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OZET

Duygu YILMAZ ERENLER, Koagiilasyon Bozuklugu Ile Takip Edilen ve
Tedavi Edilen 7- 12 Yas Grubu Olgularin Retrospektif incelenmesi, Zonguldak
Biilent Ecevit Universitesi, Saghk Bilimleri Enstitiisii, Cocuk Saghgi ve
Hastaliklar1 Hemsireligi Anabilim Dal, Yiiksek Lisans Tezi, Zonguldak, 2023.
Koagiilasyon bozukluklari, ¢ogunlukla 6liime sebep olan, 6miir devam ettigi siirece
tedavi ihtiyaci olusturan ve topluma etki eden 6énemli bir saglik sorunu olmaktadir.
Koagiilasyon bozukluklari i¢erisinde von Willebrand hastaligi, hemofili A ve
hemofili B, %95-97'sini olusturan ¢ok fazla goriilen kanama bozukluklaridir.
Tanimlayici olarak arastirma Istanbul 11 Saglik Miidiirliigii’ne bagl Prof. Dr.
Siileyman Yalcin Sehir Hastanesi kurumunda 2017-2022 tarihleri arasinda
koagiilasyon bozuklugu 6n tanisi ile takip ve tedavi edilen 7-12 yas aras1 100 ¢ocuk
olusturmustur. Bu ¢alismanin amaci koagiilasyon bozuklugu 6n tanisi ile Cocuk
Hematoloji-Onkoloji poliklinik/klinik bagvurusu yapan 7-12 yas grubu olgularin
restospektif incelenmesi ve verilerin degerlendirilmesidir. Cocuk Hematoloji-
Onkoloji poliklinik/klinik bagvurusu yapan ve loagiilasyon bozuklugu ile hastanede
yatan 7-12 yas grubu ¢ocuklarin %59 unun erkek, %55’inin acile bagvurdugu ve %
40’1n1n basvuru nedeninin purpura oldugu, %50’sinin 0 Rh+ kan grubu ve %32’sinin
Idiyopatik trombositopenik purpura tanisi ile takip edildigi goriilmektedir.
Cocuklarin ortalama hastanede yatis siiresi 7.38 + 3.612 olup en az bes giin en fazla
34 giin hastanede yattiklar1 ve hastanede yatis siiresince %58’inde deri alt1 kanamasi
oldugu belirlendi. Cocuklarin %91 inde ailelerinde akraba evliliginin olmadig1, %
72’sinin aile dykiisiinde koagiilasyon bozuklugu oldugu ve ebeveynlerin %28’inin 0
Rh (+) kan grubuna sahip oldugu goriildii. Koagiilasyon bozuklugu ile hastaneye
basvuran 7-12 yas grubu ¢ocuklarda hastalik tanisi, bagvuru sikayeti, kanama

bulgusu ve kan grubu degerleri anlamli olarak goriilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Koagiilasyon Bozuklugu, Faktor, Faktor Eksikligi, Kanama,

Hemofili, Trombosit



ABSTRACT

Duygu YILMAZ ERENLER, Retrospective Examination of 7-12 Age Group
Cases Followed and Treated with Coagulation Disorder, Zonguldak Biilent
Ecevit University, Institute of Health Sciences, Department of Child Health and
Diseases Nursing, Master Thesis, Zonguldak, 2023.

Coagulation disorders are an important health problem that mostly causes death,
needs treatment as long as life continues and affects the society. Among the
coagulation disorders, von Willebrand disease, hemophilia A and hemophilia B are
very common bleeding disorders that make up 95-97%. As a descriptive study, 100
children between the ages of 7-12 who were followed up and treated with a
prediagnosis of coagulation disorder in the Prof Dr Siileyman Yal¢in City Hospital
institution affiliated to the Istanbul Provincial Health Directorate between
2017-2022. The aim of this study is the restospective examination and evaluation of
the data of 7-12 age group cases who applied to the Pediatric Hematology-Oncology
outpatient clinic/clinic with a preliminary diagnosis of coagulation disorder. Of the
children aged 7-12 years who applied to the Pediatric Hematology-Oncology
outpatient clinic/clinic and hospitalized with coagulation disorder, 59% were male,
55% applied to the emergency department, 40% had purpura, 50% had 0 Rh+ blood
group and 32% were followed up with the diagnosis of idiopathic thrombocytopenic
purpura. The mean hospital stay of the children was 7.38 + 3,612 and they were
hospitalized for a minimum of five days and a maximum of 34 days, and it was
determined that 58% of them had subcutaneous hemorrhage during the
hospitalization. It was observed that 91% of the children did not have
consanguineous marriage in their families, 72% had a family history of coagulation
disorder and 28% of the parents had 0 Rh (+) blood group. Disease diagnosis,
admission complaint, bleeding findings and blood group values are seen to be
significant in 7-12 age group children admitted to the hospital with coagulation
disorder.

Keywords: Coagulation Disorder, Factor, Factor Deficiency, Bleeding,

Hemophilia, thrombocyte
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1. GIRIS

Koagiilasyon bozukluklari, cogunlukla 6liime sebep olan, yasam boyu tedavi
gerektiren ve saglik bakim yiikii yiiksek 6nemli bir saglik sorunu olarak karsimiza
cikmaktadir. Koagiilasyon bozukluklari i¢erisinde von Willebrand Hastaligi, Hemofili
A ve Hemofili B, %95-97'sini olusturan ¢ok fazla goriilen kanama bozukluklaridir.
Yaygin olarak goriilmesi mortalite ve morbiditesinin yiiksek olmasi nedeniyle
cocuklarda koagiilasyon bozukluklarinin erken taninmasi olduk¢a énemlidir (1).

Koagiilasyon bozuklugu ©n tani/tanist almis c¢ocuklarda koagiilasyon
bozuklugu tanisinin konulabilmesi i¢in ayrintili 6ykii, fizik muayene ve laboratuvar
tetkiklerinin bilinmesi ve detayli olarak incelenmesi gerekmektedir. Koagiilasyon
bozukluklarinin ¢ocuklarda 6nemli bir saglik sorunu olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Bu
nedenle eslik eden kanama bulgularinin erken taninmasi hastaligin erken teshis
edilmesi ve tedavisinde 6nemli yer tutar (1, 2).

Koagiilasyon bozuklugu ontanili/tanili hastalarda en sik gozlenen bulgular;
burun kanamasi, deri alt1 kanamalar, postoperatif donemde cerrahi uzamis kanama,
ciltte kolay ekimoz gelismesi, petesi ve purpura ve dis eti kanamasi olarak kargimiza
¢ikmaktadir. Ozellikle cocukluk ¢aginda ekstremitelerde morarma, burun kanamasi ve
dis eti kanamasi1 normal saglikl1 bireylerde de siklikla goriilebilen bulgular oldugundan
bu nedenler ile saglik kuruluslarina bagvuran ve koagiilasyon testleri yapilan oldukg¢a
fazla olgu goriilmektedir. Bu nedenle; hastalardaki kanama pihtilasma bozukluklar1 ve
hastaliklarinin ve olasi risklerin belirlenmesi sayesinde koagiilasyon bozukluklari
hastalik tanilarinin erken teshisi a¢isindan olduk¢a 6nemlidir (1, 2, 3).

Ozellikle gocukluk gaginda sik goriilen kanama bulgulari ile poliklinik ve acil
servis Unitelerine basvurularin olmasi ve ameliyat oncesi donemde koagiilasyon
testlerinin yapilmasi ile koagiilasyon bozuklugu olan ¢ocuklarin tan1 konulma olasiligi
oldukga yiiksek goriilmektedir (1, 2, 3).

Bu ¢alismada; 2017-2022 tarihleri arasinda aragtirmanin yiiriitiildiigii kurumda
Cocuk Hematoloji-Onkoloji poliklinigine basvuru yapan koagiilasyon bozuklugu 6n
tanis1 almis 7-12 yas grubu ¢ocuklarin retrospektif olarak incelenmesi amaglandi. Bu
ama¢ dogrultusunda ikincil amag; ¢ocukluk caginda sik goriilen koagiilasyon
bozukluklarinin belirlenmesi ve eslik eden kanama bulgularinin tanilanmasi olarak

belirlendi.



1.1 Arastirmanin Simirhliklar:

Bu arastirmanin tek merkezli yiiriitiilmesi, ¢ocukluk ¢ag1 yas gruplarindan 7-
12 yag arasin1 kapsamasi arastirmanin sinirliliklarin1 olusturmaktadir. Bu nedenle bu

aragtirmanin sonuglart sadece bu yas grubu olgulara genellenebilir.



2. GENEL BILGILER

Koagiilasyon bozukluklari, ¢ogunlukla 6liime sebep olan, yasam boyu tedavi
gerektiren ve saglik bakim yiikii yiiksek olan 6nemli bir saglik sorunu olarak karsimiza
cikmaktadir. Koagiilasyon bozukluklar: igerisinde en fazla goriilen ve koagiilasyon
buzkluklariin %95-97'sini olusturan hastaliklar olarak ilk ti¢ sirada von Willebrand
Hastaligi, Hemofili A ve Hemofili B olarak karsimiza ¢ikmaktadir (1).

Koagiilasyon bozukluklar1 tanilar1 arasinda Faktor VIII ve Faktér IX
eksikliklerinin de var oldugu bilinmesine karsin ¢ocuklarda von Willebrand hastaligi
daha yaygin olarak goriilmektedir. Hemofili A, hemofili B ve X kromozomu ile
baglantili olarak kalitilir. Faktor seviyeleri hemofili hastalarinin hangi diizeyde
oldugunu belirtir (1-5). Nadir goriilen koagiilasyon bozukluklarini ise; Faktor I, Faktor
II, Faktor V, Faktor VI, Faktor X, Faktor XI ve Faktor XIII kalitim eksiklikleri ile
beraber kombine faktor eksiklikleri (faktor V + faktdr VIII) ve K vitamini ile iligkili
olan faktor eksiklikleri igermektedir (5).

Koagiilasyon bozuklugu hastaliklarinin genel belirtisi kanama olup bu durum
ozellikle Hemofili olgularinda yaygin olarak goriilmekte ve kanama ¢ogunlukla yasam
boyu devam etmektedir. Kanamalarin ¢ogu eklemlerde ya da viicut kaslarinda olusur.
Siddetli olan kanamalar ya takip altina alinir ya da acil miidahale gerektirebilir.
Ozellikle eklemlerin hasarli durumda olmasmi engellemek igin agir hemofili
hastaligina sahip olgular1 olan g¢ocuklar i¢in belirlenen en 6nemli bakim olgulari
travmalardan korunma ve profilaksinin yapilmasi olarak bilinmektedir. Bu nedenle
olgularda eklem yaralanmalarini engellemek i¢in eklem kanamalarinin devam ettigi
durumlarda faktor VIII kullanimina baglanilmalidir (6, 7).

Koagiilasyon bozuklugu olan hastaliklarda sik goriilen bulgularin ve kanama
diyatezinin erken tanilanmasi, hastaliklarin ayirt edilmesi ve gelisebilecek
komplikasyonlarin bilinmesi hemsirelik bakiminin bir parcast olarak karsimiza
¢ikmaktadir (5, 6, 7).

