ykiisti alinir.

o Derin ven trombozu ve pulmoner emboliye iligkin 6n belirtiler yoniinden
sik sik

o degerlendirilir.

o Stazi 6nlemek i¢in elastik ¢orap giydirilir.

o Genelde bu hastalara proflaktik antikoagiilan tedavisi uygulanir.
Antikoagiilan tedavi uygulandiginda, hemsire kanama acgisindan hastanin
cildini, disetlerini, idrar ve diskisini kontrol etmelidir.

o Hasta, hastaneden ¢ikmadan Once antikoagiilan tedavi (ila¢ dozlari,
zamani, yan etkileri) ve derin ven trombozunun (DVT) onlenmesi
konularinda bilgilendirilmelidir.

° Trombotik sorunu olan hastalar dolasimi etkileyerek staz olugmasini
saglayan aktivitelerden ka¢inmalidir (6rnegin, immobilazyon ve ayak
ayak iistiine atarak oturma).

o Sik sik egzersiz yapmali, hareketli olmalidir (6zellikle araba, otobiis ve
ucak ile uzun yolculuklar sirasinda).
o Hastalarm hareketsiz kalmamalar1 saglanir.

. Trombofili tanist olan bireyler, trombozis riskini artiran faktorlerden
sakinmalidir. Ornegin, sigara icme gibi

2.4. Purpuralar

Kilcal damar duvarlarindan kan sizmasina bagli olarak deri ve mukozalar {izerinde,
baslangigta kirmizi, daha sonra morumsu renk alan petesi ve ekimoz olusmasiyla belirgin
kanama bozukluguna purpura denir. Trombosit hastaliklari, vaskiiler bozukluklar,
koagulasyon bozukluklar1 ve enfeksiyonlar purpuralarin sebepleri arasindadir.

Trombositler, kanin en kiigiik hiicresel elemanlaridir. Kemik iliginde megakaryosit adi
verilen dev hiicreler tarafindan yapilirlar. Kanama bolgelerinde birbirlerine yapigarak bir
tikag olusturup kanamamn durdurulmasinda rol oynarlar. Normalde 1 mm®kanda 150.000-
450.000/mm * trombosit vardir. Ugte biri dalakta, @igte ikisi dolasimda bulunur. Normal
dolagimdaki omiirleri 7-10 gilindiir.
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Trombositlerin sayisal azlig1 ve fonksiyon bozukluklar kanamalarin ortaya ¢ikmasina
neden olur. Kanama tipik olarak deri ve mukdz membranlart ilgilendirir ve petesi ve ekimoz
seklinde gerceklesir. Burun kanamasi, idrar yollarindan kanama, adet kanamalari veya
sindirim sistemi kanamalar1 da goriilebilir. Nadir olarak da kafa i¢ine kanamalar meydana
gelebilir.

Trombosit sayismm 150.000/mm*iin altinda olmasma trombositopeni denir.
Trombosit sayisi azaldiginda birbirlerine yapismalari ve yeterli bir tikag olusturmalari
zorlasir, buna bagh olarak hafif darbelerden sonra bile kanamalar uzun siirer.

Trombosit sayis1 50.000/mm?® altma diismedik¢e genellikle klinik bir belirti vermez.
Bu degerin altinda oldugunda darbelerden sonra ¢abuk morarmalar meydana gelebilir.
Trombosit sayis1 30.000/mm® altina indiginde kendiliginden dis eti ve burun kanamalari,
kadin hastalarda uzanus adet kanamalar1 goriilebilir. Trombosit sayis1 10.000/mm’ iin altina
diistiigiinde, ciltte petesi veya ekimoz seklinde kendiliginden kanamalar goriilebilir.

R T —
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Resim 2.3: Petesi ve purpura

2.4.1. idiopatik Trombositopenik Purpura (ITP)

Trombositlere karst antikor gelismesi ve bunun sonucunda trombositlerin, basta dalak
ve bir kismu da karacigerde olmak ilizere fagosite edilmesiyle karakterize otolimmin bir
hastaliktir. ITP her yasta goriilmesine karsin, ¢ocuklarda ve gen¢ kadinlarda daha ¢ok
gorililmektedir.

Nedeni tam olarak bilinmemektedir. Viicut kendi trombositlerine karsi bagisiklik
sistemi tarafindan Ig yapisinda antikorlar liretmektedir. Bu antikorlar trombositlerin {izerine
baglanir ve trombositlerin parcalanmasina neden olur.

