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ONSOz

Cocugunuza Hemofili tanisi mi konuldu? Ailenizde
hemofili hastasi oldugu igin hemofili tasiyicisi olmaktan
mi kugkulandiniz? Yoksa yillardir cocugunuz hemofili
hastaligi ile ugrasiyor ve artik “gen tedavisi ne zaman
baslayacak?” diye mi soruyorsunuz? Ya da doktor veya
hemsiresiniz. Size fakiltede hemofili hastalidini dogru
durast anlatmadilar ve bu hastalar, bu aileler gocuklarina
naslil bakacaklar onu merak ediyorsunuz?

Yoksa siz mi Hemofili hastasiniz? Simdiye kadar
karsiniza ¢ikan doktor ve hemsirelerin deneyimsiz tavirla-
rindan ¢ok rahatsiz oldunuz. “Kalgadan ila¢ yapiimaz.
Ben Hemofili hastasiyim!” diye serzeniste bulunmak zo-
runda mi kaldiniz?

Hemofili hastalari igin “profilaksi” veya “koruma
programi” denen bir uygulamadan bahsettiler ama ¢ocu-
gunuz degil haftada 3 ayda bir bile damardan ilag yaptir-
mak istemiyor. Damar yolu kullanmadan faktor uygula-
mak mumkun olmayacak mi? Ya da “uzun etkili faktorler
ne zaman ¢ikacak?” diye sik sik soruyorsaniz. “Ulkemiz-
de Hemofili konusunda hangi arastirmalar yapiliyor?” di-
ye soruyor ve “ille de Istanbul veya Izmire mi gitmek ge-
rekiyor?” diye sistemde bulunuyorsunuz...

iste bu kitap tam size gore yazildi. ister Hemofili
hastasi olun. Isterse hastanin anne veya babasi olun.
ister pratisyen hekim olup Hemofili ile ilgili gok seyler 6g-
renmek isteyin. ister égrenci olun yeni seyler 6grenmek
isteyin bu kitapta ¢cok seyler bulacaksiniz.
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Onerimiz; Hemofiliyi bir doktor gibi bilmeniz ve bir
hemsire gibi de damardan ilacinizi yapmaniz. Size Ame-
rika’da yazilmis veya Fransa’da dizilmis bir hemofili kita-
binin gevirisini getirmedik. Bu kitap John’larin Hans'larin
degdil Mehmet ve Oktay’larin sorunlarini anlatiyor. Bu ki-
tapta Ege Hemofili Merkezi ve Ege Hemofili Derneginde
20 yih agkin caligmalar yapan deneyimli bir ekibin akta-
rimlarini bulacaksiniz. Cok iyi biliyoruz ki; “Bilgi paylasil-
dik¢a guzeldir, degerlidir. Bu nedenle 20 yillik deneyimle-
rimizi sizlere aktarmak igin buradayiz. Sizlere destek ola-
biliyorsak ne mutlu bizlere...

Prof. Dr. Kaan Kavakli

Hemofili Federasyonu Genel Baskani
Ege Hemofili Dernegi Bagkani

Ege Universitesi Ogretim Uyesi
kaan.kavakli@ege.edu.tr
kaan.kavakli61@gmail.com

Telefonlar
0232390 10 17
0542 432 87 38

Faks
0232 388 99 00
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1961 yilinda Balikesirde dogdu. Tum akademik ha-
yatini Ege Universitesinde gegcirdi. 1983 yilinda Ege Tip
Fakultesinden mezun oldu. Mecburi hizmetini Mardin’de,
Askerligini Agr1 ve Siirt'te tamamladi. 1991 yilinda Cocuk
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Saghgr ve Hastaliklari uzmani oldu. 1992 yilinda Ege
Universitesinde Prof. Dr. Giingér Nisli'nin kliniginde Co-
cuk Kan Hastaliklari yan dal ihtisasina bagladi. 1994 yi-
linda Prof. Dr. Giingoér Nigli ile birlikte Ege Hemofili Der-
negini kurdu. Hemofili hastasi ¢ocuklarda Tuarkiye'de ilk
kez profilaksi uygulamasi 1994 yilinda izmirde Ege Uni-
versitesi Cocuk Hematoloji bolimu tarafindan baglatildi.

1995 yilinda Pediatri dogenti ve Cocuk Kan Hasta-
liklart uzmani oldu.

1996-1997 yilinda 7 ay sireyle italya’nin Milano
sehrindeki Milano Hemofili Merkezinde Prof. Dr. Pier
Mannucci ve Prof. Dr. Alessandro Gringeri ile brilikte ¢a-
hsti. Ayni yil ingiltere’nin Londra sehrindeki Royal Free
Hospital Hemofili Merkezinde 15 glin sureyle gézlemlerde
bulundu. 1998 yilinda Prof. Dr. Gungor Nigli'nin emekli
olmasi sonrasi Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik
Hematoloji Bilim Dali baskanligina atanarak bu gorevi
2013 yilina kadar 15 yil surdirdi. Ege Hemofili Dernegi
baskanligini da 1998 yilinda devir aldi ve halen surdur-
mektedir. Ege Tip Fakultesi Klinik Arastirmalar Etik Kuru-
lunda son 10 yili bagkanlik olmak Uzere toplam 15 yil go-
rev yapti (1998-2013).

2002 yilinda Profesorluge atandi. 2005 yilinda yeni
kurulan Hemofili Federasyonuna Genel Baskan olarak
atandi. 2010 yilinda uluslar arasi “Haemophilia” dergisi-
nin uluslar arasi yayin kurulu Gyeligine atandi. Ulkemiz-
deki tek yayin kurulu tyesidir.



HINII

Turk Hematoloji Dernegdi ve Turk Pediatrik Hemato-

loji Dernekleri Yonetim kurulunda Arastirma Sekreteri ve
Genel Sekreter olarak gorev yapti.

Turk Hematoloji Dernegdi ve Turk Pediatrik Hemato-
loji Dernedi Hemofili Alt Komitelerinde uzun yillar gérev
yapti. Avrupa Hemofili Tedavisi Standardizayonu
Bordunun (EHTSB) 2012 yilindan beri Uyesidir. ingilizce
bilen Dr. Kaan Kavakli, evli ve bir erkek ¢ocuk babasidir.

2013 yih itibariyla Science Citation Index (SCI) de
taranan uluslar arasi dergilerde 100 den fazla yayini ve
842 sitasyonu mevcut olup H- indeksi 15’dir. Halen Ege
Hemofili Konseyi Koordinatérligini surdirmektedir.
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HEMOFILIDE TEMEL BILGILER

Kaan KAVAKLI

Hemofili hayat boyu suren, kalitsal gegis ozellikleri
olan, tedavi maliyeti ylksek ciddi bir kronik kan hasta-
hgidir. Hemofili hastalari mutlaka hastaliklarini bir doktor
kadar iyi bilmeli ve ilaglarini da bir hemsgire gibi uygulamayi
ogrenmelidir. Bu kitapta bunun igin ¢aba gosterecegiz.

Hemofili tek bir hekimin altindan kalkamayacag
kadar kapsamli bir hastaliktir. Cok sayida uzmanlik dalin-
da deneyime sahip doktorlardan destek alinmasi gerek-
mektedir. Hemsirelik disiplininin katkilari ¢cok degerlidir.
Ortopedi, Fizik Tedavi, Nukleer Tip gibi uzmanlik alanlari
hemofili takibinde ¢ok o6nemlidir. Bunu kitabin farkl
bolumlerini okurken fark edeceksiniz.

Ancak tum bu farkh disiplinlerden uygun sekilde
destek almak hastanin veya ailesinin altindan kalkabile-
cegi bir sey degildir. Hematologlar yani Kan hastaliklari
uzmanlari hemofili hastasini takip ve tedavi eden Hemofili
Bakimini koordine eden hekimler olmalidir. Cocuk ve
Erigskin Hematologlarindan hizmet alinabilir. Cocugunuza
yeni tani konulduysa veya heniuz 18 yagini agsmadiysa ve
hematolog ariyorsaniz mutlaka “cocuk hematologu” sizin
aramaniz gereken uzmandir. Ancak 20-25 vyaslarina
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geldiniz ve bu zamana kadar dogru durust takip edilme-
diniz. Faktor tedavisinden Sosyal Gulvence problemi
nedeniyle c¢ocukken mahrum kaldiniz. Eklemlerinizde
ciddi problemler geligti. Artlk basvurmaniz gereken
uzman “Erigskin Hematologu” olmalidir.

Bulundugumuz ilde hematolog yok. Ne yapma-
liyiz? Kasabamizdaki Devlet Hastanesinden yardim
alabilir miyiz?

Prensip olarak ¢ocugunuzu HEMATOLOG takip ve
tedavi etmelidir. Ancak ilinizdeki ¢cocuk hekiminden veya
Dahiliye uzmanindan énemli destekler alabilirsiniz. Soyle
ki; tani ve takip programinizi mutlaka hematolog yapma-
hdir. Ama her ay hematologun oldugu universite hastane-
sine kontrole gitmenize gerek yoktur. Hematologun
saptadigi takip ve tedavi programinizi uygularken ilgeniz-
deki gocuk hekimi c¢ok destek olabilir. Cocugunuzda
haftada 2 kez uygulanmasi gereken koruma programi igin
ilinizdeki devlet hastanesi damar yolu uygulamalari igin
kuskusuz ¢cok yardimci olacaktir.

Faktor recetemizi kim yazmali? ilgemizde
kolayca yazdirsak olmaz mi?

YururlUkteki mevzuata goére hemofili regetesi
sadece her hasta igin Saglik Bakanliginin verdigi Hemofili
Karnelerine yazilabilir. Bu regeteye sadece hematologlar,
cocuk hekimleri ve Dahiliye uzmanlari faktér yazabilir.
Aile hekimleri veya is vyeri hekimleri bu receteleri
yazmaya yetkili degilidir.
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Hemofili hastasi ¢cocugumda sol dizde siirekli
sislik var. Faktoriu haftada 3 glin yaptirsak da fayda
etmiyor. Ne yapmamiz gerekir?

Hemofili hastalarinin eklem sorunlarinin mutlaka
HEMOFILI KONSEYIi denen uzman birka¢ hekimin bir
araya geldigi konseylerde degerlendiriimesi gerekir.
Cunklu eklem sorunlarina tibbi veya cerrahi tedavi
yollarinin uygulanmasi hatta eklem icine izotop verilmesi
gibi farkli tedavi vyollari mimkin olabilir. Maalesef
ulkemizde sadece 12 merkezde Hemofili Konseyi
uygulamasi vardir. Takip edildiginiz merkezde konsey
yoksa bile en yakin yerdeki konseyden randevu alip
gitmenizi 6nemle tavsiye ederiz.

Hemofili hastalarinin ameliyat olmalari gerekirse
kanama agisindan sorun yasamazlar mi? Acil veya
planli yapilmasi gereken ameliyatlarda kanama
sorunu nasil ¢oziliiyor?

Bir hemofili hastasina her turli operasyon (stnnet
veya beyin cerrahisi operasyonu) rahatlikla yapilabilir
ama 6nceden kanindaki eksik olan faktorin verilmesi ve
birka¢ gun sure de devam edilmesi gerekir. Planli operas-
yonlarin hemofilide deneyimli merkezlerde yapilmasi
gerekir. Acil operasyonlar ise beklemez ama hemofilide
deneyimli bir hekim (hematolog olmayan yerlerde ¢ocuk
hekimi veya dahiliye hekimi) faktor dozlarini ayarlayarak
operasyonu yapacak olan cerraha yardimci olacaktir.
Burada hemofili hastasina veya ailesine disen goérev
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operasyonun nasil ve hangi sartlarda yapilacagini sorgu-
lamak ve takip eden hekimden bilgi almaktir. Hemofilide
¢ok onemli bir nokta da operasyonlar oncesi mutlaka
inhibitér tarama testinin yapilmis olmasidir (Bu konu igin
inhibitér konusunu dikkatle okuyunuz).

Hemofili hastalarinin kanamalari nedeniyle sik
olarak hastaneye yatmak zorunda kalmalarn so6z
konusu mudur?

GuUnumuzde hayir. Eger hemofili hastasi deneyimli
bir merkezde takip ve tedavi ediliyorsa zaten koruma
tedavisi altinda olacagindan kanama sayisi belirgin azdir.
Kendi kendine damardan faktoér uygulamayi 6grenmis bir
hasta veya hasta anne-babasi s6z konusu ise evde
tedavi mumkundur. Bu hastalarin 3 ayda bir kontrole gel-
meleri ve duzenli olarak aylik faktor recetelerini yazdir-
malari yeterlidir.

Hangi tip kanamalarda hemofili hastalarinin
hastanede yatarak tedavi edilmeleri gerekir?

Evet, hemofili hastalarinin kas-eklem kanamala-
rinda evde veya poliklinik sartlarinda tedavi temel pren-
siptir. Ancak;

1- Kafa travmalariyla birlikte olan beyin kanama-
larinda veya kuskusu oldugunda

2- llio-psoas kanamasi adi verilen kasikta baslayip
karin icine kadar devam eden Ozel bir kas
grubunun kanamasinda
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3- Solunum yollarinin tikanma riski tasidigi bogaz
ici bolgesi kanamalarinda

4- Kas ve eklem kanamalari 2 veya 3 doz faktor
tedavisi ile tedavi edilemiyorsa hastanede tekrar
degerlendiriimelidir.

Hemofili genetik bir hastallk olduguna gore
hemofili hastasi bir delikanlinin evlenmesi sakincali
olur mu? Tum ¢ocuklari hemofili hastasi mi olur?

Hemofili X kromozomlarina yani cinsiyet kromozo-
muna bagli olarak gecer. Anne’den erkek c¢ocuga
hastaligin dogrudan gegisi tipiktir. X kromozomu kadinlar-
da 2 adet erkeklerde 1 adet bulunur. Bu nedenle annede
hemofili tasiyicihdr oldugunda erkek evladina bunu
hemofili olarak gecirebilir. Ancak hemofili hastasi erkegin
erkek cocuguna kesinlikle hastallk gecmez. Ancak kiz
cocugu taslyici olacaktir. Yani hemofili hastasi saglkl bir
evlilik yaparak saglikli cocuklara sahip olabilir.

Tasiyici olan annelerde kanama sorunu olur mu?
Tasiyici olan annelerin tiim ¢gocuklari mi hasta olur?

Tasliyicl olan annelerde genellikle kanama sorunu
gorulmez. Ancak saglikli kigilerde % 50-150 arasinda
degisen faktor 8 duzeyleri tasiyici annelerde % 10-50
arasinda olabilir. Bu nedenle faktor dizeyi oldukga dusuk
olabilen bazi tasiyici annelerde dogum sonrasi kanama-
lar gibi bazi kanamalar nadiren de olsa gorulebilir. Ancak
genellikle faktor tedavisini gerektirmezler. Tasiyici olan
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anneye bu gen bozuklugu erkek olan babasindan iletil-
migtir. Anne ise kendi kiz gocuklarina hastaligi iletemez.
Erkek cocuk dogurdugunda ise % 50 oraninda hemofili
hastasi olacaktir.

Ailemizde bir hemofili hastasi gocugumuz var.
Onu c¢ok seviyor ve goéziimiiz gibi bakiyoruz. Ancak
ikinci cocugumuzun saghkh olmasini istiyoruz.
Ulkemizde bunun bir ¢aresi yok mu?

Var, elbette. Hemofili hastasi ¢gocukta tani koyduktan
sonra ilk 1 yas iginde genellikle 6 aydan sonra mutasyon
analizi denen testi yaptiriyoruz. Bu test Istanbul'da
Bogazigi Universitesi Fen Fakiiltesi Molekiler Biyoloji
boliminde Prof. Dr. Hande Caglayan denetiminde yapila-
biliyor. Boylece hemofiliye neden olan DNA kusurunu yani
gen bozuklugunu 6greniyoruz. Bu arada en az 150 cesit
DNA kusurunun faktor 8 eksikligi yani hemofiliye neden
oldugunu tekrar hatirlatalim. Daha sonra aile ikinci
cocuguna hamile kaldiginda bizi ariyor ve hamileligin 2.
Ayinda CVS denen bir analiz yapiliyor. Bu iglem deneyimli
bir kadin-dogum uzmani tarafindan yapiliyor ve anne
rahminden ¢ok ufak miktarda sivi 6rnegi alinmasina daya-
niyor. Alinan bu sivi Bogazigi Universitesine yollanarak
daha d6nce hasta ¢ocukta saptanan mutasyonla karsilas-
tirilhyor. Boylece fotus 2-3 aylikken hemofili hastasi veya
saglikh olup olmadigi ogreniliyor. Bu durumda aileye bilgi
veriliyor. Hastallk varsa ailenin 2 secenegi var. Hasta
olabilecegini bile bile dogumu yine de yapabilir. Veya tibbi
kurtaj imkanindan yararlanarak hasta ¢ocugun didnyaya
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gelmesi engellenebilir. Karar tamamen aileye kalmaktadir.
Zorunlu kartaj yapilmasi s6z konusu degildir.

Hemofili Gen hastaligi olduguna gore Gen
Tedavisi imkani yok mudur?

Evet. Prensip olarak bu mumkuindur. Ancak son 10
yildir deneysel laboratuvar ortamlarinda ve hayvanlarda
yapillan gen tedavisi denemeleri sonrasinda insanlar
uzerinde de Klinik calismalar baslamistir. Ancak daha cok
erken bir asamadayiz. ingiltere’de 2 yil énce gen tedavisi
uygulanan 12 agir hemofili-B hastasinda ila¢ kullanmak-
sizin faktér 9 duzeylerinin %12’ye kadar ulagmasi ve
devam etmesi gen tedavinin basarili olacagi mujdesini
vermektedir. Bilim insanlari gen tedavisinin gunluk kulla-
nima gecmesi igin hemofili-B igin 3-5 yil gerekirken,
hemofili-A icin 5-10 yiIl arasinda sure gecmesinin gerek-
tigini ifade etmektedir. Bunun nedeni insanlar Gzerindeki
deneysel calismalarin ¢ok yavas ve dikkatli olarak
yapilmasi zorunlulugudur. Bu konuyu Hemofilide Klinik
Arastirmalar bolumunde okuyabilirsiniz.

Hemofili hastasi olan ¢ocugumuzun disi ¢eki-
lirse ¢cok kanar mi? Dis hekimimiz dis ¢ekmenin
sakincali oldugunu soyledi...

Oncelikle hemofilide dis sagligi ve koruma program-
lari esastir. Yani daha kuguk yaslardan baglayarak hemo-
fili hastasi cocugun dislerini yumusak firgalar kullanarak
fircalamalarina 6zen gdstermeliyiz. Bunlara ragmen dis
cekimi gerekirse onceden uygun miktarda faktor ilaci
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verdikten sonra dis gekimi rahatlikla yapilabilir. Ornegin
10 yasindaki bir gcocuga 500 Unitelik tek doz faktér 8
ilacini poliklinikte verdikten sonra hemen ¢ekime yollariz.
Cekim sonrasi 6gleden sonra kanama agisindan bir kez
daha kontrol ederiz. Genellikle tek doz faktor yeterli olur.
Ancak Transamin tablet adindaki ilacimizi 5-7 gun su-
reyle kullanmamiz yararli olacaktir. Ayrica dis ¢ekimi son-
rasi birka¢c gun kati gida alinmamasi ve sivi ya da
yumusak gidalarla beslenmesi yara iyilesmesini kolaylas-
tiracaktir.

BlUyuk cocuklarda ve erigkinlerde ozellikle azi disi
veya akil digi gibi ¢cekimlerde ise ¢ok daha fazla faktor
vermek gerekebilir. Agiz hijyeni ve cekilecek digin
sayisina gore hematolog doktorunuz gerekli olan sureyi
ve dozlari hesaplayacaktir. Bu tip sorunlu dis gekimlerin-
de hastada dncelikle inhibitor tarama testlerinin yapiimasi
unutulmamaldir. inhibitér (+) olan hastalarda faktor 8
verilse bile kanama gunlerce durmaz ve hastanin duru-
munu zora sokar. Bu hastalarda dis ¢ekimi genellikle
ertelenir. Cok gerekli ise Hemofili Eczanesi ve Inhibitor
Sorunu konularinda anlatildigi gibi 6zel inhibitor ilaglar-
Inin kullaniimasi zorunludur.
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HEMOFILI ECZANESI

Kaan KAVAKLI

Faktor Konsantreleri

Oncelikle hemofili hastalarinin “hayat suyu” olarak
adlandiracagimiz Faktor 8 ilaglarini taniyalim. Ulkemizde
farkh Ulkelerden ithal edilen ¢ok sayida faktor konsantresi
markasi bulunmaktadir.

Kan uriinleri ve Rekombinant Uriinler olmak Uzere 2
ayri gruba ayrilmaktadir.

Kan uriinleri binlerce kiginin kanindan elde edilen
plazmalardan hazirlanmaktadir. Ancak dondrlerin bulagsici
viruslar acisindan ayiklanmasi ve kandaki viruslara
yonelik temizlik iglemleri yapilmasi sonucunda oldukga
emniyetli olduklari soylenebilir. Arttk son 15 vyildaki
gelismeler sayesinde hepatit-B, hepatit-C, HIV viruslari
bulasmasi mumkun degildir. Ancak kandan elde edildik-
leri icin kan yoluyla bulagsan hastaliklarin bulasma
sansinin % 0 olmasi mumkin degildir.

Rekombinant liriinler:

Genetik muhendisligi yoluyla insan kani kullaniima-
dan uretilen suni faktér 8 ilaclaridir. insan kani kullanil-
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madid1 i¢in kan yoluyla bulagsan mikroplarin bulasma riski
O’dir. Bati Ulkelerinde 20 yildir basariyla kullaniimaktadir.
Ulkemizde ise son 5 yildir ilag piyasasinda mevcuttur. Bu
tip ilaglar bati Ulkelerinde kan Urunlerine gore daha pahali
fiyattan satilmakla birlikte Glkemizde ayni fiyattan
satilmaktadir.
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Tablo 1. Ulkemizde Piyasada Mevcut Olan Faktér Konsantreleri

. AIMAFIX (Kedrion — italya)

. RECOMBINATE (Baxter — Amerika)

1. OCTANATE (Octafarma — Avusturya)
KANDAN 2. FACTANE (LFB - Fransa)
ELDE EDILEN 3. HEMOCTIN (Biotest — Almanya)
FAKTOR 8 4. BERIATE (Behring — Almanya)
KONSANTRELERI 5. HEMOFIL-M (Baxter — Amerika)

6. EMOCLOT (Kedrion — italya)

7. FANDHI (Grifols - ispanya)
KANDAN 1. IMMUNINE (Baxter — Amerika)
ELDE EDILEN 2. BERININE (Behring — Almanya)
FAKTOR 9 3. BETAFACT (LFB — Fransa)
KONSANTRELERI 4. OCTANINE (Octafarma — Avusturya)

5

1

2

REKOMBINANT

. KOGENATE-FS (Bayer — Alimanya)

FAKTOR 8 3. REFACTO-AF (Pfizer — Amerika)*
KONSANTRELERI 4. ADVATE (Baxter — Amerika)*
REKOMBINANT

FAKTOR 9 1. BENEFIX (Pfizer — Amerika)*
KONSANTRELERI

VON WILLEBRAND
FAKTORU ICEREN
ILACLAR

. HAEMATE-P (Behring /AImanya)
. IMMUNATE (Baxter / Amerika)

FAKTOR 10
ICEREN ILACLAR

. COFACT (Centurion / Hollanda)

. NOVO SEVEN (Novo Nordisk

INHIBITOR /Danimarka)

ILACLARI 2. FEIBA (Baxter — Amerika)

FIBRIN 1. BERIPLAST-P (Behring — Almanya)
YAPISTIRICISI 2. TISSEEL-KIT (Baxter — Amerika)

* 86z konusu ilaglarin 2014 yili icinde Tiirkiye'de ilag piyasasina

¢ikmasi beklenmektedir.
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Kandan elde edilen ve Rekombinant faktor 8
konsantreleri arasinda etkinlik veya givenlik
acisindan bir fark var midir? Yurt digsinda oldugu gibi
rekombinantlar daha pahali midir?

Oncelikle ister kan (riini kaynakli ister rekombinant
olsun faktor 8 ilaglarinin etkinlikleri aynidir.  Yani
kanamay! durdurmak agisindan bakilirsa hepsi benzer
etkidedir. Ancak rekombinantlarda herhangi bir kan trunu
icermediginden bulasici hastalik gegme sansi O’dir. Kan
drtnlerinden elde edilen faktorlerin ise guvenirlik orani %
99,9 civarindadir. Ulkemizde tum faktor ilaglari ayni
fiyattan satilmaktadir. Tercih hekimlerimizdedir.

Madem tum ilaglar ayni fiyattan satiliyor;
hemofili hastalarinda hangi tip faktor ilaglarinin
kullanilmasini tavsiye edersiniz?

Yeni tani bebeklerde ve 18 yasindan kuguk hasta-
larda rekombinant faktorler kullaniimasi ilk planda tavsiye
edilir. Bdylece kandan bulasan hastaliklarin bulagsma riski
olmayacaktir.

Bazi hekimler rekombinant faktor konsantrelerinin
inhibitor geligtirme riski tasidigini soyliyor. Bu
konuda ne dersiniz?

Bu konudaki tartismalari sonuglandirmak igin tim
dunyada bilimsel arastirmalar surmektedir. Halen elde
edilmig kesin bir veri yoktur. Ancak su ana kadar
yayinlanan bolgesel duzeydeki bilimsel raporlar dikkate
alindiginda rekonbinant faktor 8 ilaglarinin inhibitor
gelistirme riskinin % 5-10 duzeyinde yani biraz daha fazla
oldugunu soyleyebiliriz. Ancak saglanan modern tedavi
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segenegi imkani ve fiyat avantaji ile rekombinant ilaclar
yine de ilk segenek olmaktadir.

FIBRIN GLUE (Fibrin Yapistiricisi)

Ozellikle cerrahi operasyonlarda kesi yerinin daha
cabuk iyilesmesine katkida bulunmak igin fibrin yapistiri-
cilar kullanilabilir. llag kutusunda 2 ayri toz vardir. Bunlar
sulandirildiktan sonra ayni enjektorde birlestirildiginde
pihti olusacaktir. Bu pihti sivisi 6zel olarak puskurttldu-
gunde yara yerindeki iyilesmeye olumlu katki yapacaktir.
GUnumuzde hemofilili gocuklarin sunnet operasyonunda
fibrin yapistirici siklikla kullanilmaktadir. Ege Hemdfili
Merkezinde uygulanan izmir Protokolunde agir hemofili
hastasi gocuklarin sunneti genel anestezi altinda hastane
sartlarinda yapilmaktadir. Fibrin glue mutlaka operasyon
surecinde kullaniimaktadir. Faktor destegi ise 2 veya 3
gun verilmektedir. Surekli faktér infizyonu gerekmez.

DESMOPRESSIN

Ihmh  hemofili-A hastalarinda ve von Willebrand
hastalarinda kullanilir. Kan Urini olmamasi ve ucuz
olmasi en 6nemli avantajidir. 0.3 mcg/kg dozda damar
yoluyla veya deri altindan uygulanabilir. OCTOSTIM (1
cc= 15 mcg) ve MINIRIN (1 cc=4 mcg) adinda 2 ayri
preperati mevcuttur.

TRANSAMIN

Transamin tablet 500 mg. ve Transamin ampul 200
mg. seklinde piyasada bulunur.



......................................................................................................

Bu ilag Ozellikle agiz igi ve burun kanamalarinda
oldukga yararhdir. Mukoza denen vicut igi bolgelerinde
yani agiz igi, burun, mide, rahim ic¢i kanamalarinda
kullanmasi tavsiye edilir.

Agiz icinde tukrik sivisindaki fibrinolitik proteinler
pihtiy1 kolayca eritirler. Hemofili hastalarinda bu isimize
yaramaz. Bu nedenle Transamin adli ilaci kullanarak
tukragun bu etkisini baskilamak isteriz.

Transamin sunnet ve dis ¢ekimi sonrasinda da sik
olarak kullanilir. Ozellikle dis gekimi sonrasinda Transamin
kullaniimasi kesinlikle ihmal edilmemelidir.

HEMOFiILIDE YASAK VE TEHLIKELi OLAN iLACLAR
ASPIRIN KULLANILMASI KESINLIKLE YASAKTIR.

Aspirin zaten trombosit denen pihtilasma pulcukla-
rinin fonksiyonunu olumsuz etkilerler. Bu nedenle pihti-
lasma fonksiyonu bozuk olan hemofili hastalarinda asp-
irin kullanilmasi bu hastalarda ciddi kanama riski yaratir.

HEMOFILI DE KAS ICI ENJEKSIYONLARININ
UYGULANMASI KESINLIKLE HATALIDIR.

Kas i¢i enjeksiyonlar hemofilide kas i¢i kanamaya
neden olacagindan tehlikelidir. Sevgili hemofili hastalari
hastanelerde size kas igi enjeksiyon yayilmasinda hem-
sire veya doktor israrli davranirsa enjeksiyon yapilmasini
kabul etmeyiniz. En kisa zamanda sizi takip eden
hematologu arayarak; ilgili hemgire veya doktorla
konusmasini saglayiniz.
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IDEAL AGRI KESICI VE ATES DUSURUCU
ILACLAR

Tamol, Calpol, Minoset gibi icinde Asetaminofen
maddesi olan surup veya tabletleri rahatlikla kullana-
bilirsiniz. ibufen ve Pedifen gibi Ibubrufen maddesi igeren
suruplari 6n planda tercih etmeyiniz. Asetaminofen ile
agr1 kesici veya ates dusurucu etki saglanmazsa kisa
sureli ibufen kullanilmasi mimkun olabilir.
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HEMOFILI HASTASI BEBEK VE
COCUKLARIN SORUNLARI

Deniz YILMAZ KARAPINAR

Hemofilili bir gocugun bakiminda en énemli nokta he-
mofili tanisina karsin hem cocuk hem de ailenin ken-
dilerini saglkli hissetmelerini saglayabilmektir. Fiziksel,
psikolojik ve sosyal tam bir iyilik halinin saglanabilmesi
bakimin 6zinU olusturur. Hemofili tedavisinde hedefler
hasta ve toplumun sosyoekonomik duzeyi ile farkliliklar
gOsterebilmekte; akut kanama ile kaybedilmemeleri,
eklem hasarlanmasinin 6nlenmesi, psikolojik ve sosyal
yeterlilik saglanmasi bu hedefleri ifade etmektedir. ileri
hemofili bakimiyla ginimuzde hastalarin normal yasam
kalitesine ulagmalari ve yasam surelerinin  saghkl
erigkinlerle benzer olmasi saglanabilmektedir.

ik taninin aciklanmasi sirasinda, aile ile hastalik
konusunda yeterli deneyim ve bilgiye sahip, konunun
uzmani bir kisi gorusmeli, hastalikla basa cikilabileceqgi
vurgulanarak belirtiimelidir. Bu goérismede profilaktik
tedavi stratejileri, gen tedavisi ile hastaligin kur edilebilme
sansi, inhibitdr gelisimi ve beklenen diger olasi sorunlar
birlikte anlatilmali, ailenin bilgilendirilmesi icin gerekili
yazili kaynak sunulmalidir. Aile sorulari oldugunda bas-
vurabilecedi kisiler ve telefon numaralarini edinmelidir.
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Cocuk icin hemofili bilgilerinin yer aldigi bir hemofili
kimlik karti gikariimali, hemofili gunliGginin nasil kullani-
lacagi ogretilmeli, énemi belirtiimelidir. Hemofili tanisi
konulduktan hemen sonra acil kanamalarda ve gerekirse
profilakside kullaniimak tGzere hemofili karnesi ¢ikariimasi
icin gerekli islemler baglatiimalidir.

Yenidogan Doneminde Hemofili

Hayatin ilk 28 gununu ifade eden yenidogan done-
minde edinsel kanama problemlerinin gorulme sikhgr daha
yuksek olmasina karsin hemofili A ve B gibi faktor eksik-
liklerinin agir formlari da bu dénemde belirti ve bulgu
verebilir. Anormal kanama bulgulari gozlenen ve diger
yonlerden tamamen saglikli gorinen bebeklerde konge-
nital kanama bozukluklarindan kuskulaniimasi gerekir.

Son 50 yilda hemofili hastalari arasinda yenidogan
doneminde tani alanlarin orani anlaml bir artis gOster-
migtir. Ancak ailede 6yku bulunmasina karsin hastalarin
% 601 halen ilk kanama sonrasinda tani almakta,
anormal kanama bulgulari olmasina karsin hastalarin
% 87.5’'inde tani gecikmektedir.

Normal bir bebek dogum sirasinda yasanan trav-
madan ¢ok etkilenmez. Koagulasyon proteinleri, inhibitor-
ler, fibrinolitik proteinler yasa 6zeldir, fizyolojik bir denge
hali mevcuttur ve bir travma sirasinda olugsabilecek
kanamalara karsi koruyucudur. Hemcdfilili bir bebekte ise
denge bozulur ve dogum srasinda kanama riski ¢ok
yukselir. Hemofili hastalarinda dogum intrakranyal kana-
ma agisindan risk yaratan sureclerden biridir ve hasta-
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hgin ilk bulgusu olabilir. Hemofili hastalarinin yaklasik
yarisinda aile oykusu bulunmadigi igin dogum sirasinda
koruyucu onlemlerin alinmasi da mumkun olamamak-
tadir. Eger bebedin hemofilili oldugu ya da en azindan
risk tasidigi biliniyorsa dogum travmasini en alt dizeyde
tutmak igin gerekli dnlemler alinmalidir.

Aile 6ykiisti

Hemofili A ve B; X kromozonuna bagh bagli resesif
gecis gosterir. Hastalarin % 42-57’sinde anlamh bir aile
Oykusu bulunmaz. Molekuler ¢galismalar yeni tanili hemofili
hastalarindan % 30’'unda olaydan yeni bir mutasyonun
sorumlu oldugunu goéstermektedir (Erkek ¢ocukta hastalik
yapan veya annede tasiyicilik yaratan bir mutasyon
seklinde).

Perinatal Tani

Kadin Dogum uzmani ile pediatrik hematologun
birlikte galismasini gerektirir. Fetlste cinsiyet tayini ultra-
son ile 13 haftadan sonra yapilabilmektedir. Bebek kiz ise
daha ileri tetkike gerek kalmayabilir.

Gebeligin 7. haftasinda maternal kanda Y kromo-
zomu igin 6zel sekanslara 6zgu DNA saptanmasi,

Bebek erkekse gebeligin 10-12. haftasinda koryon
villus 6rneklemesi, 15-17. haftada amniosentez, 18-20.
haftada fetal kord kani érneklemesi DNA analizi yapil-
madiysa veya annenin tastyicilik durumu belirlenemi-
yorsa FVIII duzeyi dlgimu icin galismalar yapilabilir. FIX
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icin bu sekilde taniya gitmek gugtlr. Preimplantasyon
genetik de kullanilabilecek yontemlerden biridir.

Dogum sekli

Egder bebek ve anneye 6zel bir neden yoksa normal
spontan dogum tercih edilmelidir. Ancak vakum ve
forceps gibi muadahalelerden kaginilmali, dogum sira-
sinda sezeryan gerekiyorsa erken donemde yapiimali.
Epidural analjezi guvenli ve uygun bir yontem olarak
tanimlanmaktadir. Ancak hemofili hastalarinda yenidogan
doéneminde gerceklesen intrakranyal kanamalarin %40’
tamamen normal vaginal dogumlar sonrasinda gelis-
mekte ve obstetrik nedenlerle yapilmis sezeryan
sonrasinda da intrakranyal kanamalar olabilmektedir.

Tanisal incelemeler

Dogum sonrasi kord kanindan FVIII ve FIX caligil-
malidir. Bu, bebekten kan alinmasi gerekliligini kaldirir ve
travmayi onler. Ancak anne kani ile bulag onlenmelidir.
Kord kaninin alinmadigi durumlarda mumkin olan en
kisa surede venoz kan alinmaldir.

Yenidogan doneminde hemostatik sistem farkhliklar
g6z onunde bulundurulmali, aktive parsiyel tromboplastin
zamani (APTZ) basta olmak Uzere tum koagulasyon
testleri hastanin gestasyonel ve postgestasyonel yasi
dikkate alinarak yorumlanmalidir.

Term ve preterm yenidoganlarda FVIII duzeyleri
erigkinler icin belirtilen sinirlarda olmaldir. Oysa FIX
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dizeyleri term bebeklerde dogum aninda eriskinlerin
% 50’si kadardir ve pretermlerde daha da dusuktar. Yani
hemofili A tanisi dogum aninda konulabilirken Hemofili
B’de gestasyonel yas ve hastaligin agirhgina bagl olarak
durum degisir. Bu nedenle bebek 6 aylik oldugunda testin
tekrar edilmesi ve molekuler yontemlerle taninin dogru-
lanmasi gerekir.