Giliniimiizde koagiilasyon bozuklugu tedavisinde en yaygin komplikasyon
olarak tedavi edilen faktor proteinine karsi inhibitorlerin olugsmasidir. Koagiilasyon
bozuklugu olan ¢ocuklarin yaklasik olarak %30'unda faktor VIII birlesenlerine kars,
karst bir inhibitér antikor olusur. Bu durum faktér VIII ile var olan ve hastalik

olusmadan 6nlenebilecek tedaviyi gii¢ hale getirmektedir (8).



Koagiilasyon bozuklugunun diger yaygin olan komplikasyonlar1 arasinda kas-
iskelet sistemlerinde meydana gelen komplikasyonlar, akut eklem igerisinde yer alan
kanamalar, kas i¢erisindeki kanamalar, kroniklesen eklem icerisindeki kanamalar,
kronik sinovitler, kronik hemofilik artropati ve viicutta meydana gelen kiriklar yer
almaktadir (7, 9).

2.1. Hemostaz Mekanizmasi

Hemostaz mekanizmasi viicut savunma mekanizmasi ile baglantili olan
karmagik bir mekanizmadir. Hemostaz; yap1 ve isleyis bakimindan iki sekilde ele
alinmakla birlikte, travma, cerrahi girisim, damarin yapisin1 bozan hastaliklar,
endotoksinlerin etkisi ve kanin endotel alt1 bag dokusu ile temas etmesi durumlarinda
baglatilir (1-5). Bu nedenlerin herhangi birinden dolayir hasar baslayan ve hasar
yerlerinde trombosit tikacinin olustugu olaya birincil hemostaz adi verilmektedir.
Birincil hemostaz hasari takip eden saniyeler igerisinde hizla gelismektedir. Bu durum
damarlarda meydana gelen kan kaybinin durdurulmasi bakimindan 6nem tasimaktadir.
Ikincil hemostazda ise plazma pihtilasma sistemi reaksiyonlarmi kapsar ve fibrin ag
olusmaya basladig1 donemdir. ikincil hemostazin tamamlanmas1 sadece birkag dakika
alir (6, 7).

Olusmus olan fibrin lifleri birincil hemostaz tikacinin olusmasini artirarak
ikincil hemostaz da daha biiyilk damarlarda kisa ve uzun vadede kan kaybinin
onlenmesini saglar. Her iki hemostaz yapisi birbiri ile birlikte caligmaktadir (2-5).
Trombositlerin aktivasyonu ile plazmada pihtilagma hizlanmakta ve bunun sonucunda
da ortaya ¢ikan trombinler trombosit aktivasyonuna neden olmaktadir. Arterlerde
yiiksek basincin olmasi nedeniyle, damar hasar1 olustugunda kan kaybinin 6nlenmesi
icin saglam bir hemostaz mekanizmasinin ¢ok hizli ve hemen baglamasi
gerekmektedir. Sonugta hemostatik sistem; kan damarlari, trombositler, pihtilagsma
faktorleri, pihtilasma inhibitorleri ve fibrinoliz seklinde bes ©Onemli yapidan
olugsmaktadir (8, 9).

Hemostatik sistem damar yapisinin bozuldugu olaylarda aktif olarak gorev
yapmaktadir. Fibrin ag1 olusturarak viicutta bulunan kan kayiplarini en aza indirilir.
Hemostaz ise yarali alanlarda fibrin olusumuna katki saglayan bir durum olarak

gosterilebilir. Bu durumun hizli ve yara ve etrafinda lokalize olmas1 gerekmektedir.



Var olan bu siirecin belirli bir noktada durdurulmasi, sonrasinda kan akisinin istikrarl
hale donmesi i¢in olusan fibrinin (pithtinin) pargalanmis hale gelmesi gerekmektedir.
Trombositler, fibrin faktorleri, damar duvari, fibrinolitik sistem ve antikoagiilant
proteinler var olan bu siiregte hemostatik sistemin ana bilesenlerini olusturmaktadir

(10, 11). Sekil 1°de (12) hemostaz mekanizmasi goriilmektedir.

o o s
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Sekil 1. Hemostaz mekanizmasi.

2.1.1. Koagiilasyon ve pihtilasma mekanizmasi

Hemostatik sistem, damar biitiinliigliniin bozuldugu durumlarda fibrin tikaglari
meydana getirerek kanin disar1 dogru akisini etkili bir sekilde engeller. Bu sayede kan
kaybini 6nemli 6lgiide azaltir. Trombositler, fibrin faktorleri, damar duvari, fibrinolitik
sistem ve antikoaglilant proteinler var olan bu siirecte hemostatik sistemin ana
birlesenleridir. Vaskiiler yaralanma bolgesindeki ilk tepki viicuttaki kan darlarindaki
daralmadir (10, 12).

Viicuttaki kan damarlarinin dagilmasindan belirli siire sonra meydana gelen
trombosit adezyonundan sonra trombosit toplanmasi takip eder. Ikincil hemostaz
olarak adlandirilan pithtilasma (fibrin) faktorlerinin meydana getirdigi sistemin aktif

hale gelmesi ile kat1 bir piht1 tikaci belirir ve kan akis1 durdurulmus olur. Pihtilagsma



ve hemoztaz sistemleri hasar gordiigiinde birgok trombotik ve hemorajik hastaliklar
meydana gelmektedir (10, 11).

Hemostatik sistemin ana unsuru pihtilasma yani koagiilasyondur. Hemostaz,
kan damarlarinin hasar aldigir alandaki kani piht1 haline getiren, pihtinin 6lgiitlerini
ayarlayan ve engelleyen aktif bir siire¢ olarak belirtilir (7, 9, 12).

Koagiilasyon yani pihtilasma ii¢ asamada gerceklesir;

e Protrombin aktivatoriiniin olusumu: Protrombin aktivatorii, hasar alan damarin
ya da hasar meydana gelen kana yanit olarak olugmaktadir.

e Protrombinin trombine doniisiimii: Protrombinin aktivatorii, protrombin
proteini trombine doniisiimiinii aktif hale getirir. Asir1 kan kaybini 6nleyerek
pihtilagsma i¢in trombin gereklidir.

e Fibrinojenin fibrine doniisiimii: Trombin, fibrinojeni fibrine doniistimiinii
saglayarak pihtt meydana getiren bir enzim gibi hareket eder (12, 13).

P1ht1 olustugu zaman trombolitik sistem, var olan ac¢iklig1 garanti altina almak
suretiyle pthtida bulunan pihtilar parcalamada gorevli “plazmin” enziminin meydana
gelmesi ile ¢ogaltir. Her tiirlii olayda, dogrudan ve dolayli olarak enzim inhibitorleri
vasitasiyla esitlik olusturularak kanama ve pihtilagsma kontrol edilmis olur (12, 14).

Aktivator olan protrombin, Sekil 2’de (12) yer aldig1 gibi iki sekilde olusur.
Damar duvarinin yirtilmasiyla kendini gdsteren kontakt aktivasyon yolu ve kanin
kendisinde baglayan ikontakt aktivasyon yolu vardir. Pihtilasma etkenleri her iki
yolakta da rol alirlar. Damar duvarinin hasar almasindan sonra pihtilagsmaya baglama
siirecinin i¢ ve dis yollar1 aym1 anda aktif hale gelir. Bu etkenler aktif hale
ulastiklarinda birbirine bagl taslar gibi birbirini etkileyen tepkimelere sebep olurlar

(13). Sekil 2°de (12) Koagiilasyon (pihtilasma) mekanizmasi verilmistir.
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Sekil 2. Koagiilasyon (pihtilagsma) mekanizmasi.

2.2. Sik Goriilen Koagiilasyon Bozukluklar:

2.2.1. Hemofili

Koagiilasyon bozuklugu igerisinde yer alan Hemofili hastaligi pihtilasma
faktorlerinin eksikligi ile karakterize bir Ozellik gostermektedir. Kanama, viicutta
meydana gelen agr1 gibi fiziksel degisimlerin yaninda duygusal ve psikiyatrik
farkliliklarda belirtilerini gosteren, X kromozomuna bagli resesif gegisi olan kalitimsal
koagiilasyon bozukluklari arasinda yer almaktadir (15, 16).

Hemofili hastaligi, X'e bagl resesif bir 6zellik gostermektedir. Kalitsal
ozellikli bir hastalik olmasma karsin aile Oykiisii bulunmayan kisilerde de %30
oraninda goriilebilmektedir (17, 18). Hemofili hastaliginda klinik skorun yiiksekligi
kanda var olan faktor diizeyine géredir ve bunlar siddetli, orta siddetli ve hafif siddetli
olarak siiflandirilmaktadir (18).



Hemofili A hastaliginin pediatrik erkeklerde 5 bin ila 10 bin dogumda bir defa
gortiliirken hemofili B ile karsilastirildiginda ise goriilme sikliginin 5-6 kat1 oldugu
goriilmektedir. Bu hastalik irklar arasinda ve cografyalarda farklilik géstermemekle
birlikte yas arttik¢a koagiilasyon bozuklugu tanisi sayisinin arttigi bilinmektedir. Agir
bir hemofili hastaliginda hastalik agirlastikga tani konulan yas ile birlikte azalma
gostermektedir (19, 20).

Ekimozlarin meydana gelmesi, eklem i¢i kanmalarinin artmasi kanama
varliginin zamana yayilmasi hemofilinin varliginin gostergesi olabilmektedir.
Hemofilinin en belirgin 6zelligi kas icine ve eklemlerde yer alan bosluklara olan
kanmalarin varligidir. Hemofili hastaliinin bir kismi silinnetten bir siire sonra

durmayan kanamalar sebebiyle tan1 konmaktadir (21, 22)

Tablo 1. Hemofilide goriilen kanama bulgulari.

KANAMA BULGULARI

Ciddi kanamalar Sikhk  Yasam Tehdit Sikhk
eden kanamalar

Hemartroz (eklem igine %70-80 Merkezi sinir < %5

kanama) sistemi

Diz (eklemlerdeki kanama) %45 Sindirim sistemi < %5

Dirsek (eklemlerdeki %30 Boyun/bogaz < %5

kanama)

Ayak bilegi (eklemlerdeki %15 Ciddi travma < %5

kanama)

Kas/yumusak doku %10-20

Diger kanamalar %5-10

Tablo 1’de (22) de goriildiigl tizere Hemofili hastaliginda en ¢ok bilinen eklem
kanamalar1 dirsek ve diz eklemlerinde olustugu goriilmektedir. Eklemlerde bulunan
bosluklara olan kanamalar enfeksiyonlara sebep olmaktadir. Bunun sonucunda eklem
bosluklar1 zamanla hareket alanini1 daraltarak iglevini yitirme noktasina gelir. Yapilan
caligmalar ile de bu durumun (eklem hasarlarinin) ortaya ¢iktigi gézlenmistir (21-23).

Yumusak dokuda meydana gelen hematomlar da Hemofili A hastalarinda sik
sik goriilen kanama durumlaridir. Bilinen bir travma sonucunda veya travma olmadigi

durumlarda deri altinda bulunan bag dokular1 ya da kaslarda kanamalar



olusabilmektedir. Hematomlar meydana geldikten sonra stabil hale getirilebilir ve
zaman gectikge yok edilebilir. Bununla yani sira orta ve siddetli derecelerde
hastalanan hastalarda uygun bir sekilde tedavi edilemedigi durumlarda hematomun
kademeli olarak biiylime ve her yone dagilimi s6z konusu olmaktadir (17, 18).