TP, trombositopeni, trombosit Omriinde kisalma, plazmada antitrombosit

antikorlarmm bulunmasi, kemik iliginde trombosit iireten megakaryosit hiicrelerdeki artis ile
karakterize bir sendromdur.
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ITP'nin akut ve kronik olmak iizere iki sekli vardir. Akut ITP, 2-6 yas aras1 cocuklarda
daha sik goriiliir. 2 yasin altindaki c¢ocuklarda ani baslangig, daha agir seyir, tedaviye
yetersiz cevap ve kroniklesme goriiliir. Her iki cins de hastaliktan esit derecede etkilenir.

Resim 2.4: Cocukta akut idyopatik trombositopenik purpura

Kronik ITP, eriskinlerde daha siktir ve trombositopeninin diger nedenleri elimine
edildikten sonra tanilanmaktadir. Bagka hastaliklarin seyrinde de (sistemik lupus
eritematozus-SLE, lenfoma, hepatit ve HIV viriisii ile olusan enfeksiyonlar gibi) kronik ITP
ortaya ¢ikabilir.

ITP’de kanama bulgular1 disinda muayenede pek 6zellik saptanamaz. Birgok hastada
belirti, bulgu yoktur ve trombositopeni tesadiifen saptamr. Petesi, purpura ve yaygin
ekimozlar seklindeki deri kanamalar1 ile karakterizedir. Dis etlerinden ve burundan
kanamalar siktir. G6z zarlarinda, agiz iginde, yumusak damakta da kanamalar olabilir. Geng
kizlarda uzamig ve fazla adet kanamalar1 (menoraji) goriilebilir. Sindirim sistemi kanamalari
nadirdir. Hastalarda genellikle 1-3 hafta 6nce gecirilmis viral veya bakteriyel enfeksiyon
Oykiisii vardir. Sugicegi veya canli kizamik agisindan sonra da bu tip belirtiler meydana
gelebilir.

Resim 2.5: ITP de goz kanamasi

Laboratuvar bulgularinda; trombosit sayisi belirgin diizeyde azalmis, ortalama
trombosit hacmi (MPV) siklikla artmistir. Periferik kan yaymasinda dev trombositler
goriilebilir. Kanamanin derecesine goére degisen kansizlik ortaya g¢ikar. Kemik iliginde
trombosit lireten megakaryositlerde sayica artig goriiliir. Kanama zamani uzamistir, PT ve
APTT degerleri normaldir.
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Oykii, fizik muayene bulgulari, kan sayimi ve periferik yaymanin incelenmesi ile iTP
on tanis1 konulabilir. Kesin tan i¢in diger trombositopeni yapan hastaliklarin (kemik iligini
tutan kanserler, dalagi biiyiiten hastaliklar, hepatit ve benzeri) olmadiginin gosterilmesi
gerekir. Bagka bir hastalik bulunamayan bir kiside kanda trombositler diisiik, kemik iliginde
anormal hiicreler goriilmemesi ve megakaryositlerin bulunmasi ile ITP tanis1 konur.

ITP’de klinik seyir hastalifin baslama yasma gore degisiklik gosterir. Cocukluk
yasinda goriilen ITP spesifik tedavi yapilsin ya da yapilmasin birkag hafta iginde
kendiliginden iyilesmektedir. Mukdz membran kanama bulgular1 olmayan, hafif ¢iirtikleri
olan ve trombosit sayist 35000/mm? iin iizerinde olan hastalarda tedavi gerekmez. Temas
sporlarindan uzak durmasi Onerilir. Adet goéren kizlarda uygun ilaglarla adet kanamasi
durdurulur.

ITP’de tedavinin hedefi, bagisiklik sisteminin baskilanarak trombositlere karsi antikor
gelisiminin engellenmesi ve dalakta trombositlerin parcalanmasimn durdurulmasidir. Bu
amagcla tedavi gerektiren olgularda steroidler, yiiksek doz intravenéz gamaglobiilin, bu
ikisinin birlikte verilmesi, Anti-Rh D immiingobiilin, baz1 kemoterapi ilaglari, immiin
baskilayici ajanlar ve anti CD20 immiinglobiilin (rituximab) kullanilabilir. Kafa icine
kanama ve aktif nérolojik bulgulari olan olgularda trombosit transfiizyonlar1 yapilir.

Agir ve tibbi tedaviye cevap vermeyen akut ITP ile tedaviye yillarca cevap vermeyen
ve kanama bulgular1 olan kronik ITP olgularinda dalak cerrahi olarak cikartilir.

2.4.2. idiyopatik Trombositopenik Purpurada Hemsirelik Bakimi

> Idiyopatik Trombositopenik Purpurada Hemsirelik Bakim

o Hastanin rutin yasam bulgulart izlenir.

