Olgu Sunumlari



- 38 gebelik haftasinda dogan 2650 gr kiz
bebek. Dogumda soluk. Tagsipne, tasikardi,
hepatosplenomegali yok. Dogumda kanama,
plasenta veya kordon anomalisi yok.

* Hb 11.4 g/dl, MCV 102, MCH 34, retik %
2.4 L 17400, thr 230 000, bil 2.8 mg Anne
O+, bebek B+, Coombs (-),Kleihauer-Betke
testi (fetomaternal kanama=asit eliisyon t.)

(-)

° Fe tedavisine yanit yok.



VAKA S.E.
YORUM

Dogumda beklenenden diisiik Hb var ve beklenen ciddi
anemi klinigi yok. Akut kan kaybi aleyhine bir durum.

Retikulositoz, ikter yok.

Organomegali saptanmiyor.

Fetomaternel kanama duistinulerek verilen Fe tedavisine
yanit yok.

3 ayhk: Hb 7.5 g/dl, ret:% 0

Oneriler?




S.E. SONU¢

(e.ﬁ =
D
Ki aspirasyonu : eritroid éncii Tani :Konjenital Hipoplastik Tedavi : steroid

yok. anemi
(Blackfan-Diamond)



BILGI

NORMOSITIK
ANEMILER

Konjenital hemolitik anemiler

- Anormal hemoglobinler
* Eritrosit enzim defektleri
* Eritrosit zar defektleri

Edinsel hemolitik anemiler

- immiin hemolitik anemiler
- Mikroanjiopatik hemolitik anemiler
- Akut enfeksiyonlara sekonder

Akut kan kaybi

Kronik bébrek hastaligi

Kemik iligi infiltrasyonu (I6semi, tm)




YENIDOGANDA ANEMI (RETIK., MCV, DIR. COOMBS)
DUSUK RETIKULOSIT SAYISI

Saf eritrositer aplazi (DBA)

Konjenital viral enfeksiyonlar (CMV..)

Not: Kanama (feto-fetal, fetomaternel) ve hemolitik nedenlerde
retikulosit sayisinin artmasi beklenir.







© 2 yasinda kiz gocugu. Bogaz agrisi, halsizlik
ve biiylimiis bezeler sikayeti ile doktora
getiriliyor.

* Kan tablosunda RBC:2.70X1012, Hb 7.6 g/
dl, L 3400,MCV 80, MCH 28, MCHC 35

- Plt 62 000,
- Hepatosplenomegali yok

- On tani?

* Ne tetkikler 6nerirsiniz?
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- KI yetersizligi?
* Ki infiltrasyonu?

- ITP+ anemi (postenfeksiy6z?)




Oneri tetkikleri
1. Retikiilosit, periferik yayma
- 2. Kemik iligi

* Retikiilosit: 7% 0.1

* Periferik yaymada sipheli, atipik hiicreler,
normokrom normositik eritrositler, nadir
trombosit
















AlLL'de Risk Klasifikasyonu

Tyi prognoz
+ 1-10 yas araliginda olma
+ B hiicre prekiirsor fenotipi ve sitolojik olarak L1 tip
+ Lokosit sayisi < 50,000/mm?
+ Hiperdiploidi
+ Trizomi 4, 10, 17
- 1(10:14)
+ MSS ve testis tutulumu olmayanlar
+ Tedaviye erken yanmit (29. giinde minimal rezidiel hastalik
saptanmamast)
-t (12;21) (TEL/AML 1 geni; ETV-RUNX1 geni): En sik gorilen
translokasyondur.
Standart risk
+ T hiicre fenotipi veya B hiicre prekiirsor tipinde olup diisiik ya da yiiksek
risk siniflamasi kriterlerine uymayanlar
K&ti prognoz
+ Erken Pre-T hiicreli losemi

ALL'DE PROGNOSTIK e
FAKTORLER i

+ MSS losemisi
+ 1(9:22) (BCR-ABL fiizyonu)
+ 1(4:11) (MLL geni): veya; 1123
+ IKZF1 gen mutasyonu (fkaros geni)
.n -Tedavive. erken yanitin koti olmasi (indiiksivona_cevan vermeme.ya da

Table 155-2 | General Prognostic Factors in Acute
Lymphoblastic Leukemia

FAVORABLE UNFAVORABLE

FACTOR (LOWER RISK) (HIGHER RISK)
Age 1-9.99 years <1 or >10 years
Initial WBC count <50,000/mm?3 >50,000/mm?3
CNS disease at Absent Present
diagnosis
DNA index >1.16 <1.16
Cytogenetics (12;21) t(4;11), 1(9;22)
Response to therapy Rapid Slow

CNS, Central nervous system; WBC, white blood cell.
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ERITROSIT YAPIMININ AZALDIGI
DURUMLAR