Bazi hematomlar iliopsoas ad1 verilen kaslardan baslayip diyaframdan sonra
g0giis bolgesine ve oradan da nadiren de olsa boyunda bulunan yumusak dokulara
yayilarak hava yolunu olumsuz yonde etkileyebilir. Karin bolgesinin arka tarafinda yer
alan hematomlarin iireteral tikanikliga sebep olarak bobreklerin islevini tehlikeli hale
getirme olasiligi ¢ok yiiksektir (17, 19). Bunlarin digindaki hematomlar bolgesel
olarak yayilir ve bir birine yakin olan organlari, kan damarlarin1 ve 6zellikle bacakta
bulunan sinirleri sikistirdigi bilinmektedir (17, 19).

Karin bolgesindeki hematomun siklikla goriilen oliimciil bir yan etkisi,
organlara anormal agilmasi ve kolona dren olmasidir. Deri altt hematomlar1 kaslarin
icerisine girebilir. Faringeal ve retrofaringeal hematomlar ¢ogalabilir. Biiylime ile
birlikte hava yolunu tikayarak bazi durumlarda soguk alginligini etkin hale getirebilir.
Hava yolu igerisinde ve g¢evresinde bulunan kanama, Faktor VIII'in acil bir sekilde
uygulanmasini zorunlu hale getiren potansiyel olarak hastanin 6lmesine sebep olan bir
olaydir (17, 20-22).

Kanamalarin en ¢ok goriildiigii bolgeler dizden ayak bilegine kadar olan bolge
ile kolun 6n boliimidir. Tekrar tekrar meydana gelen hematomlar ¢ogunlukla kas
hareketlerinin belirli yonde kisitlanmasina, sinir felclerine ve kaslarin normal
biiyiikliigiinden daha kiigiik halde olmasina neden olabilirler. Dudak, dil ve yanak
dokularn1 birbirine baglayan dokuda meydana gelen kanama g¢ogunlukla kiiciik

¢ocuklarda goriilmektedir. Bu durumun temel sebebi yasanan travmalardir. (17-24).

2.2.2. von Willebrand Hastahg

1924 yilinda Aland bolgesinde bulunan adalarda bes yasinda olan kiz ¢ocukta
von Willebrand Hastaligi (VWh) goriilmiis ve tanimlanmistir. 1926 yilinda "kalitsal
psodohemofili" olarak literatiire kaydedilmistir. VWh; von Willebrand faktoriiniin
(vWi) eksikligi veya fonksiyon bozukluklarina bagli olarak goriilen otozomal gecisli

bir kalitsal kanama hastaligidir. vWf kanama ve pihtilasmada 6nemli bir yeri olan



trombositlerin endotel alt1 dokuya adezyonununu ve trombus olusturmasini saglayan,
ayrica faktor VIII i¢in tasiyic1 gorevi yapan 6nemli bir proteindir (25, 26).

vWh, endotel ve megakaryosit hiicrelerinde sentezlenerek meydana gelir.
Endotel adi verilen hiicrelerinin sitoplazmasindaki trombositlerin ve Weibel-Palade
hiicrelerinin alfa parcaciklarinda depo edilen biiyiik bir multimerik glikoprotein
oldugu bilinmektedir. vWh bir uyariciyla depolandigi yerden kanda varolan plazmaya
birakildiginda yine plazmada yer alan metaloproteaz adi verilen ADAMTSI13 “kanin
pihtilagsmasinda rol oynayan biiyiik bir protein™ aracilifiyla daha kiigiik parcaciklara
ayrilir. Boylelikle yiiksek agirliga sahip molekiiller daha kiiciik pargaciklara doniisiir
ve molekiiliin normal sartlar altinda ¢aligmasi1 miimkiin hale gelir (25, 27, 28).

vWh hemostazin gergeklesmesinde biiyilkk bir role sahiptir. Birincil
hemostazdaki en Onemli rolii trombositlerin 6zellikle atardamar ceperine yakin
bolgede kollajene baglanmasini saglar. Bunun yani sira trombositlerin biraraya
toplanmasinda 6nemli rol oynar. Ikincil hemostazda, Faktdr VII plazma tasinmasinda
protein tasiyicisi olarak davranarak faktor VII'yi erken protein parcalanmalarinin
Ontine gecmis olur (14, 24, 25).

vWh’nda yara yerinde trombus olusamadiglt icin, deride ve mukozal
yiizeylerde kiigiik travmalar ile birlikte kanamalar gelisebilmektedir. vWh’nda klinik
ve laboratuvar bulgulart vW{ molekiiliindeki bozuklugun tipine gore degiskenlik
gosterdigi icin genetik gecisi birbirinden farklilik gdsteren ¢ok sayida tipleri
goriilmektedir. Bu farkli tiplerinin ayirt edilmesi, hastaligin iyi tanilanmasi, genetik
danigmanligin yapilmasi ve tedavi gereksinimlerinin belirlenmesi hastaligin yonetimi
ve seyri agisindan 6nem kazanmaktadir (25, 26).
vWh’inda klinik bulgular tipik olarak siklikla goriilen hafif veya orta siddetli deri ve
mukoza kanamalaridir. Sik goriilen semptomlar arasinda deride kolay ekimoz
olugmasi, burun kanamasi, dis eti kanamasi, menoraji, yilizeyel kesilerdan sonra uzun
siiren kanamalar ve GIS kanamalari olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Kanamanin siddeti
vWfnin diizeyine ve fonksiyon bozuklugu olup olmadigina gore farklilik gosterir (14,
22-25). vVWI diizeyi ¢ok diisiik veya fonksiyonlarinda ciddi bozukluk olan hastalarda
kanama semptomlar1 daha ciddi olup erken cocukluk c¢aginda baglamaktadir.
Hastaligin ¢ocukluk caginda en sik goriilen ve hastaligin tanilanmasini da saglayan
bulgusu burun kanamasidir. Burun kanamasi ile sik hastaneye basvuran hastalarin

mutlaka kanama hastaliklar1 a¢isindan taranmasi gerekmektedir (25-27)
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2.2.3. Nadir goriilen kanama eksiklikleri

Koagiilasyon bozukluklar1 igerisinde yer alan kanama sorunlari; Faktor I,
Faktor II, Faktor V, Faktor VI, Faktor X, Faktor XI Ve Faktor XIII'iin kalittim ve
fonksiyon bakimindan eksikliklerden olusmaktadir. Nadir kanama bozukluklari,
koagiilasyon bozukluklarinin hemen hemen %3 ila %5’inden olugsmaktadir (28).

Kanama bozukluklarinda farkliliklar olan bu bozukluklar genel olarak bebeklik
ve 6-12 yas donemlerinde kendisini gosterirken diger kanama bozukluklar1 yasamin

ilerleyen evrelerinde ortaya ¢ikmaktadir (29).

2.2.4. Fibrinojen hastaliklar:

Insan kaninda bulunan koagiilasyon faktdrlerinden biri olan fibrinojendir.
Fibrinojenin kandaki normal aralig1 200-450 mg/DIl konsantrasyonlar1 olarak verilir.
Afibrinojenemi ve hipofibrinojenemi olarak bilinen kalitsal fibrinojen eksikligi
durumlart ve islevsel anormallikler Diinya Hemofili Federasyonu tarafindan (2011)
yapilan arastirmada nadir goriilen kanama bozukluklari1 arasinda %7 oranlarinda
goriilmektedir (28, 29).

Hipofibrinojenemi ve afibrinojeneminin genetik anormallikleri fibrinojen
sentezinde azalmalara neden olan heterozigot eksiklik veya homozigot eksiklik
seklinde kendini gosterebilmektedir (30).

Ekimoz, hemartroz, mukozal kanama, menoraji ve postoperatif kanama
hipofibrinojeneminin klinik bulgulari igerisinde yer alabilir. Fibrinojen aktivitesi 100
mg/dL'nin lizerinde olan olgular kanama belirtileri gostermezken, fibrinojen aktivitesi
70 mg/dL'nin tizerinde bulunan olgularda normal gelisen kanamalardan korunmaktadir
(29, 30).

Afibrinojenemi degisen agirlik derecesine gore kanama egilimi gosterir. Klinik
bulgular ayn1 genotipe sahip iki farkli hastada bile farklilik gosterebilir bu nedenle
fibrinojen degerlerine gore degerlendirme yapilmasi gerekmektedir. Bu hastalarda
uzun siire herhangi bir problem olmayabilecegi gibi, kendiliginden gelisen ve hayati
tehdit eden kanamalar da goriilebilir (30, 31).

Afibrinojenemi olgularinin biiylik ¢ogunlugu (%85) yenidogan doneminde

durmayan gobek kanamasi ile kendini gostermektedir. Bu nedenle tanilama genel

11



olarak yenidogan déoneminde konulmaktadir. En sik rastlanan diger kanama bulgulari
ise; agiz, burun ve gastrointestinal mukozalar gibi mukozalarda kanama ve hematom
bulgular1 olarak goriilmektedir. Hemofili kadar goriilmese de kas-iskelet sistemi
kanamalar1 da goriilebilmektedir. Ancak en ciddi kanama bulgusu nadir goriilmekle
birlikte merkezi sinir sisteminde meydana gelen kanamalardir (30-32).
Hipofibrinojenemili olgular ise genellikle asemptomatik olmakla birlikte
semptom goriilen durumlar genellikle invazif girisimi takiben gelisebilir. Hatta bazi
olgularda farkli bir kanama bozuklugu eslik edebilir (29-32). Semptom veren olgular
afibrinojenemiye benzer 6zellik gosterse de bu semptomlar daha hafif seyirlidir. Bazi
hipofibrinojenemili olgularinda fibrinojenin bozulmus salinimi ve hepatositlerdeki
birikimi sonucu kronik karaciger hastaligi gelisebilir. Bu nedenle bu olgularin

hepatolojik organ takiplerinin de yapilmasi 6nem kazanmaktadir (29-31).

2.2.5. Faktor II eksikligi

Faktor 11, yaklasik olarak 100 pg/mL'lik bir plazma konsantrasyonuna sahiptir.
K vitamini ile iligkili glikoprotein olarak bilinmektedir. Hemostatik Faktor 11 seviyesi
yaklasik olarak 9%20-40 oranlarinda nadir olarak goriilen kanama bozukluklar
arasindadir (30, 33).

Konjenital fibrinojen anormalliklerine benzeyen sekillerde, Faktor Il'deki
kusurlar hipoprotrombinemi, tip 1 bozukluklar, disrotrombinemi, tip 2 bozukluklar:
olarak karsimiza cikmaktadir (33). Islevsel protein seviyesi ile klinik goriiniim
arasinda yakin iligki s6z konusu olmakla birlikte heterozigot 6zellik gésteren olgular
¢ogu zaman asemptomatik seyir gostermektedirler. Homozigot olgularda ise
kanamalar, kolaylikla morarma ve mukozada meydana gelen kanamadan giiclii sekilde

posttravmatik kanamaya kadar degisiklik gostebilir (30, 33).