Vitamin K uygulamasi

Ulkemizde oldugu gibi yenidoganin hemorajik has-
taligini 6nlemek amaciyla intramuskuler K vitamini uygu-
lamasinin rutin olarak yapildigi Ulkelerde hemofili kus-
kusu bulunan bebeklerin 6nce koagulasyon testleri gorul-
meli. Hemofili tanisi dogrulanirsa oral vitamin K profi-
laksisi verilmelidir.

Rutin Kranyal Degerlendirme

Her hemofilili yenidogan bebek icin kranyal ultrason
onerilmez. Eger dogumda mudahale gerekmig, dogum
sirasinda sorun yasanmissa bebek kranyal ultrasonla
degerlendiriimelidir. Subdural hematomlari ve posterior
fossa kanamalarinin gézden kacgabilecegi unutulmama-
hdir. Hemofili hastalarinda klinik olarak kanamayi dusun-
diren herhangi bir nedenle ultrasonla degerlen-dirme
yapillmig, kanama saptanmamigsa mutlaka bilgisayarli
tomografi ve manyetik rezonans goéruntileme ile ileri
degerlendirme yapilmasi onerilir.
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Tedavi-Uriin segimi

Akut kanama veya profilaksi gereksiniminde tedavi
bagslatiimalidir. Desmopressin hiponatremi riski nedeniyle
kontrendikedir. Faktor konsantreleri icinde rekombinant
teknoloji ile Uretilen Urunlerin tercih edilmesi onerilir. Bu
drinlere ulasim miamkin degilse yuksek saflikta, virus
inaktivasyonu saglanmig, plazma kaynakl Granler kulla-
nilabilir. Taze donmus plazma énerilmez.

Hepatit B asisi

Zamaninda uygulanmalidir.

OYUN GOCUKLUGU DONEMI

Cocugun oyun odasinda ve evin salonuna kesici
ve sivri ev esgyalari-malzemeleri olmamalidir. Cocugun
yataginin kolayca dismeyecegi sekilde ve yere yakin ol-
mas! uygun olur. Cocugun travmalardan korunacagi se-
kilde evde evin bahgesinde gerekli onlemler alinmalidir.

HEMOFILi HASTALARINDA FAKTOR
DUZEYLERI VE KLINiK BULGULAR

Agir Hemofili (Faktér dizeyi <%1), olgularinda
spontan olarak hemartroz ve yumusak doku kanmalari
gelisebilirken orta hemofili olgularinda (faktor duzeyi %1-
5) nadiren spontan hemoraji izlenir. Bazen hemartroz
gelisebilirken, hafif ve orta dizeydeki travmalarla ciddi
kanama yasanabilir. Hafif hemofili olgularinda (faktor
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dizeyi %5-40) kanamalar orta duzeyde veya agir
travmalari izleyerek ortaya ¢ikar.

Hemartroz

Kanamalar en siklikla eklem iginde gercgeklesir.
Hemartroz klinikte en ¢ok gozlenen, en agrih, fiziksel,
psikolojik, ekonomik agidan en blyuk sorunlara yol acan
kanama tipidir. ilk kanama bulgusu olarak gérilme siklidi
yiksektir. Ozellikle bebeklerin emekleme dénemlerine
dizlerinin travmaya ugramasinin ardindan kendini gos-
terir. En sikhkla blyluk eklemlerde gozlenir. Eklem
kanamalarinin %80’i diz, dirsek, ayak biledi ekleminde
gerceklesir. Kanayan eklem sicak, sig, agrili olup eklem
hareketleri sinirlanmigtir. MUmkun olan en kisa surede
eklem kanamasina mudahale edilmeli, 2-4 saat icersinde
faktor konsantresi uygulanmalidir.

Hedef eklem gelisimine kargi uyanik olunmali ve
hastalarda 6 ay i¢inde 3 kez ayni ekleme kanama olmasi
durumunda sekonder profilaksi giindeme gelmeli, hasta
zaten profilaksi altindaysa doz artisina gidilmeli, haftalik
kullanim sayisi yeniden duzenlenmelidir. Bu yolla hemo-
filik artropatinin olusumu engellenebilir. Ancak medikal
tedaviden fayda gorulmiyorsa radyoaktif sinovektomi
basta olmak Uzere diger tedavi secenekleri degerlendi-
rilmelidir.

Hayati tehdit eden ciddi kanamalar.

Bu grup icinde kafa i¢i kanamalari, adiz bogaz
bosluguna kanamalar, iliopsoas kanamasi, g6z igine
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kanamalar yaratacaklari yluksek mortalite ve morbidite
riski nedeniyle buyuk dnem tasirlar.

iliopoas kanamasi

Femoral sinire basi yapmasi nedeniyle oldukca
agrihdir ve kalici sakatlhk yaratabilir. Bu nedenle hizlica
yuksek dozlarda faktor tedavisi gerektirir. Karin ultrasonu
ile kanama goruntulenebilir ve goruntulenmelidir. Ancak
radyoloji hekimi 6zellikle iliopsoas kasini degerlendirmesi
acisindan uyarilmalidir. Yogun faktor konsantresi sonra-
sinda ultrason ile kontrol edilmelidir.

intrakranyal kanama

Yaygin faktor kullanimina karsin halen ¢ok énemli
bir mortalite nedenidir. 1995-1998 yillari arasinda ABD’
nde Hemofili A hastalarinin %22’si kanamayla kaybedil-
mis olup bunlarin da yarisi intrakranyal kanamadan
Olmustur. Kafa i¢ci kanamalarin %38’inde herhangi bir
travma tanimlanmamaktadir. Kanamalar genellikle agir
sekel ile iyilesmektedir.

Kanama kafa icinde tim bolgelerde gorilebilir:
Subdural, epidural, intraserebral, subaraknoid, spinal
kord ve spinal zarlar arasina olabilir.

intrakranyal kanamalar yenidogan déneminde
Ozellikle énemlidir. Hemofili hastalari i¢cin bu dénemde
intrakranyal kanama riski %1-4 olarak bildiriimektedir.
intrakranyal kanama yaygin damar ici pihtilasmasi ile
komplike olabilir. Kanama ardindan sessiz bir aralik
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olabilece@i unutulmamali ve ¢ok degerli olan bu dénem
mutlaka uygun sekilde degerlendirilmelidir. Anormal
norolojik bulgu baslangigta olmayabilir.

Tedavi

Hemofili hastalarinda tedavi FVIII ve FIX yerine
koyma tedavisi olarak kanama sirasinda gereginde veya
profilaksi gergevesinde yapilir.

Kanama aninda genel 6nlemlerin uygulanmasi ilk
asamadir. En sik g6zlenen kanama turd olan hemartoz-
larda eklemi sabit tutma, soguk uygulama, disari kanama
durumlarinda lokal basi uygulanmasi oOnemlidir. Aktif
mukozal kanamalarda hematuiri haricinde antifibrinolitik
ajanlarin sistemik (Traneksamik asit, Transamin® ampul,
tablet) kullanimi ve cilt ve mukoza kanamalarinda lokal
antifibrinolitik ajanlarin (Fibrin glue; Beriplast®) uygulan-
masi faydalidir.

Verilecek faktor miktarlarini hesaplarken kullanilacak
formUl asagidaki gibi olmalidir.

Faktor VIl igin (Hedef faktor duzeyi- hastanin faktor
dizeyi) x Agirhk / 2

Faktor IX igin  (Hedef faktor dizeyi- hastanin faktor
dizeyi) x Agirhk

Profilaksi sekonder ve primer profilaksi olarak
yaplilabilir. Sekonder profilaksi hastanin yasi ne olursa
olsun “hedef eklem gelismesinden sonra” veya vital bir
kanama gerceklestikten sonra baglanan ve uzun yillar
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devami ongorulen profilaksi uygulamasidir. Primer pro-
filaksi, agir hemofili tanisi sonrasi erken yaslarda (en geg
2 yasinda) ve en fazla bir eklem kanamasindan sonra
(hedef eklem gelismeden) baslanarak en az 1 yil devam
eden ve senelerce surdurilmesi planlanan profilaksi
uygulamasidir.

Diinya Saglik Orgiitii ve Dinya Hemofili Federas-
yonu “Hemofili hastalarinda erken yasta profilaktik tedavi
baslatiimasinin en uygun yaklasim” oldugunu ifade
etmektedir. Primer profilakside amag eklem ve diger ciddi
kanamalari onlemektir. Eklem ici kanamalarin az sayida
da olsa hasarlayici olabilecedi bilinmektedir. Profilaksi
baslanmasi hasari geri dondurmez, bazen ilerlemeyi
durduramayabilir. Bu nedenle eklem hasarlanmasinda
profilaksinin baslanma zamani 6nem tasir. Klinik olarak
kas igi, yumusak doku kanamasi olan 2 yas altindaki
gocuklarda eklem kanamasini beklemeden primer
profilaksinin baslatiimasini énerenler de bulunmaktadir.
Ancak faktor dizeyi veya mutasyon analizi ile agir
hemofili tanisi almis hastalarda klinik kanama bulgusu
yokken profilaksinin baslatilmasi dnerilmemektedir.

Profilaksi uygulamalarinda faktér dozu

Periferik vendz yolla 30-50 iU/kg/g, haftada 1-2 giin
faktér uygulamasi seklinde baglanir, 20-40 U/kg/g,
haftada 2-4 gline kadar c¢ikilir. Doz ve haftalik gin sayisi
hastaya gore bireysel olarak ayarlanir. Hastalar arasi
farmakokinetik farklar olabilecedi akilda tutulmahdir.
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Profilakside saglanan stabil en duguk faktor konsan-
trasyonu inflizyon sonrasi ulagilan tepe degerinden ¢ok
daha fazla 6nem tasir. Hasta icin dozun uygunluk ve
yeterliligi verilen faktor miktari ile degil, klinik etkinlik ile
degerlendirilir.

inhibitorlii Hasta izlemi

GunUmuzde inhibitor geligsimi hemofili tedavisinin en
onemli komplikasyonudur.

inhibitér gelisiminin en siklikla gézlendigi hastalar;
intron 22 inversiyon mutasyonuna sahip olanlar, faktor
geninde buyuk delesyonlari bulunanlar, ailede inhibitorlt
hemofili hastasi varolanlar, siyah irka ait olanlardir.
immun yaniti diizenleyici genlerin de inhibitér gelisiminde
rol oynayabilece@ini dugundiren c¢alisma sonuglari
bulunmaktadir.

Erken donemde tedavi alan gocuklarin daha yuksek
siklikta inhibitor geligtirebilecegi, veya ilk 1-1.5 yasta
inhibitor gelisim riskinin yuksek olduguna dair cok da
birbirini desteklemeyen caligsmalar vardir. Genel gorus,
erken yasta bir hastanin tedavi edilmesini gerektiren
durumlarin yasa bagl olmaksizin, inhibitdr gelisimine yol
acabilecegidir. Cerrahi girisimler, inflamatuvar durum-
larda, cok yuksek dozda tedavi kullanimlari, 6rnegdin
tedavi baslangicinda, ozellikle ilk 50 tedavi uygulanmasi
tamamlanana kadar yuksek doz faktor konsantrelerinin
sik ve uzun sureli kullanimi inhibitor gelisiminden sorumlu
tutulmakta ve kaginiimasi 6nerilmektedir.
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Inhibitdr gelisimi en ylksek hastalar agir hemofili
hastalaridir. Cogu hastada inhibitor ilk 50 tedavi ginu
siirecinde gelisir. ilk 10-20 faktér tedavi giini en dnemli
zamani olusturur. Agir Hemofili A hastalarinda %25-30,
Agir Hemofili B hastalarinda ise %1-6 inhibitor gelisme
riski vardir.

Inhibitorlii hastada klinik genellikle kanamalarin gok
artmasi ile ortaya ¢ikmaz. Ancak bir kanama durumunda
daha once ayni hastada ayni kanama igin etkin oldugu
bilinen / etkili olmasi beklenen dozlarda verilen faktor
konsantreleri ile beklenen zaman igersinde kanamanin
kontrol altina alinamamasi seklinde olur. Normal teda-
vinin etkinligi giderek azalir ve kanama kontrolu gittikge
guclesir. Bazen hastanin herhangi bir klinik yakinmasi
veya bulgusu yokken rutin tarama sirasinda inhibitor
varligi ortaya konulabilir.

inhibitér tarama sikhgi

Inhibitér taramasi, ilk 1-50 tedavi giiniine dek di-
zenli olarak her 10 tedavi guininden sonra 1 kez, 50
tedavi ile 150-200 tedavi gunune dek en az yilda 2 kez,
150-200 tedavi gununden sonra en az yilda 1 kez yapil-
malidir. Ayrica her major cerrahi girisim dncesi ve uygun
dozlarda tedaviye kargin kanamaya hakim olunama-
diginda mutlaka inhibitor taramasi yapilmahdir.

Hastada inhibitdor gelisme riski ne kadar yuksek
olursa olsun, faktér uygulanmasini gerektiren bir durum
varsa mutlaka faktér uygulanmalidir. Komple gen deles-
yonu bulunan Hemofili B hastalarinda FIX ile anafilaktik
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reaksiyon gelisebilir. Bu nedenle ilk 10-20 Faktor IX
uygulamasi hastanede yapiimalidir.

Inhibitérlii hemofili hastasinda tedavi

Akut kanamalarin durdurulmasi (on demand tedauvi,
gereginde, kanadik¢a tedavi), akut kanamalarin 6nlen-
mesi (profilaksi tedavisi) ve inhibitdrin ortadan kaldiril-
masina yonelik tedavi (immun tolerans tedavisi) seklinde
yapilabilir. Ancak tedavide secilecek ajanlar inhibitor
dizeyine gore degisiklik gosterir (Tablo 1).

Tablo 1.inhibitérli.  Hemofili Hastasinda Inhibitér Diizeyi ve
Yanitihgina Gére Kanama Tedavisi

Hasta tipi Kanama Onerilen Tedavi
Dusuk yanitl Mindr/ major kanama | FVIII inflzyonu
(<5 BU)

FVIII diizeyi bak

Yiksek yanitli, | Minér/major kanama aPCC, rFVlla
dusuk inhibitér

titreli (<5 BU) Yasamsal tehdit Anamnestik reaksiyon
olusturan kanama gorulinceye dek FVIII
infizyonu ve ardindan

aPCC/ rFVlla

Yuksek yanitli, | Minér/major kanama aPCC, rFVlla

yuksek inhibitdr
titreli (>5BU)

inhibitérlli  hastada inhibitdriin  tamamen ortadan
kaldiriimasi amaciyla uygulan tedavi immun Tolerans Te-
davisi (ITT) adini alir ve hastanin faktore karsi duyarsiz-
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lagtinimasi ilkesine dayanir. Kisa araliklarla disuk dozda
faktorin uzun sureli uygulamasi ile gergeklestirilir.

Zor bir stireg olan ITT’ nde bagariyi artiran etkenler
soyle siralanabilir:

e ITT baslangicinda inhibitér titresinin <10 BU
(ideali <5 BU)

e Ulasiimis en ylUksek inhibitor titresinin <200 BU
(ideali <50 BU)

e ik inhibitér pozitifligi saptandiktan sonra 5 yil
icersinde ITT baslatiimis olmasi

ITT tedavisinde basariyi diisiiren etkenler ise su
sekilde sayilabilir:

o Haftalik faktor verilme sikhginin az olmasi
e Tedavin erken sonlandiriimasi
e Tedavi dozlarinin atlanmasi

Tedavi izlemi

Hemofili hastasinin izleminde amag¢ daha once de
ifade edildigi gibi fiziksel, psikolojik ve sosyal yonden tam
bir iyilik halini hem hasta hem de aile agisindan sagla-
maktir. Hasta poliklinige ayda 1 kez ila¢ yazdirmak igin
geldiginde mutlaka hemofili gunligu ayrintil olarak
degerlendiriimeli, eger veriler uygun sekilde kaydedilme-
misse hasta ve aile uyariimalidir. Hastanin hi¢ kanamasi
tanimlanmasa bile en az 6-12 ayda 1 hematolog tara-
findan muayenesi yapiimali, eklemler yilda 1 kez Hemo-
philia Joint Health Score (HJHS) ile deneyimli bir hekim
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tarafindan degerlendiriimelidir. Degerlendirme X-Ray ile
yapilmali, eklem synoviasi ve kikirdagindaki degisiklikleri
erken tanimada manyetik rezonans gorun-tileme
kullaniimahdir. Ancak rutinde MR kullaniimaz.

Okul mutlaka hastalikla ilgili olarak bilgilendirilmeli,
okul gérevlileri acil durumlarda faktér uygulanmasini sag-
layabilmeli, acil telefon numaralari okulda bulunmalidir.

Asilamalar

Hastalarin rutin izlemlerinde saglikli g¢ocuklar igin
yapilmasi onerilen tium asilamalar yapilmalidir. Asinin
ciltalti yolla uygulanmasi, lokal soguk uygulama, basi ile
kanamanin énlenmeye calisiimasi genellikle yeterlidir. Es
zamanli faktér uygulanmasi 6nerilmez. Eger yukaridaki
Onlemlere karsin kanama gerceklesirse, faktdr kon-
santreleri kullanilabilir.

Siinnet

Hemofili hastalarinda stinnet, hem hastalar hem de
aileler igin Ulkemiz sartlarinda sosyal bir gereklilik gibi
gorunmektedir. Aileler sunneti toplumsal kabul igin
mutlaka gerekli bulmaktadir. Sinnet mutlaka bir pediatrik
hematologun  organizasyonunda gerceklesmeli, bu
konuda yeterli deneyimi olan ekip tarafindan yapiimaldir.
Hastalarda cerrahi 6ncesi inhibitdér taranmalidir. Stnnetin
bir major cerrahi girisim olmasi nedeniyle islem 6ncesi
faktor diuzeyleri %100 e ulastinimali, bu goéruldukten
sonra isleme girilmelidir. islemden 24 saat o©nce
traneksamik asit agizdan baglanmali ve islem sirasinda
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fibrin glue kullaniimalidir. izmir protokoliinde, bizim
uygulamamiz su sekildedir;

Islemden 24 saat 6nce 15mg / kg x 3/glin dozundan
Traneksamik asit po baslanir. islemden 1 saat once
faktor duzeyi %90-100 olacak sekilde faktdr uygulamasi
yapilir. Daha sonra 12 saat 1, iglemden 48 saat
sonrasina dek faktdor uygulamaya bolup injeksiyonlara
devam edilir. ilk 2 doz (ilk doz islem 6ncesi), daha yiiksek
dizeylere verilerek plazma faktor dizeyi ilk 24 saatte
%90-100 civarinda tutulur. Daha sonraki 3 doz, igin
miktar dusuraltr, plazma faktor duzeyi 2. gun igin %50-60
civarinda tutulur. Son faktér uygulamasi (5. doz) penisteki
sargl agllmadan hemen once yaplilir.

8 yasindan blyuk cocuklarda penil ereksiyonu
onlemek amaciyla iglem oncesi sakinlestirici bir ilag
baslanir. Transamin tablet tedavisine 1 hf-10 giin devam
edilmesi ¢cok dnemlidir.

Tedavi Yolu

Kolay kullanilabilir bir damar yolunun saglanmasi
tedavide esastir. Anne, baba ve cocuk tarafindan ilacin
uygulabilmesi saglanmali, aile bu konuda cesaretlendiril-
melidir. Venoz yolun saglanmasinda ciddi gugluk cekilen,
hergiin faktdr inflizyon gereksinimi gésteren inhibitdrli ITi
tedavisi uygulanan hastalarda, anne ve babanin 6zellikle
kiguk cocuklarda profilaksi tedavisini surdirmede zorluk
yasamalari hallerinde santral vendz kateter kullanimina
gidilebilmektedir. Cocugun periferik venoz yol saglanmasi
sirasinda yasadigl korku santral venoz kateterizasyon
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icin bir endikasyon olusturmaz. Aileler icin tekrarlayan
egditimler, kateter kullanimi sirasinda sterilizasyona dikkat
edilmesi ¢ok onemlidir. Ailenin uyumlu ve egitilebilir
olmasina dikkat edilerek hasta segcilmelidir. Hastalar igin
bazi merkezlerde arteriovendz fistul kullanimi pratik bir
yaklagim saglayabilir.

Tedavi ajanlari

Desmopressinin 2 yas altinda kullanimi hiponatremi
riski nedeniyle onerilmez.

Analjezik olarak asetil salisilik asit ve diger nonste-
roid antienflamatuvar ajanlar trombosit fonksiyonlari Uze-
rine olan bozucu etkileri nedeniyle onerilmez. Parase-
tamol ve parasetamol+ kodein igeren analjezikler kullani-
labilir.

Psikolojik Destek

Cocuklar icin her sey burada ve simdi temel mantigi
ile gerceklesir. Oysa durum anne ve baba igin son derece
farkhdir. Cocugun kendisini disaridan gelecek sorunlara
kargi koruyamayacagl dusuncesi ile yuksek dizeyde
sorumluluk duymalari, 6zellikle hemofili hastalari igin
annenin kendisini suglu hissetmesi ve bunun daha 6énce
yaptiklari ile iligkili bir bedel olarak algilayip cezalandiril-
diklarini dusunmeleri sik rastlanir. Bu uygularla anne ve
babanin olaylar karsisinda asiri koruyucu davranislar
icersine girmesi onlenmelidir. Hastalarin sosyal agidan
sinirlandiriimalarinin - mutluluklarini cok 6nemli oranda
etkileyebilecedi unutulmamalidir.
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HEMOFILIDE PROFILAKSI

Can BALKAN

Bilindigi Uzere agir hemofili olgularinda (faktor
aktivitesi < %1) sik tekrarlayan eklem ici kanamalar nede-
niyle kalici eklem sakatliklari gérilmesi kaginilmaz olmak-
tadir. S6z konusu eklem problemleri, faktor konsantresi
kullanma imkani olan hastalarda bile tamamen 6nleneme-
mektedir. Bunun temel nedeni; klasik tedavi protokolle-
rinde agirlkli olarak kanama sonrasinda faktér infizyonu
(kanadikga tedavi) uygulanmasidir. Kanama bir kez
olustuktan sonra uygulanan tedavi ne kadar etkin ve
yuksek dozda olursa olsun ardi sira gelen kanama ataklari
eklemde ciddi zedelenme (sinoviyal hasar) olusturarak
kalici eklem bozukluklarina zemin hazirlamaktadir.

Bilindigi Uzere hafif hemofili hastalarinda (faktor
aktivitesi > %5) eklem problemleri hemen hi¢g goérilme-
mekte, orta derecede klinikle seyreden hastalarda ise ciddi
problemler yaratmamaktadir. iste bu gdézlemlerden yola
cikilarak “Hemofilide Profilaksi” kavrami isve¢'ten Nillsson
ve arkadaglari tarafindan ortaya atilmistir. “Profilaksi”
kelimesi koken olarak Yunanca’dan gelmekte olup; “bir olay
gerceklesmeden 6nce 6nlem almak” anlamina gelmektedir.

Isveg’'te 1950’li yillarin sonlarinda baslayan profi-
laksi uygulamasi basariya ulasinca 1990’ yillarda tim
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bati Ulkelerinde yaygin bir kullanim alani bulmustur.
Faktor dizeyleri her zaman %1’in Uzerinde tutulamasa
dahi faktér konsantreleri ile profilaktik faktor tedavilerinin
yararl oldugu gosterilmistir. Yaklasik yarim asira daya-
nan tecrubelerden sonra Dinya Hemofili Dernegi (WFH)
ve Diinya Saglik Orgltii (WHO) tarafindan da agdir hemo-
fili hastalarindaki kalici eklem sakatliklarinin énlenmesi
konusunda birinci secenek tedavi olarak dnerilmektedir.

Bati Ulkelerinde profilaktik faktor kullaniminin kisit-
lanmasi ekonomik kaygilardan ¢ok kan yoluyla bulasan
viral enfeksiyon hastaliklarindan (6zellikle AIDS) korku
nedeniyle olmustur. 1970’li yillarin sonlarinda ve 1980’li
yillarin baslarinda tim ddnyayr kasip kavuran AIDS
salgini sirasinda binlerce hemofili hastasi faktér konsan-
trelerinden bulagan HIV virusu ile yagsamini kaybetmigtir.
1984 yili faktor konsantrelerinin yaygin kullanimi igin kritik
bir yiIl olmus ve modern viral inaktivasyon yontemlerinin
kullanilmasi ile viral bulas yok denecek kadar az bir
seviyeye c¢ekilmigtir. Kuru 1sitma, pastorizasyon, buharda
Isitma, solvent-deterjan ve nano-filtrasyon yontemleriyle
oldukga guvenli faktdér konsan-trelerinin piyasaya ¢ikmasi
sonrasinda profilaksi uygula-masinda da patlama olmus
ve hizla yayginlasmaya baslamistir. Son yillarda ABD ve
Avrupa’da rekombinant teknolojiyle uretilen Faktor VIl ve
Faktor IX preparatlari da devreye girmis ve viral bulas
acisindan mutlak emniyetli gizgiye ulagilimistir.

GuUnumuzde Bati Avrupa Ulkelerinde hemofilik ¢o-
cuklar igin profilaksi uygulamasi artik standart bir tedavi
sekline ulagsmistir. GinUmuzde profilaksi uygulamasinin
ekonomik yonu tartigilan tek dezavantaji olmaktadir.
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Yurdumuzda plazma kaynakli ve rekombinant faktor
konsantrelerinin Uretilemedigi ve tamaminin yurt digindan
ithal edildigi ve Ustelik de hastalarin onemli bir kisminin
sosyal guvenceden yoksun oldugu dusunulirse profilaksi
tedavisinin Bati Avrupa Ulkelerindeki kadar yaygin kulla-
nilamayacagi agiktir.

Gilincel Profilaksi Tanimi

Buglne kadar yapilmis olan pek ¢ok goézlemsel
calisma profilaktik tedavinin epizodik tedaviye (kanama
olunca yapilan tedavi) Ustunlugunu gostermigtir. Bu calis-
malarda, olabildigince erken donemde ve olabildigince az
saylida eklem kanamasindan sonra baslanan profilaksi
uygulamalari ile daha iyi sonuglar elde edilmesi nedeniyle
profilaksi taniminin guincellenmesi geregi ortaya ¢ikmistir.

GuUnumuzde profilaksi tanimi yasa vel/veya ilk
kanama atagina gore yapilmaktadir. Avrupa Ulkelerinde
genellikle 2 yasindan 6nce baslanilan tedaviyi, Kuzey
Amerika’da ise genellikle ilk eklem kanamasindan sonra
baslanilan tedaviyi primer proflaksi olarak kabul etme
egilimi vardir. Londra’da 2002 yilinda toplanan “Hemo-
filide Profilaksi ile ilgili Uzlasma Toplantisi” sonuglarina
gore “Primer Profilaksi; klinik olarak belirlenebilir
herhangi bir eklem kanamasi olmadan 2 yasindan 6nce
baslanan ve uzun sureli (eriskin yasa kadar 52 hafta/yil,
minimum 46 hafta/yil) olarak uygulanan tedavi olarak
tanimlandigi gibi, hastanin yasindan bagimsiz olarak,
eklem hasari gergeklesmeden (genellikle tek bir kanama
gerceklestikten sonra) baslanilan uzun sureli (minimum
46 hafta/yil) tedavi olarak da tanimlanmaktadir”.
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“Sekonder profilaksi ise primer profilaksi kriterle-
rine uymayan her durum icin gegerli sayillan uzun sureli
tedavi olarak tanimlanmaktadir.” (Ornegin, hayati tehdit
eden bir kanamadan sonra baslanilan uzun sureli tedavi,
2 yasindan sonra bagslanan profilaksi veya tekrarlayan
eklem kanamalarindan sonra baslanan profilaktik tedavi
bu gruba girmektedir).

“Kisa-sureli profilaksi ise kisa bir sure icin kana-
manin engellenmesi amaciyla uygulanan faktor replas-
man tedavisidir.” (Ornegin, cerrahi girisimden sonra
iyilesme donemi suresince). Son zamanlarda bu uygula-
ma sekline “Tersiyer Profilaksi” adi da verilmektedir.

Tablo 1. Glincel Profilaksi Tanimi

Model Tanim
Primer profilaksi Klinik olarak herhangi bir eklem kanamasi
(Yasa gore) olmadan 2 yasindan dnce baglanan ve

uzun sureli* olarak uygulanan tedavi

Primer profilaksi Hastanin yasindan bagimsiz olarak,
(Ilk kanamaya gore) | eklem hasari gerceklesmeden**
baslanilan uzun sireli* tedavi

Sekonder Primer proflaksi kriterlerine uymayan her
profilaksi tarld uzun sareli tedavi

Kisa-sireli Kisa bir siire igin kanamanin engellenmesi
profilaksi amaciyla uygulanan proflaksi

Berntorp et al. Haemophilia 2003; 9 (suppl 1): 1-4
* Erigkin yasa kadar minimum 46 hafta/yil
** Genellikle tek bir kanama gercgeklestikten sonra
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Profilaktik Tedavinin Amaci

- Agir hemofili hastasinda en dnemli sakatlik nedeni
olan hemofilik artropati denilen kalici eklem sakatliklarini
onlemek,

- Yasami tehdit eden kanamalari dnlemek,
- OlasI kanamalarin sayisini azaltmak,

- Hemcofili hastasi ve ailesinin hayat kalitesinde artis
saglanmasi,

- Normal hayata uyum ve psiko-sosyal entegras-
yonu saglamak,

- Kalici sakatlklarin engellenmesi ile hemofili hasta-
larinin gercek potansiyellerini sonuna kadar kul-
lanmalarini saglayarak uzun sureli toplumsal mali-
yetlerin azalmasini gergeklestirmek.

Profilaksi tedavisi almakta olan hemofili hastalar ve
onlarin aileleri ile kanadik¢a tedavi alanlar kiyaslandi-
ginda profilaksi grubunun daha iyi bir yasam kalitesine
(Quality of Life) sahip oldugu goériimustur.

Bazi hastalarda o6zellikle hedef eklem gelismis
olanlarda kanama sikligini azaltabilmek amaciyla 3-6 ay
gibi “kisa sureli” tersiyer profilaksi programlari da uygula-
nabilmektedir. Bu uygulama ile alinacak sonuca gore; ya
uzun sureli sekonder profilaksi uygulamasina gegilmekte
ya da eklem icine radyoaktif madde uygulamasi ile
kanamalarin azaltilmasina galigiimaktadir.
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Hangi Hastalar Profilaksi Almalidir?

Gelismis Ulkelerde profilaksi programlari hemofili
hastalarinda daha yaygin olarak kullanilabilirken, tGlkemiz
gibi gelismekte olan ve ekonomik sorunlarin daha
derinden yasandidi Ulkelerde profilaktik tedaviye alinmasi
dusunulen hastalarda bazi kriterlerin géz onunde bulun-
durulmasi gerekmektedir. Bunlari 6zetleyecek olursak;

» Hasta klinik ve laboratuvar olarak “agir hemofili”
grubunda olmalidir.

* Profilaksiye prensip olarak “gocuklar’ alinmalidir.
Kalici sakatlik olustuktan sonra profilaksi oneril-
mez veya yararlari daha kisith olmaktadir.

» Hasta ve ailesinin “tedaviye uyumu” tam olmalidir.

» Profilaksi oncesinde mutlaka “inhibitor taramasi”
yapiimalidir.

* Profilaksi programina izin veren “sosyal guven-
ceye” sahip olmalidir.

Profilaktik Tedavinin Uygulanmasi

Profilaksiye alinmasi planlanan hastalarin faktor
uygulamalari oncelikle hemofili merkezlerinde veya ilgili
kliniklerde uzmanlarin gézetiminde yapilmalidir. Ozellikle
bebeklik doneminde ve klguk yastaki hemofili olgularinda
cilt altina yerlestirilen “Port-kateter” araciligiyla profilaksi
uygulamalari daha kolay ve hasta agisindan daha az acili
hale getirilebilir. Kateter kullanilan hastalarin ailelerine
Ozellikle enfeksiyonlar ve kateterin tikanmalarina karsi
gerekli onlemler anlatiimahdir. Damar yollarinin kolay
bulunabildigi daha buylk yastaki hasta ailelerine damar
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yolu agma konusunda ilgili uzmanlar tarafindan egitim
verilerek “Ev Tedavisi” (Home Therapy)'ne gecis sag-
lanmaldir. Bir sure aile tarafindan evde gergeklestirilen
bu dénemi mutlaka “Self infiizyon” dedigimiz hastanin
kendi kendine damar vyolundan faktor konsantresini
vermeyi 6grendigi donem izlemelidir. Hastalarin kendi
kendilerine faktér uygulayabilmeleri icin mutlaka en yakin
Hemofili Derneginden bu konuda yardim talep etmeleri
onemlidir. DUzenli olarak gerceklestiriien Hemofili Yaz
Okullarrnda self infUzyon uygulamasi yani sira hemofili
ile ilgili daha pek c¢ok sorun hakkinda bilgi sahibi
olunacaginin akilda tutulmasi 6nemlidir.

Profilaksi Modelleri

Hemofili gibi dogumsal/kronik hastaliklarda kesin ve
kalici tedavi henuz gelistirilememis olmasi nedeniyle
gunuimuizde bu hastalar igin “primer profilaksi” en etkin ve
guvenilir tedavi modeli olarak gérinmektedir. En iyi pro-
filaktik tedavi rejiminin hangisi oldugu konusunda ytksek
derecede guvenilir klinik kanitlar bulunmasa da, gézlemsel
klinik calismalardan elde edilen sonuglar mimkin oldu-
dunca erken baslangigli profilaksiyi onermektedir. Ayrica
hastanin klinik kanama 6zellikleri dogrultusunda “profilak-
sinin bireysellestirilebilecegi” yonunde de yayinlar bulun-
maktadir. Konuyla yakindan ilgili olan degisik Ulkelerde
farkli dozlardaki profilaksi rejimleri uygulanmaktadir.

isve¢ modelinde, profilaktik tedaviye 1-2 yas ara-
sinda haftada tek doz seklinde ve ilgili Hemofili Merkez-
lerinde baslanir. Zaman iginde hastanin kanamalarina,
cocugun damar yolunun bulunabilirlik durumuna ve aile-
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nin ev tedavisini gergeklestirmesindeki becerisine goére
infzyon sikh@r 6nce haftada 2, daha sonra haftada 3’e
arttinlir. Bu yaklasim ile 16-18 aylik sUre sonunda
gunasiri 500 Unitelik faktér dozunun uygulanabildigi “Ev
Tedavisi” (Home Treatment) modeli yerlestiriimektedir.
Bu uygulama ile faktor aktivitesinin %71’'in Uzerinde
tutulabildigi ve klinik olarak etkilenmenin olmadigi ya da
en aza indirildigi gosterilmistir.

Kanada modelinde, hemofilik ¢ocuk 1-2 yaslari
arasindayken tedaviye haftada bir kez 50 Unite/kg dozuyla
baglanmaktadir. Uger aylik periyotlar ile hastanin kanama
sikh@i klinik olarak izlenmektedir. Ug aylik sire icinde ayni
ekleme 3 kanama veya toplamda 4 kanama gegiren
hastalarin tedavi dozu 6nce haftada 2 kez 30 Unite/kg’a ve
daha sonra gerekirse haftada 3 kez 25 Unite/kg’a artti-
riimaktadir. Yakin zamanda yayinlanmis olan bir ¢alisma
sonuglarina gore ortalama 4 yillik izlem suresince profi-
laksiye alinan gocuklarin % 40’1 haftada tek dozda kalir-
ken, hastalarin sadece % 16’sinda haftada 3 kez profilaksi
rejimine gecilmek zorunda kalinmistir. Hem Isve¢ hem de
Kanada yaklasimlari santral damar yolu (kateter) gerek-
siniminde onemli bir azalma saglamigtir.

