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ÖZET 

İntrakraniya/ kanama, term yenidoğanlarda ender görülen, mortalite ve morbiditenin yüksek olduğu bir 
klinik durumdur. Bu makalede; zamanında, vajinal yoldan komplikasyonsuz ve ailenin ilk bebeği olarak 
doğan postnata/ 6. saatinde geçirdiği konvülziyon nedeni ile çekilen kraniyal ultrasonografisinde intra· 
ventriküler kanama ve ventriküllerde genişleme, tomografide subaraknoid bölgede ve sağ posterior serebral 
doku içinde kanama tespit edilen erkek olgu protrombin zamanının normal, aktive parsiyel trombop/astin 
zamanının uzun, faktör VIII düzeyinin %2.5 bulunması nedeni ile henıofili A tanısı alarak sunulmuştur. 
Faktör VIII replasmanı yapılan olgu yatışınm 23. gününde salalı ile taburcu edilmiştir. Term yenidoğanlarda, 
yenidoğanın hemorajik lıastalı.ğı yanısıra hemofilinin de ender olarak intrakraniyal kanamaya neden 
olabileceği, erken tanı ve replasman tedavisinin hayati önem taşıdığı vurgulanmıştır. 

Aeuıhtaa Kelimelerı intrakraniyal kanama, hemofili A, yenidoğan 

SUMMARY 

Intracrania/ lıemorrhages are rarely seen in term neonates. A terı--n ma/e baby who is de/ivered spontaneously 
as the first child of a lıealtlıy mather and a father who had a conuulsion at his sixth hour of postnata/ life is 
presented. On plıysical examination, bu/ging anterior fontanelle was noticed. On crania/ ultrasonography 
intraventricular hemorrlıage and uentricular dilatation were detected. I-Iemorrhage in subarachnoid region 
and right posteriocerebral l:issue were seen on cranial CT. Protlırombin time was normal, wlıereas actiuated 
partial thromboplastin time was prolonged. Factor VIII /eve/ was detected as 2.5% and the patient was 
diagnosed as Jıemophilia 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 mindas a cause of intracranial hemon·hage in term neonates. 

Key VI/ards: lntracranial hemorrhage, hemophilia A, newbom 

T erm yenidoğanda ender görülen intrakraniyal 
kanamalar, genellikle doğum travması, kalıtsal 

ve akkiz faktör eksiklikleri veya vasküler ano
maliler nedeni ile gelişmektedir. Yenidoğanın 
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hemorajik hastalığı, yenidoğan ve erken süt
çocukluğu döneminde en sık görülen intra
kraniyal kanama nedenidir. Faktör VHI eksikliği 
ender de olsa intrakraniyal kanama nedeni 
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olup, hemofilili yenidoğanlarda en sık görülen 
kanama yeri kraniyumdur (1). 

OLGU 

Aralarında akrabalık olmayan 25 yaşında anne 
ile 29 yaşında babanın ilk çocuğu olarak zama
nında, vajinal yoldan, Apgar skoru ı. dakikada 
8, 5. dakikada ıo ve doğum travması olmak
sızın doğan, doğumda K vitamini uygulanmış 
olan hasta (C.A. prot no: 9404), yaşamının 6. 
saatinde inlemeli solunum ve pedal çevirme 
tarzında konvülziyonlarının görülmesi üzerine 
yenidoğan servisine yatırıldı. Fizik muayenede 
genel durumu kötü, hipotonik, soluk görünüm
de, solunumu yüzeyel ve inlemeli, fontaneli 
bombe olarak tespit edildi. KTA: ı72/dak, 

