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KA YSERt VE <;EVREStNDEKt tLKOKUL OGRENC1LER1NDE 
KONJEN1TAL HEMORAJtK D1Y ATEZ SIKLIGI 

Frequency of congenital hemorrhagic diathesis in primary school students in 
Kayseri 

Mehmet AkifOzdemirl, Hiiseyin Yayla 2, Turkdn PatzrogJu3 

K onjenital kanama diyatezlerinin 
goriilme s1khg1 b5lge ve etnik kokene 

gore degi~ebilir. ABD ve Avrupa'da en s1k 
goriilen kanama diyatezi hemofili-A'du (1). 
Hemofili prevalans1 ile ilgili bilgiler daha ~ok 
hastahane ve kan merkezi kayltlanna dayan-
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maktadu. Hemofili s1khg1 100 000 ki~ide 
olmak iizere tngiltere'de 8.7, ABD'de 10 
olarak bildirilmektedir (8,10,11,12). Kanama 
diyatezlerinin hafif formlannda semptomlar 
~ok belirgin olmad1g1 i~in te~his zordur. Bu 
gibi vakalar agu travma veya ameliyata 
maruz kalmalan halinde onemli problem 
olu~tururlar. Bu sebeple tekrarlayan kanama 
~ikayetlerinin altmda bir kanama diyatezi 
olabilecegi fikrini haurdan ~1karmamak 
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gerekir (5,6). Biz bu 9ah~mada kanama 
§ikiiyeti olan ilkokul 90cuklannda kanama 
diyatezi testleri uygulamak suretiyle, boyle 
hastahklara ait epidemiyolojik verileri elde 
etmeye 9al1§tik. 
METODLAR 

(:ah§mamtzm materyalini Kayseri §ehir 
merkezinden 5, gecekondu mahallelerinden 2 
ve Talas il9e merkezinden 3 ilkokulun ogt-en
cilerinden 7-12 ya§lar arasmdaki 10228 
9ocuk olu§turdu. (:ah§maya 5181 (% 50.66) 
ktz, 5047 (% 49.34) erkek olmak uzere 10228 
90cuk (ya§ ortalamas1 ± SD: 9.6 ± 0.8, 
erkek /k:tz: 1.02) dahil edildi. Hazulanan 
anket form1an ogrencilere verilerek velilerin 
bunlan cevaplandtrmasi saglandt. Anne-baba 
akrabaltgt, yllda 6 veya daha fazla saytda 
burun kanamas1, pete~i-purpura-ekimoz 
olu§umu, siinnet ve di§ 9ekiminden sonra 
uzun sure kanama, hemartroz veya hemaruri 
hikayesi yonunden degerlendirme yaptldt. 
Ailede kanama diyatezi ve ilii9 kullammtmn 
olup olmadtgi sorularak ogrenildi. Diyatez 
yoniinden §iipheli gorillenler tam bir sistemik 
muayeneden ge9irildiler. Burun kanamas1 
olanlarda lokal faktOrler fizik muayene ile 
belirlenirken, Water's grafisi 9ekilerek sinuzit 
mevcut olup olmadtgi belirlendi. 

Hematolojik tetkiklerden hemoglobin 
ol9iimu, beyaz kure, trombosit say1m1 
"Coulter counter S 880, Automated 
Hematology Analyser (Coulter Electronics 
Ltd.)" ile yaptldt. <;ocuklardan periferik 
yayma hazulandt, Wright boyas1 ile boyandt 
ve degerlendirildi. Kanama zamam (Ivy 
metodu), parsiyel tromboplastin zamam 
(PTZ), protrombin zamam (PZ) 9al1~1ldt. 
Aynca gerek goriilen 90cuklarda F VIII 
tayini (F VIII haricinde biitiin faktOrlerin 
mevcut oldugu sistemde PTZ ol9iilmesi 
esasma dayanarak) yaptldi. 

BULGULAR 
Kanama ve kanamaya egilim ile ilgili 
§ikayetleri olan 73 (% 38.8) klz, 115 (% 61.2) 
erkek olmak uzere, toplam 188 (% 1.83) 
9ocuk hem klinik muayene, hem laboratuvar 

testlerine tabi tutuldu. Ankete kaulan 10228 
90cuktan 1954 (% 19.1)'iinun ebeveyninde 
birinci-dereceden akraba evliligi, 328 
(%3.2)'inin ebeveyninde ikinci-dereceden 
akraba evliligi hikayesi almd1. Epistaksis en 
90k rastlanan (% 59.57), ekimoz ikinci 
suadaki (% 44.68) §ikayet idi. <;ocuklann 
kanamaya egilim ile ilgili §ikayetlerinin 
slkltgi Tablo I' de gosterilmektedir. 