Ulkemizdeki diizenli profilaksi programi ilk kez 1994
yihnda “Ege Hemofili Merkezi” tarafindan baglatiimigtir.
Haftada 2 gin ve gunde 20-50 Unite/kg dozuyla
uygulanan bu tedavi programi daha sonra literatlrde
“izmir Modeli” olarak yerini almistir. Daha az miktarda
faktor tuketimiyle birlikte diger profilaksi modellerine
benzer sonuglar elde edilmis olmasi nedeniyle ozellikle
gelismekte olan uUlkelerde uygulanabilecek bir yontemdir.
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Gunumuzde ise Ege Hemofil Merkezi'nde agir hemofili
tanisi alan yeni hastalarda profilaksiye haftada bir kez
faktor uygulamasi ile baslanmaktadir. ilerleyen dénemde
hastanin klinik durumuna gore eger kanamalar yine
oluyorsa Once haftada 2, daha sonra gerekirse haftada 3
kez faktdor uygulamasina gecilmektedir. Damar yolu
sorunu yasanan hastalarda ise en kisa suUrede kalici
damar yolu saglamak amaciyla cilt altina port kateter
yerlestiriimektedir. Port kateter yerlestirilen hastalarin
anne-babalarina bu kateteri kullanmak konusunda gerekli
egitim doktor ve hemsireler tarafindan verilmektedir.
Boylece hasta gerekli faktdr inflzyonlarini evinde
yaparak hastaneye en az sayida gelmektedir. Bunun bir
sonucu olarak okul veya ebeveynlerin iglerinden geri
kalmalari en aza indirilmis olmaktadir.

Daha uzun yari 6murlu yeni faktor konsantrelerinin
geligtiriimesiyle daha az inflzyon sayisiyla birlikte has-
talar ve ailelerin tedaviye uyumu kolaylagacak ve daha az
miktarda faktor konsantresi tiketimi saglanmis olacaktir.

Primer Profilaksi Galigmalari

Ozelikle bazi Avrupa Ulkelerindeki uzun klinik
deneyimlere ve yogun sekilde kullanimina ragmen hemo-
filide profilaksinin yararlarini destekleyen calismalarin
cogu geriye donuk ve kontrolli olmayan calismalardir.
isveg’den Nillsson ve arkadaslarinin 1992’de yayinladik-
lart Malmo deneyiminde 24-32 yaglari arasindaki hastalar
degerlendirilmigtir. Geriye donuk olarak yapilan degerlen-
dirmelerde, hemofili hastalari ne kadar erken yaslarda
profilaksi almaya baslarlar ise hem klinik hem de radyo-
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lojik/ortopedik olarak yapilan degerlendirme sonugclari o
kadar iyi bulunmustur. Bu caligmada ortaya konan
sonuglar daha sonra baska calismalarla da desteklenmisg
olup profilaksiye 2 yasindan dnce veya ilk eklem kanama-
sindan hemen sonra baslanan c¢ocuklarda hemofilik
artropatinin gelisiminin engellendigi ve en iyi sonuglarin
bu sekilde alinabilecegini gdstermigtir.

Daha ileri yaglarda bile olsa baslanan profilaktik
tedavi ile eklemlerde gorulen hasarlanmanin yavasladi-
gini, hatta bir miktar didzeldigini godsteren bilimsel
calismalar da bulunmaktadir. Bu nedenle yasi ne olursa
olsun eklem fonksiyonlarini korumak icin veya daha da
kotllesmesini engellemek icin her hemofili hastasinin
profilaksiden gorecegi bir fayda mutlaka vardir.

Profilaksi ve Eklem Sakathklarinin Onlenmesi

Hangi profilaksi modeli uygulanirsa uygulansin,
kanadikca yapilan tedavi rejimleri ile kiyaslandiginda
hastalarda gorulen eklem kanama sayisi azalmaktadir.
Bunun uzun sdreli bir sonucu olarak hastalarda kalici
eklem sakatlklari 6nlenmekte ve hem klinik hem de
radyolojik olarak ¢ok daha saglikli eklemlere sahip
olmaktadirlar. Profilaktik tedavi sayesinde kalici eklem
sakathgi olmayan hastanin ve dolayisiyla ailesinin yasam
konforu artmakta, sosyal hayata uyumlari kolaylagsmak-
tadir. iste bu nedenlerledir ki, profilaktik tedaviyi sadece
tiketilen faktor konsantrelerinin parasal karsiligi olarak
gbrmemek, uzun sureli toplumsal maliyetlerde sagladigi
avantajlar ile degerlendirmek gerekir.
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Profilaksi Tek Basina Yeterli mi?

Profilaktik tedavi ile amaglanan durum agir hemofili
hastalarinin faktor dizeylerini orta veya hafif hemofili
seviyelerinde tutarak kanamalarin sikhgini ve/veya
siddetini azaltmaktir. Bu nedenle profilaktik tedavi alan
hemofili hastalarinda da aynen hafif ve orta hemofilide
oldugu gibi kanamaya egilim bulunmaktadir. Profilaksiye
ragmen olan kanamalarda dncelikle hastanin profilaksi
dozlari ©One c¢ekilerek kanamaya hakim olunmaya
calismalidir. Ancak devam eden kanamalarda kanamanin
yerine ve siddetine gbére uygun doz ve slrede faktor
replasman tedavisi yapiimaldir.

Profilaksi ve inhibitor Geligimi

Son yapilan arastirmalar hemofilik gocuklarda erken
baslangich profilaksi uygulamasinin yeni potansiyel
yararlarl oldugunu gostermektedir. Olgu kontrolli bir
italyan calismasinda erken baslayan profilaktik tedavinin
inhibitor gelisimine karsi koruyucu bir etkisi oldugu
gosterilmistir. Bu calismada ortalama profilaksi baslangi¢
yasi 35 ay olan g¢ocuklarda inhibitér gelisiminde % 70
oraninda bir azalma oldugu bulunmustur. Benzer sonug-
lar ¢cok uluslu olarak yapilan daha genis ¢apli bir calisma-
da da (CANAL Study) gosterilmigtir. Bu ¢alismaya goére
erken baslangigli-dizenli profilaksi, epizodik tedaviyle
kargilastirdiginda inhibitor gelisimini % 60 oraninda
azaltan bir rol oynamaktadir. Bu bulgular profilaktik
tedavinin tUm dunyada daha yaygin hale gelmesinde
onundeki engelleri agmasina yardimci olacaktir.
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Profilaksi Hastalarinin izlemi

Profilaktik tedavi alan hemofili hastalari da digerleri
gibi en az 1-3 aylik aralklarla gorulerek klinik olarak
degerlendiriimeli, kanama sayilar ve tuketilen ekstra fak-
tor miktarlari bakimindan izlenmelidirler. Ozellikle profi-
laksiye ragmen hedef eklem gelisimi yonlinden izlenme-
lidirler. Hedef eklem tanimi hem aileye hem de hastanin
kendisine iyice anlatilmali ve ©onemi vurgulanmalidir.
OlasI kanamalarda faktor tedavisine olabildigince erken
baslanmasi profilaksi hastalarinda da faktér tiketim
miktarini 6nemli dlglide azaltacaktir.

En az 6 ayda bir olmak Uzere inhibitor testleri ve
bulagici viral hastaliklar yonunden gerekli serolojik
incelemeler yapilmalidir.

Ozellikle eklemlerin durumu en az 6-12 ayda bir
ortopedik ve radyolojik olarak degerlendiriimeli ve skorlari
kotlye giden hastalarda erkenden tedbir alinmalidir.

Profilaksi ve Maliyet

Faktor konsantrelerinin bulunabilirligi ve maliyetle-
rinin ¢ok yuksek olmasi profilaktik tedavinin yayginlas-
masi konusunda 6zellikle de gelismekte olan ulkelerdeki
en onemli engeldir. Farkh dozlarda uygulanan profilaksi
modelleri karsilagtirildiginda; orta-doz rejimini uygulayan
Hollanda modelinde gerekli olan yillik faktér konsantresi
miktari yiksek-doz rejimini uygulayan Isve¢ modelinin
yaklasik yarisi kadardir. Hastalarin farkli 6zelliklerine
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gore profilaktik tedavinin bireysellestiriimesi sonucunda
daha dusuk maliyetler olusturulabilir. Bu nedenle tedavi-
nin maliyetini ve verimliligini sadece tuketilen faktor
miktarlari ile degil ayni zamanda ortaya c¢ikan veya
clkmayan tum klinik ve ortopedik sonuglariyla birlikte
degerlendirmek gerekir.

Tiirk Pediatrik Hematoloji Dernegi (TPHD)
Hemostaz-Tromboz-Hemofili Alt Calisma Grubu
“Hemofilide Profilaksi Calistay1” Uzlasi Raporu

TPHD — Yénetim Kurulu Onay Tarihi: 8 Temmuz 2010

1. Hemofilide Profilaksi: Agir hemofili hastasi
cocuk ve genclere (<18 yas) uzun sureli profilaksi
uygulanmasi onerilir. Profilaksi verilecek hasta
seciminde gunumuzde gecgerli olan SUT geri
0deme yaklagimina uyulmasi Onerilir. Boylece
faktor duzeyi <%1 olan hastalar yani sira faktor
dizeyi >%1 olmasina karsin sik kanayan (ayda 3
ve daha fazla kanamasi olan) c¢ocuklarin da
profilaksiden yararlanmasi saglanabilir.

2. Hangi Tip Profilaksi: Haftada 2 veya 3 kez 20-
40 IU/kg dozlarda uygulanacak olan “Sekonder
Profilaksi” yani sira uygun olan ¢ocuklarda
“Primer Profilaksi”’nin de baslanmasi onerilir.

Primer_Profilaksi: Agir Hemofili tanisi sonrasi
erken yaslarda (en ge¢ 2 yasinda) ve en fazla 1
eklem kanamasindan sonra (hedef eklem gelisme-
den) baglanarak en az 1 yildir devam eden ve




......................................................................................................

senelerce surdlrilmesi planlanan profilaksi uygula-
masidir.

Sekonder Profilaksi: Hastanin yagi ne olursa olsun
‘hedef eklem gelismesinden sonra” veya vital bir
kanama gergeklestikten sonra baglanan ve uzun
yillar devami éngériilen profilaksi uygulamasidir.

3. Profilaksi Suresi: Ka¢ yasinda baslanabilirse
baslansin profilaksinin mimkinse 18 yasina
kadar surdurtlmesi onerilir.

4. Faktor Segimi: Faktor secimi yapilirken yeni
tani alan hemofilik gocuklara éncelikle rekombi-
nant faktorlerle tedaviye baslanmasi Onerilir.
Daha oOnce tani almis ve plazma kaynakl faktor
tedavisi alan ¢ocuklara ise oncelikle rekombinant
faktore gecis yapiimasi dnerilmekle birlikte, han-
gi faktorin kullanilacagina hastanin doktorunun
karar vermesi Onerilir.

5. Profilakside Faktor Uygulama Sikhgi: Primer
profilaksiye haftada bir infuzyon ile baglanip,
kanama halinde vakit kaybetmeden haftada 2 ve
gereginde 3’e cikarilmasi Onerilir. Hemofili-B
hastalarinda ise haftada 1 veya 2 uygulama
yapilmasi yeterlidir.

6. Faktor Dozu: Uygulama siklidina goére doz da
degisecektir. Primer profilaksiye haftada bir
baglanacaksa 30-50 U/kg/doz (<2 yas bebek-
lerde maksimum: 500 IU) uygulanmasi onerilir.
Haftada 2 veya 3 kez kullanan hastada ise 20-40
U/kg doz dnerilir.
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7. Faktér Uygulama Yolu: Oncelikle “periferik
venOz yol” tercih edilmelidir. Bagarili olunamazsa
deneyimli olan merkezlerde santral venoz kateter
(Port) ya da A-V fistll secenegi distnulebilir.

8. Uygulama Yeri: Ik faktor inflizyonlari hasta-
nede yapilmali, aile deneyim kazandiginda
aileye yakin bir saglk kurulugsunda veya evde
tedavi verilmelidir. Hasta ailesine ve hasta genc-
lere “self-infuzyon” (kendi kendine intraventz
inflz-yon uygulayabilme) egitimi verilmeli ve “Ev
Tedavisi” programina gecilmesi icin elden gelen
tum cabalar gosterilmelidir. Ancak daha onceki
faktor uygulamalarinda allerjik reaksiyon oykusu
olan hastalarda Oncelikle hastane sartlarinda
tedavi uygulanmasi onerilir.
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ERISKIN HEMOFILI HASTALARININ
SORUNLARI VE HEMOFILIYLE
YASLANMAK

Melda COMERT, Fahri SAHIN

1970’lerden 6nce hemofili hayati tehdit eden ve sakat
birakan bir hastalikken kronik hastaliklarda koruma tedavile-
rinin gelismesine en guzel érnek haline geldi. Hemofili olarak
dogan pek c¢ok hasta icin ginimizde normal bir yasam
beklentisi ve neredeyse yok sayilabilecek eklem hasar riski
bulunmaktadir. Ulkemizde erigkin hemofili hastalarinin sayisi
da giderek artmaktadir. Ancak glivenli faktor konsantrelerine
ulasilabilir olmamiz ve etkin antiviral tedavilere ragmen
yaslanan hemofili hastalari bir baska deyisle ‘hemofiliyle
yaslanan’ hastalar birgok sorunla karsi karsiya kalmaktadirlar.
Bunlardan bazilari hemofilinin yonetimi ve tedavisinin yani sira
genel toplumda da gorulen yasa bagh saglik sorunlariyla bas
edebilmektir. Artis gostermesine ragmen hemofili ve eslik eden
hastaliklarin yonetimi ve tedavisine iligkin veriler sinirhdir. Bu
bolimde erigkin hemofili hastalarinin karsilasabilecegi bazi
sorunlar ve ¢6zim oOnerilerinden bahsedilecektir.

Hemofili hastalarinin yagsam suresi gunimuzde genel top-
lum ortalamasina ulagsmistir. Gegmis nesillerde hemofili hasta-
lari uygun ve yeterli faktor konsantrelerine ulagsmadaki zorluklar
nedeni ile kanama ve buna bagli sebeplerle geng yasta kaybe-
dilmiglerdir. 1960-1980 arasi viral taramalari ve inaktiviteleri
yapiimamis kan Urinleri ve faktor konsantrelerinin kullaniimasi
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kanla gecis gosteren patojenlerin hastalara bulasmasina neden
olmustur. Hastalarin neredeyse %50’si ciddi saglik sorunlari ve
6lime bile yol acabilecek insan bagisiklik yetmezlidi virusu
(HIV) , hepatit B ve C mikrobu ile karsi karsiya kalmistir.

Glunimizde HIV tasimayan orta ve hafif hemofili hatsala-
rinin yasam siresi genel toplum ortalamasina yaklasmistir.
ingiltere’de yapilan bir galismada genel erkek toplumunda
beklenen yasam suresi 78 yil olarak bildirilirken, HIV tagimayan
orta ve hafif hemofili hastalarinin beklenen yasam suresi 75 yil,
agir hemofili hastalarininki ise 63 yil olarak bildirilmigtir. HIV
tasiyan hastalarin %38’inde ise etkin anti-viral tedavi yontemleri
ile yasam suresi tanidan sonra en az 20 yil uzamistir.

Hemofili Tedavisi ve Yaglanma

Artan bakim imkanlari, glvenli faktér konsantreleri ve etkin
anti-viral tedavilere ragmen yaslanan hemofili hastalari bazi
sorunlarla kargi karsiya kalmaktadirlar. Primer profilaksi (ilk
veya birka¢ eklem kanamasindan sonra baslanan koruma
tedavisi) gelismis Ulkelerde hemofilili cocuklar icin standart
tedavi sekli haline gelmistir. Sekonder profilaksi (eklem hasari
gelistikten sonra baslanan tedavi) kanama sayisini, ise ve okula
gidilemeyen gin sayisini ve ortopedik girisimleri azaltir. Ancak
erigskinlerde proflaksi baslandijinda ortopedik eklem skorlari
iyilesme gostermez. Ek olarak yaslanan hemofili hastalarinin
uzun dénemde damaryolu problemleri ortaya ¢ikacaktir. Su an
calismalari devam eden uzun etkili faktérlerin kullanima girmesi
de bu problem asilmasinda yardimci olacaktir.

italya’da yapilan galismalarda yaslanan hemofili hatsala-
rinda kendi yas grubu ile kiyaslandiginda daha dusuk bir
yasam kalitesi skoru ve daha fazla depresyon saptanmistir.
Leissinger ve arkadaslari da ingiliz hemofili hastalarinin artan
yasla birlikte fonsiyonel durumlarinda gerileme oldugunu tespit
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etmislerdir. inhibitorlli hastalarda bu gerilemenin daha fazla
oldugu ortaya konmustur. Bu kismen yasl hastalarda geng
hastalara oranla daha fazla inhibitor olugsmasi ile iligkili olabilir.

Ege Hemofili Hasta Okulu

Eriskin hemofili hastalarinin énemli bir sorunu da hasta-
larin dizenli takibinin yapilacagi merkezlerin az olmasi, merkez-
lerde ilgili hematoloji uzmaninin azhdi, hastalarin bilgi dizeyini
artirici egitsel faaliyetlerin yetersizligi ve en énemlisi de meslek
ve is bulma sikintisidir. Egitim konusunda Ege Universitesi
Erigkin Hematoloji Bilim dali olarak 31 Mart 2012’de dnemli bir
adim atmis bulunmaktayiz. Ege Hemofili Hasta Okulu, Ege
Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi biinyesinde 2011 yilindan
beri hizmet veren Erigkin Hemofili Polikliniginin sorumlulugunu
yuriten Hematoloji Bilim Dali 6gretim Gyesi Dog¢. Dr. Fahri
SAHIN tarafindan kurulmustur. Okul, hasta ve yakinlarina sunu-
lan bir saglik hizmetidir. Bu “okul” un amaci egitim salonlarinda
hasta ve yakinlarina yonelik diazenli ve surekli editim prog-
ramlari dizenleyerek, yasaminda zorluklar ile karsilasan kronik
hastalara gundelik sorunlarinin ¢éziminde yardimci olmak ve
hastaliklari ile birlikte daha kolay yasamalarini saglamaktir. Bu
hastalija sahip olan her insanin kendine gére zorluklari oldugu
g0z ardi edilemez bir gergektir. EHHO, ayni zamanda benzer
problemleri olan hastalarin ve yakinlarinin tanismasini, dayanis-
masini da hedeflemektedir. Ege Bolgesi hemofili hastalari basta
olmak Uzere tim hemofili hastalari ve yakinlarina kapilari agik
olan okulda dersler, her ayin bir cumartesi ginu ve yaklasik 3
saatlik zaman diliminde gerceklesmektedir. Okula kaydolmak
icin hemofili hastasi ve/veya yakini olmak ya da hemdfili ile
ilgileniyor olmak yeterlidir. Gonullilik esasi diginda hicbir 6n
kosula baglanmamis olan okula kayit igin bir Ucret de talep
edilmemektedir.
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Ege Hemofili Hasta Okulu’nun yakigiklh maskotu Abdi

Hemofilide Kalp ve Damar Hastaliklari

Gecmiste hemofilinin damar yapilarinda plak (aterosk-
leroz) olusumundan koruyucu olduguna inanilirdi. Ancak
glinimizde yapilan calismalarda saglikli insanlarla hemofili
hastalari arasinda ateroskleroz olusumu agisindan fark olma-
digi anlagildi. Ancak hala hemofili hastalarinda ateroskleroza
bagli damar tikanikhgi olaylarin pihtilasma faktérlerinin digik-
Iigline bagh daha az gérilecedi hipotezi savunulmaktadir.
Hemofili hastalarinin kalp ve damar hastaliklarindan korun-
duklari aciktir ancak hemofilinin bunda ne kadar etkili oldugu
bilinmemektedir. Onceki ¢aligmalar hemofili hastalarinda kalp
ve damar hastaliklarindan 6lim oranlarinin normal poptilas-
yona goére dusik oldugunu gdstermistir. Ancak ginimuizde
yapilan ve daha genis bir kayit sistemine dayall ¢calismalarda
bdyle bir fark olmadigi go6sterilmistir. Bobrek hastaliklar
hemofili hastalarinda artmis hipertansiyon sikligi ve bdbrek
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kanamalari nedeni ile daha fazladir. Bu da kalp ve damar
hastaliklari igin risk olusturabilir.

Aspirin pthtilasma hicrelerine (trombosit) geri donisim-
suz olarak baglanan, kalp ve damar hastaliklarindan koruyucu
bir ajandir. Aspirin tedavisi almasi gereken hastalarda faktor
seviyesinin >%5 olmasi, ikili pihtilagma o&nleyici ilag alacak
olan hastalarda ise >%30 olmasi 6nerilmektedir. Ancak faktor
dizeylerindeki ani ylkselmelerden de kaginilmasi gerektigi
tavsiye edilmektedir. Kanama ve pihtilasma riski arasindaki
denge kalp ve damar hastali§i olan hemofili hastalarinda ¢ok
iyi ayarlanmalidir. Bu bilgiler 1g1ginda akillara su soru
gelmektedir: Ikincil koruma ve uzun etkili faktér konsantreleri
erigkin hastalarda kalp ve damar hastalgi riskini artirir mi?

Kalp ve damarla ilgili girisim yapilacak hemofili hastalari
dizenli koruma programinda ise genellikle kanama gortlmez.
Ayrica bu hastalarda kollardan yapilacak girisimler daha az
kanamali olacaktir ve aralikh disik doz faktér uygulamasi
yerine faktér inflizyonu tercih ediimelidir. ilag iceren stentler
tekrar tikanma agisindan metal stentlere Ustlindlr ancak yine
de 6-12 ay aspirin ve klopidogrel tedavisi gerekmektedir. Uzun
stre kullanilan antiplatelet tedavinin normal toplumda bile
kanama sikligini artirdigi  distnllecek olursa hemofili
hastalarinin ¢ok yakin kanama ve hemoglobin takibinde olmasi
gerekmektedir. Yukarida bahsedilen kanama riskleri nedeni ile
hemofili hastalarinda operasyon sonrasi antiplatelet tedavi
gereksiniminin  olmamasi ve tekrar tikkanma acisindan
tekrarlayan girisimlere ihtiyac duyulmamasi nedeni ile stent
uygulamasi yerine koroner by-pass operasyonu tercih edilebilir.

Asil 6nemli nokta genc¢ hastalarda erken donemde kalp
ve damar hastaliklarina karsi koruyucu onlemler almaktir.
Sigaranin birakilmasi, diyet ve egzersiz programlari diizen-
lenmesi belli bagl énerilerdir.
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Ege Hemofili Hasta Okulu’nda Hemofili Hastalarina
Uygun Egzersiz Uygulamalari konulu dersten bir gorintu
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Hemofili Hastalarinda Kas ve iskelet Sistemi Hastaliklari

Agir hemofili hastalarinda kanamalarin >%90’nini eklem
kanamalari olusturmaktadir. Zamanla, hedef eklem igine olan
tekrarlayan kanamalar, geri doénUsli olmayan, eklem ici
zarlarda kalinlasma ve yeni damar olusumu ile karakterize ve
bu nedenle de kanamaya daha egilimli olan hemofilik eklem
hasarina neden olmaktadir.

Hedef eklemlerin kanama ve agri nedeni ile azalmis
kullanimi, kas erimesi, eklemlerde birlesme, kemik erimesi,
kemik kistlerine neden olmaktadir. Eklem hasari hastanin
yasam kalitesinde &énemli dlsuUslere neden olur. Birincil
koruma bu hasarlarin olusumunu engelleyebilir.

Eklemlerimde hasar olmasina ragmen neden
profilaksi kullaniyorum?

Erigkinlerde uygulanan ikincil koruma ise kanama sikli-
gini azaltir, kanamaya bagli agriy1 azaltir, egzersiz yapilma-
sina ve eklemin tekrar yapilandiriimasina yardimci olur, yasam
kalitesini artirir ve eklem hasar riskini yavaslatir. Son yillarda
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erigskin hastalarda profilaksi kullanimi artmistir. Hastanin bir
veya daha fazla ekleminde geri dénlsimsiz hasar olusmus
olsa dahi agir hemofili ise veya hedef eklem gelismis ise
profilaksiye devam edilmesi Onerilir. Zira saglam olan diger
eklemleri korumak ve en oOnemlisi de hayati tehdit edici
kanamalardan (6rnedin beyin kanamasi) korumak profilaksinin
amaclarindandir.

Sinovektomi eklem agrilarinin azaltiimasi ve eklem
fonksiyonunun korunmasi igin uygulanan bir girisimdir.
Artroskopik (kamera duzenegi ile gercgeklestirilen) ve ya
radyonuklid sinovektomi (radyoaktif verilerek uygulanan) acik
operasyona nazaran daha az takip veya hastanede kalis
suresi gerektirir ve kanama sikhidini azaltmada ve agriyi
gidermede oldukga etkindir. Fizik tedavi ve egzersiz aktif ve
kaliteli bir yasam icin eklem fonksiyonunun korunmasi ve yaslh
hastalarda sikga gortlen ve kiriklarla sonuglanabilen dliisme-
lerin 6nlenmesinde oldukga yardimcidir. Hemofili hastalarinda
kemik erimesi azalmis eklem kullanimi ve egzersiz nedeni ile
siktir. Bu nedenle hastalarin kalsiyum ve D vitamini destegi
almasi gerekmektedir. Fazla kilolar da eklemlerin zorlanma-
sina ve asinmasina neden olur. Hastalarin ideal kilolarinda
olmasi da eklem sagligini koruma énemli bir basamaktir.

Hemofili Hastalarinda Karaciger Hastaliklari

Hepatit C virisli hemofili hastalarinda karaciger sirozu,
karaciger yetmezligi ve karaciger naklinin en sik sebebidir.
1985'te kan Uridnlerinin hepatit virlsleri acisindan taranmaya
baslamasindan d6nce plazma kaynakli faktér kullananlarin
%98’i hepatit C virlsl ile enfekte oluyordu. HCV ile enfekte
olan hastalarin %20-30’unda siroz gelisir ve takip eden 5-10 yil
icinde son donem karaciger hastaligi ortaya cikar. Karaciger
yetmezligi gelisme riski yasla birlikte artmaktadir. HCV
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tedavisindeki son gelismelerle daha kisa sureli tedavilerle
daha iyi cevap oranlari alinmaktadir ancak bu ilaglarin bir
kismi kanamaya egilim yaratacagindan hemofili hastalarinda
dikkatli kullaniimalidir.

Hemsire Egitimi

Hemofili hastalarinin kendi kendine inflzyon yapmalari
Onerilen bir ydntemdir ve hastalar damar yolu problemleri
yasayabilmektedir. Hemofili hastalarinin hemsirelik bakimi ile
ilgili ihtiyacglari belirlenmeli ve bununla ilgili profesyonel uygu-
lama rehberleri geligtiriimelidir. Bu yontem hasta memnuniyeti
ve hasta bakim kalitesinde iyilesmeler saglayabilir.

Hemofili ve inhibitér Geligimi

Bu konu genellikle ¢ocukluk c¢aginin ciddi sorunlarin-
dandir, detayl bilgi ilgili boélimde anlatilacaktir. Ancak sik
sorulan iki soru ile 6zetleyebiliriz.

Soru: inhibitor gelisimi igin neler risk olusturur?

Agir hemofili A hastalarinin  %20-30’unda inhibitor
gelismektedir. Agir hemofili B'de ve genellikle ergenlik veya
daha ileri yagta inhibitor gelisimi gézlenen orta hemofilide A’da
bu risk daha azdir. inhibitér gelisimi igin ilk 5 yas ve/veya ilk 50
faktdér uygulama giin sayisi en riskli dénemidir. Ayrica inhibitor
olusumuna genetik yatkinlik olmasi yanisira kanadik¢a tedavi
alanlarda, kisa sdreli yodun faktér kullaniminda, yakin
donemde asilama ve enfeksiyon gelisimi inhibitor geligsim
riskini artirabilmektedir.
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Soru: inhibitor Testleri Ne Zaman ve Ne Siklikta
Yapilmah?

Tum hemofili hastalarinda en az yilda 1 kez inhibitor
tarama testi yapilmasi gerekir. Ancak agir kanamalar veya
operasyonlar sonrasl yani yogun veya uzun sdreli FVIII
kullanimlarindan 7-10 giin sonra test yapilmasi énerilir. GUnlik
uygulamada alisiimis dozlarda FVIII tedavisine klinik yanit
alinamadigi takdirde de inhibitér testi yapilmasi endikasyonu
vardir. Ayrica tium cerrahi girisimlerden (dis ¢ekimi ve stnnet
dahil) 6nce mutlaka inhibitér tarama testi yapiimalidir.

Tdm ddnyada oldugu gibi Glkemizde de erigkin yasa
gelen hemofili hastalarinin sayisi giderek artmaktadir. Sakat
kalmak hemofili hastasinin kaderi olarak bilinirken giinimizde
profilaksi kavrami ile bunun dogru olmadig1 gorisu yayginlas-
mistir. Hicbir eklem ya da organ hasari olmadan egitimini ve
Uretken olarak yasamini surdiren ¢ok sayida agir hemofili
hastas! vardir. Ancak tedavideki basari sadece doktorlarin
degil, ailelerin ve hastanin basarisidir. Her kronik hastalikta
oldugu gibi hasta ve aile bu konuda egitilerek hastalikla
yasamas! ve onunla basa ¢ikmasi saglanmalidir. Ulkemizde
de hemofili derneklerinin galismalari, hemofili kamplari, hasta
okullar hastalarin egitimine ve sosyal dayanismasina katkida
bulunmaktadir. Ozellikle eklem hasari olmadan erigkin yasina
getirilen hasta, hareketlerini kontrol altinda tutabildiginden
erigskin oldugunda fazla kanama sorunu yasamayacaktir. Has-
talar ve aileleri egitimlere, kamplara katilmali, faktér uygula-
malarini evde kendileri yapar hale gelmelidir. Buyluk ¢ocuklar
damara girmeyi 6grenerek kendi baglarina problemleri ile basa
ctkmayi 6grenmeleri saglanmalidir.

Hastalarin duzenli takibinin yapilacagi donanimli ve
deneyimli hemofili merkezlerinin sayisinin artirimasi, hasta-
larin bilgi dlUzeyini artirici egitsel faaliyetlerin daha fazla
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hastaya ulastirilmasi daha bilgili, daha bilingli, daha saglkh
hastalarla karsilasmamiz demektir. Bu da hemofili hastalarinin
normal yasam surelerini yasama imkanina kavusacaklari
anlami tasimaktadir.
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HEMOFILIDE INHIBITOR SORUNU

Kaan KAVAKLI

inhibitdr gelisimi hemofili tedavisinin en sik rastla-
nan ve en ciddi komplikasyonudur. Ozellikle 5 yagindan
kiglk olan agir hemofili-A hastalarinda ilk 50 faktor
uygulamasi slreci icinde ortaya cikar. Olayin temeli
tedavide uyguladigimiz faktér proteinine kargi vicudun
antikor gelistirmesi ve onu artik tolere etmemesidir.
Hastalarin ¢ogunda (yaklasik % 80 hemofili-A hasta-
sinda) faktdr uygulamalarina kargi vucut ciddi bir tepki
gOstermez yani onu tolere eder. Daha anlasilabilir bir
deyimle artik “onu kendinden biri gibi” gormeye basglar.
Ancak nedenini tam olarak bilemedigimiz bazi durum-
larda tedavide uygulanan faktor 8 proteinine karsi o kadar
yogun bir antikor geligir ki uyguladigimiz faktor 8
tamamen bloke olur. inhibitér uyguladigimiz faktér 8'i is
yapamaz hale getirebilir. iste en cok korktugumuz nokta
burasidir. Hayati bir kanama sirasinda hastada inhibitor
gelismis oldugu onceden anlasiimadiysa ne kadar yuksek
dozda faktér 8 uygulansa da kanama durdurulamaz.
Hasta kanama nedeniyle hayatini kaybedebilir. Bu
durumda size daha sonra anlatacagimiz farkh ve o6zel
inhibitor ilaglarinin uygulanmasi hayat kurtarici veya soru
¢Ozucu olacaktir.
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Madem inhibitor gelistiginde tedavide uyguladig-
miz faktor 8 is yapamaz hale geliyor. Kanama olmadan
inhibitor gelistigini anlamak miimkiin olmaz mi?

Evet. Inhibitdrii dnceden saptamak en idealidir. Boy-
lece uygun miidahale yapmak imkani olacaktir. inhibitor
Tarama testleri hemofili hastalarinda en azindan yilda 1
kez yapilmahdir. Riskin en ylksek oldugu agir hemofili-A
hastasi gocuklarda yeni tani ile ilk 5 yas arasinda yani ilk
50 faktor kullanimi slrecinde en azindan 6 ayda bir
inhibitor tarama testi yapilmasi onemle tavsiye edilir.
Takip edildiginiz merkezde inhibitor testi yapilmiyorsa
mutlaka yapilan yerde testinizi yaptirmaya 6zen gotse-
riniz.

Peki inhibitor hic gelismese, daha dogrusu
inhibitor gelismemesi igin bazi 6nlemleri almamiz s6z
konusu olabilir mi? Doktorlarimiz bu konuda hassas
davraniyorlar mi?

Gergekten de hemofili takip ve tedavi eden hekimler
hastalarinda inhibitdr gelismesinden ¢ok korkarlar ve
ellerinden geleni yapmaya calisirlar. Ancak “inhibitor
gelismesin diye faktor 8 kullanmaktan ¢ekinelim” seklinde
bir davranisin bilimsel olarak dogru olmadigi ortaya
konulmustur. Agir hemofili-A hastasinda uygun dozda ve
gerektigi kadar faktér kullanilmazsa hastada kalici eklem
hasari olusacaktir. Burada yapilmasi gereken faktor
kullanmaktan uzak durmak degil uygun ve gerekli sekilde
kullanmaktir. Koruma yani profilaksi uygulamasinin
inhibitor riskini azalttigi gosterilmistir. Kullanilan faktér 8
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konsantresinin plazma kaynakli veya rekombinant olma-
sinin inhibitdr gelisme riskini hangi duzeyde arttirdigina
dair bilimsel arastirmalar halen surmektedir. Buglne
kadar saptanan énemli risk etmeni; ailedeki diger hemofili
hastasi abide veya dayida da inhibitdr gelismis olmasidir.
Ayrica herhangi bir kanama nedeniyle 5 glnden fazla
yogun faktér kullaniimasinin inhibitdér riskini 6nemli
oranda arttirdigi saptanmigtir. Bu nedenle erken bebeklik
doneminde hayati kanama olmaksizin 5 gunden fazla
faktor kullanilmasi sakincalidir. Erken yasta acil olmayan
cerrahi uygulamalardan da sakinilmasi uygun olur.
Ornegin siinnet igleminin ilk 5 yastan sonraya birakiimasi
uygun olacaktir.

inhibitér bir kez ortaya ¢iktiginda kaybolma veya
temizlenme sansi var midir? Bazi tedaviler uygula-
yarak inhibitorin kandan tamamen temizlenmesi
imkani yok mudur?

Dusuk titrajli tipte inhibitérlerde titraj 5 BU/ml nin
altindadir. Yuksek titrajli olanlarda ise 5 unitenin ustun-
dedir. Dusuk titraji olanlarin kendiliginden kaybolma
sansi vardir. Ancak yuksek titrajda olanlarda mutlaka
muadahale yapilmasi ve kandan temizlemek igin “Ozel
tedaviler” yapilmaldir.

inhibitor icin diisiik titrajli veya yiiksek titrajli
ayinmi yapilmaktadir. Tedavi ag¢isindan aralarinda
fark var midir?

Evet. Dusuk titrajli olanlarda faktor 8 tedavisi hala
kullanilabilir ancak 2 kati dozda kullanmak gerekir. Ancak
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burada 6nemli olan nokta faktor 8 tedavisine ragmen
inhibitor dizeyi 5 BU/ml dizeyini agsmiyorsa bu tedaviye
devam edilebilir. Eger inhibitor titraji 5 Unitenin Gzerine
cilkmigsa artik faktér 8 ilaglari ise yaramaz bosuna
kullanmamak gerekir. Bu hastalarda bay-pas yapici
ajanlar adi verilen 06zel inhibitor ilaclarini kullanmak
kanamayi durdurmak agisindan hayati onem tasir.

Ozel inhibitér ilaglarinin 2 farkh ilag oldugu
soyleniyor. Hangisini kullanmamiz daha dogru olur?
Hangisi daha etkilidir? Hangi kanamalarda hangi
birini kullanmak daha uygun olur?

inhibitérlii  hastalarda kullanilan 2 ilacin isimleri
NOVOSEVEN ve FEIBA adl biyolojik Grtnlerdir. Tim
faktor ilaglari gibi yurt disindan ithal edilen ilaglar olup
maliyetleri oldukga yuksektir. SGK tarafindan bazi kisitla-
malar da olsa her 2 ila¢g da ulkemizde kullaniimaktadir.
Ekteki tabloda her ilacin 6zellikleri kargilagtirilmaktadir.