2.2.6. Faktor V eksikligi

Otozomal kalitim gosteren ve milyonda bir oraninda goriilen Faktor V eksikligi
Owren tarafindan 1947 yilinda parahemofili olarak tanimlanmistir (28,34).
Cogunlukla sadece “birlesik hererozigot ve homozigot” durumlarinda kanama

semptomlari gostermektedir (35).
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Kanama diizeyinin Faktor V aktivitesi ile bagi belirli sinirlardadir.
Mukokutanéz ve hematom kanamalar olarak ¢ok yaygin sekilde kendini gésteren
belirtileri vardir. Nadir goriilen kanamalar ise hemartroz, gastrointestinal kanama ve
merkezi sinir sistemi kanamalar1 olarak goriilmektedir. Faktor V eksikliginin tanisi
konulmadan evvel diffiiz intravakiiler koagiilopati, karaciger rahatsizlig1 bir Faktor V
inhibiitorii ile birlesik faktor V, faktor VIII yoklugu olmamalidir. Faktor V kaynagi
oldugu bilinen taze donmus kan plazmalari ile klinik kanamalar kontrol altina

alinabilirler (36).

2.2.7. Faktor X eksikligi

Faktor X eksikligi, yaklasik olarak milyonda bir goriindiigii diistiniilen nadir
otozomal bir hastalik olarak bilinmektedir (37). Faktor X’e bagh olan K vitamini
karaciger tarafindan tretilir ve pihtilagma mekanizmasinda etkin rol oynar. Faktor X
eksiklikleri hem antijenik 6zellikler hem de islevsel aktivitenin orantili sekilde azaldigi
tip 1 ile antijen diizeylerin normal degerlere yakin oldugu durumlarda fonksiyonel
aktivitenin azaldig tiirii olan tip 2 olarak siniflandirmak miimkiin olmaktadir (37, 38).

En sik goriilen kanamalar; mukokutandz kanama ve travma sonrasi kanamalar
olmakla birlikte fonksiyonel seviyeleri %1'in altinda bulunan bireylerde hemartroz ve
intrakraniyal kanamalar goriilmektedir. Faktor X antijen seviyesi, Faktor X
fonksiyonel testi ve immiinolojik testler ile belirlenerek tani dogrulanir. Faktor X
diizeyleri dogumda azdir ve yaklasik olarak bebek 6 aylik oldugunda yetiskin diizeyine
ulagsmaktadir. Faktor II, faktor V, faktor VII, faktor IX, diizeyleri az olan karaciger
hastalig1 bulunan bireylerde faktor X seviyeleri az olabilmektedir (34).

2.2.8. Faktor VII eksikligi

Tiim diinyada bulunan insanlar arasinda Faktor VII eksikligi tahmini olarak
1/500000 oraninda bir insidansi vardir (34, 39). Otozomal resesif bir kalitima sahip
olan bu olgularda kanama odakli hasssasiyet ¢ogunlukla degiskenlik gosterebilir.
Faktor seviyeleri %]1'in altinda olan hastalarda, normal hemofili hastalarina oranla
hemartroz ve hasar meydana getiren artropati ile birlikte ¢cok siddetli kanama odaklar1

geligebilir. Faktor VII eksikligi bulunan yenidogan bebekler, dogum esnasinda beyin
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icinde travmalara bagli olarak kanama agisindan ¢ok fazla risk altinda oldugu
bilinmektedir (36, 38).

Faktor VII azlig1 bulunan olgular, TT ve normal aPTT ile uzamis PT degerleri
kanda bakilarak tan1 konulmaktadir. Faktor VII, K vitamini ile baglantilidir. K vitamini
verilmesinin kalitim bozukluklarin tedavisinde olumlu bir katkis1 olmamakla birlikte
kanama bulgularinin azaltilmasinda katkist goriilmektedir. Faktor VII'nin plazma
omrii yaklasik olarak 3-6 saat oldugundan damara uygulanan tedavileri normal

kanamalarin durdurulmasi igin yeterli diizeyde olmayabilir (36-38).

2.2.9. Faktor XI eksikligi

Faktor XI az olmasi ¢ogunlukla otozomal g¢ekinik gendeki bir hastaliktir.
Faktor XI azliginda aPTT uzamis olur ve PT normal kalir. Tan1y1 koymak adina Faktor
XI pihtilagtirict aktivitesi igin 6zel bir test gerekmektedir. Faktor XI azligi hemofili
olarak bilinse de, kanama yonelimi fazlaca degisken olan ve kanamalar ¢ogu durumda
her ameliyat islemi oldugunda yada yaralanmaya bagli olarak gézlenebilir. Hemartroz
ve beraberinde artropati gorlinmemesi i¢in burun kanamasi, yumusak dokularin
kanamst ve dis operasyonlart sonrasi kanama gozlenebilir. Bu nedenden dolay1
kadinlarda asir1 adet kanamasi goriinebilir (36).

Kanama olasilig1 bilinen faktor XI azligi bulunan olgularda, antifibrinolitik
ajanlardan olan aminokaproik asit ve traneksamik asitler kiigiik operasyonlardan sonra
hemostat i¢in kullanilir (38). Ciddi faktér XI eksikligi olan hastalarda faktor XI
karsilik inhibit6r olusumu bildirilmistir (39).

2.2.10. Faktor VIII eksikligi

Faktor XIII pitht1 bilesenleri ile piht1 faktorlerinden ¢apraz baglanma
durumlarindan sorumludur. Bu sebeple faktor XIII azligi, ge¢ olan kanamalar ile
bagdastirilir (40). En tipik 6zelligi travmalar sonrasinda ekimoz ve hemotomlarin
meydana gelmesi olarak bilinmektedir. Faktor XIII eksikligini gosteren diger belirtiler
sunlardir; yeni dogan bebeklerde gecikmis gobek kordonu ayrilmasi “3 ila 4 haftadan
fazla olan bebekler”, intrakraniyal kanama, zayif yara iyilesmesi ve gecikmis gobek

kordonu kanamasi belirtiler arasinda yer almaktadir (34-38).
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Klinik degerlendirmesi, kanma stireci, APTT, PT ve TT ile birlikte olabilecek
diizeydeki kanama durdurucu testleri ile sonuglanir. Tarama testi degerleri normal
siirlarda fakat koagiilasyon bozuklugunun klinik belirtileri olan olgularda dogru
olmayan teshisler koymamak igin faktér XIII testi uygulanmalidir (36, 41). Giincel
olarak, plazmadan meydana getirilen 1s1l islem gormiis liyofilize bir Faktor XIII
konsantresi kullanilmaktadir (40-42). Gerekli durumlarda kilogram basina 5-10 mL
taze donmus plazma ya da Kkriyopresipitat intravenoz yolla verilebilir.

Kriyopresipitatin bir torbast 75 birim Fakt6r XIII icermektedir (36).

2.3. Koagiilasyon Bozuklugu Olan Hastaya Hemsirelik Yaklasimlar:

Kendini gelistiren ve iyi bir egitim alan hemsireler toplum igerisinde bulunan
kaynaklari ve kendilerinde bulunan yetenekleri dogru bir sekilde kullanarak
koagiilasyon bozuklugu olan ¢ocuk hastaya ve ebeveynlerine profesyonel bir tedavi ve
bakim imkam1 sunmaktadirlar. Hemsireler damismanlik rollerini kullanarak ¢ocuk
hastaya ve ailesine ihtiya¢ duydugu kaynaklara erismede yol gosterici olabilirler.
Egitici roliinli kullanarak ¢ocuk hastaya ve ebeveynine egitim verebilir. Bakim verici
roliinii ortaya ¢ikararak bakim verebilir ve gerekli durumlarda diger saglik calisanlari
ile iletisim halinde bulunarak (koordinasyon saglama rolii) daha etkin tedavi ve bakim
verebilirler (43-45).

Bunlarin yan1 sira arastirmaci rolii ile tedavi ve bakim konularinda arastirma
yapabilirler. Hemsire, koagiilasyon bozuklugu olan ¢ocuk hastanin yasam kalitesinin
artmasin1 saglamak icin ebeveynlere; kanamalarin nasil ve ne oldugu, hastaligin
belirtileri, tipi, derecesi ve meydana gelecek istenmeyen durumlar ile bunlarin olusunu
engellemek i¢in atilacak adimlar hakkinda bilgi verebilir. Bunun yani sira, fiziksel
kanamalarin meydana gelmesinde yapilacak tedavi ve bakim stirecleri gibi konularda
kapsamli bir egitim vermesi gereklidir (43, 44).

Koagiilasyon bozuklugu hastaliklarindan biri olan hemofililerde meydana
gelen kanamalarin %75’inin eklem igerisine oldugu bildirilmektedir. Kanamalar
sonrasi meydana gelen agrilarin kontrolii ve dnlenmesi i¢in planlamalar yapilmalidir.
Bunun sonucunda erken donemde ve uygun girisimlerle kanama ve sonrasinda

gelebilecek agrinin yonetimi saglanmis olmaktadir (45).
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Cocukluk cag1 donemindeki hastalarda travmalar sonrasinda kanamalar
meydana gelebilmektedir. Bu nedenden kanama belirtileri ile acil servis veya
poliklinige basvuran hasta c¢ocuklarda koagiilasyon bozuklugu tanis1i agisindan
degerlendirmek igin fiziksel muayene ve dykii 6nem tasimaktadir (2). Bu bulgulara ek
olarak ¢ocuklarda ekimoz, burun kanamasi, morarma sikayet ve belirtileri goriilebilir.
Hemsire bu bulgulart olan ¢ocuk hastada kanama bozuklugu agisindan dikkatli
anamnez alarak hastalipin erken teshisini saglayabilir. koagiilasyon bozuklugu olan
cocuklar siklikla kanama bulgulari ile hastanelere bagvurmaktadirlar. Bu nedenle bu
hastalar dikkatli bir sekilde ele alinmalar1 gerekmektedir. Bu amagla hemsire oykii,

fizik muayene ve laboratuvar bulgularinin yonetiminde aktif bir role sahiptir (2, 46).

2.3.1. Oykii

Koagiilasyon bozuklugu olan ¢ocuk hastalarda kanama belirtileri siklikla
goriilmekle birlikte dogru bir anamnez ve degerlendirme ile hastaligin hangi tiir
kanama oldugu hakkinda bilgi sahibi olunabilmektedir. Oykii alindiginda &zellikle
hasta cocugun yasi, cinsiyeti, akrabalik dykiisii, aile dykiisii ve kanamanin gorildigi
yer ve siiresi ile travma dykiisii mutlaka ele alinmalidir (2, 45).

Erken donemde ele alinan bilgilerle ¢ocuk hastalarin yasayabilecegi potansiyel
zararlar dnlenerek normal veya normale yakin bir yasam siirmesi saglanabilir (46).

Olgularin ¢ogunda kanama fenotipi az olan kanamadan siddetli kanamaya
kadar degisiklik gostermektedir. Ayni aile ebeveynlerinde dahi farkli kanama
durumlart goriilebilmektedir. Klinik bulgular arasinda en 6nemlileri bulgular; kolay
morarma, sik stk meydana gelen burun kanamalari, menoraji, batinda meydana gelen
kanamalar, dis ¢ekimi sirasinda ve sonrasinda meydana gelen kanamalar ve 6zellikle
mukozayi da igerisine alan ameliyat sonrasi uzun ve siddetli olan kanamalar olarak
goriilmektedir (25, 33).

