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OZET

Intrakraniyal kanama, term yenidoganlarda ender gériilen, mortalite ve morbiditenin viiksek oldugu bir
klinik durumdur. Bu makalede; zamaninda, vajinal yoldan komplikasyonsuz ve ailenin ilk bebegi olarak
dogan postnatal 6. saatinde gecirdigi konvtlziyon nedeni ile cekilen kraniyal ultrasonografisinde intra-
ventrikiiler kanama ve ventrikiillerde genisleme, tomografide subaraknoid bélgede ve sag posterior serebral
doku i¢inde kanama tespit edilen erkek olgu protrombin zamaninin normal, aktive parsiyel tromboplastin
zamanimin uzun, faktér VI diizeyinin %2.5 bulunmast nedeni ile hemofili A tamisi alarak sunulmustur.
Faktér VI replasmant yapilan olgu yatisinin 23. glintinde salah ile taburcu edilmistir. Term yenidoganlarda,
venidoganin hemorajik hastaligi yanisira hemofilinin de ender olarak intrakraniyal kanamaya neden
olabilecegi, erken tani ve replasman tedavisinin hayati 6nem tasidigi vurgulanmigtir.
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SUMMARY

Intracranial hemorrhages are rarely seen in term neonates. A term male baby who is delivered spontaneously
as the first child of a healthy mother and a father who had a convulsion at his sixth hour of postnatal life is
presented. On physical examination, bulging anterior fontanelle was noticed. On cranial ultrasonography
intraventricular hemorrhage and ventricular dilatation were detected. Hemorrhage in subarachnoid region
and right posteriocerebral tissue were seen on cranial CT. Prothrombin time was normal, whereas activated
partial thromboplastin time was prolonged. Factor VIII level was detected as 2.5% and the patient was
diagnosed as hemophilia A. After the replacement therapy with concentrated factor VIII the patient was
discharged on his 23rd day of hospitalization. Besides the hemorrhagic disease of newborn congenital factor
deficiencies, although rare, should be kept in mind as a cause of intracranial hemorrhage in term neonates.
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Term yenidoganda ender gériilen intrakraniyal ~ hemorajik hastaligi, yenidogan ve erken sit-
kanamalar, genellikle dogum travmasi, kalitsal ~ gocuklugu déneminde en sik gériilen intra-
ve akkiz faktor eksiklikleri veya vaskiler ano-  kraniyal kanama nedenidir. Faktor VIII eksikligi

maliler nedeni ile gelismektedir. Yenidoganin  ender de olsa intrakraniyal kanama nedeni




Karabyik ve ark.

olup, hemofilili yenidoganlarda en sik goriilen
kanama yeri kraniyumdur (1).

OLGU

Aralarinda akrabalik olmayan 25 yasinda anne
ile 29 yasinda babanin ik ¢ocugu olarak zama-
ninda, vajinal yoldan, Apgar skoru 1. dakikada
8, 5. dakikada 10 ve dogum travmas: olmak-
sizin dogan, dogumda K vitamini uygulanmus
olan hasta (C.A. prot no: 9404), yasaminin 6.
saatinde inlemeli solunum ve pedal c¢evirme
tarzinda konviilziyonlarinin goériilmesi {izerine
yenidogan servisine vatirildi. Fizik muayenede
genel durumu koti, hipotonik, soluk goriintim-
de, solunumu yiizeyel ve inlemeli, fontaneli
bombe olarak tespit edildi. KTA: 172/dak,
KB: 55/38 mmHag, pupillalan izokorikti. Kra-
niyal ultrasonografisinde intraventrikiiler kanama,
tomografide subaraknoid kanama ve sad pos-
terior serebral doku i¢inde 1x2 cm boyutlarn-
da kanama saptandi. Laboratuar tetkiklerinde
Hte: %36, trombosit: 282.000/mm3, PT: 15
sn, INR: 1.12, aPTT: 178 sn, fibrinojen: 235
mg/dl, CRP negatif ve periferik yaymasinda
%6 stab, %72 nétrofil, %22 lenfosit ve
trombositleri kiimeli bulundu. Faktor VIII ve [X
diizeyleri i¢in kan alinarak taze donmus plazma
ve eritrosit transflizyonu uygulandi. Yatisinin
ertesi gunii spontan solunumu durdugu icin
ventile edildi. Faktor VII dizeyi %2.5 olarak
bildirilmesi nedeni ile orta agirhkta hemofili A
tarsi ile konsantre faktor tedavisine baslandi.
Uc hafta siire ile faktor diizeyi %100 olacak
sekilde 3 dozda uygulandi. Yatisinin 23. glintin-
de taburcu edildi. Birinci yasindaki kontroliinde
norolojik muayenesi normal, faktor VI diizeyi
%7.5, annede %147 olarak bulundu.