Goruldaga gibi her 2 ilacin da etkinlik orani yani
kanamalari durdurma sansi % 100 olmayip % 85 civarin-
dadir. Bu nedenle inhibitorli hastalarimizda her 2 ilaci da
farkli zamanlarda kullanmamiz gerekli olabilir. Sizi takip
ve tedavi eden hematolog hangi ilacin kullaniimasini
uygun buluyorsa onu kullanmalisiniz. Yanit alinmadigi
takdirde diger ilag kullanilabilir. Hatta bazi tehlikeli ve
hayati kanamalarda her 2 ilag birlikte bile kullanilabilir.
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Tablo 1. inhibitorlii Hastalarda Kullanilacak ilaglar

NOVOSEVEN FEIBA
Uretim sekli Rekombinant Kan Griind
Ureten ilag firmasi Novo Nordisk Baxter
¢ (Danimarka) (ABD)
Kanamayi durdurma % 75.85 %70.85

orani

Uygulama dozu ve 90 mcg/kg damar 50-100 1U/kg
yolu yoluyla damar yoluyla

15-30 dakikalik

Inflizyon siresi 5 dakika icinde

yavas uygulama
Tedavide tekrar Her 2-3 saatte 1 8-12 saatte 1
uygulama gerekir mamkuandur.

Tek seferde

Yok 100 1U /kg
uygulama siniri
Gunluk
uygulanabilen Ust Yok 200 IU/kg
sinir

Tipki  inhibitorsiiz hastalarda oldugu gibi
inhibitorlli hastalarda da koruma tedavisi uygulayabilir
miyiz?

Hem Novoseven hem FEIBA ilaglarinin kanamalar-
dan koruyucu etkisi oldugu gosterilmistir. Ancak tlkemiz-
de geri 6demesi olan FEIBA ile uygulanan koruma
tedavisidir. Sik kanamasi olan inhibitorli hastalarda
haftada 2 veya 3 kez 50-100 IU/kg dozlarda aylarca
kullanilabilir. Hasta korumasi yaninda kanama atagi
geciren hastalarda ek dozlar da verilebilir.
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Hemofili Karnesine FEIBA en fazla haftada 4.500 1U
dozlarda (9 X 500 IU flakon) recete edildiginde SGK tarafin-
dan 6denir. NovoSeven ise hastane sartlarinda kullanilabilir.

NovoSeven ile koruma uygulamasi endikasyon
dahilinde olmadidi igin SGK tarafindan 6denmez.

Hemofili hastalarinda her turlii cerrahi miidahale
yapilabilecegini anlattiniz. Peki inhibitorlii hastalarda
faktor 8 ise yaramiyorsa hastanin kanamasi
durmadan nasil ameliyat olabilir?

Piyasada mevcut olan NovoSeven ve FEIBA adli
ilaglari uygun doz ve surelerde kullanilarak inhibitorll
hastalarda her turli cerrahi operasyon etkili ve guvenli
olarak yapilabilir. Ancak bu operasyonlar herhangi bir
yerde degil bu konuda deneyimli hastanelerde deneyimli
hematologlarin gézetiminde yapilmalidir.

inhibitorlii bir hemofili hastasinin disi gekilebilirmi?

Dis cekimleri bu hastalarda durmayan kanamalara
ve ¢ok ciddi sikintilara yol agabilir mimkin oldugu kadar
cekim disi tedaviler yapiimalidir. Cekim tibben zorunlu
ise Novoseven veya Feiba ilaglarinin dis g¢ekimi 6ncesi
baslatilmasi ve uygun sekilde devam edilmesi gerekir.
Sadece deneyimli merkezlerde yapilmalidir.

inhibitorlii hemofili hastasinin siinnet edilmesini
tavsiyesi edermisiniz?

Izmir protokolunde inhibitérli hemofili hastalarinin
sunneti kontr-endikedir. Yani kesinlikle tavsiye etmiyoruz.
Cunkl kanamanin durdurulamama sansi mevcuttur. Her
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2 inhibitdr ilaci da ancak %85 etkilidir. Operasyon sonrasi
her 2 ilacida kombine kullanmak s6z kanusu olabilir
ancak tedavi maliyetini ¢ok arttiracagi ve hasta ¢ocugun
hayatini riske sokacagi i¢in dnermiyoruz. Birkag yil sun-
neti erteliyoruz. Bu sureg¢te tedavi etmesi gereken agir bir
kanamasi olursa (6rnegin ciddi hematom veya kirik) sun-
neti de ayni siirece dahil ediyoruz. inhibitérlii hasta
operasyonu sadece deneyimli merkezlerde yapiimalidir.
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HEMOFILIDE
LABORATUVAR TESTLERI

Kaan KAVAKLI, Basri BILENOGLU

Hemofilide tani koyduran laboratuvar testi faktor 8
veya faktor 9 dlzeyinin olgtimesidir. Ancak 6ncelikle bazi
tarama testlerinin 6ncelikle yapilmasi gerekir.

Kanama egilimi olan hastalarda doktorlar
oncelikle 4 ayri tarama testi isterler.

1- Trombosit sayisi (Hemofilide kesinlikle normaldir)

2

Kanama zamani (Hemofilide normaldir. Hemo-
filide sorunlu olan pihtilagsmadir)

w
1

Protrombin zamani (PZ) (Hemofilide normaldir)

4- APTZ (Hemcofilide uzun ¢ikan yani patolojik olan
laboratuvar testidir)

Faktor Testinin Tanidaki Yeri ve Faktor
Diizeyinin Onemi

Hemofili tanisi faktor duzeyinin ol¢timesiyle konu-
lur. Faktor 8 eksikligine Hemofili-A, Faktor 9 eksikligine
Hemofili-B adi verilir. Saglikl insanlardaki faktor seviyesi
% 50-150 arasinda olup ortalama % 100 civarindadir.
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Faktor 8 seviyesi %1 den kuguk ise “agir hemofili-A”
tanisi konulur.

Faktor 8 seviyesi %1-5 arasinda ise “orta derecede
hemofili-A” den s6z edilir.

Faktor 8 seviyesi %5’den buylkse “llimh yani hafif’
hemofiliden s6z edilir.

Agir Hemofili Kavrami

Faktor seviyesi %71’in altinda ise “agir hemofili”"den
soz edilir. En sik kanamalari olan ve tedavi edilmezse
eklem sakatliklari gelisen hemofili tipi budur. Inhibitor
gelisen hastalarin cogu agir hemofili-A hastalaridir.

inhibitdr Tarama Testi

Hasta plazmasi ile normal plazma karistirildiginda
normal sartlarda beklenen sey APTZ testinin normale
dénmesidir. Inhibitér gelistiyi durumda ise normal
plazmayla inhibitorli hastanin plazmasi eklendiginde
APTZ testi belirgin uzayacaktir. Bu prensibe gore inhibitor
tarama testinin (+) oldugundan sz edilir.

inhibitér Tarama Testi (Bethesda Testi)

Bu test sadece deneyimli merkezlerde ve deneyimli
laborantlarin oldugu merkezlerde yapilabilir. Testin yapil-
masi bazen gun boyu surebilir. Bu testin yapilmasiyla
inhibitor duzeyi yani titraji 6lguimektedir.

Normalde beklenen yani inhibitor (-) durumda bu
dizey 0.6 BU/ml den kaguktar. Pozitif olmasi igin 0.6’dan
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blyuk olmasi gerekir. 0.6- 5 arasi degerler Dusuk Titrajli
inhibitdr demektir. Bu grup hastalarda inhibitdriin tedavi-
siz kaybolma sansi da mevcuttur. Ancak inhibitor titraji 5
den bulyikse Yiksek Titrajda inhibitdr olarak tanimlanir.
Klinikte sorun yaratan inhibitor tipi bu gruptur. Tedavi
edilmeden kendi kendine dizelmesi mumkun degildir.

Faktér Seviyesi ve inhibitér Testi Yapilirken
Dikkat edilecek hususlar:

e Test Oncesi hastanin son 2-3 gun herhangi bir
faktor tedavisi almamis olmasina dikkat edilmelidir.

e Hasta hem test hem tedaviye gelmis ise: 6nce kan
alinir daha sonra ilaci yapllir.

e Kan alirken vakumlu tuplerin kullaniimasi ve yeterli
miktarda kan alinmasina dikkat edilmelidir.

Faktor 8 Recovery Testi’nin inhibitor o6n
tanisindaki yeri cok onemlidir:

inhibitérden  kuskulandiginiz  hastaya  sabah
erkenden poliklinige ¢agirip 50 1u/kg faktor 8 uygulayiniz.
Tam 30 dk sonra ve tam 8 saat sonra faktér 8 icin kan
ornegdi alinir 30 dk daki deger (faktor 8 Recovery) degeri
olup normalde %66 dan yuksektir. 8 saatteki faktor 8
dlzeyinde en az baslangi¢c degerinin yarisi kadar olmasi
beklenir. Pratik olarak 30. dk degeri %0 veya %1 bulunan
hastalarda inhibitdr pozitif olma riski gok yuksektir.
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HEMOFILIDE KAS ISKELET
SORUNLARINA ORTOPEDIK YAKLASIM

Elcil KAYA BICER, Semih AYDOGDU

Hemofili hastaliginin izlem ve tedavisinde neden
bir ortopediste gereksinim duyulur?

Hemofili hastaligi bir pihtilasma sistemi hastaligi
oldugu icin, bu hastalarin izlem ve tedavisinde temel
yonlendirici dogal olarak hastanin hematologudur. Hasta-
lar, tedavilerinin duzenlenebilmesi igin, bir belirti ya da
bulguyla kargilastiklarinda yonlendirilebilmeleri igin hayat-
lari boyunca hematologlarina gereksinim duyacaklardir.
Bunun vyaninda, hemofili hastaliginda kargsilagilan
kanamalarin %80’den fazlasi kas-iskelet sistemini tutan
kanamalar oldugu igin, hayat boyu olmasa da hastaligin
siddetine baglh olarak hayatin bazi donemlerinde bu
hastalar bir ortopediste de gerek duyabilmektedir. Orto-
pedist, bu kanamalarin ila¢ disi tedavilerinde, tekrarlayan
kanamalara bagl ortaya cikabilecek sorunlarin taninma-
sinda ve tedavisinde gorev almakta; uygulanacak tedavi
ileri cerrahi uygulamalara yéneldikge hemofili hastalarinin
tedavisinde deneyimli bir ortopedistin hasta izlemine
katilmasi gerekmektedir.
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Hemofili hastaligi hangi kas-iskelet sistemi
sorunlarina yol agabilir?

Hemofili hastaliginda goérllen kas-iskelet sistemi
sorunlari eklem ya da kas igine tekrarlayan kanamalar-
dan kaynaklanmaktadir. Kas-iskelet sistemi kanamalari
nadiren hayati tehdit edici boyutta olmaktadir. Fakat bu
kanamalarin tekrarlamasiyla ortaya c¢ikan agrili eklem
sorunlari, sekil bozuklugu, hareket kisitlhgi, islev kaybi
gibi kalici olabilen degisiklikler hastanin yasam kalitesini
olumsuz etkilemekte, erken yaslarda cesitli sakatliklara
yol acabilmektedir. Gunumuizde hemofili hastalarinin
izlem ve tedavisinde amag; gerek farmakolojik (ilagla)
gerek cerrahi tedavi yontemleriyle bu olumsuz uzun
donem etkilerini en aza indirmek ve kaliteli bir yagam
surdirmesini saglamaya calismaktir. Glinimuzde gecerli
olan ‘ne kadar az kanama olursa vicutta o kadar az
etkiienme olur ilkesinden hareketle ‘profilaktik tedavi’
(kanama olmadan dizenli olarak koruyucu faktor tedavisi
verilmesi)ye basvurulmakta; boylece kanamalarin sikligi
ve giddeti mumkin oldugunca kontrol edilmeye caligil-
maktadir. Yine de, gesitli eklemlerinde degisik dizeyde
bozukluklar gelismis olan oldukga fazla sayida hastada,
ortopedik tedavi ydntemlerine basvurulmak zorunda
kalinmaktadir.

Kas-iskelet sisteminde en sik kanama olan
eklemler ve kaslar hangileridir?

Hemofili hastaliginda goérulen kanamalarin oldukca
baydk bir kismi (tum kanamalarin yaklasik olarak %70 —



80’i) eklemler igine olan kanamalardir. Vicuttaki eklemler
icinde de en siklikla diz olmak Uzere, ayak bilegi ve dirsek
gibi buylk eklemler igine kanama olmaktadir (Resim 1).
Omuz, el bilegi ve kalga eklemlerinde de kanama
olabilmekle birlikte daha nadirdir. Hemofilide goérilen
kanamalar, eklem bosluklarinin yani sira, kaslarin igine de
olabilmektedir. Kas i¢i kanamalarsa hemofilide gorllen
tim ciddi kanamalarin yaklasik olarak %10 - 20’sini
olusturmaktadir. Kalganin i¢ kisminda yer alan iliopsoas
ad1 verilen kas, baldir ve oOnkolun derin kisimlarinda
bulunan kaslar sik kanama gorulen bdlgelerdir (Resim 2).

Resim 1 Resim 2
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Eklem i¢i kanama nasil taninir?

Eklem igine kanama oldugunda eklem siser, agrili
hale gelir ve hareketleri kisitlanir. Var olan hareket
kisithhginin yeni gelisip gelismedigi 6nemlidir. Hastada
uzun slUreden beri eklem hareketlerinde sinirlilik varsa,
bu yeni bir kanamaya isaret etmeyebilir. Ancak normalde
daha fazla blkebilirken, aniden hareketlerin kisitlanmaya
baslamasi kanama lehine degerlendirilebilir. Eklem igi
kanamanin bagka belirtileri de bulunmaktadir. Genellikle
agri ya da eklemde degisik bir his olmasi, ele gelen bir
siglik olmasi ve eklemin Ustlndeki cilt kisminda isi artigi
fark edilebilir. Bu belirtilerin bir ya da bir kagi birlikte
bulunabilir.

Eklemdeki sislik, sicaklik, hareket kisithhigi gibi
bulgularin ortaya c¢ikmasindan once genellikle hastalar
eklemlerinin kanayacagini hissederler. ‘Aura’ olarak
adlandirilan bu dénemde hastalar eklemlerinde sizi,
karincalanma, yanma, gerginlik hissi gibi hisler duyarlar.
Eklem kanamasinin en erken bulgusu cilt Uzerindeki
sicaklik artigi ve Ozellikle eklemdeki hareket agikhginin
sonunda hissedilen rahatsizlik hissidir. Zamanla bulgular
ilerler; istirahatta agri, sislik, hassasiyet ve hareket kaybi
ortaya c¢ikar. Kanama sonrasi hastanin uzvunu en rahat
tuttugu pozisyon; eklemin biraz bukull oldugu (fleksiyon)
pozisyondur. Hastalar kuguk bir hareketle bile agr
duyduklari i¢in bu pozisyonu degistirmemek isterler.
Hatta bu buUkuli pozisyonu koruyabilmek icin eklem
cevresindeki kaslarda ikincil bir spazm dahi geligebilir.
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Eklem i¢i kanama nasil tedavi edilmelidir?

Erken (akut) donemde tedavinin amaci; kanamayi
mimkin olan en kisa sirede durdurmaktir. ideal olan;
hasta eklem ici kanama olacagini (aurasini) hissettiginde
sislik, agrn gibi bulgularin ortaya c¢ikmasina firsat
tanimadan derhal mudahale edilmesidir. En kisa surede
eksik olan pihtlasma faktéri uygun dozda hastaya
verilerek eksiklik giderilmelidir. En 6nemli ve en ise yarar
tedavi eksik olan faktorin yerine konmasidir. Diger tedavi
yontemleri higbir sekilde bunun yerini tutamaz; ancak
destekleyici olarak uygulanabilir. Faktor tedavisine yanit
olarak en erken gerileyen bulgu agridir. Sislik ve hareket
kisithhginin  gerilemesi zaman alir. Tedaviye yanitin
degerlendiriimesinde ilk infuzyondan (faktor verilmesin-
den) sonraki sekiz saat icinde agri ve diger kanama
bulgularinin azalmasi ve gerilemesine bakilir. Kendiligin-
den olusan kanamalarin ¢ogu ilk faktor uygulamasiyla
faktor duzeyinin %30-40’a ulagsmasina yanit verir. Uygun
egitimi almig, bilingli hastalar ya da aileleri bu faktor
inflzyonunu evlerinde kendileri yapabilirler. Fakat inflz-
yondan sonraki 12 -24 saat icinde kanamaya yanit alin-
mazsa mutlaka bir hekime basvurmalari gerekmektedir.

Hastanin yakinmalari G¢ gunden daha uzun surerse
yeni bir kanama olmus ya da eslik eden baska sorunlarin
olabilecedi dusunulmelidir. Eslik edebilecek sorunlar igin
uygun arastirmalar yapilmali; inhibitor gelismis olabile-
cegdi, eklemin septik artrit adi verilen mikrobik iltihaplan-
masi ya da darbelere bagl olarak kirik olabilecegdi akilda
bulundurulmalidir.
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Eklem ici kanamalarin tedavisinde kullanilan
ortopedik tedaviler nelerdir?

Kanama kontrolinin saglanmasi ve agrinin
azaltiimasi igin faktor tedavisiyle birlikte uygulanacak
ortopedik tedaviler; istirahat, kanama olan uzvun yarim
al¢i (atel) ya da cihazlarla tespiti, soguk uygulama, elastik
bandaj uygulamasidir (Resim 3). Ozellikle bacaktaki
eklem ici kanamalarin kontrolu ve bulgularin gerileyebil-
mesi i¢in hastanin rahat ettigi pozisyonda istirahat etmesi
gereklidir. Fakat bu istirahat suresi ¢ok da uzatiimamall,
erken donemde (mumkinse bir gun sonra) o tarafa
yuklenmeden koltuk degnekleri yardimiyla ayaga kaldiril-
malidir. Oturma pozisyonunda bacagin kalp seviyesinden
yukarida tutulmasi onerilmektedir; buna da U¢ dort gun
sureyle devam edilmelidir. Kanama kolda olmugsa dort-
bes gun sureyle kanama bulgulari yatisana kadar agirlik
tasinmamalidir. Soguk uygulamaya 24-48 saat sureyle
devam edilmelidir. Soguk uygulama hem agrinin azalma-
sina, hem de kanama hacminin kontroline yardimci olur.
Sogduk uygulama igin buz kupleri ya da kaliplari kulla-
nilabilir. Burada onemli olan nokta buzun cilde dogrudan
temasindan kaginilmasi gerektigidir. Aksi takdirde ciltte
yaniklara yol acilabilecegi igin buz bir havluya sarilarak
uygulanmalidir. Algili tespit uygulanip uygulanmaya-
cagina kanamaya gore karar verilir. Daha kuguk olgekli
kanamalarda elastik bandajlama yeterli olup, herhangi bir
baska tespit gerekmeyebilir. Fakat agri kontrolu
yonunden gerek duyulursa, hastanin kendini daha rahat
hissedebilecegi cesitli askilar ya da plastik cihazlar
kullanilabilir. Daha ciddi kanamalardaysa fazla siki
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sarilmamasina dikkat ederek uzvu rahat oldugu pozis-
yonda atel ile tespit etmek gerekebilmektedir. Bu tespit
suresi en az 24 saat olmalidir; kaslarda erimeye ve
eklemlerde sertlige yol agacak kadar uzun olmamak
kaydiyla gereginde bu sure uzatilabilir. Elastik bandaj
uygulanmasinda onemli olan nokta bandajin uzvun
dolagimini bozacak kadar siki sarilmasindan kaginiima-
sidir; bandaj gunde bir ya da iki kez agilmali ve yarim
saat slreyle uzvun dinlenmesi saglanmalidir.

Resim 3
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Akut eklem kanamasinin tedavisinde fizyotera-
pinin yeri var midir?

Kanamig eklemin rehabilitasyonu tedavinin onemli
bir kismini olusturur. Agri ve siglik gerilemeye baslar
baslamaz hemen uygun egzersizlere baglanmalidir.
Ornegin, kanama diz eklemindeyse hastadan dizini daha
agrisiz ve rahat tuttugu bukuallu (fleksiyon) pozisyondan
diz uzatma (ekstansiyon) pozisyonuna dogru getirmeye
calismasi istenmelidir. Hastanin aktif olarak kaslarini
kullanarak bacagini uzatabilmesi gerekmektedir. Bu
amaca hemen ulasilamayabilir. Rehabilitasyon strecinde
nazik ve dikkatli olmak gereklidir. Bu sUre¢ uygun sekilde
ilerlediginde agri ve siglik tam olarak geriledikten sonra,
yani bir iki hafta sonra egzersiz 6ncesi faktor yapiimasina
gerek olmayabilir. Baslangicta bu egzersizler baskasinin
yardimi alinarak da yapilabilir. Kaslarin erimesinin 6niine
gecebilmek ve eklem hareket acikligini koruyabilmek igin
hastanin erken dénemde aktif kas kontrolinid saglamayi
ogrenmesi onerilmektedir. Kanama oncesi eklem hareket
acikligina ulasilana kadar aktif egzersizlere devam
edilmelidir. Eklem c¢evresi kaslarin guc¢li olmasi ilerde
olabilecek kanamalara karsi koruyucudur.

Eklem i¢i kanamalarin bosaltiimasi
gerekli midir?

Her eklem i¢ci kanamanin mutlaka bosaltiimasi
gerekli degildir. Ozellikle kuguk 6lgekli kanamalarda
eklemin bosaltilmasina gerek duyulmadan istirahat ve
faktor tedavisiyle kanama kontroli saglanabilmektedir.
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Eger kanama miktar ¢ok fazlaysa ve 48-72 saat iginde
faktor tedavisine yanit alinamamissa, damar — sinir
yapilari Uzerinde baski olabilecegi dusunuliyorsa ya da
kanamaya bagli ciltte asiri bir gerginlik olusmussa
eklemin bosaltilmasi s6z konusu olabilir. Eklemin bosal-
tilmasiyla birlikte eklem igindeki basing da azalacagindan
agrida azalma olur. Kanamayla acgiklanamayacak oran-
tisiz siddette agri ve siglik varsa mikroplu iltihaplanmay!
(septik artrit) akilda bulundurmak ve taniyi kesinlestirmek
icin eklem icinden sivi almak gerekir. Uygun faktor teda-
visine karsin devam eden direngli bir kanama varliginda
inhibitor gelismis olabilecegi dusunulmeli kanama
bosaltiimadan dnce buna yonelik tetkikler yapiimalidir.

Eklem i¢ci kanamanin bosaltilabilmesi icin bazi
sartlarin saglanmasi gereklidir. Oncelikle bu islem hasta-
nede steril sartlar altinda bir hekim tarafindan yapiimalidir
(Resim 4). Diz, dirsek, ayak bilegi gibi yuzeyel eklemlerde
bu bosaltma iglemi daha kolay uygulanabilir; fakat omuz,
kalga gibi daha derin yerlesimli eklemlerde ekleme
igneyle girisin radyografik kontrol altinda yapiimasi
gerekebilmektedir. Yaklagik olarak 48-72 saat sureyle en
az %30-50 duzeyinde olacak sekilde faktor tedavisi
yapiimig olmalidir. Faktor tedavisi yapilmasi mumkuin
degilse kesinlikle eklem bosaltiimamalidir. Yine cilt Uze-
rinde enfeksiyon bulgusu varsa eklem icine girilmemelidir.
Bosaltma isleminden sonra atel ya da elastik bandaj
uygulanmali; en az bir saat sureyle eklemin tamamiyla
hareketsiz kalmasi saglanmalidir.



Resim 4

“Hedef eklem” nedir?

Ardisik alti ay icinde en az U¢ kez kendiliginden
kanamis olan eklemler “hedef eklem” olarak adlandirilir.
Dizler, ayak bilekleri ve dirsekler en sik karsilasilan hedef
eklemlerdir. Kalgca, el bilegi ya da omuz da hedef eklem
olabilir; fakat bu durum ¢ok daha nadirdir. Agir hemofili
hastalarinda hedef eklem olusma riski orta ve hafif
hemofili hastalarina gére daha fazladir. Hedef eklem bir
kez olustuktan sonra tedaviye direng gostermekte ve
bulgular daha uzun surede gerilemektedir. Tekrarlayan
kanamalar eklemin normal hareket acgikhgini, kas
kuvvetini ve normal gorunumunu yeniden kazanmasini
engeller. Zamanla bu degisiklikler kalici hale gelebilir. Bu
nedenle 6zellikle kiguk yastaki hastalarda hedef eklem
gelistiginde derhal uygun sekilde tedavisine baslan-
malidir.
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Travmadan kaginarak hemofilide eklem igi
kanamalar 6nlenebilir mi?

Ozellikle agir hemofili olgularinda kanamalar kendili-
dinden de olabilecegi icin yalnizca travmadan kaginmak
kanamalarin Onlenmesinde yeterli olmaz. Travmadan
kacinmak icin asir koruyucu davranmak sosyal ve
psikolojik baska travmalara yol acabileceginden 6zellikle
gocuk hastalarin gelisim sureglerinde gereken 6zen
gosterilmelidir. Yuksek travma riski tagiyan aktivitelerden
uzak durmakla birlikte gunluk yasam aktivitelerine dahil
olmalari icin cesaretlendiriimelidirler. Hemofili hastala-
rinda eksik faktorin yerine konmasinin amagclandigi
profilaksi tedavisiyle eklem igi kanamalarin énline gegil-
meye caligilmaktadir. Bununla birlikte giniUmuzde hemo-
filiye bagl kanamalarin tamamen 6nlenmesi muimkin
goérinmemektedir.

Eklem i¢i kanamalar uygun sekilde tedavi
edilmezse ne olur?

Eklem ici kanamalar uygun sekilde tedavi edilmedi-
ginde, geri donusumsiz bir takim degisikliklere yol
acmasi kacginilmazdir. Eklemde kanama eklem kapsulu-
ndn igini doéseyen ve sinovya adi verilen dokudan
kaynaklanir (Resim 5). Kanayan doku da, bu kani tekrar
geri emen de, bu sinovya doksusudur. Fakat eklem igin-
deki kan miktari sinovyanin geri emebilme kapasitesini
astiginda kan yikim urlnleri birikmeye baslar. Bu da
sinovyanin vyapisinin degismesine, kalinlagsmasina yol
acar. Damar igerigi bakimindan daha zengin hale gelen
bu sinovya dokusu boyut olarak buyur ve ayni zamanda
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yangisal hucrelerin de gogune ugrar. Eklem yuzleri ara-
sinda sikismig bu yeni sinovya dokusu yeni kanamalara
daha da yatkinlasir. Boylelikle kanamanin artigi ve daha
kalin-daha ¢ok kanayan sinovya dokusu artigi seklinde
kisir bir dongu olusur. Eklem igine salinan yangisal
maddeler ve kan yikim drunleri de eklemin en hassas, en
zor tedavi edilebilen kikirdak yuzeylerinin harabiyetine yol
acar ve bu sure¢ eklem tamamen bozulana kadar devam
eder.

—— PO pale lkor
=T gt}

— QUOD IS
Edrdorid

—Sinovya

- polglar landon

Resim 5



Sinovit ile kanama nasil ayirt edilir?

Sinovit eklem kapsulinun icini déseyen eklem zari
olarak da tarif edilebilen sinovyanin yangisal reaksiyo-
nudur. Hem sinovit hem de kanama kendini eklemde
sislik olarak gdsterir (Resim 6). Fakat kanama sinovitten
farkh olarak tek bir faktor tedavisine bile yanit verir; sislik
gerilemeye baglar. Sinovit gelistikten sonra bu yanit
alinamaz. Bunun disinda, sinovitli bir eklem kanamis bir
ekleme gore daha az agrilidir; hareket kisitlihgr daha az
belirgindir (Resim 7). Ayirici tanida slphe varsa radyo-
grafik yontemler kullanilabilir.

Resim 6



Resim 7

Hemofilik sinovit nasil tedavi edilmelidir?

Sinovit gelisen bir eklemde kolaylikla tekrarlayan
kanamalar olabilecedi icin 6ncelikle sinovit gelisiminin
onlenmesine caligiimaktadir. Ama tum c¢abalara karsin
sinovit gelisimiyle karsilagilabilmektedir. Bu noktadan
sonraysa kanama tekrarini azaltmak, eklemde kalici bir
takim degisiklikler olusmasini dnleyebilmek icin sinovitin
uygun tedavisi 6nem tagimaktadir.

ilk olarak eksik olan faktér (ig ile alti ay slreyle yerine
konmalidir (sekonder profilaksi). Bu tedaviye ek olarak
eklem gereginde atel ya da plastik cihazlarla desteklene-
bilir. Kas erimesinden ve hareket kisitliigi gelisiminden
korunabilmek i¢in mutlaka uygun bir rehabilitasyon prog-
rami izlenmelidir. Bu tedavilere karsin gerilemeyen sinovit
olgularinda ise bu dokunun eklem icine baz ilaglar
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verilerek etkisizlestiriimesinin saglanmasi (sinovyortez) ya
da cerrahi olarak ¢ikarilmasi (sinovektomi) gerekmektedir.

Kag cesit sinovektomi vardir?

Sinovektomide amag; cabuk kanayabilir, kirilgan
hale gelmis, eklemi dolduran, boyut olarak da buyumus
bu sinovya dokusunun mumkin oldugunca ortadan
kaldiriimasidir. Sinovektomi cerrahi disi ya da cerrahi
yontemlerle yapilabilir. Ug — alti ay slreyle faktor tedavisi
almasina karsin sinovit bulgularinda gerileme olmayan,
hendz kikirdak hasari gelismemis, fakat ayni eklem igine
tekrarlayan kanamasi olan hastalara hangi yontemle
olursa olsun sinovektomi yapilmasi uygundur. Cerrahi
digi yontemler denildiginde radyoaktif sinovyektomi ya da
kimyasal sinovyektomi kastedilmektedir. Her iki ydntemde
de eklem igine bir takim ilaglar verilerek bu sinovya
dokusu eritilmeye calisiimaktadir. Radyoaktif sinovektomide
eklem icine altin, fosfor, itriyum, renyum gibi radyoizotop
adi verilen maddeler, kimyasal sinovektomide ise
rifampisin, oksitetrasiklin gibi ilaglar veriimektedir. Radyo-
izotoplar eklem i¢inde dusuk enerji salarak sinovyal zar
ve altindaki bag dokusunun yikimina, dolayisiyla da
kanlanmasi azalmig ortam olusmasina yardimci olur.
Eklem igine rifampisin uygulandiginda ise, sinovyanin
icinde bulunan toplardamar sistemlerine etki edilmis olur;
bu damarlarin iginde bir gesit tikaniklik olusur ve yine
kanama azaltiimis olur. Her iki yontem de basariyla
uygulanmaktadir.

Cerrahi sinovektomi denildiginde ise, sinovya doku-
sunun ameliyatla c¢ikarilmasi kastedilmektedir. Cerrahi
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sinovektomi radyoaktif sinovektomiyle birlikte kombine
olarak da yapilabilmektedir. Bu cerrahi girisim, halk ara-
sinda kapali ameliyat olarak bilinen artroskopik yontemle
ya da acik yontemle yapilabilir. Kapali yontem denildi-
ginde buyuk kesiler yapilmadan, eklemin igine birkag
kuguk delik ile ulagilir. Deliklerden birinden iceriye kamera
sokularak eklemin iginde ulasilabilen yerler goruntulenir.
Diger deliklerden de cgesitli aletler sokularak sinovya
dokusu mumkin oldugunca temizlenir. Agik ameliyatta
ise buyuk bir kesi yapilarak eklemin i¢i gozle gorulur ve
yine mumkun oldugunca sinovya dokusu cikariimaya
calisilir. Her iki yontem de girisimsel bir mudahale, bir
ameliyattir ve (hemofili hastalarinda) genel anestezi
altinda yapilir. Yogun bir faktér tedavisi uygulamasi
gerektirir. Ameliyattan sonraki donemde eklemde istenen
hareket acikhginin saglanabilmesi icin hasta tolere eder
etmez rehabilitasyona baslanmalidir. Ancak uygun
rehabilitasyona karsin eklem iginde cesitli yapisikliklar
olusabilecegi icin Ozellikle acik ameliyattan sonra bir
miktar hareket kisithligi kalmasi beklenebilir.

Radyoaktif sinovektomi yalnizca hemofili hasta-
larina uygulanan bir yontem midir?

Hayir, degildir. Radyoaktif sinovektomi eklem zari
dedigimiz sinovyal dokuda kalinlagmaya yol acan her
patolojide uygulanabilir ve uygulanmaktadir. Hatta ilk ola-
rak yaklasik 50 yil dnce romatoid artritli hastalarda uygu-
lanmaya baglanmistir. Alinan olumlu sonuglar nedeniyle
bugln hala basariyla uygulanmaya devam edilmektedir.
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Radyoaktif sinovektominin avantajlari nelerdir?

Radyoaktif sinovektomi acik ya da kapali bir ameli-
yata gore ¢ok daha az girisimsel olan, hastanin hasta-
nede yatiriimasi gerekmeden yapilan bir islemdir. Hasta-
nin (kiguk cocuklar harig) anestezi almasi gerekmemek-
tedir. Ameliyata oranla ¢ok daha dusiuk dozda bir faktor
destegiyle uygulanabilmektedir. Sonrasinda da asiri
agresif bir rehabilitasyon sureci gerektirmez. Radyoaktif
sinovektomi diger cerrahi yontemlerin uygulanmasinin
riskli oldugu inhibitori olan ya da HIV pozitif hastalarda
digerlerine gobre daha az riskle uygulanabilir bir yon-
temdir. Radyoaktif sinovektomi ile kanama sikligi %80
azalir. Eklem hareket agikliginda %70, hastalarin yagsam
kalitesinde ise %79 artis elde edilebilmektedir. Maliyet
acgisindan bakildiginda cerrahi sinovektomiye oranla gok
daha ucuzdur. Radyoaktif sinovektomiyle hastanin
agrisinda ve ilerleyen donemdeki faktor tuketiminde
onemli dlcude azalma olur.

Radyoaktif sinovektomi ayni ekleme ileride yapila-
bilecek bagka girisimler icin herhangi bir engel olusturma-
maktadir. Ayni seferde birden fazla ekleme uygulanabil-
mektedir. Gerekli goruldigu takdirde ayni ekleme belli bir
sure sonra tekrar yapilabilmektedir.

Radyoaktif sinovektomi nasil yapilir?

Sinovitli eklem antiseptik sollsyonlarla boyanip
(Resim 8) igne yapilacak alan acikta birakilacak sekilde
delikli steril bir ortayle ortaldr. Uygun steril sartlarin
saglanmasi normalde tamamen steril olan ve icine mikrop
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girmesini asla tolere etmeyen eklem bosluklarina yapila-
cak girisimlerde Ozellikle 6nem tasimaktadir. Hastanin
igne yapilirken duyacagi aclyi azaltmak igin lokal etkili bir
uyusturucu sprey igne yapilacak yere sikilir. Diz gibi
yuzeyel eklemlerde dogrudan; dirsek, ayak bilegi, omuz
gibi eklemlerdeyse radyografik kontrol altinda eklemin
icine bir igneyle girilir (Resim 9,10). Eklemin icinde sivi
varsa oncelikle bu sivi mimkun oldugunca bosaltiimaya
cahsilir (Resim 11). Ardinda uygun dozda radyoaktif
madde hastanin ekleminin igine verilir. igne yapilmasin-
dan sonra hastanin uzvu bir algl ateli ya da disaridan
uygulanabilecek hazir bir cihaz yardimiyla tespit edilir. Bu
tespite 72 saat sureyle devam edilmelidir. Burada amag
eklem igine verilmis olan radyoaktif maddenin eklem
hareketiyle eklem disina ¢ikmaya zorlanmasinin oénlen-
mesidir. Yetmis iki saat sonra tespit sonlandirilir. Has-
tanin igne yapilmis olan ekleminde kizariklk, isi artigi
gibi yangisal bulgularin olup olmadidi kontrol edilir. Eger
bu bulgular varsa, eklem Uzerine soguk uygulama,
istirahat, uzvun yukarida tutulmasi, hareketten kacinma
ve antienflamatuvar ilag 6nerilerinde bulunulur. Cok nadir
olgularda igne yapilan bdlgede radyasyon yanigi
gelisebilir. Bu durumda da tedavide yanik tedavisinde
kullanilan merhemlerin uygulanmasi Onerilmektedir. Atel
ya da tespit igin kullanilan cihaz ¢ikarildiktan sonra uzuv
elastik bandaj ile sarilir. Aktif eklem hareketlerine hemen
baslanmasi onerilir. Hastaya eklem hareket agikligina
yonelik rehabilitasyon egzersizleri verilir.