Bu nedenle hemsire kanama belirti ve bulgularmin tanilanmasi ve ayirt
edilebilmesi i¢in detayli bir anamnez almali ve semptom yonetimini saglamalidir (2,

25, 33).
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2.3.2. Fizik muayene

Vital bulgularin bakilmasi fizik muayenenin ilk asamasi olup riskli durumlarin
ortadan kalkmasinda yardimci bir unsurdur. Kanamasi olan ¢ocuklarda genel goriiniim
ve cilt degerlendirilmesi yapilir ve kanamaya bagli ortaya ¢ikan durumlar koagiilasyon
yoniinden ele alinarak gerekli Onlemler alinir. Acil kanamalarda g¢ocuklardaki
tasikardi, tansiyon ve kanama durumu gibi 6nemli hususlar degerlendirilerek gerekli
kan {irtinti replasmani yapilmaktadir (2, 25).

Trombosit hastaliklari, deri ve mukoza kanamasi olan ¢ocuklarda ilk akla gelen
durum olarak degerlendirilebilir. Petesi, purpura ve kanamalar tormbosit
hastaliklarinda siklikla meydana geldigi i¢in olgular mutlaka fizik muayene yapilarak
detayli incelenmektedir. Purpuralarin varhigi ilk olarak idiyopatik trombositopenik

purpurayi akla getirmeli hemsire yonetimini saglamalidir (25, 46).

2.3.3. Laboratuvar bulgulari

Koagiilasyon bozuklugu belirtisi olan biitiin hastalarin sabah a¢ bir sekilde
koagiilasyon testleri yapilmalidir. Kanama bozuklugu belirtilerini gosteren olgular i¢in
ilk asamada tam kan sayilari, PT, APT ve periferik yayma gibi laboratuvar sonuglari
istenir. Hemsire yapilan testlerin referans araligimi ve normalden sapmalar: takip
etmeli, kayit altina almal1 ve hekim ile igbirligi i¢erisinde olmalidir. Normalden sapma
durumlarinda hastada gelisebilecek diisme, travma ve kanama riski gibi olasi
hemsirelik tanilarinin yonetimini saglamlidir (24).

Koagiilasyon bozuklugu hastaliklarinin seviyesini hastalarin kan gruplar1 da
belirleyebileceginden hastalarda mutlaka kan grubu calisilmali ve kayit altina
alinmalidir. Hemsire 6zellikle 0 RH+ kan grubuna sahip hastalarda vWh olabilecegini
akla getirmeli ve hastaligin yonetimini saglayabilmelidir (27, 33).

Bu veriler dikkate alinarak testlerden elde edilen sonuglar degerlendirilmeli ve
kesin tan1 konulmadan 6nce iki giinde testler tekrarlanmalidir. Hemsire koagiilasyon
bozuklugu olan hastaliklarin spesifik tanilama yontemleri, fizik muatyene bulgulari ve
Klinik belirti ve bulgularinin yonetimini saglayarak mutlaka kayit altina almalidir.

Ozellikle hemsire hasta ve yakinmi semptom yonetimi ve risk ydnetiim konusunda
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bilgilendirmeli ve egitici ve koruyucu roliinii aktif bir sekilde kullanmalidir (26, 46,
47).

2.4. Koagiilasyon Bozukluklarinin Tanilanmasinda Kullanilan Testler

2.4.1. Trombosit testleri (Periferik yayma ve trombosit sayimi)

Trombosit degerleri tam kan sayimlarinda 150X109L'den diisiikse
trombositopeni olarak diisiiniiliir. Alt degerde olan trombosit sayis1 gbzlenlendiginde
periferik yayilma (PI) ile dogru orantili olmalidir. Periferik yayilma parmak ucundan
alinan taze kandan ve antikoagiilan kullanilmamis bir sekilde yapilmasi gerekir.
Trombosit hiicre toplulugunun olmasi veya yok olmasi ile birlikte trombosit
hiicrelerinin sekil ve olmasi gereken yapis1 gozden gegirilmelidir. Tam kan sayimmi
Olgiitlerinde trombositopeni varsa bununla birlikte periferik yaymada trombosit
hiicreleri goriiliiyorsa, psddotrombositopeni olabilecegi akla gelmelidir. Sar1 kapakl
kan tiipene alinan kanda gercek olmayan trombositopeni goriilebilir. Bu nedenle
normal sinirlarda trombosit diizeyi, bir tam kan 6rnegi sitrat ya da heparin kan tiipiine
ornek alindiginda ol¢ltimlenmelidir. Hemsire numune alirken bu farkliliklar: bilerek

uygun kosullar altinda ve uygun numuna kabina test numunesini almalidir (47-49).

2.4.2. Kanama zamani

40 mmHg'lik 6n kol derisindeki kan basinci sabit tutularak standart 2-5 mm'lik
bir kesi acilip 2-9 dakika arasinda test numunesi alinmalidir. Alinan numunelerde
trombosit ve trombosit hiicreleri arasindaki diizey o6lgmektedir. Kanama zamani,
trombosit sayisini ve islevini degerlendirmek i¢in kullanilmaktadir. invaziv bir girisim
olmasi, birden fazla faktorler birlikte olmasi ve yenilenebilirliginin az olmasi sebebiyle
son zamanlarda cihaz yardimiyla ile birlikte kanama zamaninin belirginlik gdstermesi

¢ok daha yaygin kullanilmaktadir (49).
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2.4.3. Monekiiler genetik tani

Kalitsal olan bazi trombositopenilerde ve trombosit fonksiyon bozukluklarinda

kesin sonug almak amaciyla molekiiler ve genetik testlere bagvurulabilir (49).
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3. GEREC VE YONTEM

Bu arastirma koagiilasyon bozuklugu nedeni ile hastaneye bagvuran 7-12 yas

grubu ¢ocuklarin retrospektif olarak incelendigi tanimlayici bir arastirmadir.

3.1. Arasgtirmanin Tipi

Arastirma retrospektif tanimlayici tipte bir arastirmadir.

3.2. Arastirmanin Yeri ve Zamani

Arastirma Istanbul Il Saghk Miidiirliigii’ne bagli Prof. Dr. Siileyman Yalgin
Sehir Hastanesi kurumunda; 01 Aralik 2022-31 Ocak 2023 tarihleri arasinda
gerceklestirildi.

3.3. Arastirmanin Evren ve Orneklemi

Evreni; Istanbul Il Saghk Miidiirliigii'ne baglh ilgili hastaneye 2017-2022
tarihleri arasinda Cocuk Hematoloji-Onkoloji poliklinik/klinik bagvurusu yapan
hastalarin tiimii olusturdu. Bu tarihler arasinda hastaneye basvuran koagiilasyon
bozuklugu 6n tanis1 almig 7-12 yas grubu cocuklar retrospektif olarak incelendi.

Aragtirmanin  Orneklem biiyiikliigii i¢in Orneklem hesabr yapilmadi.
Arastirmanin yiriitilmesinde evrenin tiimiine ulasilmak hedeflendi. Koagiilasyon
bozuklugu 6n tanisi ile ilgili hastaneye bagvuran 7-12 yas grubu ¢ocuk sayis1 103 tiir.
Bu hastalardan {i¢iiniin tanis1 sonradan kesin tan1 konularak degistigi i¢in arastirmaya
dahil edilmedi. Bu dogrultuda arastirmanin 6rneklemini koagiilasyon bozuklugu 6n

tanis1 almis 7-12 yas grubu 100 ¢ocuk olusturdu.
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3.3.1. Dahil edilme kriterleri

Ilgili hastanenin hematoloji ve onkoloji poliklinik/kliniklerine basvurmus
olmast

Hastalarin 7-12 yas grubu arasinda olmasi

Koagiilasyon bozuklugu 6n tanist almis olmasi

Veri tabaninda verilerin eksiksiz olmasi seklinde belirlendi.

3.3.2. Dislanma Kriterleri

Ilgili hastanenin hematoloji ve onkoloji poliklinik/klinikleri diginda diger
birimlerine bagvurmus olmasi

Hastalarin 7-12 yas grubu arasinda olmamasi

Koagiilasyon bozuklugu 6n tanis1 disinda farkli tan1 almis olmasi

Veri tabaninda verilerin eksik olmasi seklinde belirlendi.

3.4. Veri Toplama Araglari

Calismanin verileri arastirmaci tarafindan literatiir dogrultusunda hazirlanmis

“Tanimlayic1 Bilgi Formu” ile toplandi (2, 5, 25). Verilerin toplanmasinda ilgili

hastanenin arsiv boliimiinden yazili onam alinarak hastanenin kullandig1 “Nucleus”

programindan yararlanildu.

3.4.1. Tanimlayici Bilgi Formu

Bu form koagiilasyon bozuklugu olan tanis1 almis 7-12 yas grubu ¢ocuklarin

yas, cinsiyet, kan grubu gibi bilgilerin yan1 sira koagiilasyon bozuklugu tanilarinda sik

goriilen belirti, bulgular1 ve basvuru sikayetlerinin yer aldig: literatiir dogrultusunda

arastirmaci tarafindan hazirlanmis 17 soruluk bir formdur (2, 5, 25, 32, 41).
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3.5. Verilerin Toplanmasi

Veriler toplanirken c¢alismanin yapildigr hastaneye bagvuran koagiilasyon
bozuklugu 6n tanil1 7-12 yas grubu ¢ocuklardan arastirmaya dahil edilme kriterlerine
uygun olan vakalar calismaya dahil edildi. Calismaya dahil edilen 7-12 yas grubu
cocuklarin bilgileri “Nucleus” veri tabanindan tarandi. Calismada kullanilacak veriler
hastalara ait dosyalardan ve hastane bilgisayar kayitlar izerinden “Nucleus” programi
araciligiyla elde edildi. Hastaligin varligin1 gosteren bilgiler, hastalarin demografik
verileri ve bagvuru nedenleri ile ilgili veriler ile hastaneye basvuru nedenleri, eklem
ve diger organ kanama yerleri, bagvuru yaslar1 ve basvuru sikayetleri veri toplama
formuna kaydedildi. Hastalik tanisi alan hastalarin yatis giin sayist, yast ve yiiksek doz
uzun silire faktor gereksinimi olan kanamalari ve cerrahi girisim Oykiisii olup
olmadigina bakildi. Kanamasi olan hastalarda hangi bolgesinde ve ne siklikla kanama
oldugu kaydedildi. Verilerin toplanmasi ve kaydedilmesi arastirmanin yiirtitildigi
stire boyunca gergeklestirildi. Verilerden elde edilen bilgiler sadece bu calismada

kullanilacak olup hastalarin kimlikleri gizli tutuldu.

3.6. Verilerin Istatistiksel Analizi

Calismada elde edilen bulgular degerlendirilirken, istatistiksel analizler icin
SPSS 22.0 istatistik paket programi kullanildi. Tanimlayici istatistiksel metotlarmn
(frekans, yiizde, ortalama, standart sapma) yani sira normal dagilimin incelenmesi igin
Kolmogorov - Smirnov dagilim testi kullanildi.