KB: 55/38 mmHg, pupillaları izokorikti. Kra
niyal ultrasonografisinde intraventriküler kanama, 
tomegrafide subaraknoid kanama ve sağ pos
terior serebral doku içinde ıx2 cm boyutların
da kanama saptandı. Laboratuar tetkiklerinde 
Htc: %36, trombosit: 282.000/mm3, PT: ı5 
sn, INR: ı.ı2, aPTT: ı78 sn, fibrinojen: 235 
mg/d!, CRP negatif ve periferik yaymasında 
%6 stab, %72 nötrofil, %22 lenfosit ve 
trombositleri kümeli bulundu. Faktör VIII ve IX 
düzeyleri için kan alınarak taze donmuş plazma 
ve eritrosit transfüzyonu uygulandı. Yatışının 

ertesi günü spontan solunumu durduğu için 
ventile edildi. Faktör VIII düzeyi %2.5 olarak 
bildirilmesi nedeni ile orta ağırlıkta hemofili A 
tanısı ile konsantre faktör tedavisine başlandı. 
Üç hafta süre ile faktör düzeyi %ı 00 olacak 
şekilde 3 dozda uygulandı. Yatışının 23. günün
de taburcu edildi. Birinci yaşındaki kontrolünde 
nörolojik muayenesi normal, faktör VIII düzeyi 
%7.5, annede %ı47 olarak bulundu. 

TARTIŞMA 

Hemofili A, X'e bağlı kalıtılan bir kanama diya
tezi hastalığıdır. Yenidoğan döneminde, özellikle 
zor doğumlarda intrakraniyal kanama nedenidir. 
İntrakraniyal kanama %27, subgaleal 1 sefa! 
hematom ise %ı3 olarak bildirilmektedir (1-3). 

Kletzel ve ark. (4), yaptığı çalışmada hemofili 
olgularında santral sinir sistemi kanamalarının 
tahmin edilenden daha fazla olduğunu, bu 

nedenle intrakraniyal hemarajisi olan yeni
doğanlarda aksi ispat edilene kadar yenidoğan 
hemorajik hastalığı yanısıra hemefilinin de 
düşünülmesi gerektiğini ileri sürmüşlerdir. Retro
spektif bir çalışmada, hemofilili yenidoğanlarda 
intrakranyal ve ekstrakranyal (subgaleal/sefal 
hematom) kanama kümülatif insidansı %3.58, 
ortalama tanı yaşının 4.5 gün (0-28) olduğu 
bildirilmiştir (5). Travay ve doğum yalnız hemo
fili taşıyıcısı anne için değil, bebek için de kana
ma riski oluşturmaktadır. Hemofilide intrakra
niyal kanama için en önemli faktör, doğumda 
ya da daha sonra meydana gelen travmadır. 
Bir çalışmada, hemofilide travmatik doğum 

sonrası intrakranyal kanama oranı %ı 00 bu
lunmuştur (3). Vakumla (VE) doğan yenidoğan
larda normal spontan doğumla dünyaya gelen
lere göre travma riski daha fazladır. Ljung ve 
ark (6), kanama riskinin vaginal doğumla %ıO, 
VE ile %64 ve sezaryanda %23 olduğunu 

bildirmişlerdir. İntrakraniyal kanamalar doğum 
eyleminin minör komplikasyonları sonucu orta
ya çıkabildiği gibi, elektif sezaryen doğum son
rası da gelişebilir (1,7). Özellikle ağır hemofilili 
yenidoğanlarda intrakranyal kanama sezeryan 
doğuma rağmen gelişebileceği gibi, nadiren 
perinatal dönemde spontan olarak da ortaya 
çıkabilir (8). Doğum travması olmayan olgumuz 
vaginal doğumla dünyaya gelmiştir. 

Hemofilili yenidoğanların büyük kısmına ancak 
kanama sonrası tanı konabilmektedir.Hemofilili 
olguların %4ı 'inde kanamanın yaşamın ilk hafta
sında ortaya çıktığı bildirilirken, başka bir çalış
mada tanı sırasındaki ortalama yaş 7. 7 ay, ağır 
hemofililerde 5.8 ay, orta grupta 9 ay, hafif 
formlarda 28.6 ay bulunmuştur (3,9). Polmann 
ve ark. (10), ise hemofilili olgularının %38'ine 
yaşamın ilk ayında tanı konabiidiğini bildirmek
tedir. Olgumuzda kanama yaşamın ilk 24 saa
tinde ortaya çıkmış ve yaşamın 2. gününde 
hemofili tanısı konmuştur. 