Radyoaktif sinovektomi uygulamasinda kullanilan
radyoizotop denilen radyoaktif maddelerin temini, hastaya



uygun olacak dozun hesaplanmasi ve hazirlanmasi,
hasta ve c¢alisan guvenligi agisindan bu maddelerin islem
yapilacak yere getiriimesi ve radyoaktif maddeye temas
etmis malzemelerin Onerilen guvenlik onlemleri cerge-
vesinde ortamdan uzaklastiriimasi nukleer tip ekibinin
sorumlulugu altinda gergeklestiriimektedir.

Resim 9
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Resim 10

Resim 11



......................................................................................................

Radyoaktif sinovektomide itrium adli radyoizoto-
pun kullaniimasinin avantajlari nelerdir?

ltrium, yarilanma slresi orta uzunlukta olan (2.8
gun) bir radyoaktif madde oldugu icin enjekte edildigi hem
eklemin iginde etki gOsterecek kadar uzun kalir; hem de
istenmeyen bir takim etkiler ortaya ¢gikmadan yarilanmis
olur. Bu nedenle avantajlidir. Igerdigi pargaciklarin boyu-
tuna bagli olarak eklem iginde nispeten homojen bir
dagilim saglanabilir. Ayrica yaptigi 1sima turane (beta
Isimasi) bagh olarak, gama isimasinin tersine vicudun
tumunun radyoaktiviteye maruz kalmasina neden olma-
maktadir. Etki ettigi doku derinligi (yaklasik 4 — 11 mm)
yogun bir sinovya dokusu birikimi olabilen diz eklemi igin
oldukg¢a uygundur. Yani kalinlagmis sinovya icinde yeterli
bir etkinlige sahip olmakta; fakat etkisi eklem disina, diger
organlara ulasmama konusunda avantajli olmaktadir.

Hemofilik sinoviti olmasina karsin hangi hasta-
lara radyoaktif sinovektomi yapilamaz?

Nadir kadin hemofili hastalarinda hamilelik ve
emzirme doneminde, ayrica ignenin yapilacagi cilt bolge-
sinde etkinligi siren enfeksiyon varliginda, diz arkasinda
bulunabilen Baker kisti olarak adlandirilan bir kist var ve
bu kistin butinliglu bozulmussa (‘rlUptlre Baker Kkisti’)
radyoaktif sinovyektomi islemi uygulanmaz. Radyoaktif
sinovyektomi igleminden sonra ise gebelikten dort ay
boyunca kaginiimalidir.
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Radyoaktif sinovektominin ¢ocuklarda yapilmasi
glivenli midir?

Radyoaktif sinovektominin ¢ocuklarda uygulanma-
sina hem hekimler hem de hastalarin aileleri tarafindan
baslangicta slpheyle vyaklasiimis olsa da; hemofilik
sinovit hasta grubu genellikle geng yasta ya da ¢ocuk
hastalardan olustugu ic¢in bugln igin gocuklarda yapilan
uygulamalara iligkin gerek bizde, gerek yurtdisinda yeterli
bir radyoaktif sinovektomi birikim ve deneyimi olusmustur.
Eklem igine radyoaktif madde uygulamasinin gocuklarin
buyume ve geligsmesi uUzerine goOsterilmis herhangi bir
olumsuz etkisi bulunmamaktadir. Aksine gereksinimi olan
hastayl bu tedavi se¢ceneginden mahrum birakmak g¢ok
daha zararli ve hatal kabul edilmektedir.

Ekleme verilen radyoaktif maddenin vicuda
yayilma riski var midir?

Radyoaktif maddenin vicuda yayilma riskini en aza
indirmek icin secilecek radyoaktif maddeye 6zen gosteril-
melidir. Beta 1s1imasi yaptigi icin etki derinligi daha az
olan ve yari dmru daha kisa olan yitrium adli radyoizo-
topun uygulanmasi ve uygulama sonrasinda eklemin belli
bir sure hareketsiz birakilmasi bu riski son derece
azaltmaktadir.

Radyoaktif sinovektominin yan etkileri nelerdir?

Her tibbi girisimde oldugu gibi radyoaktif sinovekto-
miden sonra da zaman zaman istenmeyen etkilerle karsi-
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lagilabilmektedir. Gerek kendi uygulamalarimizda ge-
rekse son 10 yilda yapilan yurt digi uygulamalarda kullan-
makta oldugumuz radyoizotop ajanlarla gergeklestirilen
binlerce uygulama sonrasinda ciddi bir yan etki gosteril-
memigtir. Nadiren de olsa goérulebilecek yan etkiler
sunlardir: eklemin igine girilmesine bagl olarak vicudun
bu kisminda kanama, morarma, enfeksiyon (¢ok nadir);
radyoaktif madde verilmesine bagli radyasyon yanigi,
verilen maddeye karsi alerjik reaksiyon gelismesi yine
cok nadir olmakla birlikte gorulebilmektedir. Bazen sislik,
kizarikhk, 1s1 artigi gibi gegici yangisal bulgularla karsila-
silabilmektedir.

Radyoaktif sinovektomi kansere yol agar mi?

Radyoaktif maddelerin kullanimi ile bazi kanser
tiplerinin gelisimi arasindaki iligki bilindiginden bu soru
hakli olarak akla gelmektedir. Radyoaktif sinovektomi,
hemofili hastalarinda yaklasik 30 yildir kullanilirken, diger
sinovyal — romatizmal hastaliklarda 50 yili askin bir sure-
dir kullanilmaktadir. Bu uygulamalarin yapildigi hastalara
iliskin uzun donemli takip caligmalari, bu hastalarda
toplumun geri kalan kismina oranla yukselmis bir kanser
orani gostermemektedir. Radyoaktif sinovektomi uygulan-
mis hemofili hastalarinda buglne kadar batin dinyada
toplam 3 adet kanser gelismis hasta rapor edilmigtir.
Bunlardan ikisi ABD’de -ulkemizde pek kullaniimayan-
radyoizotop fosfor kullaniimasi sonrasi |6semi gelisimi
olgusudur, Uguncusu de Brezilya’dan rapor edilen bir
kemik kanseri olgusudur. ilging olani, karsilagilan kanser
tiplerinin, radyoaktiviteye maruz kalma sonrasinda
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gelisimi beklenen kanser turleri arasinda olmamasidir.
Netice itibariyla, bu 3 hastanin hi¢birinde kanser gelisimi
ile radyoaktif sinovektomi uygulamasi arasinda bir iligki
oldugu tespit edilememistir. Bugln i¢in butin dunyada
sayllari 10.000 e yaklasan radyoaktif sinovektomi uygu-
lanmis hemofili hastasi oldugu hesaba alindidinda,
bunlarda da hastaliklarindan ve uygulanan tedavilerden
bagimsiz olarak kanser gelisim olasiliginin oldugu bir
gercektir. GUnumuzde hemofili hastalarina radyoaktif
sinovektomi uygulamasi oncesinde bu bilgiler de verilmekte;
Ozellikle 10 yas alti gocuklarda radyoaktif sinovektomi
uygulamasi Oncesinde butun diger tibbi yontemlerin
uygulanmasina 6zen gosterilmektedir.

Radyoaktif sinovektomi sonrasi hastalar ne
zaman fayda gormeye baslar?

Manyetik rezonans goéruntileme (MRG) yontemiyle
sinovyal doku kalinhgi élgulebilmektedir. Radyoaktif sino-
vektomi uyguladiktan sonra hastalarda MR ile sinovya
kalinliginin birinci haftanin sonunda %24, birinci yilin
sonunda ise %42 azalmis oldugu gdsterilmistir. Girisim-
den hemen bir hafta kadar kisa bir slrede baslayan
sinovyal dokudaki bu erimenin etkilerinin hastaya
yansimasi U¢ — dort hafta sonra ortaya ¢ikmaya baslar.

Radyoaktif sinovektomi isleminden sonra sinovit
gerilemezse ne yapilmalidir?

Her olguda radyoaktif sinovektomi ile sinovitin tama-
men yatismasini saglamak mumkin olmamaktadir. Rad-
yoaktif sinovektomiden alti hafta sonra sinovit bulgu-
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larinda ¢ok az degisiklik varsa ya da higbir degisiklik
yoksa hasta yeniden degerlendiriimelidir. Radyoaktif sino-
vektomi, ilk uygulamadan en az Ug¢ ay sonra tekrarlanabilir.
Gerek goruldigunde ayni eklem icin en fazla U¢ kez
tekrarlanmasinda sakinca yoktur. Ayni ekleme U¢ kez
yapllmasina karsin hala sinovit bulgularinda gerileme
olmamigsa, cerrahi sinovektomi yapilmasi dugtunulmelidir.

Bir hemofili hastasinin etkilenmis olan
ekleminde uzun donemde ne gibi degisiklikler
olmasi beklenir?

Uzun suren ve yeterince uygun sekilde tedavi edil-
memis hemofilik sinovit olgularinda en sik diz ve dirsekte
hastanin yasam kalitesini ve islevselligini olumsuz yonde
etkileyen sabit hareket kisitlikliklar ve deformasyonlar gorul-
mektedir. Tekrarlayan kanamaya bagli olarak sinovyal
dokunun bu kani pargalamak igin eklem bosluguna
salgiladigi sindirici enzimler eklem kikirdagina zarar verir.
Buna baglh olarak da eklemde yaygin ve hemofilik artropati
olarak adlandirilan hizli bir aginma sureci ilerler. Artan
kikirdak kaybiyla birlikte ikincil olarak kaslarda kasilmalar
ve erimeler, kemiklerdeyse agisal sekil bozukluklari ortaya
cikar. Eklemde agrili hareket kisitlliklari ve deformasyon-
lar seklinde kendini gosterir. Siklikla gortlen sekil bozuk-
luklar1 dizde fleksiyon ve valgus olarak adlandirilan dizin
bukulu kalip vicudun orta hattina dogru yaklastigi bir sekil
bozuklugu, ayak bileginde eklemi kendine ¢cekememe(ekin
deformitesi) ve dirsekte fleksiyon (bukuli kalma) defor-
masyonlaridir (Resim 12-14). Baslangigta oldukca agrih
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olan bu sekil bozukluklari zamanla eklemde hi¢ hareket
kalmayacak kadar ilerlediginde siglik ve agri azalir; hatta
kaybolabilir. Bu defomasyonlarin iyice sertlesmeden 6nce
dizeltiimesine c¢aligiimalidir. Bu amagla algil tedaviler ve
Ozel bir takim cihazlar kullanilabilir. Diz ve ayak bilegi gibi
yuk tagiyan eklemlerdeki stresi azaltmak igin koltuk deg-
negi, baston gibi cesitli yirime desteklerinden faydala-
nilabilir. Uzun sdreli bir tedavi siUreci oldugu unutulma-
malidir. Bu tedavilere yanit alinamadigi takdirde uygun
faktor destegiyle birlikte ¢esitli yumusak doku ya da kemik
ameliyatlarinin yapilmasi gerekmektedir.

Resim 12
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Resim 13

Resim 14
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Hafif - Orta derecede bozulmus bir eklemde
cerrahi olarak yapilabilecek girigsimler nelerdir?

Hemofili hastalarinda, &zellikle erken c¢ocukluk
doneminde yeterince faktor destegi alamamig olanlarda
¢ok erken yaslarda eklemde hasar, buna bagli olarak da
agri ve yuriume guglugu geligsebilmektedir. Bazen eklem
ylzeylerinde gelisen duzensizlige bagh olarak takiima,
atlama, kilittenme gibi yakinmalar da olusabilmektedir. Bu
nedenle eklemin tam olarak kaybedilmedigi, acisal bir
sekil bozuklugunun da gelismedigi nispeten sinirli dere-
cede ilerlemis olgularda eklem temizligi (debritmani)
ameliyatindan kismen de olsa fayda alinabilmektedir.
Eklem ici yapisikliklarin ve sikismalarin giderilmesi igin
artroskopik olarak vyapigikliklara neden olan dokular
temizlenmeye calisiimaktadir. Ozellikle diz ve ayak bilegi
eklemlerinde artroskopik olarak uygulanabilen nispeten
klguk capli ve iyilesmesi kisa olan bu girisim sonrasinda
hastalarda agri yonunden ve gunluk islevler yonunden —
miktari ve surekliligi bilinememekle birlikte- iyilesmeler
beklenmektedir. Fakat bu yontemin nihai bir tedavi
olmadigi, yasam Kkalitesini biraz olsun iyilestirmek igin
yapilan zaman kazandirici bir girisim oldugu bilinmelidir.

Eklemde hareket kisitliligi ve sekil bozuklugu ge-
lismigse ortopedik agidan hangi tedaviler yapilabilir?

Sik kanayan ve zamanindalyeterli faktor destegi
saglanamayan hemofili hastalarinda eklem kapsulu ve
eklem cevresi kaslarinin blztsmesi-kisalmasi nedeniyle,
bazen de kas i¢i kanamalar nedeniyle diz, dirsek, ayak
biledi eklemlerinde buklli durumda kalma (kontraktir)
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gelisebilir. Bu konumun surekli kalmasi, yurumeyi
guglestirir, bacakta/kolda kisalmaya neden olabilir, diger
eklemlerin de olumsuz bir gsekilde etkilenmesine yol aca-
bilir. Bu nedenle eklem ylzeyinde belirgin bir bozulma/
asinmanin hentz gelismemis oldugu eklemlerde bu sa-
kathgin mumkinse gideriimesi gerekir. Bazi durumlarda
bu amaca; buzlulmus olan eklem kapsuli ve/veya eklem
cevresi kasin kesilmesi/uzatiimasi ile; bazi durumlarda da
kemikte yapilacak bazi duzeltici islemlerle ulagilabilir.
Ancak; tum bu iglemlere karsin, hemofili hastalarinda
hareketin yeniden kazanilmasinin son derece mesakkatili,
bazen olduk¢a uzun surebilen, bazen de istenilen
neticenin hi¢bir zaman elde edilemedigi girisimler oldugu
unutulmamalidir.

Bazi hemofili hastalarinda da, 6zellikle bulyime
donemindeki eklemigi kanamalarindan eklemin ¢ok
yakinindaki buyume kikirdaklarinin egitsiz bir sekilde
etkilenmesine bagli olarak ice ve diga dogru egrilmeler
gelisebilir. Eklemlerin hemen komsulugundaki bu agisal
deformasyonlari dizetmek igin sik olmamakla birlikte
kemik ameliyatlari yapilabilir. Bu ameliyatlarda kemikte
planli  bir kirik olusturulur. Deformasyon bu kirik
seviyesinden uygun sekilde duzeltilip tespit edilir.

ileri derecede bozulmus bir eklemde cerrahi
olarak yapilabilecek girigsimler nelerdir?

lleri dereceli hemofilik artropati durumlarinda ya
(nadiren) artrodez adi verilen eklem dondurucu girisimler
ya da (¢ogunlukla) eklem yuzlerinin yapay malzemelerle
degistirildigi protez ameliyatlari uygulanir. Eklemin don-
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durulmasi genellikle ayak biledi ekleminde tercih edilmek-
tedir. Agri kontrolinin saglanmasinda, deformasyonun
duzeltilip iglevselligin arttirlmasinda bu eklemde oldukga
etkin bulunmaktadir. Diz, omuz, kalga gibi eklemlerde ise
ileri evre tutulum varliginda protez cerrahisi tercih
edilmektedir. Bu ameliyatlarla hastanin iglevselligi art-
makta deformasyonlarda ciddi bir dizelme saglanmak-
tadir. Fakat protez ameliyatlarinin omurli ameliyatlar
oldugu hastalar tarafindan iyi idrak edilmelidir. Hemofili
hastalarinin yasca geng, eklemlerindeki hasarin ise fazla
olmasi protez tedavisi agisindan celigkili bir kullanimi
gerekli kilabilmektedir. Ayrica, hemofili hastalarinda
yapilacak olan protez ameliyati hemofilik olmayan
bireylerdekine gore daha fazla zorluk gostermektedir ve
riskleri (enfeksiyon, gevseme vb.) daha fazladir. Yine de
uygun sekilde gercgeklestiriimis bir protez ameliyatinin
hemofili hastalarinin yasam kalitesine ¢ok dnemli katkida
bulunmasi beklenmelidir. Bu ameliyatlarin yakin hemato-
lojik takip ve uygun dozda ve surede faktor desteqi
altinda yapilmasi zorunludur. Aksi takdirde hastalar asla
ameliyat edilmemelidir. Bu hastalarin izlem ve tedavilerin
hematoloji, fizik tedavi ve ortopedi branslarinin es gudim
icinde caligsabilecedi merkezlerde yapilmasi uygundur.

Hemofili hastalarinda uygulanan protez ameli-
yatlarinin hangi riskleri olabilir?

Hemofili hastalarinda protez ameliyati sonrasi erken
ve ge¢ donemde sorunlarla karsilasilabilir. Bu sorunlarin
bir kismi hemofiliye 6zgu olmayip, tim diger nedenlerle
de protez uygulanmasi gereken hastalarda da gorulebilir.
Hemofili hastalarinda 6zgln olarak erken dénemde
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karsilasilabilecek baslica sorun; kanamadir. Ozellikle ilk
72 saat slre ile hastalarda %100’Itk faktor dizeyinin
korunmasi gerekmektedir. Eger faktér dozu ve zamanla-
masinda yetersizlikler olursa, ameliyat sirasinda kesilen
yumusak doku ve kemik yuzeylerden ¢ok miktarda
kanama olabilir. Bu kanamalar, hastanin genel saghgini
bozabilecedi gibi, ¢cok miktarda kan nakline yol acgarak
onun getirece@i sorunlarla hastayi kargi karsiya biraka-
bilir, ayrica ameliyat edilen eklemin erken hareketini
engelleyerek istenilen kazanclarin elde edilmesini riske
sokabilir.

Protez hastalarinda uzun donemde karsilasilan en
onemli iki sorun; enfeksiyon ve protezin gevsemesidir.
Hemofili hastalarinin gesitli kanamalara karsi 6nlem ya
da tedavi amaciyla faktér inflzyonlarina maruz kalmasi
cilt yollu vicuda enfeksiyon kaynaklarinin girigsine yat-
Kinlik olusturmaktadir. Bu nedenle de normalde %1’in
altinda olan protez sonrasi enfeksiyon orani, hemofili
hastalarinda % 7-10’a kadar ¢ikabilmektedir. Bu nedenle
protez uygulanmis hemofili hastalari ve yakinlarinin fak-
tor infUzyonu sirasinda vucuda enfeksiyon kaynaklarinin
girmemesine agiri 6zen gostermeleri gerekmektedir.

Hemofili hastalarinin eklem sakatliklari nedeniyle
uzuvlarini etkin bir sekilde kullanamamalari kemiklerinin
sagligint olumsuz olarak etkileyebilmektedir. Protezin
tutunabilecegi saglikli bir kemik zeminin olmamasi, pro-
tezin kemikten daha kolaylikla ayrilabilmesine (gevseme)
yol acabilmektedir. Son olarak hemofili hastalarinda
protez gereksinimi ¢ok erken (20’li — 30’lu yaslar) ortaya
cikabildiginden, hem bir protezden ortalama olarak
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beklenen dayanma suresini (15 yil) ¢ok asan sure
kullanimi gerektirmekte; hem de geng¢ yastaki kisilerin
normal bir protezin dayanabileceginden daha fazla yuku
protezlerine yuklemelerine yol acmaktadir. Tum bu
nedenler, hemofili hastalarinda uygulanan protezlerin,
diger protez uygulamalarina oranla daha kisa Omurlu
olmasina yol agabilmektedir. Protez uygulanan bir he-
mofili hastasinin protezinin émrini mimkin oldugunca
uzatabilmek igin iki seye yasami boyunca cok dikkat
etmesi gerekmektedir. Oncelikle protezini asiri yik ve
aktiviteden sakinmali, ayrica vicuda enfeksiyon kaynak-
larinin herhangi bir yolla girisine kargi ¢ok titiz davran-
malidir.

Hemofili hastalarinda genel ortopedik ameliyat
ilkeleri nelerdir?

Hemofili hastalarinin ortopedik cerrahi girigsimler
oncesinde hazirhgi, ameliyat sureci ve ameliyat sonrasi
diger bireylere oranla farkliliklar gostermektedir.

Hemofili hastalarinda uygulanacak ortopedik giri-
simler, cogunlukla major ameliyat grubuna girmekte; bu
nedenle daha ylksek risk faktorleri bulunmaktadir.
Ameliyat sirasi ve sonrasinda karsilasilabilecek, bazilar
¢ok ciddi olabilen bu sorunlardan sakinmak igin ameliyat
oncesinde —hemofilide karsilasilabilecek baslica sorun
olan- kanamaya karsi hazirlikli olunmalidir. Oncelikle has-
tanin eksik olan faktor duzeyi bilinmeli, yerine konmasi
gereken faktdr miktari, hastaya yapilacak ameliyata ve
vucut boyutlarina gore konuda uzman hematolog tara-
findan belirlenmelidir. Hemofili hastalarinda bir ortopedik
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ameliyat acisindan en oOnemli risk faktorl; inhibitor
gelisiminin olup olmadigidir. inhibitér varligi, bir ortopedik
ameliyat sonrasinda hemofili hastasinin yasamini yitirme-
sine kadar varabilecek sorunlara yol agabilir. Bu nedenle
her ortopedik cerrahi girisim Oncesinde, en fazla 30
gunlik bir zaman araligi iginde inhibitdér taramasinin
yapilmis olmasi gereklidir. Son olarak ameliyat sirasinda
ve sonrasinda hem hastanin, hem de cerrahi ekibin
guvenligi agisindan hastanin karaciger durumuna iligkin
gOstergelerin arastiriimasi gerekmektedir.

Hemofili hastalarinda, olasi kanamanin yol agabile-
cegi komplikasyonlar ylizunden lokal ve bolgesel anestezi
yerine genel anestezi tercih edilmektedir. Bu durum, alt
uzuv ameliyatlari sonrasi kateter araciligi ile agri kesilmesi
yontemlerinin uygulanamamasina neden olmaktadir.

Son olarak, hemofili hastalarinda ameliyat sonrasin-
da agr kesici uygulama sekli de degiskenlik gostermek-
tedir. Hastalara kas ic¢i agri kesiciler, kanama olasiligi
nedeniyle uygulanmamakta; agizdan verilen agri kesiciler
arasinda da kanamay: arttirabilecek olanlar (aspirin ve
antiromatizmal ilaglar) kullanilamamaktadir. Bunlarin yerine
agizdan ya da dogrudan damar igine verilen parasetamol
ve metamizol gibi, kanamay: etkilemeyen agri kesiciler
tercih edilmektedir.

Hemofili hastalarinda cilt kesik ve siyriklari nasil
tedavi edilmelidir?

Hemofili hastalarinda cilt siyrik ve kesiklerinin teda-
visi normal bireylere goére farkhlik géstermez. Yalnizca,
kanamay! durdurmak icin yaralanan bolge Uzerine daha
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uzun sidre baski uygulamak gerekir. Dikis atiimasini
gerektirecek bir kesi varsa bu tek doz faktor uygulama-
siyla birlikte yapilabilir. Bunun disinda tedavi prensiple-
rinde bir farkhlik bulunmamaktadir.

Hemofili hastalarinda kas icine kanamalarin
tedavisi nasil olmahidir?

Kas igine kanamalarin erken donemde taninmasi ve
uygun sekilde tedavi edilmesi kalici kas kasilmalarinin ve
yeniden kanamalarin Onlenmesinde Onem tasir. Kas
agrisi, uzvun rahat bir pozisyonda tutulup hasta tarafin-
dan kipirdatmamanin tercih edilmesi, kas gerildiginde ¢ok
asirl agri duyulmasi, aktif kas kasilmasinin agriya yol
agmasli, dokunmayla hassasiyet ve kimi zaman sislik
olmasiyla taninir. Hasta ilk bulgulari hisseder hissetmez
faktor tedavisine baslanmalidir. Damar ve sinir basilarina
bagl bulgular kas kanamasina eglik ediyorsa hastanin
faktor dizeyi bes — yedi gin daha yuksek tutulmahdir.
Hastaya istirahat ve etkilenen uzvun yuksekte tutulmasi,
soguk uygulama oOnerilmelidir. Damar sinir basilarina
bagl ortaya c¢ikabilecek bulgular icin hasta yakin olarak
izlenmelidir. Ayrica, asiri kanama varliginda kaslarin igin-
de yer aldiklari kapal kilif igindeki basincin tehlikeli sekil-
de artmasi (kompartman sendromu) yonunden uzvun
gerginligi, rengi, sicakligi dikkatle izlenmelidir. Eger uz-
vun ve icindeki dokularin hayatiyetini tehdit eden bir
gelisme gorulurse, kompartman kilifinin kesilerek basin-
cin rahatlatiimasi iglemi (fasyotomi) gecikmeden gergek-
lestiriimelidir. Kas igine kanamalarda fazla miktarda kan
kaybi olabileceginden oturd kan tahlili yapilmasi ve
hastaya kan verilmesi de gerekebilir. Kasin uzunlugunun,
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gucunun ve iglevselliginin korunabilmesi igin agr azalir
azalmaz uygun faktor destegiyle birlikte rehabilitasyona
baslanmalidir. Egzersiz sirasinda agrinin artmasi yeni-
den kanamay! dusundurebilir. Bu nedenle hasta izlen-
melidir.

Hemofili hastasinda kirik tedavisinde bir farklilik
var midir?

Hemofili hastalarinda aktivite yogunlugu daha dusuk
oldugu igin kirik olusumuyla ¢ok sik kargilagiimamaktadir.
Fakat ileri hemofilik eklem tutulumu olan bir hasta ciddi
hareket kaybi1 ve kemiklerde erime gorulebilmesine bagl
olarak eklem cevresinde kirik olusumu agisindan risk
altinda olabilir.

Kirik tedavisi en kisa slUrede eksik olan faktorin
yerine konmasiyla baglar. Bu hastalarda faktor duzeyi
%50’ye cikarilmali ve bu dizey u¢ — bes glin sureyle
korunmalidir. Kirigin sabitlenirken 6zellikle yumusak do-
kulardan olan kanamalarin onlenebilmesi icin dusuk
faktor duzeyleri 10 — 14 gun boyunca korunmalidir. Kingin
tedavisi kingin yerine ve tipine goére farkliik gostermek-
tedir. Bazi kiriklar yerinden kaymamis olup oldugu pozis-
yonda tespit etmek yeterli olmaktayken bazi kiriklarda
kingin kapali olarak yerine oturtulmasi ya da agik olarak
ameliyat edilmesi gerekebilmektedir. Uygun tedavinin
uygun faktor destegi altinda yapilmasi 6nemlidir. Kingin
disaridan tespiti icin uzvu ¢epecevre saran algi kullanil-
masindan kaciniimalidir. Komsu eklemlerde hareket
kisithligina yol agabilecegi i¢cin uzuv uzun sire hareketsiz
birakilmamalidir. MUimkdn olan en erken donemde
rehabilitasyona baglanmalidir.
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Hemofili hastalarinin yapabilecegi sporlar nasil
belirlenebilir?

Hemofili hastalarinin hangi sporlari yapabilecegi
konusunda belirleyici olan hastanin yasi, kanama yer ve
sikligi, etkilenen eklem ya da kasin durumudur. Hemofili
hastalari i¢cin en uygun sporlar ylizme, bisiklet ve golf
olarak onerilmektedir. Basketbol, voleybol, kosu, tenis ve
masa tenisi orta dereceli hemofili hastalari i¢cin uygun
olarak kabul edilmektedir. Travma riskinin daha yuksek
oldugu futbol, kayak, paten gibi sporlar ancak dusuk riskli
hemofili hastalarina o6nerilebilmektedir. Boks, gures,
hokey ve motosiklet kullanimi higbir hemofili hastasina
onerilmemektedir.
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HEMOFILI REHABILITASYONU

Kazim CAPACI, Ece CINAR

Hemofilik hasta ile ilgilenen saghk c¢aliganlari
kimlerdir?

Hemofili tedavisinde 1970’lerden beri ekip ¢alismasi
anlayigi agirlik kazanmistir. Bu ekip hematolog, fiziatrist
(fizik tedavi uzmani), ortopedist, fizyoterapist, hemsgire,
dis hekimi, psikolog ve sosyal hizmetler uzmanindan
olusmaktadir.

Hemofilide fizik tedavi ve rehabilitasyonun yeri
nedir?

Hemofilide gorulen kanamalarin %80’i kas iskelet
sistemi kanamasidir. Bu nedenle hastalar, cesitli kas-
iskelet sistemi sorunlari ile kargl karsiya kalmaktadirlar.
Kas-iskelet sistemi sorunlarinin degerlendiriimesi, onlen-
mesi ve tedavisinde rehabilitasyonun buyuk dnemi vardir.
Uygun tibbi tedavi ve egzersiz programi ile bu sorunlarin
ortaya c¢ikmasini 6nlemek ya da gunlik fonksiyonlari
engellemeyecek dizeyde kalmasini saglamak olasidir.
Egzersiz sadece kanama olmayan donemde dedil,
kanama oldug donemlerde de uygun seklilde yapilarak
gu¢ kaybinin en aza indirgenmesi saglanmalidir.
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Yeni kanama oldugunda (akut donem) egzersiz
yapabilir miyim?

Evet, bu donemde ana amag, eklem hareketliligini
ve kas gucunu azaltmadan, olabildiginde kisa surede
kanamanin geri donugunu saglamaktir. Bu amagcla uygun
akut donem egzersizlerini yaparak gug¢ kaybini azaltabilir-
siniz.

Akut donemde hangi tedavi yontemleri uygulanir?

Bu dénemdeki tedavi faktor replasmani, istirahat,
ortez, baston, agr kesici ilaglar, soguk uygulama, fizik
tedavi yontemleri ve akut donem egzersizlerinden olusur.

Tim eklem kanamalarinda istirahat zoruniu
mudur?

Onemsiz diizeydeki eklem kanamalarinda istirahat
gerekli olmayabilir; ancak elastik bandaj ya da basit
ortezler rahatlatici olabilir. Buylk kanamalarda ise
istirahat ortezlerinin kullanilmasi yerinde olur. Istirahat
sirasinda eklemin bukik kalmasina olabildigince izin
verilmemeli, dizlerin altina yastik konmamahdir. istirahat
suresi iyi ayarlanmalidir. Hasta ¢abuk ayaga kalktiginda
kanamanin gerilemesi gecikebilir ya da yeniden kanama
olabilir; ancak bunun yani sira uzun sure hareketsizligin
de eklem hareketliliginde bozulmaya neden olabilecegi ve
kas zayifigi yapacagi akildan ¢ikariimamalidir.
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Eklem kanamasi oldugunda neden soguk
uygulama yapmaliyiz?

Soguk uygulama adriy1 azaltabilecegi gibi, kanin
geri emilmesini de hizlandiracak ve tedavi suresini
kisaltacaktir. Bu sekilde, hareketsizlige bagli yan etkiler
onemli derecede azalacaktir. Bu nedenle kanamanin
oldugu eklem bolgesine hi¢ zaman yitrmeden soguk
uygulamaya baslanmalidir

Soguk uygulama nasil/ ne siklikta yapiimalidir?

Soguk uygulama buzlukta tutulan hazir soguk
paketler ile yapilabilecegi gibi, havlulari 1slak olarak
buzlukta bekletmek yoluyla ya da igine kuguk buz
parcalari ve su doldurulmus bir torbayi beze sararak da
yapilabilir.  Soguk uygulamanin  eklemin  tUmunu
kapsayacak sekilde yapiimasi gerektigi unutulmamalidir.

Uygulama 10-15 dakikalik surelerle glin boyunca iki
uc saatte bir ya da kanamali bolgenin sicakhgi arttikca
yinelenmelidir. Eklem sicakligi normale donene kadar
veya 2-3 gun boyunca uygulanmalidir (Sekil 1).

o

Sekil 1. Akut kanamali bdlgeye higbir sekilde sicak uygulama
yapilmamalidir.
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istirahat m1 egzersiz mi?

Kanamali bolgenin istirahate alinmasi, kanamanin
gerilemesi igin gereklidir. Ama uzun sureli istirahat kas-
larin zayiflamasina ve eklem hareketliliginin azalmasina
neden olur. Bu nedenle, kanamali bdlgede akut dénem
egzersizleri uygulanmalhdir. Kanamanin olmadigi diger
eklemlerde ise kronik donem egzersizlerine devam
edilmelidir.

Egzersizleri ne siklikta uygulamaliyim?

Egzersizler, her seansta 10’ar tane olmak Uzere,
gun icinde sik sik tekrarlanmalidir.

Kanamali dizde akut donem egzersizi

Dizinizin altina kuguk bir havluyu rulo yapip koyun.
Dizinizi hareket ettirmeden, asagi dogru basitrarak ruloyu
sikistirin. Ayni zamanda ayak bileginizi yuzinuze dogru
cekin. Bu sekilde 5 sn kalin. Daha sonra gevseyin. 5 sn
dinlendikten sonra hareketi tekrarlayin (Sekil 2).
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Kanamali dirsekte akut donem egzersizi

Dirseginizi 90 derecede bukula tutun. Dirseginizi
yavasca ice ve disa cevirin (Sekil 3). Sonra dirsegdinizi
hareket ettirmeden kol kaslarinizi sikip gevsetin.

Sekil 3.

Subakut (akut donem sonrasi) donemde hangi
egzersizleri yapabilirim?

Bu donemde kanama hemen hemen tamamen
gerilemis, agri azalmigtir. Akut donem egzersizlerine ek
olarak, eklem hareket acikligi egzersizlerine baslanma-
idir. Egzersizler ginde 3 kez, 10’ar tane yapiimalidir.
Diger eklemlerde ise kronik donem egzersizlerine devam
edilmelidir.

-TUm egzersizleri dnce bir bacaginizla yapin. Sonra
diger bacaginiz ile tekrarlayin.
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Kalga ve Diz Egzersizleri

Yizukoyun yatin.

a) Dizinizi kalcaniza degene kadar bukun ve
yeniden uzatin (Sekil 4)

b) Dizinizi kivirmadan bacaginizi yukari kaldirin ve
indirin (Sekil 5)

Sekil 4. Sekil 5.

Sirtusti yatin

c) Dizinizi kivirmadan bacaginizi yukariya kaldirin
ve indiririn (Sekil 6)

d) Dizinizi kivirarak bacaginizi karniniza ¢ekin,
sonra uzatin (Sekil 7).

o

Sekil 6. Sekil 7.

N\
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e) Sirtistd yatin. Dizlerinizi kivirmadan bacakla-
rinizi diz olarak agabildiginiz kadar yanlara agin

ve geriye donun (Sekil 8).

f)  Dizlerinizi kivirin. Ayak tabanlariniz yerde olsun.
Bacaklarinizi disa dondurin. Sonra ice dondu-
rin (Sekil 9).

Sekil 8. Sekil 9.

g) Bir diziniz kivrik, digeri diz olarak oturun, iki
elinizle diz bacaginizin parmaklarina degecek
sekilde egilin (Sekil 10).

h) Ayakta durun ve duvara tutunun. Yavasca yere
¢omelin ve daha sonra kalkin (Sekil 11,12).
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Sekil 10. Sekil 11. Sekil 12.

Ayak Bilegi Egzersizleri

Oturdugunuz yerde ayaklarinizi yuzunize dogru
cekin (Sekil 13). Sonra asagi dogru itin (Sekil 14).

Sekil 13. Sekil 14.
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Omuz Egzersizleri

- TUm egzersizleri 6nce bir kolunuzla yapin. Sonra
diger kolunuz ile tekrarlayin.

Kollariniz asagida ayakta durun.

a) Bir kolunuzu duz olarak 6nden yukari kaldirin.
Sonra asagi indirin (Sekil 15, 16).

b) Bir kolunuzu duz olarak yandan yukari kaldirin.
Sonra asagi indirin (Sekil 17,18).

Sekil 15. Sekil 16.



Sekil 17. Sekil 18.

c) Sirtustu yatin. Dirseg@iniz bukulu sekilde kolunuzu
yana agin ve el sirtinizi yataga degdirecek
sekilde kolunuzu yukari dondartn (Sekil 19).

d) Sonra avucunuzu yataga degdirecek sekilde
kolunuzu asagi dondurin (Sekil 20).
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Sekil 19.

DIRSEK EGZERSIZLERI

Tum egzersizleri énce bir dirseginiz yapin. Sonra
diger dirseginiz ile tekrarlayin.

a) Dirseginizi parmaklariniz omuzunuza gelene
kadar bikun, sonra dirseginizi duzeltin (Sekil 21).

b) Dirseginizi 90 derece bukin ve avucunuz yukari
bakacak sekilde durun. Avucunuz asagi bakacak
sekilde 6n kolunuzu asagi dondurun (Sekil 22, 23).

Sekil 21. Sekil 22. Sekil 23.
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KRONIK DONEM TEDAVISI
Kronik donemde nasil egzersizler yapmaliyim?