Niceliksel verilerin karsilagtirilmasinda iki grup durumunda, parametrelerin
gruplar aras1 karsilastirmalarinda Bagimsiz &rnekler (Independent samples) t testi
kullanildi. Niceliksel verilerin karsilastirilmasinda ikiden fazla grup durumunda,
parametrelerin gruplar arasi karsilastirmalarinda Tek yonli (One way) Anova testi ve
farkliliga neden olan grubun tespitinde Tukey ve LSD testi kullanildi. Tek degiskenli

Ki-kare testi ile cok degiskenli diizenlerde ki-kare analizleri yapildi.
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4. BULGULAR

Koagiilasyon bozuklugu ile hastanede yatan 7-12 yas grubu cocuklarin
%359 unun erkek, %55’inin acile bagvurdugu ve %40’ 1nin bagvuru nedeninin purpura
oldugu, %50’sinin 0 Rh (+) kan grubu ve %32’sinin idiyopatik trombositopenik
purpura tanisi ile takip edildigi goriilmektedir. Cocuklarin ortalama hastanede yatis
stiresi 7.38 + 3.612 olup en az bes giin en fazla 34 giin hastanede yattiklari ve hastanede
yatis sliresince %58’inde deri alt1 kanamast oldugu belirlendi. Cocuklarin %91’inde
ailelerinde akraba evliliginin olmadigi, %72’sinin aile Oykiisiinde koagiilasyon
bozuklugu oldugu ve ebeveynlerin %28’inin 0 Rh (+) kan grubuna sahip oldugu
goriildii. Koagiilasyon bozuklugu ile hastanede basvuran 7-12 yas grubu ¢ocuklara
iligkin degiskenlerin retrospektif olarak incelenmesi ile elde edilen dagilimlar1 Tablo

2’de verildi.

Tablo 2. Koagiilasyon bozuklugu ile hastaneye basvuran 7-12 yas grubu ¢ocuklara
iligkin degiskenlerin dagilimi.

Degiskenler Frekans (n) Yiizde (%)

Cinsiyet Kadin 41 41

Erkek 59 59
Basvuru sekli Acil 55 55

Normal 45 45
Tibbi tam Hemofili A 12 12

Hemofili B 10 10

Idiyopatik 32 32

trombositopenik

purpura

Faktor VII Eksikligi 6 6

Trombositopeni 18 18

Faktor X Eksikligi 5 5

Von Willebrand 9 9

hastalig1

Embolizim 8 8
Akraba evliligi Var 9 9
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Tablo 2. Koagiilasyon bozuklugu ile hastaneye bagvuran 7-12 yas grubu ¢ocuklara
iliskin degiskenlerin dagilimi (devamu).

Yok 91 91
Aile dykiisii Var 28 28
Yok 72 72
Basvuru sikayeti  Purpura 40 40
Kolay olusan ¢tiriikkler 18 18
Dis eti kanamasi 9 9
Hematiiri 9 9
Diger kanamalar 22 22
Ebeveyn kan ARh + 12 12
grubu ARh - 8 8
BRh + 19 19
BRh - 10 10
ABRh + 8 8
ABRh - 7 7
ORh+ 28 28
ORh - 8 8
Cocuk kan grubu ARh + 8 8
ARnh - 5 5
BRh + 19 19
BRh - 3 3
ABRh + 4 4
ABRh - 6 6
ORh+ 50 50
ORh - 5 5
Eslik eden Ag1z i¢i kanamasi 15 15
kanama Burun kanamasi 5 5
bulgulari Deri alt1 kanamasi 58 58
Dis eti kanamasi 11 11
Hematiiri 11 11

Koagiilasyon bozuklugu ile hastaneye bagvuran 7-12 yas grubu ¢ocuklarin yas

ortalamalarinin 9.46 + 1.877 oldugu, ebeveyn yas ortalamalarinin 35.36 + 4.40 oldugu
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goriilmektedir. Olgularin ortalama hastanede yatis siiresi 7.38 + 3.612 olup en az bes
giin en fazla 34 giin hastanede yattiklar1 goriildi. Koagiilasyon bozuklugu ile
hastanede basvuran 7-12 yas grubu ¢ocuklara iligkin degiskenlerin retrospektif olarak
incelenmesi ile elde edilen nicel verilere iliskin tanimlayict bulgulart Tablo 2’de

verildi.

Tablo 3. Koagiilasyon bozuklugu ile hastaneye bagvuran 7-12 yas grubu gocuklara

iliskin sayisal degiskenlerin tanimlayici bulgulari.

Degiskenler Min-maks. Ortalama £ S.S
Cocuk yas1 7-12 9.46 + 1.877
Ebeveyn yasi 26-48 35.36 + 4.400
Yatis siiresi 5-34 7.38 £3.612
Boy (cm) 104-160 131.41 + 16.103
Kilo (kg) 21-59 38.78 £ 10.937

Koagiilasyon bozuklugu ile hastaneye bagvuran 7-12 yas grubu g¢ocuklarin
hemoglobin degerleri ortalama 11.47 + 1.986; Hemotokrit degerleri ortalama 37.13 +
4.821; Trombosit degerleri ortalama 18.96 + 8.111 ve Fibrinojen degerleri ortalama
268.61 + 66.947 olarak bulundu. Cocuklarin koagiilasyon degerleri incelendiginde;
INR degerleri ortalama 1.13 £+ 0.205; APTT degerleri ortalama 30.43 + 4.009; PT
degerleri ortalama 13.84 + 2.674 ve PT% degerleri ortalama 95.06 + 34.562 olarak
bulundu. Cocuklarin CRP degerlerinin ise; ortalama 4.073 + 6.585 oldugu goriildi.
Koagiilasyon bozuklugu ile hastaneye bagvuran 7-12 yas grubu ¢ocuklarin laboratuvar

bulgularmin retrospektif olarak incelenmesi ile elde edilen tanimlayici bulgular Tablo

4’te verildi.

Tablo 4. Koagiilasyon bozuklugu ile hastaneye bagvuran 7-12 yas grubu ¢ocuklarin
laboratuvar bulgularinin tanimlayict bulgulari.

Degiskenler Min-maks. Ortalama £ S.S
Hemogram 5.6-14.9 11.47 +1.986
Hemotokrit 26-44 37.13+4.821
Fibrinojen 64-391 268.61 + 66.947
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Tablo 4. Koagiilasyon bozuklugu ile hastaneye basvuran 7-12 yas grubu ¢ocuklarin
laboratuvar bulgularinin tanimlayici bulgular1 (devami).

Trombosit 7-45 18.96 + 8.111
APTT 21-40 30.43 £ 4.009
INR 0.6-1.6 1.13+£0.205

PT 8-23 13.84 + 2.674
PT% 53-280 95.06 + 34.562
CRP 0.50-42.15 4.073 £6.585

Koagiilasyon bozuklugu ile hastaneye bagvuran 7-12 yas grubu ¢ocuklarda
hastalik tanisi, kan grubu, bagvuru sikayeti ve kanama bulgularinin anlamliliginin testi
icin tek degiskenli diizenlerde ki-kare analizi yapildi. Koagiilasyon bozuklugu ile
hastaneye basvuran 7-12 yas grubu ¢ocuklarda hastalik tans1 (ki-kare (X?) = 77.336),
basvuru sikayeti (X% = 29.544), kanama bulgusu (X? = 298.678) ve kan grubu (X2 =
362.772) degerleri anlamli olarak goriilmektedir (p < 0.001) (Tablo 5).

Tablo 5. Koagiilasyon bozuklugu ile hastaneye bagvuran 7-12 yas grubu ¢ocuklarin
kan grubu, hastalik tanisi, basvuru sikayeti ve kanama bulgularina iliskin Ki-kare
analizleri.

Degisken Gozlenen X?/p degeri
deger
Hastalik Hemofili 22 77.336
tanisi ITP 32 <0.001
Faktor eksikligi 19
Trombositopeni 18
Von Willebrand hastalig1 9
Basvuru Petesi ve purpura 40 29.544
sikayeti Dis eti kanamasi ve 27 <0.001
ciiriikler
Diger kanama bulgulari 31
Kanama Agi1z i¢i kanamasi 15 298.678
bulgusu Burun kanamasi 5 <0.001
Deri alt1 kanamasi 58
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Tablo 5. Koagiilasyon bozuklugu ile hastaneye bagvuran 7-12 yas grubu ¢ocuklarin
kan grubu, hastalik tanisi, bagvuru sikayeti ve kanama bulgularina iliskin Ki-kare
analizleri (devami).

Dis eti kanamasi 11
Hematiiri 11
Cocuk kan A grubu 13 362.772
grubu B grubu 44 <0.001
AB grubu 30
0 grubu 13

X2: Ki-kare analizi

Koagiilasyon bozuklugu ile hastaneye bagvuran 7-12 yas grubu g¢ocuklarin
hastalik tanis1 ile bagvuru sekli bulgularinin karsilagtirmalari i¢in cok gozlii diizenlerde
Ki-kare analizi yapildi. Hastalik tanisi ile hastaneye basvuru sekli arasinda anlamli bir

iliski gorilmemektedir (p > 0.05) (Tablo 6).

Tablo 6. Koagiilasyon bozuklugu ile hastaneye bagvuran 7-12 yas grubu ¢ocuklarda
hastalik tanisi ile bagvuru sekli bulgular arasindaki iliski.

Hastalik tamisi Basvuru Sekli Toplam
Acil Normal
Hemofili A Say1 7 10 17
% Hastalik tanis1 41.2% 58.8% 100.0%
igindeki
% Bagvuru sekli 12.7% 11.1% 11.7%
icindeki
Hemofili B Say1 7 6 13
% Hastalik tanis1 53.8% 46.2% 100.0%
icindeki
% Basvuru sekli 12.7% 6.7% 9.0%
igindeki
ITP Say1 17 30 47
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Tablo 6. Koagiilasyon bozuklugu ile hastaneye bagvuran 7-12 yas grubu ¢ocuklarda

hastalik tanisi ile bagvuru sekli bulgular1 arasindaki iliski (devamai).

% Hastalik tanis1 36.2% 63.8% 100.0%
i¢indeki
% Basvuru sekli 30.9% 33.3% 32.4%
icindeki

Faktor Eksikligi ~ Say1 8 6 14
% Hastalik tanis1 57.1% 42.9% 100.0%
i¢indeki
% Basvuru sekli 14.5% 6.7% 9.7%
icindeki

Trombositopeni  Say1 10 32 42
% Hastalik tanis1 23.8% 76.2% 100.0%
icindeki
% Basvuru sekli 18.2% 35.6% 29.0%
icindeki

Von Willebrand  Say: 6 6 12

hastalig1 % Hastalik tanis1 50.0% 50.0% 100.0%
icindeki
% Basvuru sekli 10.9% 6.7% 8.3%
igindeki

Total Say1 55 90 145
% Hastalik tanisi 37.9% 62.1% 100.0%
igindeki
% Bagvuru sekli 100.0% 100.0% 100.0%
icindeki

Test/p Pearson ki-kare/df = 8.031/5; p = 0.494

Koagiilasyon bozuklugu ile hastaneye basvuran 7-12 yas grubu c¢ocuklarin
hastalik tanist ile basvuru sikayeti bulgularinin karsilastirmalar1 i¢in c¢ok gozlii

diizenlerde ki-kare analizi yapildi. Hastalik tanisi ile bagvuru sikayeti degiskenlerinin
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karsilastirilmasinda iki degisken arasinda anlamli iligki vardir (p < 0.001). Buna gére;
petesi ve purpura bulgusunun idiyopatik Trombositopenik Purpura hastalik tanisi
icindeki yiizdesi %53.1 ve Trombositopeni hastalik tanis1 igindeki ytlizdesi %38.5 olup
toplam hastalik tanis1 i¢indeki yiizdesi %39.2 oldugu goriildii. Dis eti kanamasi
bulgusunun Von Willebrand hastalig1 hastalik tanisi icindeki yiizdesi %55.6 ve Faktor
eksikligi hastalik tanis1 icindeki yiizdesi %36.4 olup diger kanama bulgularinin
Hemofili hastalik tanisi igindeki yiizdesi %50.0 ve Trombositopeni hastalik tanisi
icindeki ytizdesi % 38.5 olup toplam hastalik tanist i¢indeki yiizdesi %30.6 oldugu
goriildli. Hastalik tanisi ile bagvuru sikayeti arasindaki iliski anlamlidir (p < 0.001)
(Tablo 7).