32 90cukta epistaksis ve ekimoz §ikayeti 
birlikte idi ve tiimunde ekimozlann travma 
sonucu olu§tugu ifade ediliyordu. Toplam 84 
ekimoz hikayesinden 2'sinin spontan olarak 
meydana geldigi tesbit edildi. Epistaksisli 
112 vakanm Water's grafilerinde (33 ~ocukta 
bilateral, 73 ~ocukta tek tarafh) sinuzit 
gorilldii. Bu popUlasyonda burun kanamasma 
yol a~an sinuzit stkltgi % 1.09 olarak tesbit 
edildi. Spontan ekimoz hikayesi olan 2 
90cuktan biri kronik ITP hastasi, digeri ise F 
vm seviyesi du~iik (% 25) olan bir ~ocuktu. 

Pete~i ve purpura §ikayeti olan 4 90cuktan 
biri trombositopeni, biri orta §iddette F VIII 
eksikligi, biri Henoch-ScMnlein purpuras1, 
digeri ise spider anjiyoma §eklinde 

Tablo I. 188 ~ocukta Kanama lie llgili 
SikAyetlerin Slkhgt 

Sikayet Sayt % 

Epistak:sis (6/yll-6/ay) 112 59.57 

Ekimoz 84 44.70 

Pete~i-purpura 4 2.12 

Siinnet kanamast 5 2.65 

Hematom-hemartroz 1 0.53 

Hematiiri 5 2.65 

Di~ tedavisinde kanama 6 3.19 
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anjionevusler tesbit edilen ~tocuklardl. Bu 
sonuncu ~tocugun karaciger fonksiyonlan 
normal bulundu. Sunnetten sonra uzun sure 
kanama ~ikayeti olan ~tocuklardan birinde F 
VIII seviyesi % 10 olarak tesbit edildi, 
digerlerinde ise testier normal olup, ehil 
olmayan ki~iler tarafmdan sunnet edilmi~ 
olduklan ogrenildi. 
Hemartroz ve hematom ~ikftyeti olan bir 
~tocuk orta ~iddette hemofili hastast idi. 
Hematuri hikayesi olan 5 ~tocuktan biri uriner 
gut, diger 4'u ge~tirilmi~ akut gramerulonefrit 
vakast olarak degerlendirildi. Di~ ~tekimini 
miiteaktben kanamast olan 6 90CUktan 2'si 
hemofili-A hastast olarak te~his edilirken, 
diger 4'u klinik ve laboratuvar incelemesi ile 
normal bulundu. Kanama diyatezi du~uniilen 
90cuklann laboratuvar test sonu~tlan Tablo 
II'de gosterilmektedir. 

TARTISMA 

Kanamaya egilim semptom ve ~ikayetlerinin 
ft~ikar olmadtgt hafif kanama diyatezi 
formlannda, vakalann tanmmast gii9liik 
arzeder. Bu konuda onemli bir problem de 
kanamaya egilimi gosteren tek bir testin bu
lunamamt~ olmastdtr. Bachman ve ark. 
600 000 ki~inin incelenmesi sonucunda hafif 
konjenital kanama diyatezlerinin, ~iddetli 
olanlara nazaran 3 kat fazla goruldugiinu ve 
toplam stkltgmm 30-50/100 000 oldugunu 
bildirmi~lerdir (2). Burun kanamast her iki 
burun deliginden ve tekrarlaytct vastfta 
oldugu zaman, diyatezi du~undurme 
a91smdan onemli hale gelir. Rodeghiero ve 
ark. kanama ile ilgili ~ikftyetler arasmda 
epistaksisi % 39 (13), Lassieu ve ark. (7) ise 
% 68 orarunda bildirmi~lerdir. <;alt~mamtzda 
bulunan epistaksis stkltgt % 59.57 olup, 
yukarda belirtilen degerler arasmdadu. Bizim 
bulgulanmtza gore, tekrarlayan epistaksis ile 
birlikte sinuzit gorulme stkhgt ise % 94.6 
olup, bu sonu9 90cukluk ya~lannda en onemli 
epistaksis nedeninin sinuzit olduguna i~aret 
etmektedir. Epistaksisi olanlarda kanama 
diyatezi stkltgt % 0.7-5.6 olarak 
bildirilmektedir (5). <;alt~mamtzda kanama 

diyatezi olarak kabul edilen vakalardan 5'inde 
epistaksis ~ikftyeti mevcut olup, incelenen 
112 epistaksisli vaka arasmda kanama 
diyatezi oraru % 4.46 olarak tesbit edildi. 