Bu dénemde, subakut donemde vyapilan tim
egzersizler direngli olarak yapilir. Egzersizlere gunde bir
kez 0.5 kg agirlikla 10 tekrarli olarak baslanir. Haftada bir
agirliklar arttirthir.

Yuksekcge bir sandalye ya da divana oturun. Ayak
bileginize agirlik baglayin. Dizinizi duzeltin (Sekil 24, 25).
Diger diziniz ile hareketi tekrarlayin.

b b

Sekil 24. Sekil 25.

Ayak bilekleri i¢cin parmak ucu ve topuk Uzerinde
birka¢ dakika yurayan (Sekil 26, 27).

L

Sekil 26. Sekil 27.
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Agirlikli egzersizler sirasinda kanama olursa, kanamali
eklemde akut ve subakut dénem tedavilerine geri déndiliir.
Diger eklemlerde direngli egzersizlere devam edilir. Kanama
geriledikten sonra bu eklemde de direngli egzersizlere
yeniden baglanir.

ELASTIK BANTLA DIRENGLI EGZERSIZLER

Kronik dénemde direngli elastik bantlar ile egzersizler de
yaplilir. Elastik bantlar direnclerine gére degisik renklerde olup,
hekiminiz tarafindan size uygun olan renk verilecektir (Sekil
30).

Sekil 28. Elastik bantla yapilan tim egzersizler dnce bir
tarafla yapilmali, sonra diger tarafla tekrarlanmalidir.

Omuz Egzersizleri
Elastik bandi kapi koluna sikica baglayin;

a) Kapiya yan durun ve bandi sikica tutarak
dirseginizi blkmeden kolunuzu 6nden yukariya
kaldirarak bandi kuvvetlice gekin (Sekil 29).

b) Kapiya yan durun ve dirseginizi bukmeden bandi
sikica tutarak geriye dogru ¢ekin (Sekil 30).



Sekil 29. Sekil 30.

c¢) Elastik bandi bir eliniz ile sikica tutun (Bu kolunuz
dUz dursun). Diger ucundan &bdr eliniz ile sikica
tutarak kolunuzu yana agin (Sekil 31).

d) Elastik bandi ilmek yaparak kapi koluna baglayin.
Kapilya yakin 6n kolunuzu dirseginizi bukmeden
bandin iginden gegirin ve yana dogru kuvvetlice
cekin (Sekil 32).

Sekil 31. Sekil 32.
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e)Dirseginiz bukulli olarak kapiya vyakin 06n

kolunuzu ilmekten gecirin ve 6n kolunuzu igeri
dondurerek bandi ¢ekin (Sekil 33).

f) Dirseginiz bukull olarak kapiya uzak 6n kolunuzu
disari dondurerek bandi gekin (Sekil 34).

Sekil 33. Sekil 34.

Dirsek Egzersizleri

a) Ayakta durun. Elastik bandin Uzerine ayaginiz
ile basin. Bandi arkadan One dogru cekerek
dirseginizi duzeltin (Sekil 35).

b) Ayakta durun. Elastik bandin Gzerine ayaginiz
ile basin. Dirseginizi bukerek bandi kendinize
dogru cekin (Sekil 36).



Sekil 33. Sekil 34.

c) Sandalyeye oturun. Elastik bandi ilmek yapin.
Ayagiziniz altindan gegirerek Uzerine sikica
basin. Eliniz ile bandi tutun ve kolunuzu igeriye
cevirin. (Sekil 35).

d) Kolunuzu digariya gevirin (Sekil 36).

Sekil 35. Sekil 36.
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El Bilegi Egzersizleri

a) Sandalyeye oturun. Elastik bandi ilmek yapin.
Ayaginizin altindan gecirerek Uzerine sikica
basin. On kolunuzu avucunuz yukari bakacak ve
bileginiz digarida kalacak gekilde masanin
uzerine koyun. Elastik bandi bu sekilde tutarak
bileginizi kivirin (Sekil 37).

b) Ayni sekilde oturun. Bu kez avucunuz asagi
bakacak sekilde elastik bandi tutarak el bileginizi
yukari kaldirin (Sekil 38).

Sekil 37. Sekil 38.

Gogus Egzersizleri

Dirsekleriniz  hafifge bukik ve kollariniz  omuz
genigliginde agik olacak sekilde elastik bandi iki ucundan tutun
(Sekil 39) ve yanlara dogru asilarak ¢ekin



Sekil 39.

Kalca Egzersizleri

Sandalyeye oturun. Elastik bandi ilmek yaparak
uyluklariniza ¢cepecgevre gegirin.

a) Bir bacaginizi sabit tutarken digerini karniniza
cekin (Sekil 40).

b) Bir bacaginizi hafifge yukari kaldirarak yana agin
(Sekil 41).

Sekil 40. Sekil 41.
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c) Ayakta durun. ilmek yaptiginiz elastik bandi
ayak bileklerinizden gegirin. Elleriniz ile duvara

dayanin. Bir bacaginizi duz olarak geriye dogru
cekin (Sekil 42).

d) Sirt Ustu yatin. Elastik bandi yatagin demirine
baglayin. Ayagdinizi ilmegin icinden gegirin ve
bandi vucudunuzun orta hattina dogru cekin
(Sekil 43).

E ==

Sekil 42. Sekil 43.

Sandalyeye oturun, elastik bandi ilmek vyaparak
sandalyenin ayagina gegirin

e) Ayaginizi ilmegin igerisine sokarak bacaginizi
disa gevirin (Sekil 44).

f) Ayaginizi ilmegin icine sokarak bacaginizi ice
cevirin (Sekil 45).



e,

Sekil 44. Sekil 45.

Diz Egzersizleri

a) Ylzikoyun yatin. ilmek yaptiginiz bandi ayak
bileklerinizden gegcirin. Bir bacaginizi sabit
tutarken, diger dizinizi bukin (Sekil 46).

b) Sandalyeye oturun. Elastik bandi 8 seklinde
iimek yapin, sandalyenin ayagina ve ayak
bileginize gecirin. Bacaginizi kaldirarak dizinizi
diuzeltin (Sekil 47).

Sekil 46. Sekil 47.
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Ayak Bilegi Egzersizleri

a) Sandalyeye oturun. Elastik band ilmegini yandaki
bir yere sabitleyin. Ayaginizi ilmegin icinden
gecirin.  Topugunuzu yerden kaldirmadan
ayaginizi igeri gevirin (Sekil 48).

b) Sirt Ustd yatin, ilmegi ayaklarinizin 6ninden
gegcirin. Ayaklarinizi disa agin (Sekil 49).

Sekil 48. Sekil 49.

c) Oturun. Elastik bandi ayaginizdan gecirin ve iki
ucundan ellerinizle sikica kendinize dogru
cekerken ayaginizi agagi dogru itin (Sekil 50).

d) Oturun. Elastik bant ilmegini duvara sabitleyin.
Ayaginizi iginden gegirin ve kendinize dogru ¢ekin
(Sekil 51).



Sekil 50. Sekil 51.

Kas i¢i kanamalarda ne yapmaliyim?

Ayni eklem kanamalarinda oldugu gibi, kas ici
kanamalarda (hematom) da birka¢ gun kanayan bdlgenizi
istirahat ettirdikten sonra tekrar hareketlerinize baslama-
niz, yapisikliklara neden olmamak igin gereklidir. Faktor
uygulamasi, soguk uygulama, fizik tedavi yéntemleri ve
akut donem egzersizleri de eslik etmelidir. Bu dénem
egzersizleri sirasinda, kas iginde yeniden kanamaya
neden olmamaya dikkat edilmelidir.

HEMOFiILi VE SPOR

Fiziksel aktivite, saglikli bir yasam i¢in ¢cok dnem-
lidir. Sportif aktiviteler oyunlar ve egzersizlere katilim,
fiziksel, mental ve emosyonel olarak kaliteli bir yasamin
dogal araglaridir. Bu gergekler hemofililer igin de g6z ardi
edilmemelidir.

Hemofilili hastalar spor yapabilir mi?

Evet, hemofilik hastalarin diizenli egzersiz yapma-
lidirlar. Egzersizler genel saglik, eklemlerin korunmasi ve
kaslarin guglendirilmesi i¢in ok dnemlidir.
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Travma riski nedeniyle birgcok hemofilik birey ve
ailesi sportif aktivitelerden kaginabilmekte ya da hekimler
tarafindan bu aktiviteler ileri derecede kisitlanabilmekte-
dir. Bu yondeki gorusler son yillarda 6nemli derecede
degisiklige ugramistir. Hemofilili bireyin kemik ve kaslari-
nin guclenmesi, gunluk yasam aktiviteleri sirasinda
eklemler ve kaslar icin koruyucu olacaktir. Zayif kaslarla
desteklenmis, kemik yapisi zayif bir eklemin ya da kasin
basit travmalarla bile kolayca zedelenebilecedi unutulma-
malidir. Spesifik izokinetik kas glglendirme egzersizle-
rinin kanama sayisini artirmaksizin kas gucunde anlamli
derecede artis sagladigi gosterilmistir. Egzersizlerin
faktor VIII duzeyinde artis saglayabilecegi de
belirtilmektedir. Yani sira, fiziksel aktivitenin zihinsel ve
duygusal durum uzerine olumlu etkilerinin oldugu da
unutulmamalidir.

Cocuklar nasil egzersizler yapmahlidirlar?

Her yasta oldugu gibi ¢cocukluk doneminde de hem
genel saglk faydalarindan 6tard, hem de hemdfilinin yol
actigl eklem ve kas rahatsizliklarini 6nune gecilebilmesi
icin egzersiz ¢gok onemlidir. Ancak, 6zellikle kuguk yastaki
cocuklarda, kolaylikla sikildiklari ve tekrardan kagindiklari
icin, bunu surdurmek kolay olmamaktadir. Bu nedenle
¢ocuklarin hoglanacaklari, oyun ve spor aktiviteleri
tarzinda egzersiz programlarinin dizenlenmesi gereklidir.
Cocuklarin, egzersizleri gérev olarak degil oyun olarak
gormeleri saglanmalidir.
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Hemofili hastalan istedikleri her sporu yapabilir mi?

Kanamaya yol agma riski yuksek, travma yaratan
sporlar hemofili hastalari igin uygun degildir. Hemofilik
bireylerde yapilacak sportif aktivitelerin yararlari ve
riskleri iyi bilinmeli ve hasta uygun sporlara
yonlendiriimelidir. Hemofililere &nerilen sporlar ylizme,
yuruyls, masa tenisi, golf ve okculuktur. Yizme, glivenle
Onerilen bir dayanikliik egzersizidir. Kanama riski
tasimadigi gibi, genel kondusyonun artiriimasinda da ¢ok
yararhdir. Kurbagalama ve kelebek yuzme, Ozellikle
dirsekler ve dizlere fazla yuk bindireceginden
onerilmemektedir. Yararli olmakla beraber belirli oranda
riskli sporlar ise, basketbol, bisiklet, bowling, jogging,
tenis, voleyboldur. Kesinlikle onerilmeyen sporlar ise
boks, kayak, futbol, motorsiklet binme, glrec¢ ve atciliktir.
Egzersizler sirasinda kask, dizlik vb. koruyucu onlemleri
almaya 0zen gosteriniz.

Onerilen Sporlar Risk tasiyan Tehlikeli sporlar
sporlar

Yizme Basketbol Boks

Yurayus Bisiklet Kayak

Masa tenisi Bowling Futbol

Golf Jogging Motorsiklet

Okguluk Tenis Gures

Dans Voleybol Ateilik

Yoga
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Egzersizler, sizi glglendirir ve daha saglikh kilar. Bu
egzersizlerin yapilis amaci, eklemlerinizi destekleyen
kaslari guglendirmek ve kanamalarin ortaya ¢ikmasini
engellemek / azaltmaktir. Burada oOnerilen egzersizler
kaslarinizi guglendirecek, eklemlerinizi kanamalarin ve
cesiti bozukluklarin ortaya c¢ikmasini engellemeye
yardimci olacaktir.
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Doktorunuz bu egzersizlerden sizin igin en uygun
olanlari segerek egzersiz programinizi size verecektir.
Egzersizler sirasinda unutmamaniz gereken bazi dnemli
noktalar vardir:

e Doktorunuzun oOnerileri dogrultusunda hareket
edin. Egzersizlerin suresi ve sikligi konusunda
doktorunuzun onerileri disina ¢gikmayin.

eEger herhangi bir eklem ya da kasinizda kanama
varsa kanamali bolgede sadece akut donem
egzersizlerini yapin. Diger eklemlerde ise kronik donem
egzersizlerine devam edin. Kanamali eklem veya kasiniz
normale dondugunde bunlarda subakut donem ve sonra
da kronik donem egzersizlerine yeniden baslayin.

eEgzersizleri duzenli olarak yapma aligkanhgi
edinmeniz ¢ok onemlidir. Egzersiz sayilarini yavas yavas
arttirin.

e Sadece Onerilen sporlari yapin. Her spora uygun
kask vb. koruyucu giysileri kullanmaya 6zen gosterin.
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HEMOFILI’'DE RADYOSINOVEKTOMI

Zehra OZCAN

Bu yazi dncelikle hemofili hastalari ve yakinlarini,
ilgili saghk calisanlarini radyosinovektomi hakkinda
bilgilendirmek amaciyla hazirlanmigtir.

Radyosinovektomi nedir?

Radyosinovektomi, kolloid veya partikiler (parcacik)
Ozelligindeki radyoaktif izotoplarin eklem igine enjeksiyo-
nu ile uygulanan bir tedavi seklidir. “Radyoizotop
sinovektomi” veya “radyonuklit sinovektomi” ismiyle de
bilinmektedir. Radyoaktif molekulller beta 1sini yayarak
sinovyal zarda eklem i¢i kanamalarin olusturdugu yangi-
sal olaylari baskilar ve tedavi edici etki olugtururlar. Etki
mekanizmasi beta isinlarinin selektif (segici) bir sekilde
sinoviyumda c¢ogalmis sinoviyal hucreler ile diger yan-
gisal hdcre elemanlarini ortadan kaldirmasi seklindedir
(Sekil 1). Uygulama dogru sekilde yapildiginda radyoaktif
madde sadece eklem iginde sinoviyumda etkili olur,
kirkirdak, kemik ve yumusak dokularda, vicudun geri
kalan alanlarinda zararli etki olusturmaz. Bu tedavi,
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cerrahi sinovektomiye gore daha kolay, invaziv olmayan

ve hastaneye yatis gerektirmeyen bir tedavidir.

| Kemik

Eklem kapsiili

Ekdern kakardad

Sinoviyal zar

Sekil 1. Eklem araligina radyoaktif madde enjeksiyonu ve sinoviyal
boslukta radyoaktif pargaciklarin (yildiz seklinde) dagilimi
sematize edilmektedir.

Bu tedavi ilk kez 1950’li yillarda bir gesit kronik
eklem hastaligi olan romatoid artiritli olgularda kullaniimig
ve halen Hemofili disinda pek ¢ok agrili eklem hastaliginda
da uygulanmaya devam etmektedir. Hemofilik eklemlerde
ise 1971 yihindan beri basariyla uygulanmaktadir. Ege
Universitesi Tip Fakiiltesi biinyesinde 2001 yilindan beri
uygulanmakta olup bugune kadar yaklagik 250 hastaya
toplam 500’G bulunan uygulama yapilmistir.
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Radyosinovektomi hangi olgulara uygulanir?

Radyosinovektomi tedavisinin hangi olgulara uygu-
lanacagdi hemofili konseylerinde veya benzeri multidisip-
liner toplantilarda Hematoloji, Ortopedi, Fizik Tedavi,
Radyoloji ve Nukleer Tip uzmanlarinin hastay1 degerlen-
dirmesi ile belirlenir. Burada dikkat edilmesi gereken
husus oOncelikle kalici eklem hasari olusmamis veya
sinirli olan olgularin secilmesidir. Hedef ekleminde ayda
2-3 kez kanamasi olan, konservatif tedaviye ve fizyote-
rapiye yeterli yanit vermeyen, radyolojik olarak eklem
harabiyeti bulunmayan olgular Radyosinovektominin en
iyi sonug verdigi hastalardir.

Radyosinovektomi tedavisi nasil uygulanir?

Kullanilan ilaglarin “radyoaktif madde” &6zeliginde
olmasi ve yurtdigindan temin edilen urunler olmasindan
otura diger tedavilerden farkliliklari vardir. Hastanin yasi,
vlcut olgusu, hedef eklem ve oOzellikleri dikkate alinarak
radyoaktif maddenin tlrG ve miktari NUkleer Tip hekimi
tarafindan belirlenir. Bu tedavinin bir g¢esit radyoaktif
uygulama olmasi nedeniyle radyasyon guvenligi ilkele-
rinin dikkate alinmasi, uygulamanin bu 6zelliklere uygun
bir mekanda gerceklestiriimesi, radyoaktif atiklarin toplan-
masi ve radyasyonun monitorizasyonu hem hasta hem
de uygulamayi yapan hekim ve yardimci tibbi personel
acgisindan dnem arz etmektedir.

Radyosinovektomi tedavisinde en sik kullanilan
radyoizotoplar ve temel Ozellikleri Tablo 1'de Ozetlen-
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migtir. Hangi ekleme hangi radyoizotopun uygulanacagi
belirlenirken o izotopun dokudaki penetrasyonu (kat ettigi
mesafe), enerjisi gibi hususlar dikkate alinir. Ornegin diz
gibi buyuk eklemlerde Yitrium-90, el bilegi, dirsek gibi
eklemlerde ise Renyum-186 kolloid, daha kuguk eklem-
lerde ise Erbiyum-169 kullaniimaktadir. Segilen radyoizo-
topun onemli bir diger 6zelligi de kolloidal yani pargacik
iceren solusyon seklinde olmasidir. Partikil boyutu
sinoviyal hucreler tarafindan fagosite edilecek kadar
kiguk ancak eklem disina sizmayacak kadar buyuk
olmalhdir. Kullanilan radyoizotopun fiziksel yari émri de
tedavi etkinligi ve radyasyon maruziyeti agisindan diger
onemli bir husustur. Ge¢mis yillarda radyosinovektomide
kullanilmig olan Fosfor-32 gunumuzde artik tercih
edilmemektedir.

Tablo 1. Radyosinovektomide siklikla kullanilan radyoizotoplar ve

ozellikleri
izotop ... | MaksimumB | Ortalama doku
Yari omiir .
.. enerji penetrasyonu
(gtin)
(MeV) (mesafe, mm)
Y-90
(Yitrium) 2.7 2.27 3.6
Re-186
(Renyum) 3.7 0.349 1.1
Er- 169
(Erbiyum) 9.4 0.099 0.3
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Eklem ici radyoaktif maddenin verilmesi bu konuda
yeterli deneyime sahip Uzman tarafindan gercgeklestirilir.
Bu iglem diger eklem igi enjeksiyonlar gibi uygun asepsi
kosullarini ve uygun hemotolojik hasta hazirligini (faktor
replasmani gibi) gerektirir. Hemotolojik 6n hazirliklar bizzat
ilgili hematolog tarafindan hastanin gereksinimlerine gore
planlanir ve yurutulur. Pek gok merkezde radyosinovektomi
tedavisi belirli bir gunde tium hastalar biraraya getirelerek
pes pese yapllmakta, bu sekilde insan gucunun ve
radyaoaktif maddenin daha ekonomik kullanimi mimkin
olmaktadir. Hastalarin islem hakkinda yazili ve so6zlu
olarak bilgilendiriimesi oldukga 6nem arz etmektedir.

Deneyimli uzman tarafindan steril kosullar ve lokal
anestezi saglandiktan sonra gerektiginde goruntlleme
(radyografi, ultrasonografi gibi) esliginde veya gorintileme
yapillmaksizin ekleme radyoizotop enjeksiyonu yapilir.
Enjeksiyonu yapilan radyoaktif maddenin eklem iginde
kalmasi, eklem digina kagmamamasi en kritik husustur.
Aksi takdirde cilt ve yumusak dokularda istenmeyen
radyasyona bagl olumsuz etkiler olusabilir. Bunun igin
enjeksiyon teknigi kadar secilen radyoaktif partikGlin
boyutu da énemlidir. Partikil boyutunun ¢ok kiguk olmasi
halinde radyoaktif madde eklem digina kagabilir ve tum
vicudu etkileyen istenmeyen yan etkiler gorulebilir.
Eklem araliginda sinoviyal sivi varsa enjeksiyon oncesi
bu fazla sivi alinir. Segilen uygun radyoizotop uygun doz
ve hacimde enjekte edilir. Radyoaktif maddenin enjeksi-
yon alaninda bulagsmasini 6nlemek igin enjektor disari
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cekiimeden serum fizyolojik veya lokal anestezik ilacla
yikanir. Boylece ignenin girdigi dokudaki kanala radyoak-
tivite bulasmasi en aza indirgenir. islemin sonunda eklem
tam acikliginda birka¢g kez hareket ettirilerek radyoaktif
maddenin sinoviyal yuzeylerde homojen sekilde dagil-
masi saglanir. Radyosinovektomi uygulamasi sirasinda
eklem icine steroid ila¢ uygulamasi da yapilabilir. Eg
zamanl steroid enjeksiyonunun radyasyona bagl sinoviti
azalttigr ve radyoaktif partikillerin eklem icinde kalma
suresini uzatarak tedavi etkinligini artirdigi ileri surul-
mektedir.

Radyosinovektomi yapilan eklem en az 2 gun
sureyle mutlak istirahat ettirilir, atel veya algi uygulanir.
Uygulamadan sonra radyoaktif maddenin eklem ici ve
diger vucut alanlarina dagihmini gostermek igin sintigrafik
goruntuleme yapllir.

Tedavinin etkisi ne zaman baslar ve ne kadar
surer?

Radyosinovektomiden sonra ilk birka¢ gun hafif agri
artisl, sislik gibi gegici bulgular olabilir. Bu durumda so-
guk uygulama ve antienflamatuar etkili agr kesicilerden
yararlanilir. Tedavinin 1. haftasindan sonra radyosinovek-
tomi etkisini gostermeye baslar. Bazen tedavi edici
etkinin baglamasi 2-3 haftaya kadar uzayabilir. Olgularin
% 60-80’'inde basarili sonuglar alinmaktadir. Hedef
eklemde agri ve kanama ataklarinin sikligi azalir, hareket
kabiliyeti artar. Tedavi 6 ay arayla tekrarlanabilir.
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Ayni anda birden fazla ekleme tedavi yapilabilir mi?

Radyosinovektomi uygulamasi ayni anda birkag
ekleme birden uygulanabilir. Eger ayni anda iki ekleme
uygulama yapilacaksa ikinci eklemin simetrik olmama-
sina dikkat edilir. Ornegin her iki diz eklemine ayni anda
uygulama yapilmasi onerilmez.

Radyosinovektomi tedavisinin yan etkileri nelerdir?

Radyosinovektomi sonrasi yan etkiler nadiren goru-
lGr. Erken donemde uygulama yapilan eklemde gegcici
olarak agri ve hassasiyet artisi olabilir. Bu etkiler soguk
uygulama ve agri kesicilerle genellikle kolayca yatisir.
Nadiren lenfddem veya ates gortlebilir. Ancak uygulama
esnasinda secilen radyoizotop tuart, miktari ve hacmi
uygun degilse, enjeksiyon esnasinda dikkatli davraniima-
migsa Uulserasyon, pigmentasyon artigi gibi lokal cilt
degisiklikleri, ileri durumlarda cilt yaniklari gelisme olasiligi
bulunmaktadir. Ozellikle radyoaktif maddenin eklem disina
kacmasi halinde lokal yan etkiler siddetlidir. Bunlardan en
korkulani eklem gevresindeki yumusak dokularda radyas-
yona bagli gelisen ve “radyonekrozis” olarak isimlendirilen
yaniklardir. Bununla birlikte bu tlr yan etkiler uygulama
teknigi dikkatli yapildiginda son derece nadirdir. Radyo-
sinovektomi yapilan hastalar bu yan etkiler hakkinda
bilgilendirilir ve tedaviyi takip eden gunlerde yan etki
gozlemeleri halinde hemen durumu bildirmeleri istenir.

Radyosinovektomi hangi durumlarda uygulanmaz?

Eklem stabilitesinin olmayigi, septik eklem hastaligi,
sellilit ve benzeri yangisal olaylar, septisemi, eklemi
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etkileyen kirik, rUptire Baker kisti, siddetli hemartroz
varliginda ve ayrica tUm radyoaktif igslemlerde oldugu gibi
gebelik ve laktasyon durumlarinda radyonuklid sinovek-
tomi uygulanmaz. Uygulama gocuklarda yapilabilir ancak
kUguk vyastaki cocuklarda ayrintili degerlendirme ve
radyasyonun olasi uzun donem yan etkilerinin dikkate
alinmasi onem arz etmektedir.

Radyosinovektomi sonrasinda nelere dikkat edilir?

Tedavi sonrasi 2-3 gun boyunca uygulama yapilan
eklemin istirahat ettiriimesi, agiri hareket ve yliklenmeden
kacginilmasi gerekmektedir. Aksi takdirde radyoizotopun
eklem disina sizarak kan ve lenf dolasimina gegmesi ve
tedavi basarisinin azalmasi s6z konusu olabilir.

Nadiren uygulanan radyoizotopun kolloid pargacik-
lardan ayrigarak sistemik dolasima geg¢mesi ve Uriner
atilimi s6z konusu olabilir. Bu nedenle uygulamay: takip
eden ilk 48 saat boyunca tuvalet hijyenine dikkat edilmesi,
sifonun iki kez c¢ekilmesi Onerilir. Radyasyon maruziyeti
nedeniyle radyonuklid sinovektomi yapilan bayan hasta-
larin en az 6 ay sureyle gebelikten korunmasi onerilmek-
tedir. Bunun diginda hasta gunluk yasamini ayni sekilde
devam ettirebilir, 6zel bir kisittamaya gerek duyulmaz.

Uygulama sonrasi erken donemde olasi yan etkileri
g6zlemlemek ve tedavinin etkisini degerlendirmek igin ilk
bir hafta icinde ve takip eden 3-4, 6 ve 12. aylarda
hastalarin klinik kontrolu onerilmektedir.
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Radyosinovektomi sirasinda alinan radyasyo-
nun sakincalari var midir?

Radyasyon hucreler Uzerindeki biyolojik etkileri
nedeniyle tipta tedavi edici 6zelligi ile kullaniimaktadir.
Radyasyona maruz kalan hucrelerde doza ve slreye
bagll olarak degisen bir takim etkiler olusur. Ayrica
hicrelerin 1sinlara gosterdigi duyarlihik da farklihk arz
etmektedir. Buna gore ornegin deri, kemik iligi ve Ureme
hicreleri radyasyona kargi duyarli iken kemik, kikirdak,
bag dokusu gibi farklilasmis ve bélinmesini tamamlamis
hlcreler nispeten direnglidir.

Radyosinovektomi tedavisi uzun vyillardir hemofili
disi pek c¢cok eklem hastaliginda guvenle kullaniimigtir.
Uzun dénemde bu olgularda radyasyonla dogrudan iligkili
genetik veya karsinojenik bir etki henuz bildirilmemigtir.
Bununla birlikte verilen radyasyonun hucrelerde DNA
hasari meydana getirerek olumsuz yan etkiler
olusturmasi teorik olarak mumkundur. Ancak tedavide
kullanilan radyoaktif maddelerinin dokudaki menzilinin
kisa olmasi nedeniyle kemik iliginin zarar gormedigi
yapilan galismalarda gdsterilmistir. 2012 yilinda Hemofili
dergisinde yayinlanan ve 1976 ile 2001 yillar arasinda
radyosinovektomi tedavisi almis olan toplam 2412
hastanin degerlendirildigi arastirmada bu hastalarda
kanser riskinde artis saptanmamistir. Yapilan bilimsel
arastirmalar radyosinovektomi sirasinda maruz kalinan
dozun kromozomal anomali olusturacak esik degerlerin
cok altinda oldugunu gostermektedir. Bununla birlikte
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radyasyonun olasi olumsuz etkilerinden korunmak ve
tedavinin daha etkin ve guvenilir olmasini saglamak igin
uygun teknigin kullaniimasi, uygun izotop ve doz segimi,
olgunun yasl, ¢oklu tedaviler ve radyoaktif doz monitori-
zasyonu gibi hususlarin dikkate alinmasi gerekmektedir.

Sonug olarak hemofiliye bagll kronik sinovit tedavi-
sinde dunyada son 30-40 yildir uygulanan Radyo-
sinovektomi tedavisi kolay uygulanabilir, kanama sikhgini
azaltan etkili ve komplikasyon riski dusUk bir tedavi
seklidir. Bununla birlikte basarili ve guvenilir sonuglarin
alinmasi igin uygulama teknig@i, radyoizotop sec¢imi ve
dozu gibi hususlara hassasiyet gosteriimesi, radyasyon
guvenligi ilkelerinin ve uzun dénem sonuglarinin dikkate
alinmasi 6nem arz etmektedir.
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HEMOFILIK ARTROPATIDE
RADYOLOJIK GORUNTULEME

Aysenur OKTAY

OzZET

Hemofilik artropatide uzun vyillar tek goérintileme yontemi
olarak kullanilan direkt grafiler kemik degisikliklerini ve eklemdeki
yapisal degisiklikleri ortaya koymada basarili olmasina karsin sino-
vium ve kikirdaktaki erken degisikliklikleri géstermede yeterli degildir.
Ultrasonografi (US) ve bilgisayarli tomografi (BT) tetkiklerinin de
artritik degisiklikleri gdstermede etkinligi sinirhdir, ancak yuksek
frekansl transdiserler ve renkli Doppler inceleme olanagi ile US
Ozellikle sinoviti degerlendirmede kullanilabilir. Son yilarda manyetik
rezonans gorintileme (MRG) hemofilik eklem tutulusunda sinovial
doku, eklem kikirdadi ve daha ileri degisiklikleri gdstermede basarili
bir teknik olarak giderek artan siklikta kullaniimaktadir. Ozellikle
MRG de gelistirilen skorlama sistemleri hemofilideki degisikliklerin
degerlendirmesinde standardizasyon saglayarak farkli merkezlerde
elde edilen sonugclarin karsilastirilabilmesine olanak saglar.

GiRIiS

Hemofilide tekrarlayan eklem ici kanamalar nede-
niyle ortaya c¢ikan artropati sik gorulen ve bu hastaligin
onde gelen 6zgurlik nedenlerindendir. Siddetli hastalikta

%90 a yakin olguda eklemler etkilenmektedir. intraartikiiler
kanamalari kontrol edilemeyen olgularda kronik sinovit,
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multiartikiler hemofilik artropati ve fonksiyon kaybi bek-
lenir. Hedef eklemler 6zellikle diz, ayak bilegi ve dirsek
daha sik olmak Uzere bluyuk ve mobil eklemlerdir.

Hemofilik artropati kronik proliferatif sinovit ve kikir-
dak destruksiyonu ile karakterizedir. Hemofilik artro-
patide eklem igine kanama sinoviumda baglar, sino-
viumda inflamatuar yanita yol agar ve sinovial hipertrofi
gelisir. Bu yanit tekrarlayan kanamalari kolaylastirir ve
hemosiderin birikimine yol agar. Tekrarlayan eklem igi
kanamalar progresif eklem bozulmasina sebep olur.
Kikirdak ve subkondral kemik destriiksiyonunun, inflame
sinoviumun katabolik aktivitesi ve kan yikim Urunlerinin
direkt toksik etkisi sonucu olustugu dusunulmektedir. Te-
davi edilmezse kronik agri ve kalici fonksiyon bozuklugu
ile sonuclanir.

Eklem i¢i kanama

}

Sinovium degisiklikleri

|

Kikirdak bozulmasi

|

Kemik degisiklikleri

Hemofilide eklem fonksiyonu ve artropatinin deger-
lendirmesinde fizik baki bulgulari yanisira radyolojik
inceleme yontemlerinden yaralaniimaktadir ve hastalik
degisik skorlama sistemleri ile derecelendiriimektedir.
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Hemofilide gunimuizde profilaktik tedavi uygulamalarinin
artmasi nedeniyle, eklem degerlendirmesi ve dogru izlem
onem kazanmistir.

DIREKT GRAFi

Direkt grafiler uzun yillardir kullanilagelen temel
yontemdir, yeni modalitelerin kullanima girmis olmasina
kargin eklemdeki yapisal degisiklikleri ortaya koymada
halen altin standarttir. Ancak hastaligin kemik ve sub-
kondral ge¢ bulgularini ortaya koyabilir. Eklem hastahgini
degerlendirmede, tedavi Oncesi planlamada ve tedavi
takibinde kullanilir.

Hemofilik artropatide radyolojik bulgular hastaligin
evresiyle iligkilidir. EKlem igine kanama (hemartroz), sino-
vial hipertrofi, effizyon ve periartikiler 6dem varliginda
grafilerde nonspesifik yumusak doku sisligi goralir
(Resim 1). inflamatuar reaksiyona bagh artmis perfiizyon
¢ocuklarda kemik maturasyonunu hizlandirir ve epifiz
buyumesi yanisira periartikller osteopeni gelisimine yol
acar. Kullanmamaya bagli osteopeni de eklenir (Resim 2
A,B). Diz ve dirsekte sinovial hipertrofi ve epifizeal buyu-
menin kombine etkisi ile interkondiler ¢entikte genisleme
olmasi hastaligin énemli bir isaretidir (Resim 3). Patolojik
surecin sonunda kikirdak destriksiyonu gelisir. Kanin
direkt destruktif etkisi yanisira eroziv sinovial hipertrofi ve
kronik eklem i¢i artmis basing bundan sorumludur.
Kikirdak bozulmasi subkondral kemikte duzensizlikler ve
eklem araliginda daralmaya yol acar (Resim 4). Hemofilik
artropatide gorulebilecek diger onemli bulgular marjinal
erozyonlar, subkondral kistler ve subkondral kemikte
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destruksiyondur. Tedavi olmamis ge¢ evre olgularda
fiboroz ve kemik ankiloz gelisimi gorulebilir (Resim 5).
Ancak direkt grafi ile ortaya konabilen degisiklikler gecg
bulgulardir. Direkt grafinin eklem ici erken yumusak doku
degisikliklerini gostermede sensitivitesi dusuktar. Sinovial
hipertrofi, eklem eflzyonu, hemosiderin birikimi ve
periartikiler 6dem direkt grafide nonspesifik yumusak
doku sisligi olarak gorulebilir.

Resim 1. Lateral ayak bilegi grafisi. Cocuk hastada tibiotalar eklem
araliginda efflizyon ve sinovite ait yumusak doku sisligi izleniyor.
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Resim 2. Sag diz A) 6n-arka, B) lateral grafisi. Diz ¢evresi kemiklerde
osteoporoz ve epifizlerde blylime dikkati cekiyor. Eklem araliginda ya
da eklem ylizeylerinde bozulma mevcut degildir.

Resim 3. Sol diz 6n-arka grafisi. Diz ¢cevresi kemik yapilarda
osteoporoz, epifizlerde belirgin biyime ve femur
interkondiler ¢entiginde genisleme izleniyor.



Resim 4. Sag diz 6n-arka grafisi. Diz eklem araliginda kikirdak
bozulmasina bagli belirgin daralma ile birlikte eklem ylizeylerinde
dlzensizlikler izleniyor. Bulgular osteokondral tutulus ile uyumludur.

Resim 5. Her iki diz 6n-arka grafisi. ileri hemofilik artropati olgu-
sunda, sol diz eklem araliginda kemik ankiloz ve sagda eklem
araliginda daralma izleniyor.
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Dizdeki tipik bulgular patellada karelesme, femur
kondillerinde genisleme ve interkondiler ¢entikte genis-
lemedir. Ayak bileginde talusta deformasyon ve valgus
deformitesi karakteristiktir. Dirsekte radius basinda ve
humerus distalinde buyime yanisira olekranon fossada
genigleme gorulur. Hemofilik artropatide direkt grafi
bulgulari Tablo 1 de verilmistir.

Tablo 1. Hemofilik artropatide direkt grafi bulgulari

Yumusak doku sisligi

Osteoporoz

Epifiz blylimesi

interkondiler cenetikte genisleme
Kemik kistleri

Eklem arali§i daralmasi ve diizensizligi
Eklemde dizilim bozuklugu

Kemik flizyonu

Radyografiler kemik lezyonlarini géstermede basarili
olmasina kargin, artropatinin erken degisikliklerini ortaya
koymada duyarhligi dusuktir. Erken evrede kikirdak
degisiklikleri ve erken kemik bulgulari direkt grafide
tanimlanamayabilir. Ancak ilerleyen kikirdak bozulmasi
eklem yuzunde bozulmalar ve eklem araligi daralmasi ile
indirekt olarak taninabilir.

