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Aktif kanama ile gelen veya
Kanamaya yatkınlığı olan çocukta

İyi bir öykü ve fizik muayene ile %90 
ön tanı konurDoç. Dr. A

li ATAŞ



İyi bir öykü ve fizik muayene ile %90 
ön tanı konur

– Yaş
– Cinsiyet
– Klinik prezantasyon
– Hikayesi
– Aile öyküsü

Doç. Dr. A
li ATAŞ



• Epistaksis
• Kol ve bacaklarda morluklar
• Menoraji, menometroraji

ÇOCUKLUK ÇAĞINDA 
EN SIK PROBLEM

Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
Menoraji: Düzenli sikluslarla gelen ancak miktar ve süresi artmış olan kanamadır.
Metroraji: Beklenen menstrüel sikluslar arası oluşan aşırı kanamaya denir. 
Menometroraji: Sıklıkla düzensiz, aşırı ve uzamış kanamadır. 




Kanama hikayesi
• Deri ve mukoz memranlardaki kanama 

trombositler, kan damarları ile ilgili patolojilerde 
ortaya çıkar. 

– Peteşi
– Ekimoz

ve/veya 

– Oral mukozal kanamalar

• Yumuşak doku ve eklemlerdeki kanamalar 
genellikle koagulasyon faktör eksiklikleri ile 
ilişkilidir. Doç. Dr. A

li ATAŞ
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Kanama hikayesi
• Sağlıklı olan bir çocukta epistaksis gibi lokal bir 

kanama oluşmuş ise :

– Rinit

– Travma

– Yabancı cisim

– Yüzeyel damarlarda hasarlanama 

– Kuru hava Doç. Dr. A
li ATAŞ



Kanama hikayesi

• Girişim sonrası bir kanama oluşmuş ise (tonsilektomi, circumcision, diş 

çekimi) ve daha önceden de benzer durumlar oluşmuş ise altta yatan 

kanama bozukluklarını gösterebilir. 
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Kanama hikayesi

• Kanamanın 

– ciddiyeti, 
– sıklığı, 
– süresi, 
– lokalizasyonu 

• Kanamayı izah eden durum varlığı veya yokluğu 

Doç. Dr. A
li ATAŞ



Kanama hikayesi
• Zencefil (ginger), gümüş düğme çiçeği (ferverfew), 

mabet ağacı(ginkgo biloba) ve fazla miktarda sarımsak 
kanamaları artırabilir. 

• Asetil salisilik asit ve non-steroid antienflamatuarlar
(ibuprofen, naproxen gibi) platelet fonksiyonunu 
bozarlar. 

• Warfarin veya warfarin etkinliği olan fare zehiri ile 
intoksikasyon da kanama bozukluklarına neden olur.  

Doç. Dr. A
li ATAŞ



KLİNİK ÖZELLİKLER

• Bebeklik ve çocukluk dönemindeki 
kanamalar özellikle aile öyküsü de 
varsa genetik geçişli kanama 
diyatezlerini düşündürür. 

• Yenidoğan döneminde göbek 
düşmesi sonrası kanama olması F-
VIII eksikliğini düşündürür. Ayrıca 
vitamin K eksikliğini düşünmek 
gerekir. Doç. Dr. A

li ATAŞ



KLİNİK ÖZELLİKLER

• Yürümeye başlayan erkek bir çocukta eklemlerde olan veya 

circumcision sonrası kanama durumunda  hemofili düşünülmelidir. 
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KLİNİK ÖZELLİKLER

• Adolesan bir kızda adet kanamalarının abartılı olması, 
tekrarlayan burun kanamasının olması durumunda von
Willebrand (VWD) hastalığı düşünülmelidir. 

Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
Menoraji: Düzenli sikluslarla gelen ancak miktar ve süresi artmış olan kanamadır.
Metroraji: Beklenen menstrüel sikluslar arası oluşan aşırı kanamaya denir. 
Menometroraji: Sıklıkla düzensiz, aşırı ve uzamış kanamadır. 




AİLE ÖYKÜSÜ

• Genetik kanama diyatezleri hakkında 
bilgi verir. 