Tablo 7. Koagiilasyon bozuklugu ile hastaneye bagvuran 7-12 yas grubu ¢ocuklarda
hastalik tanisi ile basvuru sikayeti bulgular1 arasindaki iliski.

Hastalik tanisi Basvuru sikayeti bulgular: Toplam

Petesi Dis eti Diger
purpura  kanamasi kanama

Hemofili Say1 6 5 11 22
% Hastalik 31.8% 18.2% 50.0% 100.0%
tanist i¢cindeki
% Basvuru 6.7% 4.9% 13.4% 8.2%
sikayeti
igindeki

ITP Say1 34 16 14 64
% Hastalik 53.1% 25.0% 21.9% 100.0%

tanisi i¢cindeki

ITP % Basvuru 32.4% 19.8% 17.1% 23.9%
sikayeti
icindeki

Faktor Eksikligi Say1 9 12 12 33
% Hastalik 27.3% 36.4% 36.4% 100.0%

tanisi icindeki
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Tablo 7. Koagiilasyon bozuklugu ile hastaneye bagvuran 7-12 yas grubu gocuklarda

hastalik tanisi ile bagvuru sikayeti bulgulari arasindaki iligki (devamu).

% Bagvuru 8.6% 14.8% 14.6% 12.3%
sikayeti
icindeki
Trombositopeni Say1 40 24 40 104
% Hastalik 38.5% 23.1% 38.5% 100.0%

tanisi icindeki

% Basvuru 38.1% 29.6% 48.8% 38.8%

sikayeti
icindeki
VVon Willebrand Say1 15 25 5 45
hastalig1 % Hastalik 33.3% 55.6% 11.1% 100.0%
tanisi i¢indeki
% Bagvuru 14.3% 30.9% 6.1% 16.8%
sikayeti
icindeki
Toplam Say1 105 81 82 268
% Hastalik 39.2% 30.2% 30.6% 100.0%

tanisi i¢cindeki
% Basvuru 100.0% 100.0%  100.0% 100.0%
sikayeti
igindeki
Test/p Pearson ki-kare/df = 25.986/10; p < 0.001

Koagiilasyon bozuklugu ile hastaneye bagvuran 7-12 yas grubu ¢ocuklarin yas,
yatis sliresi ve laboratuvar bulgular1 arasindaki iliskinin incelenmesi i¢in pearson
korelasyon analizi yapildi. Yapilan analize gore; cocuklarin yatis siiresi ile PLT ve
PT% arasinda pozitif yonde PT degeri arasinda negatif yonde anlamli bir iliski
bulunmaktadir (p < 0.05). Cocuklarin hemoglobin degerinin fibrinojen, APTT, PT%
ve CRP degerleri arasinda negatif yonde, INR degeri ile pozitif yonde anlaml iligki
gorilmektedir (p <0.01). Cocuklarin APTT degerleri ile INR degerleri arasinda pozitif
yonde anlamli bir iligki bulunmaktadir (p < 0.05) (Tablo 8)
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Tablo 8. Koagiilasyon bozuklugu ile hastanede yatan 7-12 yas grubu ¢ocuklarin yas, yatis siiresi ve laboratuvar bulgulari arasindaki iligki.

Korelasyon (r) Yas Yatis Siiresi Hg HCT Fibrinojen PLT APTT INR PT
Yatis Siiresi -0.055

Hg -0.079 -0.094

HCT -0.085 0.012

Fibrinojen -0.136 0.065 -0.166" -0.053

PLT -0.015 0.187** -0.042 0.059 0.056

APTT -0.138 0.005 -0.175" -0.031 0.017 0.011

INR 0.082 -0.118 0.143" -0.049 -0.084 0.003 0.234™

PT 0.055 -0.159" 0.115 0.008 -0.083 0.045 0.099 -0.023

PT% 0.039 0.171" -0.148" 0.176" 0.014 0.029 -0.038 -0.060 -0.056
CRP -0.074 -0.091 -0.153" -0.027 0.121 0.026 -0.044 -0.123 -0.016

r: Korelasyon; “ p < 0.05; ™ p< 0.01




5. TARTISMA

Koagiilasyon bozukluklar1 mortalite ve morbiditesi yiiksek olan, yasam boyu
devam eden ve tedavi ihtiyaci olusturan ve dolayli olarak saglik harcamasi gerektiren,
topluma etki eden 6nemli bir saglik sorunudur. Bu nedenle ¢ocuklarda sik goriilen
koagiilasyon bozuklugu tanilarinin ve eslik eden kanama bulgularinin bilinmesi
yasamsal onem gostermektedir (1).

Calismamizda koagiilasyon bozuklugu ile hastaneye bagvuran 7-12 yas grubu
cocuklarin %59’unun erkek, yas ortalamalarinin 9.46 + 1.877 oldugu ve ortalama
hastanede yatis siiresinin 7.38 £ 3.612 olduklari goriildii. Salcioglu ve arkadaslar1 (51)
tarafindan yapilan calismada koagiilasyon bozuklugu tanisi alan c¢ocuklarin yas
ortalamasmin 4.1 y1l oldugu, 2017 yilinda Ongen (51) tarafindan yapilan ¢aligmada
ise olgularin yas ortalamasinin 6.6 oldugu bulgulanmastir.

2015 yilinda Akelma ve arkadaslarinin (52) yaptig1 ¢alismada koagiilasyon
bozuklugu olan hastalarin %83,8’inin erkek oldugu goriildii. Al-Rahal (53) tarafindan
Irak’ta yapilan baska bir ¢alismada ise erkek hastalarin yiizdesi %53,12 oldugu oldugu
bildirilmigtir. 2015 yilinda Higashigawa ve arkadaslar1 (54) 15 yas alt1 koagiilasyon
bozuklugu tanili ¢ocuklar ile yapilan calismada ise ¢ocularin yas ortancasinin 3.0
oldugu ve ortalama yasin 4.0 +3.8 oldugu ve ¢ogunslugunun erkek hasta oldugu
bulgulanmaktadir. Yilmaz ve arkadaglari (55) tarafindan 2021 yilinda yapilan
calismada ise olgularin %60.29 erkek oldugu bulgulanmaktadir.

Calismamizda koagiilasyon bozuklugu ile hastaneye bagvuran 7-12 yas grubu
cocuklarin ebeveynleri arasinda akraba evliligi goriilme yiizdesi %9 ve aile dykiisiinde
akraba evliligi goriilme ylizdesinin ise %28 oldugu goriilmektedir. Akelma ve
arkadaglarinin (52) 2015 yilinda yaptigi ¢alismada koagiilasyon bozuklugu olan
hastalarin %33,3 {inlin akraba evliligi dykiisii oldugu ve %48,6’sinin ise aile dykiiniin
oldugu bildirmistir.

Celik ve arkadaglarinin (56) 2021 yilinda yaptigi calismasinda ise akraba
evliligi oran1 %29.9 iken, hastalarin %62.7'sinde ailede koagiilasyon bozuklugu
Oykiistiniin oldugu bildirilmektedir. Peyvandi ve arkadaslarinin (57) 2012 yilinda
yapmis oldugu ¢aligmada ise koagiilasyon bozuklugu tanili hastalarin akraba evliligi
ve aile Oykiisii ile iligkili oldugu bulgulanmaktadir. Calismamizda akraba evliligi

yiizdesi diisiik olmakla birlikte literatiir incelendiginde cocuklarda koagiilasyon
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bozuklugu goriilme oraninin akraba evliligi ve aile Oykisii ile iliskili oldugu
goriilmektedir.

Calismamizda koagiilasyon bozuklugu ile hastaneye bagvuran 7-12 yas grubu
cocuklarin %32’sinde trombositopeni tanist ile %22’sinde hemofili tanis1 oldugu
goriilmektedir. Akelma ve arkadaslarmin (52) yaptigi c¢alismalarinda hemofili A
tanisinin %46,7 oraninda, von Willebrand hastaligi tanisinin %16,2 oraninda ve
hemofili B tanisinin %8,6 oranlarinda oldugu goériilmektedir. 2016 yilinda Celebi (58)
tarafindan Tiirkiye’de yapilan arastirmada hastalarin %68,6 oraninda hemofili A, %
17,6’s1 von Willebrand hastali1 ve % 13,7’si hemofili B hastaligina sahip olduklari
belirtilmektedir. Figgin ve arkadaslarinin (49) koagiilasyon bozukluklarini igeren ¢ok
merkezli yiiriittiigli arastirmalarinda %34 orani ile en ¢ok goriilen hastalik faktor VII
eksikligi oldugu bulgulanmistir. Ayni ¢aligsmada faktor VII eksikligi %15,4 oraninda,
faktor V eksikligi %14,7 oraninda, faktor X eksikligi %10,3 oraninda, faktor VIII
eksikligi %9,6 oranlarinda oldugu goriilmektedir.

Tugcu ve arkadaslari (59) tarafindan yapilan 23 yili kapsayan ¢alismada en ¢ok
goriilen hastalik faktor VII eksikligi %73,9 oraninda goriilmektedir. Caligmanin
devaminda ise %7,8 oraninda faktor X eksikligi, faktor XI eksikligi %7,2 oraninda,
fibrinojen eksikligi %35,2 oraninda ve %1 oraninda faktdr XIII eksikligi oldugunu
bildirmistir. Calismamizda olgularin %9,7’sinin  faktor eksikligi tanist aldigi
goriilmektedir.2020 yilinda Mahmood ve arkadaslarinin (60) yaptig1 calismada en
yaygin goriilen hastalig1 %27.9 ile Faktor VII eksikligi ve %19,99 ile Hemofili tanisi
oldugunu bulgulamistir. Yapilan c¢alismalarin sonuclar1 bize yaygin goriilen
koagiilasyon bozuklugu tanilarinin Hemofili grubu hastaliklar, von Willebrand
hastaligr ve faktor eksikligi hastaliklarinin oldugunu gdstermektedir. Bu bulgular
calismamizin bulgular ile benzerlik gostermektedir.

Koagiilasyon bozuklugu ile hastaneye bagvuran 7-12 yas grubu cocuklarin
hemoglobin degerleri ortalama 11.47 £ 1.986 ve Hemotokrit degerleri ortalama 37.13
+ 4.821 olarak goriilmekle birlikte normal referans degerlerinin altinda oldugu
goriildi. Cocuklarin ortalama trombosit degerleri 18.96 £+ 8.111 ve fibrinojen degerleri
ortalama 268.61 + 66.947 olarak bulundu.