ULTRASONOGRAFiI (US)

Ultrasonografi (US) hemofilik artropatinin degerlen-
dirmesinde yardimci bir yéntem olarak kullanilabilir. US
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ile kas iskelet sisteminin yuzeyel yumusak doku kompo-
nentleri, kaslar, tendonlar, sinovium ve ulasilabilen alan-
larda kikirdak ile kemik yuzey incelenebilir. US yumusak
doku hematomlarinin degerlendiriimesinde basarilidir
(Resim 6). Eklemdeki akut sislik ya da agrida, akut
hemartroz arastirmasinda kullanilabilir.

Resim 6. Hemofili olgusunda US baki. Uyluk 6n bdlimunde
sislik bolgesinde, kas icinde hematom ile uyumlu heterojen
i¢c yapida koleksiyon gérultyor.

Eklem igindeki sivilar US bakida anekoik izlenir.
Hemartroz ise kan drunlerinin evresine bagli olarak farkh
ekojeniteler gosterebilir. Sinovium ince membran yapisi
nedeniyle US de zor goérulur. Ancak inflame ve kalin-
lasmis sinovium saptanabilir, yanisira Doppler US ile
sinoviumdaki kanlanma deg@erlendirilebilir.

US yonteminin sinirliliklari; uygulayiciya bagimh bir
teknik olmasidir ve eklemler butin olarak degerlendirile-
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mez, ancak kismi goruntulenebilir. Marjinal erozyon ve
subkondral kistler gosterilemez. Degerlendirmelerde uygu-
layicilar arasi degiskenlik s6z konusudur. Ayrica tetkik
suresi bir eklem i¢in uzun zaman alabilir. Kolay uygula-
nabilir olmasi, ucuz olmasi, kiguk ¢ocuklarda MRG deki
gibi sedasyon gerekmemesi ve karsi tarafla kiyaslama
olanagi yontemin avantajlari olarak sayilabilir. Hemosi-
derinin olusturacagi artefaktlar olmaksizin sinovial
hipertrofik degisiklikler US ile kantifiye edilebilir. Ozellikle
radyosinovektomi adayi hastalarda bu avantaj dnemlidir.

US ile ilgili bir sorun, farkh yas gruplarinda normal
ve patolojik bulgularin tanimlanmasinda olabilir. Hemofilik
artropatilerin degerlendirmesinde kullaniimak Gzere MRG
skalalari geligtiriimigtir, ancak US igin bu ¢alismalar halen
sturmektedir. GUnimuzde multisentrik calismalarin yapila-
bilmesi i¢cin US bakida kullanilabilecek birka¢ sistematik
protokol tanimlanmistir. Klinik pratikte US nin roli MRG
ile kiyaslandiginda yeterli dederlendiriimemistir ve daha
az siklkla kullaniimaktadir.

BILGISAYARLI TOMOGRAFI (BT)

Hemofili olgularinda BT’nin kullanimi  6zellikle
hemofilik psddotimér degerlendirmesinde bildiriimektedir
(Resim 7). Kronik ankapsille hematomu ve varsa kemik
destruksiyonunu ortaya koymada yardimcidir. Hemofilik
artropatide yumusak doku degisikliklerini gdstermede
sinirhdir, direkt grafide oldugu gibi kemik degisikliklerini
ortaya koyabilir. Bu nedenle eklem degerlendirmesinde
rutin kullanimi s6z konusu degildir.



Resim 7. Hemofili olgusunda pelvik BT inceleme. Sol iliak kemikte
blylk boyutta, ekspansil, diistk dansite igeren kemik lezyonu
mevcut. Oyki ile birlikte BT bulgulari hemofilik psédotimér ile

uyumludur. Ayni kesitte sag iliopsoas kasi icinde de kanama ve
hematoma ait géruntu dikkati ¢ekiyor.

MANYETIK REZONANS GORUNTULEME (MRG)

Hemofilik artropatilerde manyetik rezonans goértntu-
leme (MRG) 1980 lerden sonra kullanima giren ve gunu-
muzde sik kullanilan bir ydntem haline gelmistir. Yumu-
sak dokulari degerlendirmede MRG duyarliligi yuksek
olmasindan yararlanilarak segilen ve kullanilan bir yon-
temdir. MRG yumusak doku ve kikirdak degerlen-
dirmesinde direkt grafiye Ustundir, ancak ulagsilabilirli-
ginin daha sinirli olmasi, tetkik suresi ve kuguk cocuk-
larda sedasyon gerekmesi sinirhiliklaridir.

T1 ve T2 agirlikli ya da kisa Tl “inversion recovery”
(STIR) sekans gorUntliler yanisira T2* gradient eko
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sekanslar hemofilide kullanilan standart sekanslardir. T1
agirhkh goéruntuler anatomiyi iyi gosterirken, T2 agirlikli
ya da kisa Tl “inversion recovery” (STIR) sekans kemik
O0demini gostermede Ustundir. Gradient eko sekanslar
ise hemosiderine duyarlidir, cok az miktardaki hemoside-
rini gdsterebilir. Hemofilik artropatide birken hemosiderin
sinyalsiz izlenir. Bunun yanisira kikirdaga yonelik incele-
me protokolleri de kullaniimaktadir. Yag baskilamali 3D
gradient eko sekans ve yag baskilamali proton dansite
sekans kikirdak goruntulemesinde kullanilan baslica
sekanslardir. Kontrast madde kullanimi diger inflamatuar
artritterde gerekebilmesine karsin hemofilik artropatide
onemli bir katkisi bildirilmemistir.

MRG hemofilide psdédotiimoér, intrakranial, intraspi-
nal ve intramuskuler kanamalari gdstermesi yanisira
eklem bulgularinin degerlendirmesinde kullaniimaktadir.
MRG hemofilik artropatide hemartroz, sinovial hipertrofi,
hemosiderin birikimi, kikirdak bozulmasi ve osteokondral
eroziv degisiklikleri erken evrede gosterebilir. Subklinik
kanamalarin MRG ile ortaya konabilecegi gosterilmistir.
Yuksek duyarhligi nedeniyle osteokondral degisiklikleri de
direkt grafiye yansimadan 6nce ortaya koyabilir (Resim
8). Eklem bozulmasinin MRG ile erken saptanmasi
tedaviyi etkileyerek artropatinin ilerlemesini engelleyebilir.

Eklem efflizyonu artropatinin tim evrelerinde goérilen
ve MRG de saptanabilen sik bulgudur (Resim 9). Bazen
efflzyonun icinde kan UrUnleri gorulebilir, ancak ¢ogun-
lukla basit sivi olarak izlenir. Tekrarlayan kanamalar
hipertrofik sinoviumda hemosiderin birikimine neden olur.
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Sinovial hipertrofi ve biriken hemosiderin MRG de
gradient eko teknik kullanildiginda magnetik duyarliligi
artirarak ¢ok net ayirt edilebilir (Resim 10). Gradient eko
sekans goruntuler kikirdak kaybini gostermede de
yararhdir. Subkondral kistler MRG de direkt grafiye goére
daha erken ve daha iyi gosterilir. Yag baskilamali teknik-
ler kistleri ortaya koymada c¢ok yararlidir (Resim 11).
Kistlerin icerigine gore (tipik sivi, sinovium ya da kan
artnleri) sinyal o6zellikleri degisir. Subklinik olgularda
MRG ile eklem igine mikrokanamalar da gosterilebilir.

Resim 8. Sol diz koronal T1 agirlikli MRG tetkiki. Diz eklem araligi
normal geniglikte olmasina karsin, her iki femur kondilinde
osteokondral tutuluga ait erken sinyal bozulmalari izleniyor.
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Resim 9. Sagittal T2 agirlikh, yag baskilamali ayak bilegi MRG
tetkiki. Tibiotalar eklem araliginda erken evre bulgu olarak
efflizyona ait sivi sinyali izleniyor. Eklem kikirdagi ve

A L 71
Resim 10. Sagittal gradient eko sekans diz MRG tetkiki. Diz eklem

araliginda suprapatellar bursaya kadar sinoviumda yaygin
hemosiderin birikimine bagh disuk sinyal iceren kalinlagsma gortltyor.



Resim 11. Her iki diz koronal, T2 agirlikli, yag baskilamali MRG
tetkiki. Her iki diz eklem araliginda kikirdak bozulmasi ile
birlikte sagda medial ve solda lateral tibia kondillerinde
sivi igeren subkondral kistler izleniyor.

MRG klinik olgularda ve arastirma amagli kullanilabilir.
Hastalarin tani, evreleme ve tedavi takibinde guglu bir
aractir. Modern profilaktik faktor rejimlerinin etkisini
degerlendirmede 6nem kazanir. Yakin zamanda yapilan
klinik randomize bir galismada profilaktik tedavi ile eklem
hasarlanmasinin onlendigi gosterilmistir. Ayrica hemofili
ile ilgili olmayabilecek eklem degisikliklerini ayirt etmede
de yardimcidir.

HASTALIK EVRELEMESI VE iZLEM

Hemofilik artropatide profilaktik tedavilerin 6nem
kazanmasi nedeniyle, bu tedavilerin etkinliginin izlenebil-
mesi igin eklem patolojisinin yeterli ve dogru degerlen-
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dirilmesi gerekir. Bunun icin direkt grafi ve MRG de
gelistirilen skorlama sistemleri kullaniimaktadir.

Direkt grafi ile degerlendirmelerde 1970 lerden
itibaren gesitli skorlama sistemleri gelistirilmistir. Arnold-
Hilgartner ve Petterson skorlamasi yaygin olarak kulla-
nilan direkt grafi ile yapilan degerlendirme modelleridir.
Arnold-Hilgartner direkt grafi skorlamasi progresif deger-
lendirme yapar, en kotu bulgu hastalik evresini yansitir.
Bulgular normalden baslayarak yumusak doku sisiligi,
osteoporoz ve epifiz bliylmesi, erken subkondral kistler,
erozyonlar, ¢entik geniglemesi, kikirdak aralik daralmasi
ve fibroz eklem kontraktiuru, eklem araligi kaybi, belirgin
epifiz buyimesi ve eklem bozulmasi olarak lineer sekilde
progresyon gosterir (Tablo 2). Bu sistemin dezavantaiji
yalnizca belirgin evre degisikligi oldugunda hastalik
progresyonu belirlenebilmektedir. Petterson direkt grafi
skorlamasinda ise her bulgu ayri derecelendirilir, tim
bulgular degerlendirmeyi etkiler ve her bulgu birbirine
eklenir. Bu sistem eklemi 0 dan baslayarak 13 e kadar
skorlar (Tablo 3). Hastalik progresyonunu gostermedeki
duyarlihgr daha yulksektir, bu nedenle Dunya Hemofili
Federasyonu tarafindan bu skorlama sistemi dnerilmek-
tedir. Ancak direkt grafi skorlamasinin sinirliigi erken
artropatik degisiklikleri gostermedeki yetersizligidir (Re-
sim 12 A,B).
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Tablo 2. Arnold-Hilgartner skorlamasi (0-5)

Evre  Bulgular

0 Normal eklem

1 Kemik degisikligi yok; yumusak doku sisligi var

2 Osteoporoz, epifiz blyimesi

3 Erken subkondral kemik Kistleri; patellada karelesme; inter-
kondiler ¢entikte genigleme; kikirdak araliginin korunmasi

Evre 3 Uin daha ileri bulgulari; eklem daralmasi

5 Fibréz eklem kontraktiirii; eklem aralik kaybi; eklem butlnlik
bozulmasi

N

Resim 12. Direkt grafi skorlamasi. A) Sol diz 6n-arka grafisinde;
osteoporoz, epifiz bliylimesi ve ¢entikte genisleme mevcuttur (Arnold-
Hilgartner skorlamasi: 2, Petterson skorlamasi: 2). B) Sag diz 6n-arka

grafisinde; epifiz blylmesi, ¢entikte genisleme, eklem araliinda

daralma, diffiiz subkondral diizensizlik ve kist olusumu izleniyor.
(Arnold-Hilgartner skorlamasi: 4, Petterson skorlamasi: 7).
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Tablo 3. Petterson skorlamasi (0-13)

Bulgular Skor
Osteoporoz

Yok 0

Var 1
Epifiz blyUimesi

Yok 0

Var 1
Subkondral duzensizlik

Yok 0

Parsiyel 1

Total 2
Eklem araliginda daralma

Yok 0

>1mm 1

<1mm 2
Subkondral kist olusumu

Yok 0

Var 1
Eklem kontur erozyonu

Yok 0

1 kist 1

> 1 kist 2

Eklemi olusturan kemiklerde
batanlik bozulmasi

Yok 0

Hafif 1

Belirgin 2
Eklem deformitesi

Yok 0

Hafif 1

Belirgin 2
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MRG hemofilik eklem hastaligi olan olgularda tani
disinda evreleme ve tedavi takibinde 6nemli katki saglar.
MRG ile Denver skorlama sistemi ve Avrupa MR skorla-
mas! kullaniimaktadir (Resim 13 A,B). Denver skalasi
literattrde ilk bildirilen MRG skorlama sistemidir (Tablo 4).
Progressif skorlama yapar ve evreleme en siddetli bulguya
gore yaplilir. Denver skorlamasinda kikirdak kaybi %50’nin
Uzerinde ya da altinda olarak evrelenir, degerlendirme ko-
ronal kesitlerde transvers eklem yuzeyine bakarak yapilr.
Avrupa MRG skorlama sistemi ise daha kompleksdir,
patolojik degisiklikleri daha fazla basamakta degerlendirir.
Farkli patolojik komponentler, yumusak doku ve osteokon-
dral degisiklik dereceleri ayri degerlendirilip toplanarak
hesaplamaya gidilir (Tablo 5). Artropatik degisikliklerin top-
lama sisteminde daha etkin degerlendirilebildigi ileri
surilmektedir. 2005 de International Prophylaxis Study
Group (IPSG) tarafindan her iki sistemin kombine edildigi
yeni bir sistem gelistirilmigtir. Yeni modifikasyonlar beklen-
mektedir.

Resim 13. MRG skorlamasi. A) Diz MRG de; eklem araliginda belirgin
effiizyon ve hafif sinovial hiperplazi izleniyor, kikirdak ve kemik normaldir
(Denver skorlamasi: 4, Avrupa skorlamasi: 0 [e:4, s:2, h:2]). B) Diz MRG
de; eklem araliginda belirgin daralma ve %50 nin Uzerinde kikirdak kaybi
goruliyor (Denver skorlamasi: 10, Avrupa skorlamasi: 10 [e:1, s:1, h:1]).
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Tablo 4. Denver MRG skorlamasi (0-10)

Bulgular Skor

Normal eklem 0

Efflzyon/ hemartroz

Az 1
Orta 2
Belirgin 3

Sinovial hiperplazi/ hemosiderin

Az 4
Orta 5
Belirgin 6

Kist/ erozyon

1 kist/ parsiyel yuzey erozyonu 7

>1 kist/ total ylzey erozyonu 8
Kikirdak kaybi

< %50 9

> %50 10
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Tablo 5. Avrupa MRG skorlamasi

Subkondral kist (A)

En az bir kemikte

En az iki kemikte

En az bir kemikte 3 den fazla kist

En az iki kemikte 3 den fazla kist

En az bir kemikte 4 mm den buyuk boyutta

En az iki kemikte 4 mm den biylk boyutta
Subkondral kemikte dlizensizlik/ erozyon (A)

En az bir kemikte

En az iki kemikte

En az bir kemikte eklem ylzeyinin >%50 tutulus
En az iki kemikte eklem yiizeyinin >%50 tutulus
Kikirdak destriiksiyonu (A)

En az bir kemikte

En az iki kemikte

En az bir kemikte tam kat kalinlk defekti

En az iki kemikte tam kat kalinlik defekti

En az bir kemikte 1/3 den fazla ylzeyde tam kalinlik defekti
En az iki kemikte 1/3 den fazla yuzeyde tam kalinlik defekti
Efflzyon/ hemartroz (e)

Hipertrofik sinovium (s)

Hemosiderin (h)

0 Yok

1 Kuskulu
2 Az

3 Orta

4  Belirgin

* A komponenti; osteokondral degisikliklerin toplami alinir. (e), (s)
ve (h) ayri degerlendirilir. Maksimum skor 16 (4:4:4) dir.
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Skorlama sistemleri ile eklem degisiklikleri semi-

kantitatif degerlendiriimeye caligiimaktadir. Goéruntileme

yontemleri ile standardize skorlama sistemlerinin
amagclari sunlardir:

1- Dil birliginin saglanmasi
2- Hastaligin evrelemesi (semikantitatif)

3- Uygun tedavi segimi ve izlem (irreversibl olan
kemik ve kikirdak degisikliklerinin  sinovial
hiperplaziden ayirt edilmesi tedavi secimini etkiler)

4- Karsllagtirma ve istatistik degerlendirme yapmak

Kemik ve kikirdakta gorilen destriktif degisiklikler
irreversibldir, ancak efflzyon/ hemartroz ve sinovial
hipertrofi geri doner. ilerlemis eklem hastaliginda belirgin
subkondral kemik ve kikirdak destriksiyonu gorulmesine
karsin sinovial hipertrofi daha az belirgindir, atrofiye olur.

Goruntuleme yontemleri ile elde edilen bilgi hemo-
filik artropatide tedavi kararinda rol oynar. Basarili erken
tedavide anahtar sinovial hiperplazinin saptanmasidir.
Profilaktif tedavi ve sinovektomi hipertrofik sinovium varli-
ginda iyi sonug¢ verir. Bazi merkezlerde yapilan intra-
artikller enjeksiyon ile radyosinovektomi tedavileri igin
eklemin uygun olup olmadiginin belirlenmesinde gorun-
tileme yardimcidir. Kemik/ kikirdak degisiklikleri gelis-
misse radyosinovektomi ile duzelmez. Bu nedenle amag
dejeneratif degisiklikler gelismeden 6nce girisim yapmak
olmalidir. Bu tedavi ile sinovium fibrotik inaktif hale gelir
ve kanama sikligi azalr.
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IPSG (international prophylaxis study group) tara-
findan, MRG ve US bulgularini kargilastiran, veri toplama
ve degerlendirmeye yonelik standardize skala ve
referans atlas olusturma calismasi stirmektedir.

YENi TEKNIKLER

Hemofilik artropatide, bulgularin daha erken tanisi
ve Olcllmesinde, Uzerinde c¢alisilan farkh teknikler mev-
cuttur. Bunlar:

MRG de kan oksijen seviyesi 6lcimu; mikrovaskuler
dizeyde oksihemoglobin ve deoksihemoglobin degisik-
likleri saptanabilir.

SlUperparamagnetik demiroksit partikdlleri (USPIO)
ile yapilan kontrast ¢alismalar; sinoviumdaki makrofajlari
lokalize eder.

Mikrobaloncuk kontrastll US, renkli Doppler US
sinyallerini guglendirir.

PET, glukoz metabolizmasindaki degisiklikleri ve
inflamasyonu gosterir.

US biomikroskopi; intraartikiler eklem degerlendirme-
sinde ¢ok yuksek frekansli problarla kikirdak degerlendirilir.
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HEMOFILI HASTA iZLEMINDE
HEMOFILI HEMSIRELERININ ROLU

Selmin SENOL

Hemofili hastaliginin guncel tanimlamasi 1920’de
yapilmakla birlikte tedavisindeki guncel gelismeler halen
devam etmektedir. Ozellikle son on yilin klinik aragtirma-
lar1 eksik olan faktorin yerine konulmasindaki “uzun etkili
faktor’ calismalarina yogunlasmakta ve faktorin intrave-
ndz yol (damar yolu) ile verilme sikhgini azaltarak hasta
yasam kalitesini artirmayi hedeflemistir. Yani sira devam
eden “gen tedavisi ¢alismalari” hemofili hastalarinin intra-
venoz yol ile faktor kullanimina gerek kalmadigi gunlere
dogru ilerlemektedir. Hemofili hastalarinin umudu olan
gen tedavisi, hastalarin ve ailelerinin yagsam Kkalitesini
artiracagi gergegiyle saglik ekibinin de en buyuk bek-
lentisidir. Her gegen gun bu mukemmel sonuca yaklagi-
yor olsak da, bir stire daha gliinimuzin hemofili tedavin-
deki vazgecilmezi “faktor’a intraven6z yolla kullanma
gerce@imiz vardir (ki faktér uygulama ilkeleri ve self-
infliizyon adimlari 2.béliimde ayrintili olarak sunulmustur).

“‘Hemofili hastaliginin, gunlik yasami etkileyen
yonidnld en aza indirmek mimkin madar? “ sorusu tim
zamanlarin sorusu olmustur. Buglin hemofili tedavi
merkezleri saglik ekibi bu soruya, “faktdérin dogru dozda-
zamanda-dogru yolla ve dikkatli bir izlemle” kullaniimasi
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halinde olumlu yanit verebilmektedirler (Sarper 20009;
Evat&Black&Batorova 2004; Kavakli 2003).

Hemofili hastalarinin yasamlarinin bir pargasi olan
intravendz faktor kullanimi, hastanin Hemofili Tedavi
Merkezi (HTM) saglik ekibiyle siki bir iletisimini gerektirir.

Hemofili hastasi / ailesinin izlenmesi, gereksinimlerin
saptanmasi, tedavinin uygulanmasi ve sonrasinda izle-
min dikkatle surdurtlmesi icin, saglik ekibinin tim Uyele-
rine yonelik gorev tanimlari yapilmistir. Bu kapsamda
hemofili hastalarinin tedavi uygulamasi-bakimin yapil-
masl ve aile butunu icinde izlemlerinin surdurdlmesi

oy

“‘hemofili hemsireligi” anlayisini gindeme getirmistir.

Hemesirelik disiplini, Florence Nightingale (1860)'den
gunimuze dek olumlu degisim ve gelismelerle saglik
ekibinin ¢ok yonlu udyesi olarak calistigi alanda
uzmanlasma firsatini yakalamistir.

[T

Nightingale hemsireligi “hasta bireyin iyilesmesinde
ona yardimci olmak igin hastanin ortamini/gevresini
kullanma eylemi” olarak tanimlamistir. Virginia Henderson
(1955) ise, “Hemsirelik bireyin sagligina ve badimsizli-
gina kavusma surecindeki dinamik bir gugtir. Hemsirenin
temel gorevi, saglam veya hasta bireylere sagliklarini
korumalari ya da tedavileri sirasinda veya Olim
surecinde yardim etmektir’ seklinde tanimlamistir (Taylan
2009; Ay 2008; Birol 2004).

Turk Hemsireler Dernegi (THD-1981) hemgirelik
"Bireyin, ailenin ve toplumun sagligini ve esenligini koru-
ma, geligtirme ve hastalik halinde iyilestirme amacina
yonelik, hemsirelik hizmetlerinin planlanmasi, orgutlen-
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mesi, uygulanmasi, degerlendiriimesinden; ve bu hizmet-
leri yerine getirecek kisilerin egitiminden sorumlu; bilim ve
sanattan olusan bir saglik disiplinidir’ tanimini yapmistir
(Karag6zoglu 2005; Birol 2004). Uluslararasi Hemsirelik
Konseyi (International Counsel of Nursing-ICN-1973) de
hemsireligi “Bireyin, ailenin ve toplumun saghgini koruma
ve gelistirmeye yardim eden ve hastalik halinde iyiles-
tirme ve rehabilite etmeye katilan bir meslek grubudur.
Hemsire ayrica saglik ekibinin tedavi edici ve egitsel
planlarinin gelistirimesi ve uygulanmasina katilir’ sek-
linde tanimlar (Ay 2008; Alligood 2001). Goruldugu gibi
yillar iginde kapsamini genigsleten hemsgirelik taniminda
“saglikli ya da hasta bireye bakim/yardim etme” rolu
temelinde, gunumuiz hemsiresi saglik ekibinin etkin bir
uyesi olarak galismaktadir.

Tdm bu tanimlamalar temelinde hemofili tedavi ve

o iy

bakimini gergeklestiren “hemofili hemsireligi” de kendini
gelistirme slUrecine devam etmektedir.

m Hemofili Hemsireligi Kavrami

L.Mayo’nun (1956) kronik hastalik tanimindan yola
cikarak, Hemofili Hemsireligini;

e Surekli,

e Kalici yetersizlikler/sakatliklar birakabilen,

e Geri dénussuz patolojik degisiklikler potansiyeline

sahip,
e Uzun sureli gozlem, bakim ve kontrol gerektiren,

e Rehabilitasyon icin hasta bireyin ya da ailesinin
Ozel egitim gereksinimi olan hemofili hastaliginin
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“hasta merkezli, batinct bakimini Ustlenen hemsi-
relik alanidir® seklinde tanimlamak olasidir (Senol
2012).

Hemgsirelerin, altyapi/donanim, kilttr, cografya, saglhk
bakim hizmetine erigim, Faktor replasman urunlerine
erigilebilirlik, bakim sistemi (sigorta, evde bakim hizmeti)
gibi farkhliklar nedeniyle rollerini yerine getirmede fark-
hliklar olabilir. Hemofili bakiminda belirtilen s6z konusu
noktalarda farkliliklar olsa da bazi temel sorumluluklar
vardir ki bunlar tim hemsireler icin evrenseldir.
Evrenselligini koruyan hemsirelik rolleri;

e Dogrudan hasta bakimini,
¢ Akut kanama ataklarinin dyku ve degerlendiriimesini,
e Faktor tedavisinin uygulanmasini ve self inflzyonu

eHemofilili kigilerin ve ailelerinin toplum igindeki
savunuculugunu,

e Hasta-aile ve diger saglik profesyonelleri ile iletisimi,
e Hasta egitimini,
e Hasta ve ailesine genetik danigsmanhgi,

¢ Optimal saghga ulasmadaki davranis degisikligine
yardim etmeyi (destegi)

e Hemofili toplulugunda lider olarak hizmet vermeyi

eKlinik  arastirmalarda  yer  almayi icerir
(www.hemophilia.ca 2013;Senol 2006;Butler&
Crudder&Riske&Toal 2000).

e Hemofili hemsireligi ilk yillarda, “kanama ataklarinin
tedavisinin yapilmasi ve self-infuzyon o6gretimi”
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geleneksel rollerinden gunumuzdeki genisletiimis
rollere gegis yapmistir. Gelisen teknoloji ile birlikte
bilgiye ulagimin kolaylagsmasi ve saglk bakim
hizmetlerindeki olumlu yeniliklerin hizli yayilimi
sonucu Turkiye’'deki hemofili hemsireliginin genisle-
tilmis rolleri de giderek tum Hemofili Tedavi
Merkezlerinde (HTM) yayiima egilimi icerisindedir.
Hemofili hemsiresi genisletilmis rolleri kapsaminda;
Hastanin kanama ve tedavi 6ykusunu, ailenin 6yku-
sunu alabilen, akut kanama ataklarinin degerlendi-
rimesine katilabilen, tedavi kararlarinin verilme-
sinde ekiple isbirligi yapabilen, Faktor uygulamasini
yapan / bu uygulamayi hastaya-aileye ogreten (self
inflzyon egitimi), hastanin klinige bagimliligini
azaltarak izlemini saglayabilen ve hemofili hastasi-
nin tim bakimini dizenleyebilen (koordine edebi-
len) kisidir (www.hemophilia.ca 2013;Senol 2006;
Butler&Crudder&Riske&Toal 2000).

m Hemofili Hemsireligi Kapsami

e Tedavinin uygulanmasini

o Egitimi

e Hasta ve aileyi incelemeyi

 Oyki ve degerlendirmeyi

e Ekip dizenlemesini (koordinasyonu)
¢ Arastirmayi icermektedir.

Egitim, hemofili grubunda hemsirenin 6ncelikli
rollerinden biridir. Hemsire; hasta ve ailelerine hemofili ve
genetigini, kanama ataklarini nasil fark edeceklerini ve
kanamayi Onlemeyi ogretmekle sorumludur. Hemsire,
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hastanin aktivitesini gozden gegiren ve aktivitelere/
stratejilere uymayi destekleyen bir rehberlik sunar.

Bu zaman diliminde hemsire hasta ve ailesiyle
bakim planini gdzden gecgirme ve egitim icin zamani etkin
kullanma becerisini sergiler. Bu gozden gegirme, “tedavi
icin 6nerilen doz ve profilaksi, faktor replasman Grindndn
istemde (order) Onerildigi sekilde kullanilip kullaniima-
digini, her kanama atagi i¢in erken tedavinin 6neminin
vurgulanmasini, her tarli soru ve endigeleri icin HTM ile
nasil iletisime gecilecedini hatirlatmay!” igerir. So6z
konusu bu yaklasimlar sirasinda hemsire hemofilili
gocugu/bireyi ve ailesini tanima firsatini yakalar. Bu sire
icerisinde verilerin saglikli bir sekilde toplanmis olmasi (ki
gocugun/bireyin  karakteristik  6zelliklerinden, ailenin
duygusal yapisi ve sosyo-ekonomik durumuna dek genis
bir yelpazedir) hemofilik gocuk/birey/ailesine yaklagimin-
da hemofili hemsiresine ipuclari verir. Ailedeki ¢ocuk
sayisl, diger kardeglerin durumu, cinsiyeti, egitim devami,
basarilari ya da hayal kirikliklari ile ailenin guglt ve zayif
yonlerini tanimlayabilir. Bu veriler hemofili hemsiresinin
“hasta ve aile merkezli bakim” sunmasina yardim ederek,
hemofili hastalarinin ve ailelerinin;

e Hemofili hastaligini tanima ve kabullenmesini

e Hemofili tedavisine uyum saglamasini

¢ Duygusal ve sosyal alanda uyum iginde olmasini
e Aile dinamiklerinin uyumlu etkilesimini

eHemofili ile birlikte yasam akisini strdurebilmesini
saglar (Lindvall&von Mackensen&Berntorp 2012;
Cassis 2007; Senol 2006; Christie 2002).
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m Hemofili Hemsireligi ve Cocukluk Donemle-
rinin Desteklenmesi

Hemsgire, yagsamin ilk ayi yenidoganliktan baslayarak,
bebeklik, okul dncesi ¢ocukluk ve okul donemi boyunca
bagisikligin  saglanmasinda oncelikli sorumlu kisidir.
Hemofili hastasi ¢ocugun “tam asili” olmasini engelleyen
bir durum yoktur. Bu nedenle hemofili hastasi ¢ocuklarda;

¢ Asilama duzenli olarak yapilir

o Asi kas i¢ine degil deri altina yapilir

e Asi yerine 10 dakika basi uygulanir.

e Hepatit A ve B asilar ise mutlaka yapilmalidir

(Amesse&Douesnard&Rivard&Zerelk 2010; Zilfikar
2010;Kavakli 2003).

Ozellikle erken gocukluk yaslarinda hemofili tanisi
alan cocuklarin ve ailelerinin, yasam tarzlarini hemofilinin
gerektirdikleri dogrultusunda duzenleme ¢abalarinda
hemofili hemsiresinin roli 6nemlidir. Erken ¢ocukluk
izlemi ve destegi;

e Cocugun fiziksel bluyimesinin (persantil) izlenmesi,

e Cocugun, cocukluk donemi asilarinin izlemi ve
zamaninda yapilmasinin saglanmasi

e Cocugun duygusal gelisiminin izlenmesi (hemofili
tanisindan sonraki donemde anne-baba tutumlari
ile farkli duygu durumlarinin gelismesi riski)

e Cocugun zihinsel geliminin izlenmesi

e Cocugun sosyal-entelektuel gelisiminin izlenmesi
(kanamanin énlenmesi amaciyla anne-baba tutum-
larinin asiri koruyucu-kollayici olmasi durumunda
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gocugun Ozguven kazanma sorunu olabilecedi,
akranlariyla sosyallesmesinde engelleyici tutumlar
olabilecegi riski) (Erdemir 2005; Senol 2003)

e Eklem kanamalari halinde ilk olarak neler yapabi-
lecedinin ¢ocuga Ogretilmesi (korkutulmadan,
aciklamali bilgilerin verilmesi halinde ilerleyen
zaman icinde c¢ocuk eklem ici kanama bulgula-
rini/hissini taniyarak erkenden mudahale etme
becerisini kazanmaktadir).

e Bu donemde baslayan profilaktik tedaviye uyumun
hizlandiriimasi i¢cin  ¢ocugun igbirligine davet
edilmesi ve ¢ocukla birlikte Faktor uygulamasinin
surdurulmesi.

e Faktor uygulamasinin yasam boyu devam edecek
olmasi c¢ocugun ve ailenin yasam kalitesinin
yukseltimesinde ne denli 6nemli oldugunun
¢ocuga bu yaslarda kazandiriimasi. Kendi kendine
Faktor (self inflizyon) uygulamasinin énce aileye
ve on yasindan sonra gocuga ogretiimesi cocugun
O0zguveninin artirlmasi ve 6zgurluk duygusunun
kazandiriimasinda etkili oldugu vurgulanmaktadir
(Amesse&Douesnard&Rivard&Zerelk 2010; Kavakh
2003; Christie 2002).

Cocukluk strecinde buylime gelismenin izlenmesi,
tedavinin etkin bir sekilde slUrdlUrilmesi kadar hemofilik
cocugun ve ailesinin hastaliga iligkin duygusal tepkilerini
fark etmek de son derece Onemlidir (Zulfikar 2010).
Cocuklarin duygusal tepkileri, yaslarinin getirdigi 6zellik-
lere gobre degisebilir. Okul 6ncesi donemde aglama,
tedaviyi reddetme ve inatlasma duygulari ile 6ne cikan
davraniglar, hemofili hemsiresinin goérsel materyaller-
renkli oyuncaklar, brogurler, sekiller, afisler vb- kullanarak
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sundugu egitim sonucu g¢ocuk ve aile hemofili tedavi
siirecinde igbirligine katilmis olur. ileryen zamanda bu
isbirligi icinde olma ruhu c¢ocuk ve ailenin hemofiliyi/
tedaviyi kabullenerek, yasami hemofili ile strdurebilmeyi
destekler. Cocugun ailesinde kardesleri, sosyal ortamda
ise akranlari ile iletisimi c¢ekingenlik ve suskunluktan
katilimci ve paylasimci boyuta tasinir. Okul ¢agindaki
cocuklarda ise hemofili hemsiresinin hastalik hakkindaki
egitimi daha bilimsel kaynakli olma sansina sahiptir.
Arastirict ve merakl bir donemde olan okul gocugu he-
mofili hakkindaki bilgileri bilimsel niteligi olan kitaplardan
ve internet kaynaklarindan okuyarak sorular sormaya
baglar. Gunimuzde bu yas grubundaki hemofilili gocuk-
larin siklikla sordugu “hemofilideki gen tedavisi hangi
asamada? Gen tedavisinden yararlanma sansim var mi?”
sorularidir. Okul ¢agdi hemofili hastasi ¢ocuklar bilgi kay-
naklarina ulasim sudrecinde ayni zamanda akranlariyla
tanismakta ve ortak paylasimlarda bulunma sansini
yakalamaktadirlar. Hemofili hemsiresinin okul gocugunu
bu dogrultuda ydénlendirmesi ¢gocugun 6zguvenini, cesa-
retini artirmakta ve toplum igcinde ozellikle de okulda
akademik basarisinin artmasini desteklemektedir. Ergenlik
doénemindeki hemofili hastalarinda ise hemofili tedavisinin
basarili bir sekilde surduruliyor olmasi (profilaksi teda-
visini almasi) ergenligin getirdigi olagan sorunlarla sinirli
kalmasini saglar. Donemin getirdigi sorunlara fazladan
sorunlar eklenmesinin onlne gegebilir. Bu nedenle he-
mofili hemsiresi ergenlik donemindeki hemofili hastasinin
faktor tedavisini duzenli alip almadigini izlemeli ve olasi
sorunlar halinde ¢ozumler icin ergenle isbirligi iginde
olmaya 06zen goOstermelidir. Hemofili hemsiresi faktor
tedavisini yeterli ve etkin bir sekilde alan hemofili hastasi
ergenin akranlari ile uyumlu, basarili, kendine uygun
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aktiviteler icerisinde daha Ozgurce hareket edebildigini
gOzleyecektir. Benzer sekilde hemofili bakimindan etkin
bir sekilde yararlanan yetiskin hemofili hastalari da gun-
IUk yasam aktivitelerini surdurebilme ve sosyal yasama
katilabilme, seyahat edebilme 0ozgurlGgund yakalama
sansina sahiptir.