Doç. Dr. A
li ATAŞ



- Spontan
- Tekrarlayan 
- Birden fazla bölgede
- Atipik lokalizasyonda
- Küçük bir travma veya girişim sonucunda beklenmedik 

şiddette 
- Demir tedavisi veya transfüzyon gerektirmiş kanamalar            

Doç. Dr. A
li ATAŞ



KANAMA DİYATEZİ DÜŞÜNÜLEN ÇOCUKDA:

Soru 1:
 Konjenital mi?

⎼ Erken başlar
⎼ Aile hikayesi (+)

 Akkiz mi? 
⎼ Sistemik semptom ve bulgular (+)

Doç. Dr. A
li ATAŞ



KANAMA DİYATEZİ DÜŞÜNÜLEN ÇOCUKDA:

Soru 2
• Defekt nerede?

– Vasküler
– Trombositer

• Trombositopeni
• Trombosit fonksiyon bozukluğu

– Pıhtılaşma faktörlerinin azlığı
– Artmış fibrinolizis

Konjenital ise defekt tek

Akkiz ise birden fazla
Tek mi? /Birlikte mi?Doç. Dr. A

li ATAŞ



- Kanamanın durdurulması ve
- Dolaşımın bütünlüğünün korunması işlevine hemostaz

denir. 
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Vazokonstruksiyon (Vasküler Faz)
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FibrinolizisDoç. Dr. A
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1. Vasküler faz
2. Primer hemostaz (Trombosit plağı oluşması )
3. Sekonder hemostaz (Fibrin oluşması)
4. Fibrinolizis

HEMOSTAZIN FAZLARI

Doç. Dr. A
li ATAŞ



• Konjenital nedenler: 
– Kalıtsal hemorajik telanjiektazi, 
– Kalıtsal bağ dokusu hastalıkları 

• Ehler danlos sendromu, Osteogenesis imperfecta
• Akkiz nedenler: 

– Skorbüt, 
– Vaskülitler (Henoch Schonlein Vaskuliti).

I. Damarsal bozukluklar

Doç. Dr. A
li ATAŞ



II. Trombositopeniler

Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
Trombositopeni-radius yokluğu (TAR)



1. Azalmış yapıma bağlı nedenler
a. Konjenital nedenler: 
oFanconi aplastik anemisi,  
oAmegakaryositik trombositopeni, 
oTAR sendromu, 

b. Akkiz nedenler: 
oAplastik anemi, 
oLösemi
oİlaçlar, Toksik maddeler, 
oEnfeksiyonlar, 
oRadyasyon, 

2. Artmış yıkıma bağlı nedenler 
o İmmun nedenler: 

Enfeksiyon, İTP, SLE, ilaçlar

oNonimmun nedenler: 
DİK, HUS, Yapay kalp kapakları, 
Enfeksiyonlar

3. Anormal trombosit dağılımı 
veya sekestrasyonu
oHipersplenizm
oHipotermi, Massif kan transfüzyonu

II. Trombositopeniler

Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
Trombositopeni-radius yokluğu (TAR)



– Konjenital nedenler:
- Bernard-Soulier Sendromu, 
- Glanzmann hastalığı, 
- Gri trombosit sendromu, 

– Akkiz nedenler:
- İlaçlar (Asetil salisilik asit, NSAI), 
- Karaciğer hastalığı,
- Üremi 

III. Trombosit fonksiyon bozuklukları

Doç. Dr. A
li ATAŞ



Bernard-Soulier Sendromu  (Oklar dev trombositleri göstermektedir.)Doç. Dr. A
li ATAŞ



IV. Pıhtılaşma bozuklukları
– Konjenital nedenler: 

- En sık von Willebrand Hastalığı
- Hemofili A (VIII) ve B(IX)

– Akkiz nedenler:
- KC, kalp, böbrek hastalığı, 
- Vit K eksikliği

V. Artmış fibrinolizisDoç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
1 - Von Willebrand Hastalığı Otozoma) dominant kalıtım gösterir. Bu hastalarda Faktör VIII molekülünün Von Willebrand kısmının kalitatif ve kantitatif bir bozukluğu söz konusudur. 
Von Willebrand faktörü trombositlerin bir araya gelmesine ve bir kan pıhtısı oluşturmasına yardımcı olan bir zamk işlevi görür.
VWD tanısı koyulmasını sağlayacak tek bir test yoktur. 
Laboratuvar bulgusu olarak trombosit sayısı normal, kanama zamanı uzun, Faktör VIII düzeyi az olabilir.
 