TARTISMA

Hemofili A, X’e bagh kalitilan bir kanama diya-
tezi hastaligidir. Yenidogan déneminde, &zellikle
zor dogumlarda intrakraniyal kanama nedenidir.
Intrakraniyal kanama %27, subgaleal / sefal
hematom ise %13 olarak bildirilmektedir (1-3).
Kletzel ve ark. (4), yvaptigi cahsmada hemofili
olgularinda santral sinir sistemi kanamalarinin
tahmin edilenden daha fazla oldugunu, bu

nedenle intrakraniyal hemorajisi olan yeni-
doganlarda aksi ispat edilene kadar yenidogan
hemorajik hastaligi yamsira hemofilinin de
diistintilmesi gerektigini ileri siirmiiglerdir. Retro-
spektif bir cahismada, hemofilili yenidoganlarda
intrakranyal ve ekstrakranyal (subgaleal/sefal
hematom) kanama kiimilatif insidans: %3.58,
ortalama tam yasiin 4.5 giin (0-28) oldugu
bildirilmistir (5). Travay ve dogum yalniz hemo-
fili tasiyicist anne icin degil, bebek icin de kana-
ma riski olusturmaktadir. Hemofilide intrakra-
niyal kanama icin en 6nemli faktér, dogumda
ya da daha sonra meydana gelen travmadir.
Bir calismada, hemofilide travmatik dogum
sonrasi intrakranyal kanama oram %100 bu-
lunmustur (3). Vakumla (VE) dogan yenidogan-
larda normal spontan dogumla diinyaya gelen-
lere goére travma riski daha fazladir. Ljung ve
ark (6), kanama riskinin vaginal dogumla %10,
VE ile %64 ve sezaryanda %23 oldugunu
bildirmislerdir. Intrakraniyal kanamalar dogum
eyleminin minér komplikasyonlar sonucu orta-
va cikabildigi gibi, elektif sezaryen dogum son-
ras1 da gelisebilir (1,7). Ozellikle agir hemofilili
venidoganlarda intrakranyal kanama sezeryan
doguma ragmen gelisebilecedi gibi, nadiren
perinatal dénemde spontan olarak da ortaya
¢ikabilir (8). Dogum travmasi olmayan olgumuz
vaginal dogumla diinyaya gelmistir.

Hemofilili yenidoganlann biiyiik kismina ancak
kanama sonrasi tam konabilmektedir.Hemofilili
olgularin %41’inde kanamanin yasamin ilk hafta-
sinda ortaya ciktigi bildirilirken, baska bir calis-
mada tan sirasindaki ortalama yas 7.7 ay, agir
hemofililerde 5.8 ay, orta grupta 9 ay, hafif
formlarda 28.6 ay bulunmustur (3,9). Polmann
ve ark. (10), ise hemofilili olgularmin %38’ine
yasamin ik ayinda tan konabildigini bildirmek-
tedir. Olgumuzda kanama yasamin ik 24 saa-
tinde ortaya ¢ikmis ve yasamin 2. glintnde
hemofili tanist konmustur.