1. Kemik iligi yetersizligi 2. Yetersiz eritropoietin yapimi
a. Aplastik anemi (konjenital, edinsel ) a. Kronik bébrek hastaligi

b. Saf eritroid aplazi (konjenital, edinsel) b. Hipotiroidi, hipofiz yetersizligi

c. Kemik iligi alaninin c. Kronik inflamasyon

daralmasi(osteopetrozis)






VAKA I.P. 1

° 14 yasinda kiz gocugu, solukluk, bacaklarinda 3-4 aydir siiren morluklar ve
nokta kanamalar, artmis adet kanamalari yakinmas: ile acil servise

basvuruyor.
° Fizik muayenede 1 sm splenomegali +, solukluk, petesi ve ekimozlar var

* Lab: Hb 9.5 g/dl, MCV 70 fl, WBC: 3900,PNL 44, Ly 48, Mono 8, ret:%2
- Pl+: 21 000




VAKA I.P. 2

Hastada Lokosit
sayisi dusuk,
formdiil dagilimi
normal, retikilosit
normal

Ciddi bir demir
eksikligi var.

Anemi: mikrositer, Trombosit sayisi

hipokrom diusuk

Tani icin 6neriniz?










VAKA IP 3

]
>
Ki : ATIPIK HUCRE YOK ARTMIS TANI: AKUT VEYA KRONIK ITP,
BAZOFILIK VE GRANULLU SIK VE ASIRI KANAMA SONUCU

MEGAKARYOSITLER DEA







VAKA T.B.1

7 yasinda bir kiz gocugu. Dogumdan beri hafif bir carpma ile veya
durup dururken olusan morluklardan ve diseti kanamalarindan
yakiniyor.

FM petesi ve ekimozlari var. Renk soluk

L 9000, PNL 68, eo 1, bazo 1 ly 27 mono 3
RBC:3.0x1012, Hb 7.6, MCV 66. retik: %2 Thr 300 000.
Fe 30 TDBK 380, Bil 0.6 mg/dI




VAKA T.B.-2

Hastada Lékosit ve formil normal
Anemi mikrositer, hipokrom
Trombosit sayisi normal

Ciddi bir demir eksikligi de var.

Tani igin ne yaparsiniz ??




VAKA T.B. 3

Kanama zamani:
10 dakikadan PT 14 saniye aPTT: 35 saniye
uzun

Trombosit

agregasyon
TT: 18 saniye testleri (ADP,
adrenalin, kollajen
ile bozuk)

Trombositlerde
Gplib/llla eksik




TANI
* Kalitsal trombopati-Glanzmann,

 sik ve asiri kanama sonucu

DEA

Ayirici tanida:

Bernard Soulier,vWH, stor.pool dis.










VAKA AP. 1

15 yasinda kiz gocugu, halsizlik ve kronik yorgunluk yakinmalar: ile
getirildi.
Lok:4500, PNL 59,Ly 36,Mono 4,Eo 1

RBC:2.5x1012. Hb 10, Hct 31, MCV 124, MCH 40, MCHC 32,
RDW 21

Pl+ 155 000




VAKA A.P. 2

Retikdlosit % 0.2
Yaymada
makrositoz,
anizositoz,
ovalositler,
bazofilik noktalanma,
hipersegmante nétrofiller,

nadir Howell-Jolly cisimcigi




VAKA A.P.3

B12 50 pg, folat: 10 ng
T.bil: 2.5 mg,
AST 35, ALT 30, LDH 650

Intrensek Faktore yonelik antikor +

Tani: Jiivenil Pernisy6z Anemi













MAKROSITIK

ANEMILER

1. Megaloblastik kemik iligi

R

B12 vitamini, folik asid eksikligi

Herediter orotik asidiiri, tiamine yanitli anemi
Aplastik anemi
Diamond-Blackfan sendromu
Hipotiroidi
Karaciger hastaligi, obstriktif ikter
Down sendromu

Diseritropoetik anemiler

. Artmis eritropoez, normal yenidogan







VAKA : Z.H. 1

5 yasinda erkek bisikletten diisme ve tibia
kirigi nedeniyle hastaneye getirildiginde fizik
muayenede solukluk ve tibiada kirik disinda
ozellik yok

Kan sayiminda

WBC 12500, PNL 70, Ly 22, Mono 5, Eo2 ,
Bazo 1,

RBC 3.6X1012. Hb 10.2 g/dl, MCV 96, Hct %
27, MCH 28, MCHC 38,

RDW 19, retik. % 15. Coombs (-),






VAKA Z H. 2

L

Yayma eritrositlerde anizositoz,
polikromazi ve sferositler
gozleniyor.

G6PD, PK N, Hb F % 3, anormal Hb
yok.

ozmotik direnc azalmis.

Tani : Herediter sferositoz



T.C.
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* 17 yasinda erkek hasta,

- Bel ve bacak agrilari, hematiiri yakinmalar: ile
hastaneye yatirildi.