° Idrar, diski, deri ve mukoz membranlar kanama acisindan belli araliklarla
kontrol edilir.

o Kanamay1 uyarmamasi icin kas i¢i enjeksiyon ve rektal ilag uygulamasi
yapilmaz.

o Muk6z membranlar ve deri biitiinliigiinii saglamak amaciyla viicut hijyeni
saglanir.

o Kabiz olmamasi i¢in diyeti hakkinda bilgi verilir.

. Sert dis fir¢as1 yerine killar1 yumusak olan dis fir¢as1 kullanilmasi, dis
aralarmi iplik ile temizlememesi 6nerilir.

o Erkeklerin tras olurken jilet ile tras olmamalari, elektrikli tras makinasi
kullanmalar1 dnerilir.
o Hastaya kendisini travmalardan korumasi, sik sik trombosit sayimi

yaptirmasi, tedavisi disinda doktoruna sormadan ila¢ almamasi1 6giitlenir.

. Dolgu, dis cekimi, dis tasi temizligi gibi islemlerde asir1 kanama
olabileceginden iglem oncesi mutlaka doktora damigmas1 6giitlenir.

o Viral enfeksiyonlar trombosit degerlerinde diismeye yol agabileceginden
bulasici hastaligi olan kisiler ile yakin temastan kaginmasi onerilir.

J Herhangi bir cerrahi girisim yapilmasi1 gerektiginde mutlaka ITP hastasi
oldugunu belirtmesi gerektigi 6giitlenir.
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Asagidaki sorular dikkatlice okuyunuz ve dogru secenegi isaretleyiniz.

1. Kanin pihtilagsmasi i¢in gerekli olan protein hangisidir?
A) Albiimin B) Globiilin C) Plazma
B) D) Fibrinojen E) Hepsi

2. Asagidakilerden  hangisi trombositopenik  hastalar1  korumak i¢in  alinan

onlemlerdendir?

A) Sert dis firgas1 yerine killar1 yumusak olan dis fir¢asi kullanilmasi, dis aralarini
iplik ile temizlememesi

B) Hastanin travmalardan korunmasi, jilet yerine trag makinesi kullanilmasi.

C) Konstipasyonun 6nlenmesi, gerekirse laksatif verilmesi.

D) Aspirin igeren ilaglar ve trombosit fonksiyonlarini engelleyen ilaglarin
verilmemesi.

E) Hepsi

3. Asagidakilerden hangisi dissemine intravaskiiler koagiilopatinin hemsirelik bakiminda
yer almaz?
A) Hastalar kanama ya da trombiis yoniinden yakindan gézlemlenir.
B) Cilt kanama belirtileri yoniinden degerlendirilir.
C) Enjeksiyon bolgesine basing uygulanmaz.
D) Basing bolgelerine cilt bakimi yapilir.
E) Hekim istemine gore kan tirtinleri verilmisse takip edilir.

4, Trombositlere kars1 antikor gelismesi ve bunun sonucunda trombositlerin basta dalak
ve bir kismi da karacigerde olmak iizere fagosite edilmesiyle karakterize otoiimmin
hastalik asagidakilerden hangidir?

A) Dissemine intravaskiiler ioagiilopati
B) Iidiopatik trombositopenik purpura
C) Lenfoma

D) Von Willebrand hastalig

E) Venoz tromboz

5. Asagidakilerden hangisi yenidoganin pihtilasma sistemindeki farkliliklardan degildir?
A) Protein C, Protein S, Anti Trombin 111 ve heparin kofaktor I dogustan fazladir.
B) Piht1 erimesi bozuktur
C) Tormbosit yapismasi daha fazladir
D) Kan damarlar1 daha kirilgandir.
E) Vitamin K ya bagli pihtilasma faktorleri azalmigtir

DEGERLENDIRME

Cevaplarmizi cevap anahtariyla karsilastirimiz. Yanlig cevap verdiginiz ya da cevap
verirken tereddiit ettiginiz sorularla ilgili konular1 faaliyete geri domerek tekrarlaymiz.
Cevaplarmizin tlimi dogru ise modiil degerlendirmeye geciniz.
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MODUL DEGERLENDIiRME

Asagidaki sorulan dikkatlice okuyunuz ve dogru secenegi isaretleyiniz.

1.

Kan yapicr kok hiicrelerinin yetersizligi sonucu olusan ve pansitopeni ile seyreden
hastalik agagidakilerden hangisidir?