İntrakranyal kanama semptomları generalize 
ya da fokal konvülziyonlar, paralizi, hipertoni, 
pupilla değişiklikleri ve nadiren vokal kord para
lizisine bağlı stridor şeklinde olabilir. Ancak 
çoğu zaman intrakraniyal kanama ve subgaleal 
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kanama/sefalhematom semptomları belirsiz 
olup, tanının gecikmesine neden olmaktadır 

(1). Olgumuz inlemeli solunum, konvülziyon, 
solukluk ve hipoto ni ile prezente olmuştur. 

Ayıncı tanıda yenidoğanın hemorajik hastalığı, 
menenjit, sepsis ve/veya yaygın damariçi pıh
tılaşması, ve karaciğer yetmezliği düşünülmeli
dir (11,12). 

İntrakraniyal kanama tanısı sıklıkla ultrasono
grafi ve bilgisayarlı tomografi ile konur. Ancak 
ultrasonografi ile subdural kanamaların atiana
bileceği unutulmamalıdır. BBT ve MRI ise 
kanamanın tam olarak yerini gösterebilir (1). 

Olgumuzda da kanama öncelikle ultrasonografi 
ile saptanmış, BBT ile tanı doğrulanarak kana
manın lokalizasyonu gösterilmiştir. 

Faktör VIII'in plasentadan geçmemesi ve doğum
daki düzeyinin erişkin değere benzer olması 
nedeniyle doğumda alınan kan örneği ile hemo
fili tanısı kolaylıkla konabilir. Hemofili taşıyıcısı 
annelerin erkek bebeklerinde özellikle intrakran
yal kanama ve/veya uzamış aPTT varlığında 
faktör düzeyleri bakılmalıdır (13). 

Faktör düzeyi ölçümleri, sıklıkla, çalışılan labo
ratuvar tekniğinden etkilenebilir. Bu nedenlerle 
tam otomatik hassas cihazlar ile ölçüm tekrar
lanmalıdır. Nitekim hastamızda da manuel koa
gulometre ile yapılan ilk ölçümde %2.5, ı 

yaşındaki ikinci ölçümde %7.5 faktör düzeyi 
saptanmıştır. İleriki kontrollerde klinik seyir ile 
hafif veya orta hemofili olduğu netlik kazana
caktır. 

Kalıtsal faktör eksikliği düşünülen olgularda 
hemofili A veya B tanısı konulana kadar taze 
donmuş plazma (ıO-ı5 ml/kg), tanı kesinleş
tikten sonra ise rekombinan ya da yüksek saf
lıkta plazma kaynaklı faktör konsantreleri kulla
nılmalıdır (2). Şüpheli intrakraniyal kanam.alar
da plazma faktör düzeyini %ı 00 'e yükseltecek 
şekilde faktör replasmanı yapılmalı, intrakra
niyal kanama tanısı kesinleştiğinde ise tedaviye 
2-6 hafta devam edilmelidir. Bu arada uygun 
faktör tedavisi ile birlikte cerrahi girişimle kana
manın boşaltılması da gerekebilir (1). İntra
kranyal kanama gelişen olgumuzda da tedavi 
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olarak önce taze donmuş plazma, tanının kesin
lik kazanmasından sonra konsantre faktör rep
lasmanı yapılmış, cerrahi girişime gerek duyul
mamıştır. Ağır hemofili olduğu düşünülen has
talara doğumdan sonra en kısa zamanda, ideal 
olarak ilk 24 saatte profilaktik dozda rekombi
nan faktör VIII konsantresi verilerek 24-72 saat 
süreyle normal hemostaz sağlanabilir. Böylelik
le intrakranyal ya da masif subgaleal kanama
nın önlenebileceği ileri sürülmektedir (14). 

Sonuç olarak, term yenidoğandaki intrakranyal 
kanamalarda yenidoğanın hemorajik hastalığı 

yanısıra hemofili olasılığı akılda tutulmalıdır. 
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