* F.M.: 2 sm splenomegali, subikter

© RBC: 3.9x1012/|], Hb 12 g/dl, Hct 36

© MCV 92, MCH 30, MCHC 33 retik: 180 000
- L 7200, PI+ 260 000,

* PNL 65, Ly 20, Mono 10, Eo 5

- Fe 110 TDBK 310, TS% 34 Bil 2.8 mg/di

» Anizositoz, poikilositoz, polikromazi




VAKA H.P.2

Hemogramda hafif azalmis Hb ve Hct mevcut, MCV, MCH,
MCHC normal

Retik artmis hemoliz

Biliribin artmig

Lokosit ve trombosit sayisi normal

Klinik bulgular ve anamnez bir hemoliz diistindlriayor




Hb elektroforez ve oraklagsma testi
Ozmotik direng (MCHCI!)
Enzim dozaji (hemoglobiniiri?)

VAKA H.P. 3 Coombs testi

istenebilir




VAKA H.P.4

Hb elektroforezde HbS % 30,
HbA % 66, HbF %1, HbA2 % 3

Not: bir orak hiicre anemisinde HbA % 50'nin altinda ise HbS ‘e
baska bir hemoglobinopati eglik ediyordur (6rn:Talasemi)

Hasta heterozigot orak hiicreli anemi







VAKA : E.B.

6 yasinda erkek gocuk,

66z aklarinda sararma, solukluk ve koyu idrar gikarma yakinmasi ile
acil servise bagvuruyor.

Hb 9.1 g/dl, Hct % 27,mcv 90, L. 12800, PIt 423 000, retik
%22, RDW 21 yaymada polikromazi,nadir sferosit ve yenik (bite
cell) eritr.+ T.bil 5, ind. Bil 4.8 mg, Coombs test (-),Haptoglobin
30 mg, Heinz body +







VAKA E.B. YORUM

Anamnezde cocugun 1haftadir USYE nedeniyle
antibiotik, agri kesici ve C vitamini kullandigi
anlasiliyor.

G6PD enzimi dusuk bulunuyor, annede de enzim

duzeyi dusuk (heterozigot).

Tani G-6-PD enzimopatisi




HEMOLITIK ANEMILER

1. Hemoglobin defektleri
kalitatif, kantitatif (talasemi)
2. Eritrosit zar defektleri
sferositoz, eliptositoz
3. Eritrosit enzim defektleri
6-6-PD, PK, hekzokinaz
4. Edinsel (ekstrakorpiskiiler) defektler

immin, fiziksel, enfeksiy6z




ER

E ERITROSITL

[TIK ANEMID

IT

HEMOL

g8

' A

o







HEMOLITIK ANEMILERDE TESTLER

Retikiilosit sayisi

Coombs testi, direkt ve indirekt
Eritrosit morfolojisi

Ozmotik direng

Hemoglobin elektroforezi
Eritrosit enzimleri

Haptoglobin




RETIKULOSIT ARTMIS: HEMOLIZ, KANAMA

MCV disik: Talasemi major
MCV normal: Hemolitik anemilerin gogu
MCV artmig: Retikiilositoza bagl

Hemolitik anemi: ikter, safra tasi, hepatosplenomegali, idrarda
drobilinojen







10 yasindaki erkek cocugunda spor yapacagi icin
istenen kan sayiminda anemi saptanarak hastaneye
sevk ediliyor

RBC 6.10X1072, Hb 10.5 Hct %38, MCV 59, MCH 17,
MCHC 28

L 5500, PNL 62, ly 26, mono 9, eo 3

VAKA T .M.

Retikulosit: 110 000

Thr : 380 000

Fe: 140, TDBK 300, TS % 46




‘ Hb elektroforezde Hb A %
90, HbA2 5.1

VAKA T.M. 2 v/ HbF %49

QT Tani: Beta talasemi minor







VAKA A.T. 1

4 yasinda erkek
cocugu halsizlik,
efor dispnesi,
yorgunluk,
istahsizlik

akinmalari var

Pit: 172 000

\ 4

Serum Fe 92, TDBK
310, TS % 33

Lok.: 11400, RBC:
1.7x1012, Hb:8.3,

Hct % 24, MCV 69
MCH 21, MCHC 29




VAKA A T. 2

H

H

H

b A% 66

bA2 %1

bF %1




* Hb Barts (y4) % 8
- HbH (p4) % 24

VAKA A.T. 3

Tanm agir HbH hastaligi (alfa talasemi)













MCV DUSUK ANEMILERDE ERITROSIT
PARAMETRELERI VE AYIRICI TANI

Demir eksikligi Talasemi mindr
MCV Diisiik Gok diigik
RBC Diisiik/normal Yiiksek/normal
MI > 13 < 13
RDW Yiiksek Normal

Demir eksikligi arandiktan sonra:
Hb A2 Normal Artmis