A) Megaloblastik anemi

B) Folik asit eksikligi anemisi

C) Aplastik anemi

D) Pernisy6z anemi

E) Demir eksikligi anemisi

Asagidakilerden hangisi talasemi majorun tedavisi i¢in dogrudur?
A) Tedaviye gerek yoktur

B) Kan nakli ve selasyon uygulanir

C) ilag tedavisi yapilir

D) Diyet uygulanir

E) Koruyucu as1 yapilmaz

Kanin sekilli elemanlar: total kan voliimiiniin yiizde kagini olustururlar?
A) % 65-70
B) % 50-55
C) % 40-45
D) % 30-35
E) % 20-25

Diinya Saghk Orgiitiiniin belirledigi olgiitlere gore eriskin kadmn ve erkekte normal
hemoglobin degeri asagidakilerden hangisinde dogru verilmistir?

A) Kadin 11gr/dl, erkek 12 gr/dl

B) Kadin 12gr/dl, erkek 13gr/dl

C) Kadin 13gr/dl, erkek 16 gr/dl

D) Kadin 12gr/dl, erkek 12,5 gr/dl

E) Kadin 13gr/dl, erkek 12 gr/dl

Pernisy6z anemi ile ilgili asagida verilen bilgilerden hangisi yanhstir?

A) Entrensek faktor (IF) eksikligi sonucu By, vitamini emilimi bozulur.

B) B, vitaminini bagirsakta emildikten sonra transkobalamin II’ye baglanarak taginir.
C) Transkobalamin IT yoklugunda, bebeklerde gelisme geriligi goriiliir.

D) Serumda IF antikorlarinin bulunmasi tani i¢in 6nemli bir bulgudur

E) Pernisy6z anemi eritrositlerin asir1 yikimi sonucu geligir.

Oral demir tedavisinde depolar dolsa bile tedaviye en az kag¢ ay devam edilir?
A) lay
B) 2ay
C) 3ay
D) 4ay
E) 5ay
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Asagidakilerden hangisi kalitsal hemolitik anemi ¢esidi degildir?
A) Hipersplenizm

B) Orak hiicreli anemi

C) Talasemi

D) Herediter sferositoz

E) G-6-PDH eksikligi

Periferik kan hiicrelerinin, kemik iliginde liretilmesi igslemine ne denir?
A) Hematoloji

B) Hemolitik

C) Hemoliz

D) Hemotopoezis

E) Hemostazis

Asagidakilerden hangisi aneminin nedenidir?
A) Fazla kan kayb1

B) Eritrosit yapim eksikligi ve anomalileri
C) Eritrositlerin asir1 yikimi

D) Kalitsal hastaliklar

E) Hepsi

Pika egilimi en ¢ok asagidaki hangi durumda goriliir?
A) Demir eksikligi anemisinde

B) Hemolitik anemide

C) Megaloblastik anemide

D) Hemorajik krizde

E) Aplastik krizde

Asagidakilerden hangileri plazma proteinleridir?
A) Albumin, globulin, 16kosit

B) Globulin, fibronojen, trombosit

C) Globulin, 16kosit, trombosit

D) Albumin, globulin ve fibronojen

E) Fibronojen, trombosit, 16kosit

Pihtilasmay1 saglayan maddelere ne denir?
A) Antikoagiilan

B) Prokoagiilan

C) Hemostaz

D) Agliitinojen

E) Agliitinasyon

Asagidakilerden hangisi hemostazin asamalarindan_degildir?
A) Kanama diyatezi

B) Damarlarm kontraksiyonu

C) Trombosit tikaci olusmast

D) Fibrin ag1 olugmasi

E) Fibrinoliz
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14.  Asagidakilerden hangisi konjenital pihtilasma bozuklugudur?
A) Vitamin K eksikligi
B) Karaciger hastalig
C) Dissemine intravaskiiler koagiilopati
D) Von Willlebrand hastaligi
E) Arteriyel tromboz

15. Asagidakilerden hangisi idiyopatik trombositopenik purpura(ITP) 6zelliklerindendir?

A) Trombositlere karsi antikorlar gelisir, otoiimmin bir hastaliktir

B) Her yasta goriilmesine karsi ¢ocuklarda ve geng kadinlarda daha ¢ok
goriilmektedir

C) Akut ve kronik olmak tizere iki sekli vardir.

D) Kolaylikla berelenme, mensturasyonda fazla kan kayb1 olmasi, ekimoz, mukoza
kanamasi ve epistaksis goriiliir

E) Hepsi

DEGERLENDIRME
Cevaplarinizi cevap anahtariyla karsilastiriniz. Yanlis cevap verdiginiz ya da cevap

verirken tereddiit ettiginiz sorularla ilgili konular1 faaliyete geri donerek tekrarlayimiz.
Cevaplarinizin tiimii dogru ise bir sonraki modiile gegmek i¢in 6gretmeninize bagvurunuz.
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CEVAP ANAHTARLARI
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