<;ocuklarda ekimoz ~iUyeti % 44.6 gibi bir 
oranda olmasma ragmen bunlann buyuk 
9ogun1ugu alt ekstremitede travmaya bagh 
lezyonlar olarak degerlendirildi. Spontan 
ekimozlu 2 (% 1.06) 90cuktan biri F VIII 
aktivitesi % 2.5 olan hemofili-A ·vakast, 
digeri de kronik ITP hastast idi. Turkiye'de 
hemofili-A prevalansmm % 0.05-0.010 
oldugu tahmin edilmektedir (4). <;alt~mamtz
da bu deger % 0.039 gibi olduk9a yiiksek 
bulundu. Ancak gerek memleketimiz gerekse 
diger iilkelerdeki hemofili Stkltgt degerleri 
hastahane, kan merkezi ve hemofili 
demeklerindeki kayttlanna dayanmaktadtr. 
Bu nedenle bildirilen hastalann 9ogunu agtr 
hemofilililer olu~turmaktadu. <;ah~ma
mtzdaki 4 hemofili-A hastastrun 3'u hafif 
formda olup, §imdiye kadar ameliyat ve 
travmaya maruz kalmadtklan i9in te~his 
edilmemi§lerdi. Kanama diyatezi olan 3 
9ocugun F VIII duzeyleri normalin altmda 
idi, ancak effektif hemostaz i9in % 30 F VIII 
aktivitesi yeterlidir (9). Kanama zamant nor
malin list smmnda olan hastalarda (Tablo II) 
F VIII'in diger komponentlerini (vWF, F VIII 
R:CoF, vWF:Ag) ~talt~amadtgtmtzdan bun
larda von Willebrand hastaltgt olup olmadtgt
ru gosteremedik. 

Akut ITP ~tocukluk 9agmda stk olmasma 
ragmen ~tah~mamtzda boyle vaka tesbit 
etmedik. Kronik ITP 10 ya~m ustiinde ve ktz 
~tocuklannda daha stk goriiliir (9). Kronik 
ITP bir (% 0.009) vakamtzda mevcuttu. 
Henoch-Schonlein purpurast ABD'de 
%0.003-0.086 arasmda degi§en stkhkta 
bildirilmektedir (3). Esas itibanyla bir 
kanama diyatezi olmayan bu duruma 
~tah~mamtzda % 0.009 oramnda rastladtk, 
ancak klinik gozlemlerimize dayanarak 
stkltgm daha fazla oldugunu ileri siirmek 
mOmkiindur. 

Sonu~t olarak, bu 9alt~manm bulgulan 
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Tablo II. Kanama Diyatezi Olan Vakalann Ozellikleri 

w.. v..., ,-J<r.*nlokJICI..JoklKa.,. HI> IlK ,., Prl. 1'"1. I(Z FV111 F XIII w ...... 
~ Citn ~fanh:k.::ll l»ocao rn.._H~e1~ ,S:mplt,ml:.- ::rJd jmml py Anml .. .. .It "4 "4 Gr.lfi• Dit<rTcllOklcr 

II-F. S•••· S.wk.J~Ia Oa~111 Jfcmofih hcxlll 11.1~ R "'00 N 25?000 69 II s 2.5 N 
~E K.l~\G'l Fclatu~c lny•s•ntb EplsLaksis "' 12.8 8.='00 N )05.000 

IOF. K.:l~1m . 12.? 5<00 N )55000 
60 II 4 10 N 
~ 12 5 10 N MWilct SieUzil 

~ liE ~)sen GCZJ Er.K.Ydq Episoob~s . 12.7 10 100 s 211).000 50 14 ) 15 N t.W.illrr SiaUzi1 
5 8 E ~.nxn 1. 
6 8E Ka;~ 

I) 5.!.00 s )79.000 . 11.9 HOO N 40).000 
49 II 9-7 30 N MaxillcsSio<l2il 
~ 12 ) 30 N Maxiller SiaUzit 

8K ~C'\',U,.V.Avmoe . • 12. 1 5.000 N )79000 50 12 6-9 40 N N 
~ IOK Ka~'Wn be 126 101100 
9 10 E ~~sm 

s ~.000 
12.) 7 .000 s 26)000 

JR 12 IS Kcmik llili Nonml 
)2 I I ) TUI'Nke t(+) Sed.:SO 

mmih.ASO 500 Ttl. 
CRP(+).l.oW(·)Jdnr 
N.Ooitoolopdi~ -) 

a: ~pi~aksis, b: Ekimoz, c: Pete§i, purpura, d: Siinnet kanamas1, e: HemaJom,f· Hemartroz, g: Hematiiri, h: Di§ 
~ekiminden sonra kanama 

konjenital kanama diyatezlerinin hafif 
§ekillerinin onemli Ol~iide kanamaya yol a~
madtklan, bundan dolayt te§his edileme
dikleri ve bu hastahklann toplumumuzdaki 
stklt~mm bilinenden fazla oldu~u fikrini 
desteklemektedir. 
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