Kanama diyatezi düşünülen bir hastaya tanıda yapılması gereken ilk 
basamak tarama testleri

- Tam kan sayımı:
- Özellikle trombosit sayısı 

- Periferik yayma
- Antikoagulansız alınan kandan 

yapılan periferik kan yaymasından 
trombositlerin değerlendirilmesi

Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
Trombositler ve kanama zamanı=>Primer homostaz
PT, aPTT, TT, Fibrinojen düzeyi, FXIII (5 molar ürede pıhtının erime hızı)=>Sekonder hemostaz



Kanama diyatezi düşünülen bir hastaya tanıda yapılması gereken ilk 
basamak tarama testleri:Periferik yayma

Doç. Dr. A
li ATAŞ



Kanama diyatezi düşünülen bir hastaya tanıda 
yapılması gereken ilk basamak tarama testleri

Doç. Dr. A
li ATAŞ



Kanama diyatezi düşünülen bir hastaya tanıda yapılması gereken 
ilk basamak tarama testleri

- Kanama zamanı 
- Protrombin zamanı (PT) /INR
- Aktive parsiyel tromboplastin zamanı (aPTT)
- Trombin zamanı (TT)
- Fibrinojen düzeyi tayini
- Faktör düzey tayinleri

….

VIII eksikliği hemofili A
IX eksikliği hemofili B

Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
Bu PTT, intrinsik koagülasyonu ve heparin antikoagülasyonunun derecesini değerlendirmek için rutin olarak kullanılır.��PTT, XII, XI, IX ve VIII faktörlerinin eksikliklerine ve heparin gibi inhibitörlere duyarlıdır. ��Ortak yolaktaki eksikliklere (örneğin, faktör X ve V, protrombin ve fibrinojen) PT'den daha az duyarlıdır ve faktör VII ve XIII'deki değişikliklerden etkilenmez. ��Klinik olarak anlamlı fibrinojen bozuklukların çoğunda, PT ve aPTT'nin her ikisi de uzar. ��TT, heparin veya hipofibrinojenemi varlığında uzar (yaygın intravasküler pıhtılaşmada olduğu gibi [DIC]��Antifosfolipid antikorları – Faktör inhibitörlerine ek olarak, bazı antifosfolipid antikorları (lupus antikoagülanlar) da normal plazma ilavesiyle düzeltilemeyen uzun süreli bir PTT ile sonuçlanabilir. Bu antikorların aPTT üzerindeki etkisi, aşırı trombosit fosfolipid (özellikle altıgen faz fosfolipit) eklenerek veya seyreltilmiş Russell engerek zehiri zamanını değerlendirerek kısmen aşılabilir [19].��Faktör XIII eksikliğinin karakteristik anormalliklerinden biri, göbek kordonunun gecikmiş ayrılması ve göbek kütüğünden kanamanın gecikmesidir. ��Anormal trombosit fonksiyonunun edinilmiş nedenleri kalıtsal nedenlerden çok daha yaygındır ve aspirin ve nonsteroidal antiinflamatuar ilaçların (NSAİİ) kullanımını , beta-laktam antibiyotikleri, serotonine özgü geri alım inhibitörlerini, üremi ve miyeloproliferatif ve miyelodisplastik sendromları içerir



Kanama diyatezi düşünülen bir hastaya tanıda yapılması gereken 
ilk basamak tarama testleri

Kanama zamanı 

- Normal değer 2-4 dakikadır. 

- Kanama zamanının normalden uzun olması, daha çok trombositler ya da damar çeperi ile ilgili 

bir patolojik olayın varlığını düşündürmelidir.

VIII eksikliği hemofili A
IX eksikliği hemofili B

Doç. Dr. A
li ATAŞ



- Protrombin zamanı (PT) / 
INR (INR = Patient PT ÷ Control PT)

- Ekstrinsik yolu ve ortak 
yolu gösterir. 

- Ortak yolu (X, V, II, I) 
göstermede aPTT’den daha 
duyarlıdır. 