Yapilan caligmalar incelendiginde; 2015 yilinda Higashigawa ve arkadaslari
(54) hemoglobin degerini ortalama 12.2 + 1.4 ve trombosit degerini ortalama 17
500+ 16 000 bulmus. Baska bir ¢alismada 2017 yilinda Ongen (51) hemoglobin
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degerinin normal siirlar igerisinde oldugunu ve %23.3’linilin agir tormbositopenisinin
oldugunu; 2020 yilinda Oner ve arkadaslar1 (61) hastalarin trombosit degerlerinin
ciddi derecede diisiik oldugunu ve hemoglobin degerlerinin normalden diisiik
oldugunu gostermektedir.

Koagiilasyon bozuklugu ile takip edilen ve tedavi edilen 7-12 yas grubu
cocuklarin %55’inin acile gelerek basvurularinin yapildigi goriilmektedir. Basvuru
nedenleri arasinda %40 yiizde ile en fazla purpura belirtisi oldugu goriilmektedir.
Cocuklarin ortalama hastanede yatis stiresi 7.38 £ 3.612 olup en az bes giin en fazla
34 giin hastanede yattiklar1 ve hastanede yatis siiresince eslik eden kanama bulgusunun
%58 ile deri alt1 kanamasi oldugu belirlendi. Ayrica hastalik tanisi ile bagvuru sikayeti
degiskenleri arasinda iliski incelendiginde petesi ve purpura bulgusunun Idiyopatik
Trombositopenik Purpura hastalik tanisi arasinda; dis eti kanamasi bulgusunun von
Willebrand hastalig1 hastalik tanisi ile Faktor eksikligi hastalik tanis1 arasinda ve diger
kanama bulgularinin Hemofili hastalik tanisi ile Trombositopeni hastalik tanisi
arasinda anlaml iligki oldugu gortildii.

Tiirkiye’de Tugcu ve arkadaslari (59); Karaman ve arkadaslar1 (3) tarafindan
2015 yilinda ve Selvi ve arkadaslar1 2009 tarafindan yapilan ¢alismalarda hastalarda
goriilen kanama bulgularina bakildiginda hastalarda GIS kanamasi, diger kanama
bulgular1 ve deri alt1 kanamalarin eslik ettigi bulgulamaktadir.

Shetty ve ark. (62) 2014 yilinda Hindistan’da 321 hasta ile yaptig1 ¢alismada,
olgularda boyun kanamasi, GIS kanamasi, burun kanmasi, ekimoz ve agizda olan
kanmalar seklinde ele alinmistir. Salcioglu ve arkadaslar1 (50) tarafindan yapilan
caligmada olgularda ekimoz, burun kanamasi ve agizda meydana gelen kanamalarin
oldugu belirtilmistir.

Mahmood ve arkadaglari (60) tarafindan 2020 yilinda yaptigi g¢alismada
olgularda sirasiyla en fazla eslik eden kanama bulgusunun morarma, dis eti kanamasi
ve burun kanamasi oldugunu; 2012 yilinda Sharma (63) tarafindan yapilan ¢aligmada
en sik goriilen bulgunun dis eti kanamas1 ve burun kanamasi oldugu goriilmektedir.

Oner ve arkadaslar1 (61) tarafindan 2020 yilinda tarafindan yapilan calismada
von Willebrand hastaliginda dis eti kanamasinin yaygin olarak goriildiigii; benzer
sonuglarin Federici ve arkadaslar1 (64) 2014 yilinda, Woods ve arkadaslari (65) 2011
yilinda ve 2023 yilinda Du ve arkadaslar1 (66) tarafindan yapilan ¢aligmalarda da elde
edildigi goriilmektedir. Bu sonuglar dis eti kanama bulgusunun von Willebrand

hastalig ile iliskili bulgu oldugunu ortaya koymaktadir.

34



Giingor ve arkadaslari (67) tarafindan 2019 yilinda; Ito ve arkadaslarinin (68)
2021 yilinda; Abdiev ve arkadaslari tarafindan (69) 2021 yilinda ve Suntsova ve
arkadaglarinin (70) 2017 yilinda yaptiklar1 ¢alismalarin sonuglari ise petesi ve purpura
bulgusunun Idiyopatik Trombositopenik Purpura hastalik tams1 arasinda iliskili
oldugu sonuclarin1 ortaya koymaktadir. Literatiirden elde edilen bulgular ile

calismamizdan elde edilen bulgular paralellik gostermektedir.
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6. SONUCLAR VE ONERILER

6.1. Sonuglar

Koagiilasyon bozuklugu ile hastanede yatan 7-12 yas grubu cocuklarin
cogunlugunun erkek oldugu;

Koagiilasyon bozuklugu ile hastanede yatan 7-12 yas grubu cocuklarin
yarisindan fazlasinin acile bagvurdugu;

Koagiilasyon bozuklugu ile hastanede yatan 7-12 yas grubu ¢ocuklarin yarisina
yakininin hastaneye bagvuru nedeninin purpura oldugu;

Koagiilasyon bozuklugu ile hastanede yatan 7-12 yas grubu c¢ocuklarin takip
edildigi tanilarm en ¢ok Idiyopatik trombositopenik purpura, trombositpeni ve
hemofili grubu tanilar oldugu;

Koagiilasyon bozuklugu ile hastanede yatan 7-12 yas grubu g¢ocuklarin
ortalama bir hafta hastanede yattig1 ve en fazla eslik eden kanama bulgusunun
deri alt1 kanamasi oldugu;

Koagiilasyon bozuklugu ile hastanede yatan 7-12 yas grubu c¢ocuklarin
hemoglobin degerlerinin normal degerden diisiik oldugu ve trombosit
degerlerinde ciddi diisiikliik oldugu;

Koagiilasyon bozuklugu ile hastanede yatan 7-12 yas grubu c¢ocuklarin
koagiilasyon degerlerinin normal sinirlar i¢erisinde olmadigi;

Koagiilasyon bozuklugu ile hastanede yatan 7-12 yas grubu cocuklarda
hastalik tanisi, bagvuru sikayeti, kanama bulgusu ve kan grubu degerlerinin
anlamli oldugu;

Koagiilasyon bozuklugu ile hastanede yatan 7-12 yas grubu ¢ocuklarda petesi
ve purpura bulgusunun Idiyopatik trombositopenik purpura hastalik tanisi ve
Trombositopeni hastalik tanisi ile iligkili oldugu;

Koagiilasyon bozuklugu ile hastanede yatan 7-12 yas grubu ¢ocuklarda dis eti
kanamast bulgusunun von Willebrand Hastaligi hastalik tanisi ve Faktor
eksikligi hastalik tanisi ile iligkili oldugu;

Koagiilasyon bozuklugu ile hastanede yatan 7-12 yas grubu ¢ocuklarda diger
kanama bulgularinin Hemofili hastalik tanis1 ve Trombositopeni hastalik tanisi

ile iligkili oldugu;
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e Koagiilasyon bozuklugu ile hastanede yatan 7-12 yas grubu ¢ocuklarin yatis
stiresi ile PLT ve PT% arasinda pozitif yonde PT degeri arasinda negatif yonde
anlamli bir iliski oldugu;

e Koagiilasyon bozuklugu ile hastanede yatan 7-12 yas grubu ¢ocuklarin Hasta
cocuklarin hemoglobin degerinin fibrinojen, APTT, PT% ve CRP degerleri
arasinda negatif yonde, INR degeri ile pozitif yonde anlaml bir iliski oldugu;

e Koagiilasyon bozuklugu ile hastanede yatan 7-12 yas grubu ¢ocuklarin APTT
degerleri ile INR degerleri arasinda pozitif yonde anlamli bir iliski oldugu

sonucuna ulasildi.
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6.2. Oneriler

Koagiilasyon bozuklugunun erken miidahele edilmesi agisindan aileler
bilin¢lendirilebilir.

Koagiilasyon bozuklugu olan hasta ¢ocuklarda kanamlarin neden oldugu agriy1
onlemek i¢in planlamalar yapilmasi onerilebilir.

Kanama kontrollii ile ebeveyne verilecek egitimle zamaninda ve dogru
uygulama ile eklemlerde olusabilecek hasarlar 6nlenebilir.

Koagiilasyon bozuklugu olan ¢ocuk hastanin ebeveyne ve toplumdan bagimsiz
bir yasam siirebilmesi i¢in etkin pediatrik bakim 6nerilebilir.

Koagiilasyon bozuklugu olan ¢ocuk hastanin evde ve yasami boyunca yerli
diizeyde bakimlarinin gergeklestirebilmesi i¢in egitim verilen ebeveynlerine
hemsire tarafindan egitim verilmesi Onerilebilir.

Koagiilasyon bozuklugu olan ¢ocuk hastalarda fiziksel sagligin iist sinirlarda
tutulmasma yardimci olmak ve kanamalarin en aza indirilmesine olanak
saglanmasi adina fizik tedavi uzmani yardimi alinmasi 6nerilebilir.
Koaagiilasyon bozuklugu olan ¢ocuk hastada kesici delici aletlerden olan trag
makinesi, tirnak makasi gibi aletlerin kullanilmamasi veya kullanilmasini
gerektiren durumlarda ebeveyn esliginde dikkatli bir sekilde kullanilmasi
hususunda egitimler verilmesi onerilebilir.

Koagiilasyon bozuklugu olan cocuk hastalarda olabildigince intravendz ve
intramusculer girisimlerden uzak durulmasi saglanabilir.

Koagiilasyon bozuklugu olan cocuk hastalarda acil kan ihtiyaci olmasi
durumunda kan ihtiyacin1 saglayabilecek kisilerin iletigim listesi ebeveynlerin

tarafindan olusturulmasi onerilebilir.
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8. EKLER

Ek 1. Genel Bilgi Formu

Ankete cevap veren Kisinin
Tarih:
Cocuga Yakinhk Derecesi:

I- COCUGA AIT BILGILER;
1- Adi Soyadi:
2- Cinsiyeti: a- Kiz b- Erkek

3- Dogum Tarihi:

4- Yasn:

5- Boy: Kilo:
6- Basvuru sikayeti:
7- Kanama bulgusu:

8- Hastalik Tamsi:
9- Aile OyKiisii: a- var b- yok
10- Akraba Evliligi: a- var b- yok

11- Kan grubu:
12- Dogum Sirasi: a- {Ik cocuk  b- Ortanca cocuk c-Son ¢ocuk
- COCUGUN ANNE VE BABASINA AiT BiLGILER;

13- Annenin yasi:
14- Annenin Ogrenim Durumu: a- Okuryazar degil b- Okuryazar ¢c- flkokul mezunu

d- Ortaokul mezunu e- Lise mezunu f- Yiiksekokul mezunu g- Master/Doktora
Annenin Kan Grubu:

15- Babanin yasi:

16- Babanin Ogrenim Durumu: a- Okuryazar degil b- Okuryazar ¢- flkokul mezunu
d- Ortaokul mezunu e- Lise mezunu f- Yiiksekokul mezunu g- Master/Doktora

17- Babanin Kan Grubu:
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Ek 2. Tez Konusunun Kabulii




Ek 3. Zonguldak Biilent Ecevit Universitesi Girisimsel Olmayan Klinik
Arastirmalar Etik Kurulu Karan
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