Intrakranyal kanama semptomlar: generalize
va da fokal konviilziyonlar, paralizi, hipertoni,
pupilla degisiklikleri ve nadiren vokal kord para-
lizisine bagh stridor seklinde olabilir. Ancak
¢odu zaman intrakraniyal kanama ve subgaleal
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kanama/sefalhematom semptomlar: belirsiz
olup, tanmin gecikmesine neden olmaktadir
(1). Olgumuz inlemeli solunum, konviilziyon,
solukluk ve hipotoni ile prezente olmustur.

Ayincr tanida yenidoganin hemorajik hastahgt,
menenjit, sepsis ve/veya yaygin damarici pih-
tilasmasi, ve karaciger yetmezligi diistiniilmeli-
dir (11,12).

Intrakraniyal kanama tarusi sikhkla ultrasono-
grafi ve bilgisayarh tomografi ile konur. Ancak
ultrasonografi ile subdural kanamalarin atlana-
bilecedi unutulmamahdir. BBT ve MRI ise
kanamanin tam olarak yerini gdsterebilir (1).
Olgumuzda da kanama 6ncelikle ultrasonografi
ile saptanmus, BBT ile tani dogrulanarak kana-
manin lokalizasyonu gdsterilmistir.

Faktor VIII'in plasentadan gecmemesi ve dogum-
daki diizeyinin eriskin degere benzer olmasi
nedeniyle dogumda alinan kan &rnegi ile hemo-
fili tarus1 kolaylikla konabilir. Hemofili tasiyicist
annelerin erkek bebeklerinde &zellikle intrakran-
yal kanama ve/veya uzamis aPTT varhginda
faktor diizeyleri bakilmahdir (13).

Faktor diizeyi olcimleri, siklikla, calisilan labo-
ratuvar tekniginden etkilenebilir. Bu nedenlerle
tam otomatik hassas cihazlar ile Sl¢ctim tekrar-
lanmaldir. Nitekim hastamizda da manuel koa-
gulometre ile yapilan ik odlcimde %2.5, 1
vasindaki ikinci olcimde %7.5 faktor diizeyi
saptanmustir. fleriki kontrollerde klinik seyir ile
hafif veya orta hemofili oldugu netlik kazana-
caktir.

Kaltsal faktér eksikligi diistinilen olgularda
hemofili A veya B tamsi konulana kadar taze
donmus plazma (10-15 ml/kg), tam kesinles-
tikten sonra ise rekombinan ya da yiiksek saf-
likta plazma kaynakh faktér konsantreleri kulla-
milmaldir (2). Siipheli intrakraniyal kanamalar-
da plazma faktér diizeyini %100’e yiikseltecek
sekilde faktér replasmam yapilmali, intrakra-
niyal kanama tanis1 kesinlestiginde ise tedaviye
2-6 hafta devam edilmelidir. Bu arada uygun
faktor tedavisi ile birlikte cerrahi girisimle kana-
manin bosaltlmas: da gerekebilir (1). Intra-
kranyal kanama gelisen olgumuzda da tedavi
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olarak énce taze donmus plazma, taninin kesin-
lik kazanmasindan sonra konsantre faktér rep-
lasmar yapilmus, cerrahi girisime gerek duyul-
mamuistir. Agir hemofili oldugu diistiniilen has-
talara dogumdan sonra en kisa zamanda, ideal
olarak ilk 24 saatte profilaktik dozda rekombi-
nan faktor VIII konsantresi verilerek 24-72 saat
slireyle normal hemostaz saglanabilir. Boylelik-
le intrakranyal ya da masif subgaleal kanama-
nin 6nlenebilecedi ileri stirtilmektedir (14).

Sonug olarak, term yenidogandaki intrakranyal
kanamalarda yenidogamin hemorajik hastalig
yanisira hemofili olasihi@ akilda tutulmalidir.
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