- VII eksikliğinde uzar. Doç. Dr. A
li ATAŞ



Aktive parsiyel tromboplastin zamanı 

(aPTT)

- İntrinsik yol eksikliklerine duyarlı: 

VIII, IX 

Ortak yolu göstermede PT’den daha az duyarlı:

- X, V, II(Protrombin), I (fibrinoljen)

VIII eksikliği hemofili A
IX eksikliği hemofili B

Doç. Dr. A
li ATAŞ



Kanama diyatezi düşünülen bir 
hastaya tanıda yapılması gereken ilk 

basamak tarama testleri

- Trombin zamanı (TT)
- Hipofibrinojenemide ve heparin varlığında uzar. 

- Fibrinojen düzeyi tayini :
- Eksikliğinde hem PT hem d aPTT uzar.

Doç. Dr. A
li ATAŞ



Kanama diyatezi düşünülen bir hastaya tanıda 
yapılması gereken ilk basamak tarama testleri

Doç. Dr. A
li ATAŞ



İlk basamak tarama testleri sonucuna göre gerekebilen ileri 
tanısal testler

• Fibrinolizisin arttığı düşünülüyorsa fibrin yıkım ürünleri (FDP), D-dimer
• Trombosit fonksiyon bozukluğu düşünülüyorsa trombosit fonksiyon testleri
• Von Willebrand hastalığı düşünülüyorsa:

- vWFAg düzeyi
- Ristocetin kofaktör aktivitesi
- VWF: Kollagen bağlanma aktivitesi
- FVIII düzeyi
- Kan grubu
- SDS jel elektroforezinde vWF multimer analizi

• Faktör düzeyleri 
• Diğer testler (karaciğer fonksiyon testleri, kemik iliği aspirasyonu, inhibitör tayini, 

vb). Doç. Dr. A
li ATAŞ
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Sunucu Notları
Sunum Notları
PT measures the following coagulation factors: I (fibrinogen), II (prothrombin), V (proaccelerin), VII (proconvertin), and X (Stuart–Prower factor).

INR = Patient PT ÷ Control PT




Sağlıklı prematüre ve term infantlarda
PT ve aPTT’nin normal değerleri

PT (saniye) aPTT(saniye)
Prematüre infant

24-29 hafta, 1. gün 12-21,5 40-100
30-36 hafta, 1. gün 11-16 29-79

Term infant
1-4 gün 12-18 29-57

5-21 gün 12-18 29-52
4-12 hafta 12-16,5 29-52
13-25 hafta 12-16 29-47
26-51 hafta 12-16 29-40

1 yaş- erişkin 12-16 27-37
Doç. Dr. A

li ATAŞ
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EKLER

Doç. Dr. A
li ATAŞ



PT ve aPTT
Yenidoğanda

En Sık 
Hangi Nedenle Uzun Çıkar ? 

?Doç. Dr. A
li ATAŞ
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Vitamin K eksikliği

Doç. Dr. A
li ATAŞ



PREVELANSI: 

• 1/100-1/10.000 arasında tanı koyma 
kriterlerine göre değişir.Doç. Dr. A

li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
Hemofili 1/5000 erkek
%85 Hemofili A (F8 eksikliği)
%15 Hemofili B (F9 eksikliği



• Von Willebrand faktördeki (VWF) defekt sonucu 
oluşur. (VWF’ün koagulasyondan birçok rolü vardır.)

• Tipik olarak mukozal kanamamalar oluşur. 

• Tanı için:

 Aile öyküsü

 Kanama semptomları 

 Laboratuvar testler ile tanı konur. 
(maalesef tek bir test ile tanı koymak mümkün değildir.) Doç. Dr. A

li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
Hemofili 1/5000 erkek
%85 Hemofili A (F8 eksikliği)
%15 Hemofili B (F9 eksikliği


First, VWF serves to tether
platelets to injured subendothelium via binding sites for platelets
and for collagen. Second, VWF serves as a carrier protein for factor
VIII (FVIII), protecting FVIII from degradation in plasma. 

VWF is stored in endothelial cells and in platelet Weibel-Palade bodies and
circulates as a large multimeric glycoprotein.

Surgical bleeding, particularly with dental extractions or adenotonsillectomy, is
another common presentation.
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