Hemsirelik bakim kapsaminda olan hemofili hasta-
sinin, hangi yasta olursa olsun sadece fiziksel iyilik hali
degil, duygusal, sosyal ve entelektlel iyilik halinde olma
durumunda esas olan “hemsirenin hastasini ve ailesini en
iyi sekilde tanimasi”dir. Bu esasin yerine getirilebilmesi
icin de hemsirelere HTM'’inde duzenli ve surekli calisma
kosullarinin saglanmasi Onemlidir. Diger bir deyigle;
HTM’lerinde ¢alisan hemsirelerin sik araliklarla degistiril-
mesi uygulamasindan uzak kalinmalidir ki, hemsirenin
hastasini ve ailesini tanimasina, ailenin de guven duya-
rak ve inanarak iletisime gecgecegi pozitif bir ortam
saglanabilsin. Bu konudaki kararli ve tutarli c¢alisma
politikasinin bakim kalitesinin korunmasi ve surdurulebi-
lirliginde temel ilke oldugu daima hatirlanmalidir.

m Ailenin desteklenmesi

eAnne ve babanin hastalik hakkinda bilgilendiril-

mesi (hemofili hastaliinda Faktér tedavisinin
dizenli ve etkin dozda alinmasi ile ¢ocugun
olagan yasamina devam edebilecedine iligkin
bilgilerin diizenli olarak sunulmasi)

e Annenin duygusal anlamda guglendirilmesi (aile
Ozelliklerinin tanimlanarak zayif yonler icin farkin-
dalik saglanmasi, olumlu yonlerinin guglendiriime-
si ve bag etme mekanizmalarinin desteklenmesi)
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e Annenin aile igindeki diger rollerinin yeniden goz-
den gegcirilerek destek gereksinimi olup olmadigi-
nin tanimlanmasi. Destek gereksinimi halinde en
etkin ve yararli destegi alabilecedi kaynaklara
ulagmasinin saglanmasi (6r. diger iki kuguk ¢ocu-
gunun bakimi i¢in neler yapilabilecegi, dort yasin-
daki kuguk kardesin anaokuluna baslayabileceqi
ya da bir aile buyugunden destek alinmasi gb.)

e Annenin es rolunde etkilenme riskinin olabilecegi
ve bu konuda annenin desteklenmesi (hemofili
hastaliginin kalitsal gegisinde kadinlarin tasiyici
olmasi, annelerde sugluluk duygusu egilimine
neden olabilmektedir).

eBabanin gunlik is temposu iginde hemofili hastasi
gocugun tedavisi igin hastaneye, ilag/ Faktdrin
alimina ve uygulanmasi igin tekrar hastane orta-
mina gidip gelme sureci duygu yukunu artirmak-
tadir. Ozellikle sosyal guvencenin yoklugu
durumunda Faktorun saglanmasi ekonomik yuk
olmaktadir. Boylesi durumlarda hemofili hemsiresi
aileyi destek alabilecedi kurumlara (valilik,
dernekler, federasyon gb.) yonlendirebilir.

e Ailedeki diger kardeglerin yaslarina gore buyume
gelisme oOzelliklerinin dikkate alinmasi ve diger
kardeslerin goz ardi edilmemesi icin destekleyici
bilgilerin sunulmasi.

eAilenin sosyal yasamdan soyutlanmamasi igin
bilgilendiriimesi ve sosyal yasamlarinin surdurule-
bilmesi icin desteklenmesi. Daha oncesinde he-
mofili tanisi almis cocuklar ve aileleriyle tanisma
ve paylasim zamanlarinin duzenlenmesi son
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derece yararll olmaktadir. Ozellikle hemofili genclik
gruplari, dernekleri, yazokullari ve etkinlikleri
gocuklar, gengler ve aileler icin umudu destekleyici
olmaktadir (Senol&Seyfioglu&Kavakli 2008).

e Hemofili tanisinin ardindan, ¢ocugun/bireyin yasi,
faktor duzeyi ve kosullari dikkate alinarak en kisa
surede Faktor tedavisine baslanir. Kabullenme ve
uyum sdrecinin ardindan, c¢ocugun ve anne-
babanin kendini hazir hissettigi ddbnemde Faktorin
evde vyapilabilmesi icin gerekli egitimler verilir,
Faktdriin damar yoluyla verilmesi ogretilir (Fakto-
run evde anne ya da baba tarafindan yapilabiliyor
olmasinin pek c¢ok yarari vardir; 6zellikle gece,
hafta sonu ve farkl yerlerde iken eklem kanama-
sinin olmasi halinde hi¢ zaman kaybetmeden
Faktorin uygulanmasi eklem hasarini onleyici bir
uygulamadir. Ayrica HTM diginda bir saghk kuru-
muna gidildiginde Faktorin dogru uygulanma-
sinda ciddi sorunlar yasanabilmektedir).

e Faktorun ev kosullarinda yapilabilir olmasi; zaman
kaybetmeden Faktorin uygulanmasina firsat tanir.
Bu uygulamanin g¢ocugun kendi ev kosullarinda
yapilmasi ise ¢cocugun kendini guvende hissetme-
sini destekler, konfor saglar.

e Ailenin, cocugun akranlari ile oyun-spor-muzik vb.
alanlarda paylagimlarina firsat tanimasi ve ¢ocugun
cesaretlendiriimesine yonelik bilgilendirmenin yapil-
masl! ve destek saglanmasi ¢ocugun sosyallesmesi
ve ailenin hemofili hastasi c¢ocuklarini diger
gocuklarla birlikte gormesi agisidan onemlidir.
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m Toplumsal destegin saglanmasi

e Hemofili hastasi gocugun gelisim doénemlerine
gore, cocugun icinde bulundugu sosyal ortamlarin
bilgilendiriimesi ve desteklenmesi saglanir.

e Anaokulu déneminde, anaokulu 6gretmeni hemo-
fili hakkinda bilgilendirilir (hemofiliyi tanitan bro-
surler, resimler, kitaplar vb). Akranlari ile oyna-
masi konusunda cesaretlendirilir. Ancak siddet-
carpma olasihigi tasiyan ani hareket/ temas igeren
oyun ve davraniglarin tehlike yaratabildigi 6gret-
men ve arkadaslariyla paylasiimalidir.

e Okul doéneminde de benzer sekilde 6gretmeni,
okul madard hemofili hastaligi hakkinda bilgilen-
dirilir. Ogretmen gocugun “hemofili hastaligini
taniyalim” gb bir konuda hemofili hastasi ¢cocugun
sunum yapabilecegini sdyleyebilir. Arkadaglari ile
yapacagl bu paylasim g¢ocugun sinif iginde izole
edilmesini Onlemis olur, arkadaslari tarafindan
kendiliginden gelen bir destege firsat tanir.

e Hemofili hastalarinin aktif katilimci oldugu sivil
toplum o&rgutleri (Hemofili Dernekleri Federasyonu
ve Turkiye Hemofili Dernegi, Ege Hemdfili
Dernegi ve diger bolgesel dernekler) hemofilide
yasam kalitesini artirmayi hedefleyen calismalarla
aile, toplum ve saglik profesyonelleri boyutunda
destek saglamaktadir.

m Bilimsel aragtirmalarda rol alma

e Hemofili hastaliginin 6nlenebilirligine yonelik tibbi
arastirmalar hizla devam etmektedir. Bu ¢alisma-
larda, saglik ekibinin bir Gyesi olan hemofili hem-
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sireleri de yer almaktadir. Hemofili bakimini sunan
hemsire “iyi klinik uygulamalar® kapsaminda
hemsirelik uygulamalari ile bilimsel arastirmalarda
rol alir.

o Hemofili hemsireliginin Ulke genelinde daha etkin
ve standart bir bakim anlayigi ile surdurulebilmesi
icin hemofili egitimlerine katilir, deneyimlerini
paylasir ve guncel bilgilerin yasama gecirilme-
sinde énemli bir rol Gstlenir ($enol 2006).

m Etkin Hemofili Hemsireliginin Kazandirdiklari

HTM’inde slrekli ve duzenli olarak ¢alisan hemofili
hemsiresi, deneyimlerinin birikimi ile sadece hemofili has-
tasi/ ailesini degil, ayni zamanda hemofili tedavi merke-
zini, toplumu ve devletini de kazangli noktaya getirecektir.
Bu kazanglar tablosu 6zetle asagida sunulmustur (Tablo
1). HTM’nde hemofili hemsiresinin etkin yoklugu ayni
zamanda birey-kurum-toplum acisindan “6zgurluk, 6zgu-
ven, basaridan uzak kalma, duygu yukunun artmasi, ilag,
zaman, isgucu ve milli giderde 6nlenemeyen kayiplarla”
yluz yuze olmak anlamini tagimaktadir.
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Tablo 1. Etkin Hemofili Hemsgireliginin Kazandirdiklari
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SELF INFUZYON VE FAKTOR
UYGULAMA ADIMLARI

Selmin SENOL, Raziye ISIM

Faktdor uygulamasinin epizodik ya da profilaktik
tedavide duzenli olarak surdudrdlmesinin 6zellikle ¢ocuk
hastalarda intravenoz girisim zorluklarina neden olabildigi
bilinmektedir. Hemofilik ¢cocuklarda faktér uygulanirken,
periferik venler, santral ven6z kateterler ve arterio-ven6z
fistlller kullaniimaktadir (Salcioglu 2010; Santagostino&
Mancuso 2008). Ulkemiz kosullarinda santral venoz kateter
kullanimi olmakla birlikte henlz yaygin bir uygulama
degildir. Faktor uygulamasinda yaygin olarak tercih
edilen yol periferik venlerin kullanimidir. Bu uygulamada
hemofili bakim ekibinin Uyeleri ve &zellikle Faktor
uygulama hemsire uygulayicl, izlem yapan, ogreten ve
danisan kimligi ile deneyimli olmak durumundadir. Faktor
preparatlarinin vendz girisim yoluyla uygulanmasinda,
aseptik kosullarin yerine getirilmesi ve steril girisim
aparatlari (inflzyon seti, igne ucu, flakon girisi gb) ile
calisiimasi 6n kosuldur (I1zz1 2010; Titapiwatanakun 2009;
Valentino 2005; Pillitteri 1999; Potter&Perry 1997). Tim
intravenoz girisim tedavilerinde oldugu gibi Faktorin
intravenoz yol ile uygulanmasinda da aseptik teknige
uyulmasi yaygin komplikasyonlardan biri olan enfeksiyon
riskini en aza indirmektedir. Faktor uygulamasi hemofili
hastalarinin yagsam kalitesinde gozlenebilir bir iyilesme
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saglarken bir o kadar da son derece 6zenli, dikkatli ve
hassas olmayi gerektirmektedir (Valentino&Kapoor 2005;
Phillips 2001). Intravendz uygulamanin hemofili hastasi
cocuk ya da yetigkinde cilt butunligune bir mudahale ve
acl verici olmasi, zaman zaman ilk ven girisiminde
basarisiz olunmasi ya da surekli uygulamanin yarattigi
hassasiyet itici olabilir. Bu hassasiyet hemofili hastalarini
ve ailelerini faktor uygulamasindan kaginmaya yonlendi-
rebilmektedir. Istenmeyen bu durumun 6nlenmesinde
ekip Uyelerinin ve 0Ozellikle Faktor uygulamasi yapan
hemsirenin, Faktor uygulama adimlari ve ilkeleri konu-
sunda duzenli olarak guncellenen bilgi ve beceriye sahip
olmasi gerekmektedir.

m Faktor Tedavisini Dogru / Etkin Uygulama
ilkeleri

Faktor tedavisi uygulamasinda hemsgire asagidaki

maddeleri dikkate almalidir;

v' Hemofili hastasini tanimali (adi, yasi, kanama
zamani, yeri, siddeti, ilk midahalesi)

v' Faktor hakkinda bilgi sahibi olmali (RPT edilen
doz, Faktér adi, son kullanma tarihi)

v Faktorl dogru sekilde hazirlamali (dogru i1sitma
sekli, kendi sulandiricisi ile sulandiriimasi,
calkalanmamasi)

v Faktorl intravenéz yol (damar yolu) ile uygulamali
(uygun ven segimi, uygun vendbz girisim)

v Faktori uyguladiktan sonra hemofili glinligine
kaydetmeli ve etkilerini gbzlemelidir
(alerjik reaksiyonlar agisinda izlenmesi gb).
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Faktdor uygulamasi tamamlandiktan sonra igne
uclar sar1 atik kutusuna atiimalidir. Diger kirli malze-
meler de (kirli pamuk, enjektor gb) ev atiklarindan ayri
olarak posetlenmeli ve atiimalidir.

Yukaridaki ilkeler 1s1ginda Faktortn, hemofili hemsi-
resi ya da bir baska saglik profesyoneli tarafindan
uygulanmasi secenegdi siklikla hemofili tanisinin yeni
konuldugu ilk yillarda tercih edilir. Hemofili ve 6zelliklerini
taniyip, hemofili ile uyumlu bir yasama gecildiginde
(hemofili hastaligini yénetme becerisi kazanildiginda) ise
gerek buylmuUs olan c¢ocuk gerekse anne-babalar
Faktoru damar yolu ile kendileri uygulama secenegini
tercih etmeye baglamaktadirlar (Kavakli 2003).

Hemofili hastasinin (10 yasindan sonra) ya da
anne-babanin (yetigkin bakimverici olarak) faktora ev
kosullarinda (gunluk yasam akigl icinde) yukaridaki
ilkelere sadik kalarak kendilerinin uygulamasina self
inflizyon (kendi kendine damar yolu ile ilag uygulama)
denilir (Kavakli 2003; Soucie& Symons&Evatt&Brettler&
Huszti &Linden 2001). Yani sira hastanin faktérinu kendi
kendine ya da anne- babasi tarafindan evde yapiyor
olmasi ev tedavisi olarak ta anilmasina firsat tanimigtir.

FAKTOR UYGULAMA ADIMLARI

I. Faktdor Uygulama Oncesinde Gerekli Malzeme-
lerin Kullanima Hazirlanmasi

Tedavi tepsisi igerisinde yer almasi gereken
malzemeler:

e Hazirlanmis ve enjektor igine gekilmis ilag (Faktor),

e ilag karti (ilag doz ve uygulama yolunu iceren)
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¢ Alkol veya povidon iyodur, kuru pamuk,

e Tedavi Ortlsu, turnike (kiglk cocuklarda turnike
kullanimi oOnerilmez, ancak anne ya da baba
damar girisinin  hemen Gst kismindan kolu
sikabilir-igne ucu damara girene dek, tedavi
sirasinda kol sikilimaz!)

e Kuru tampon
e Tibbi atik kutusu

Il. Hemofilide “Uygulama Oncesi Faktor
Hazirlama” Adimlari

1. Faktor uygulamasina ge¢meden Once ellerinizi
(ttm parmaklar, parmak aralari, avug ici ve el
ustl olacak sekilde) yikayiniz.
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2. Faktorun son kullanma tarihini, dogru dozunu ve
dogru faktdr Grandndn olup olmadigini kontrol
ediniz.

3. Faktor iceren flakon ile ¢dzlcu flakonu ayni anda
oda 1sisinda 10dk. sureyle i1sinmaya birakiniz
(faktér, buzdolabindan c¢ikarildiktan hemen sonra
kullanilmaz ve asla isitici kaynaginda —kalorifer
petegi, radyatér, radyand isici gb.- 1sitiimaz!).

4. Cozucu flakonun koruyucu kapagini gikartiniz ve
kauguk tipayi alkolli pamuk ile siliniz.
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5. Faktére ait olan c¢oézicli flakona transfer ignesini
takiniz (Transfer ignesi Faktér ile birlikte kutu
icerisinde bulunan flakon basincini alacak gekilde
hazirlanmig 6zel igne ucudur).




6. Cozucu flakon yukarida olacak sekilde yerles-
tirerek tutunuz ve liyofilize flakona ¢6zucinin

tumuyle akmasi i¢in bekleyiniz.
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7. Cozuclu sivi liyofilize flakona bosaldiktan sonra
transfer ignesini gikartiniz. Ozel atik kutusuna

atiniz (islemler sonrasindaki tim igne ucglari bu
tibbi atik kutusunda toplanmalidir).

8. Liyofilize toz flakonuna bosaltilan ¢ozucu sivinin
¢ozinmeyi saglamasi igin kesinlikle calkalama-

yiniz. Avuc icinde hafif hareketlerle flakonu

dondurerek karigtiriniz.
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9. Hazirlanan ¢Ozeltiyi steril enjektore c¢ekiniz ve
igne ucunu flakondan ¢ikariniz.

10. Faktor damar yolu (intraven6z / 1IV) ile verilmek
uzere hazirdir.

11. Uygun ven secimi (ayrintili bilgi “damar yolu
girisim adimlarinda” verilmigtir) ve vendz
girisimin ardindan Faktor dakikada 2-4ml olacak
sekilde yavasga damara verilir (faktér yaklasik
5-10 dk.da verileceginden, hastanin rahat
pozisyonda olmasi énemlidir).
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12. Faktorin verilmesinden sonra igne venden
cikarilir ve o bolgeye pamuk tamponla guglu bir
basi uygulanir.

13. Igne cikarildiktan sonra o bdlge ovulmaz ve kol
bir stre kivrilmaz (hematom olusumunu &énle-
mek amaciyla).
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14. Tamamlanan faktor uygulamasinin ardindan
eller, yikama teknigine uygun bir gekilde
yikanir.
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15. Yapilan Faktér uygulamasi, faktor seri numa-
rasi ve unitesi hemofili gunligune kaydedilir.

NOT: 1. Faktor preparatlarinin guvenli bir sekilde
verilebilmesinde; hemsgirenin bu konudaki
bilgi, beceri ve donanima sahip olmasi
onkosuldur. Ayni 6n kosul ev tedavisini
yapacak kigi i¢cin de gecerlidir.

2. Hemofili hastasi ¢cocugun Faktérin hazir-
lanmasi ve uygulanmasi sirasinda kendisini
ifade etmesine firsat tanimali ve duygu-
larini (korku, kaygi, endise gb) ifade etme-
sine izin verilmelidir.

3. Faktor aranu liyofilize toz eritildiginde olu-
san solUsyon en fazla 2 saat iginde inflize
edilmelir.

ll. Faktér Uygulama Oncesi “Damar Yolu
(intravenéz/ IV) Girigim” Adimlari

Damar yolu / intravendz girisim, tani veya tedavi
amaciyla kullanilan bir uygulamadir. Son yillarda 6zellikle
kronik hastaliklarin tedavisinde ilaglarin pek ¢ogu damar
yoluyla verilmekte ve tedavide surekliligin saglanmasi
kolaylagsmaktadir.

Hemofili tadavisinin esasi olan Faktéor uygulamasi
sadece damar yolluyla yapilir. Hemofili hastalarinin
Ozellikle kanama riski tagiyor olmasi nedeniyle kas igi
(intramuskuler/ IM) uygulama kullanilmaz! (tum ilaclar
icin gegerlidir)
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Deri alti (subcutan/ SC) enjeksiyon ise aslilar igin
kullanihir ve as1 sonrasinda uygulama bdlgesine on
dakika basi uygulamak yeterlidir.

Sekil I'de kas igi (intramuskuler/ IM), damar igi
(intravenoz/ 1V) ve deri alti (subcutan/ SC) girigsimin
kesitsel boyutu gorulmektedir.

Intramuskulare injekvan (i.m.) _Subkutare Injektion {s.e.)

o

o Iniranrerdss
njektion (i)

Haut (Cutis)

Unterhaut
[Subcutis)

FALskulatur

Sekil 1. Intravendz girisim igin kesitsel bir gérinim.

1. Uygun damar yolu belirlenir;

intravendz uygulamalarda siklikla; Vena basilica,
Vena Cephalica, Vena Mediana Cubiti (6n kolda), Vena
Metacarpeae Dorsoles (el dsti) kullanilir. Sik olmamakla
birlikte Dorsalis pedis venleri (ayakta) daha ¢ok klguk
cocuklarda kullanilabilir (Sek.2).

e

>>r_
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2. En uygun damarin saptanarak, vene Qirig
noktasinin  15-20cm  Uzerinde hastanin cilt
butinlGgunud bozmayacak sekilde ayarlanabilir
genis turnike kullanilr.

3. Turnikenin sarilma sikiligi, vendz donusu engelle-
yecek fakat arteriel kan akimini engellemeyecek
sekilde olmalidir. Klguk c¢ocuklarda ise turnike
kullanimi 6nerilmez. Cocuk ¢ok kugukse bakim
vericinin, buyuk ¢ocuklarda ise kendisinin diger eli
ile kolun Ust kismindan tutarak sikmasi soylenir
(bu uygulama ayni zamanda, c¢ocugun ya da
bakim vericinin igbirligine davet edilmesi ve
cesaretlendiriimesine hizmet etmektedir).

4. Eger radial nabiz palpe edilebiliyorsa arteriel akim
engellenmemistir.

5. Belirlenmig damar bdlgesi alkolle silinir. Venler
belirgin bir hale geldiginde, segilen girisim noktasi
icten disa dogru dairesel hareketlerle 1slatiimis
olan alkolli veya povidon iyodurli pamukla silinir.
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6. Damara gireceginiz noktanin altinda pasif kalan
elinizin bas parmagini bastirarak deriyi asagiya
dogru geriniz (Bu islemle ven sabitlegir ve ignenin
damara girigi kolaylagtirilir).

7. Damara girig, igne ucu ile damar arasinda 20’lik
acl olusturacak sekilde ayarlanir.

8. igne, venin akis ydéninde ve egdimi yukariya
bakacak sekilde olmalidir (Sek.3).

9. Damara girilecek noktanin 1 cm altindan ve
damarin hemen yanindan deriye girilir.

10.ignenin deriye girmesinden sonra, giris agisini
deriye paralel olacak sekilde kucultuntz. (Ag¢inin
kigdltilmesi, venin iki ybnlli delinme riskini
azaltacaktir)
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11. Damar yolunu izleyerek 1cm veya biraz daha
ilerledikten sonra damara giriniz ve ilerleyiniz.

12. Basparmaginizi ven Uzerinden kaldiriniz ve
pistonu geri gcekerek hafifce aspire ediniz.

13. Eger enjektére kan geliyorsa igne damar
boslugu icindedir, aksi durumda igne damar
icinde degildir.

14. Damara girildikten sonra turnike yavasga

¢ozulur (Turnike ¢o6zilmeden ilacin verilmesi
damar yirtilmasina neden olur).

15. Faktér yavas bir akimla verilmeye baglanir.
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16. Faktor verilmesi dakikada 2-4 ml olacak sekilde
yavasca olmalidir (Faktér yaklagik 5-10 dk. da
verileceginden, hastanin rahat pozisyonda
olmasi énemlidir).

17. Faktorin verilmesinden sonra igne yerinden
cikarilir ve o bolgeye pamuk tamponla gugli bir
basi uygulanir.

18. igne cikarildiktan sonra o bdlge ovulmaz ve kol
bir stre kivrilmaz (Hematom olusumunu
6nlemek amaciyla).

19. Tamamlanan faktér uygulanmasinin ardindan
eller yikanir.

20. Yapilan Faktér uygulamasi, faktor seri numarasi
ve Unitesini  hemofili gunlugune kaydedilir
(Butler 2000; Christie 2002; Senol 2003).
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NOT: Yukarida sunulan Il ve lll. alt basliklarinin son beg
maddesi hazirlama ve uygulama adimlarinda
animsamayi kolaylastirmak amaciyla ayni sekilde
tekrarlanmisgtir.

IV. Faktéor Uriinlerinin Korunma ve Saklanma
Kosullan

Faktorin uygun kosullarda saklanmasi, igne ve
flakon girislerinin steril olmasi faktor uygulamasi kadar
onemli bir noktadir. Bu noktayl géz ardi ederek yerine
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getirmek istemeyebilirsiniz ancak unutmayiniz ki, flakon
icindeki Faktor igerigi direk kana verilmektedir. Bu
nedenle Faktor drunlerinin korunmasi ve saklanma
kosullarina 6zen gosterilmelidir.

Faktoriin Korunmasi

Faktor Uranlerinin kirthp-dokalip, sigratmadan ve
uygun sekilde korunmasi igin;

e Faktor setini muhdrli/agzi kapal kutu veya torba-
da saklamalisiniz.

e Daima setiniz ile birlikte gelen faktéru kullanma-
lisiniz.

e Faktor setini kiiguk cocuklarin merak ederek ulas-
mak isteyecekleri alanlardan uzak tutmalisiniz.

e Faktorun gereksinim duyulmadigi zamanlardaki
yeri buzdolabi olmalidir. Ancak hareket halindey-
seniz kisa sureli olarak oda sicakhiginda (18-
20 C) tutulabilir (Christie 2002).

Faktoriin Saklanmasi

Faktor drunlerinin kullanim etkinliginin saglanmasi,
maliyetinin yuksek olmasi ve gerek hasta gerekse saglik
calisanlarina emniyette olma duygusu agisindan saklan-
ma kosullari 6nemlidir.

e Faktor drdnlerinin kutu Uzerinde Uretim ve son
kullanma tarihleri yazmaktadir. Belirtilen bu
tarihler dikkate alinarak +2 C ile +6 C arasinda
buzdolabinda saklanmalidir.
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e Cozlcu iceren flakona zarar vermemek igin
preparat dondurulmamalidir (buzlukta saklanmaz!)

e Faktdorl 1siktan korumak igin  ambalajinda
saklayiniz.

e Faktorun uygulamadan 6nce vucut i1sinda (37 C)
olmasi yeterlidir, bunun i¢in uygulamadan bir sire
once oda isisinda (18-20 C) olmasi yeterlidir (The
clinic use of blood: Handbook-WHO 2001;
Kavakli 2003)
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HEMOFILI HASTALARININ
SORUNLARI

Mehmet Can UGUR

Hekimden hastaya, hemsireden diger saglik cali-
sanlarina, laborantlara kadar hemofili tan1 ve tedavisinde
yer alan tum unsurlar i¢cin dnemli bir kaynak olacak olan
bu eserin “Hemcofili Hastalarinin Sorunlari” bélimunde su
alt basliklara deginecegiz:

-Hemofili tanisi ve ilk yillar

-Sosyal hayat

-Egitim, meslek ve ig hayati

-ilaca ve tedaviye ulasimda yasananlar
-Profilaksi ve self inflzyon

-Tedavi olanaklari ve beklentiler

1) Hemofili tanisi ve ilk yillar

Her tarli hastaligin tanisinin hastaya Dbildirildigi
andan itibaren, hastanin s6z konusu hastaligi kabullen-
mesi bir takim sudreglerle gergeklesir. Bu suregler sira-
siyla su sekildedir:

-Sok dénemi

-inkar dénemi



......................................................................................................

-Ofke dénemi

- Pazarlik donemi
-Depresyon donemi

- Kabullenme donemi

Hemofili tanisi icin de durum benzerdir. Hemofili
tanisi koyulan bir gocugun ailesi igin bu taninin ilk yillar
psikolojik bir travma ve kabullenme sureci ile gecger.
Cunki cok buydk bir olasilikla aile, “hemofili” terimini ya
cevresinden kulak dolgunlugu olacak kadar duymustur,
ya da ilk kez doktorun odasinda duymaktadir. Cocugunun
yasami boyunca kanamalara acgik olarak yasayacadi, bu
kanamalarin eklem sakatliklari olusturabilecegi, mide ve
beyin kanamasi gibi hayati durumlar yaratabilecedi,
tedavisinin c¢cok pahall ilaglarla omur boyu “damar
yoluyla” saglanacagdi, Ustelik bu hastaligin “anneden”
genetik olarak gocuga gectigi dusuncesi, hemofili ile ilk
kez tanisan bir aile icin olduk¢a urkttucu durmaktadir.

Ozellikle hastaligin anneden gocuda genetik olarak
gectigi bilgisi aile tarafindan yanlis algilanabilmekte,
cocugun bu hastaligindan anne kendini sorumlu tutarak
psikolojik bir travma yasayabilmektedir. Ustelik bunun
yani sira, baba ve ailenin diger yakin gevresi tarafindan
da annenin suglanmasi, s6z konusu bu psikolojik
travmay! derinlestirebilmektedir. Bu durum tlkemizde hig
de az rastlanan bir sorun degildir. Zaten yukarida
saydigimiz surecglerden gegcmekte olan anne, bir yandan
da cevrenin elestiri ve suglamalarina goégus germek
zorunda kalmaktadir.
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Bu durumun onlne gegilmesi igin en buyuk adim
hekim tarafindan atiimalidir. Hastaligin ne oldugu, genetik
olarak nasil aktarildigi, kimlerde gorulebilecegi, hastaligin
ilerleyen yillarda neler meydana getirebilecegi, nelere
dikkat edilmesi gerektigi hakkinda aileyi anlagilir bir dilde
bilgilendirmelidir. Eger ailenin yasadigi bir sehirde veya
yakininda faaliyet gdsteren bir hemofili dernegi varsa
aileyi buraya yonlendirmeli,;onlar gibi yasayan,benzer
sikintilari farkli sekillerde asan hemofili hastalari ve
aileleriyle tanigmalarini saglamaldir.Boylece ailenin ve
Ozellikle de gcocugun bu yasam tarzina uyum saglamasi
kolaylasacaktir.

Hekim, hemofili hastasini ve ailesini bu yasam
tarzina hazirlarken bir taraftan da son yillarda gindeme
daha fazla gelen hemofilide prenatal tani ydntemleri
konusunda da bilgi vermelidir. Boylece saglikli yeni
nesillerin dunyaya gelmesine katki saglanabilir. Bu
noktada, son yillarda Hemofili Federasyonu’nun 6nemli
fonlar ayirarak destekledigi hemofilide prenatal tani daha
fazla Gnem kazanmaktadir.

2) Sosyal Hayat

Diyabet gibi, hipertansiyon gibi tim kronik hastalik-
larla beraber hemofili hastaliginin da tedavisinin temelinde
“yasam tarzi degisikligi” yatmaktadir. Hemofili de ise
digerlerinden farkli olarak yasamin ilk yillarinda baslayan
yasam tarz degisikligi, hastaligin kabullenme evresinden
sonra yasamin adeta temelini olusturmaktadir. Cocuklukta
oynanan oyunlardan tutun da arkadas cgevresine, yasani-
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lacak sehrin se¢imine ve hayatin diger tum koge taslarina
kadar alinan kararlar hemofili hastali§i etrafinda olmakta-
dir. Bu alt baglikta bu yasam tarzini ve Kkarsilasilan
sorunlarla beraber ¢6zim Onerilerini tartisacagiz.

D =

>

Hemofili hastasi ¢gocugun hayatinin ilk yillarinda ilk
kez temas kurdugu insanlar anne ve babalaridir. Dola-
yisiyla oncelikle hemofili hastasi ve diger aile bireyleri
arasindaki iletisimi irdeleyelim. Anne-baba i¢cgudusu ile
zaten “hasta” olan gocugun asiri korumaci, Ustline fazla
titrenen, eline hig toplu igne almadan, makas tutmadan,
bicakla meyve soymadan buyutulmesi c¢ocugun ileriki
yaglarinda anne babaya asirn bagimhlik, en kuguk
sikintida onlara basvurma ihtiyaci, kendi basina sorun
cbzememe, 6zguven eksikligi gibi ciddi ruhsal sikintilar
doguracaktir. Ayni zamanda, hemofili hastasi ¢ocugun,
hi¢c parmagi kesilmeden, dizini carpmadan buyumesi, tek
basina ayaklarinin Gzerinde durma hazzini yagsamamasi
da bahsedilen bu ruhsal sikintilara bir bagka kaynak
olusturacaktir. Bu durumda anne babalarin yapmasi
gereken —elbette cocugu ciddi travmalardan korumak



......................................................................................................

kaydiyla- bu koruyuculugun dozunu iyi ayarlamak, gerek-
tiginde takip eden hekimden veya bir psikologdan destek
almaktir.

Elbette cogu kez hemofili hastasi ¢ocuktan baska
evde saglikh kardesler de bulunmaktadir. Saglikli kardes-
lerin de tipki hemofili hastasi ¢ocuk gibi saglam bir ruh
yapisi ile yetistirimesi olduk¢a Onemlidir. Bu nedenle
hemofilik cocuk ile saglikli kardes arasindaki anne baba-
nin “ilgi mesafesi” iyi ayarlanmalidir. Saglik sorunlari
nedeniyle bir kardese gosterilen asiri ilgi, diger kardesler
tarafindan tepkiyle karsilanabilecek, bu da aile iginde bir
takim iletisim problemlerine yol agabilecektir.

Zamanla buylyen hemofili hastasi ¢ocugun ev
diginda iletisim kurdugu arkadaslari da olacaktir. Arkadas-
larla oynanan oyunlarin ve yapilan diger faaliyetlerin
hemofili hastasinin bahsettigimiz o “yasam tarzina” uygun
olarak secilmesi onemlidir. Bunun i¢cin mumkuanse ailenin,
gocugun arkadaslariyla tanismasi, onlara kisaca anlasilir
bir dilde bilgi vermesi, ancak bunu yaparken de gocugun
diger arkadaslarindan “eksik” oldugu imajindan kaginiimasi
gerekmektedir. Hemofili hastasi ¢ocuk ve arkadaslari,
fiziksel olarak agir oyunlarin aksine ¢ocugun zarar gor-
meden oynayabilecegi tirden oyunlara yonlendirilmelidir.
Bir yandan da yasi biraz daha buyuyen ¢ocuga hastaligi
hakkinda kisa bilgiler vererek kendini ev diginda da
korumasi 6gretilmelidir.

Ozel bir paragraf ayirmak istedigim bir diger konu
da futbol... Onemli futbol karsilasmalari éncesi adeta
hayatin durdugu, futbol maglarinin Ulke gundemini
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belirledigi Turkiye’de bir erkek ¢ocugunun futbola ilgisiz
kalmasi ¢ok da mumkin degildir. Cocuk, futbolu televiz-
yondan, internetten takip edip futbol oyunlari oynadigi
gibi disarida da arkadaslarinin oynadigi futbola katiimak
isteyecektir. Bu durumda ailenin yaklasimi ¢ok onemlidir.
Kesin bir dille “"Hayir, sana futbol yasak, dizlerin kanaya-
bilir seklindeki bir tutum ¢ocuk tarafindan tepkiyle karsila-
nacaktir ve bu sefer aileden gizli olarak futbol oynaya-
caktir. Bunun yerine olasi riskler ve nelere dikkat etmesi
gerektigi ¢cocuga anlatilmalidir. Bununla birlikte 6rnegin
faktor yapildigi glnlerde dikkatli bir sekilde izin verilmesi,
cocugun gizli gizli futbol oynayarak beklenmedik
kanamalarin ortaya gikmasini dnleyecektir.

3) Egitim, meslek ve is hayati

Cocugun bluyUmeye baslamasiyla birlikte ortaya
¢ikan en onemli soru igaretlerinden birisi okula baslangig
ve ailenin ¢ocugu okula emanet etmekteki ¢cekinceleridir.
Her ¢ocuk gibi kuskusuz hemofili hastasi gocuklarin da
okula baglamasi, aileden ayrilmaya baglamasi énemli bir
suregtir. Diger bir taraftan, bir hemofili hastasi 6grencisi-
nin olmasi ogretmen icin de ilk etapta onemli bir sorum-
luluk ve endise kaynagidir. Dolayisiyla bu surecin en
saglkh sekilde atlatiimasi igin iyi bir aile-gocuk-6gretmen
is birliginin kurulmasi gerekmektedir. Bunun igin de en
blylUk sorumluluk aileye dismektedir. Aile, 6ncelikle
¢ocugun okulda dikkat etmesi gerekenleri, hangi oyunlara
katilabilecegini, kendini travmalardan nasil koruyabilece-
gini gocuga anlasilir bir dilde anlatmaldir. Diger bir
taraftan da 6gretmen ve okul yonetimiyle iletisime gecip,
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hemofilinin ne oldugunu, hangi kanamalarin tehlikeli
oldugunu -gerekirse hekiminden ve hemofili derneklerin-
den temin ettigi materyalleri de ileterek- anlatmalidir. Acil
durumlarda ulasiimasi igin kendisinin ve hekiminin telefon
numaralarini da birakmasi yararli olacaktir. Boylece hem
ailenin hem de 6gretmenin endiseleri azalacaktir.

Okulda karsilasilan diger bir sorun da kuskusuz
beden egitimi dersleridir. Daha once de vurgulandigi gibi
“kesin olarak yasaklamak” hem c¢ocugun kendine olan
O0zguveni ve arkadas iligkilerini olumsuz etkileyecektir
hem de s6z konusu yasagin “gizlilikle” delinmesini tesvik
edecektir. Bu nedenle gocugun beden egitimi derslerine
hi¢ katiimamasindansa, ogretmeni ile gorugulerek ders-
lere katilmasi ancak travmadan koruyacak daha pasif
(6rnegin hakem olma, bayrak tutma vb) gorevler verilme-
sini saglamak en yararli olanidir. Bdylelikle ¢gocugun o
ortamda bulunmasi, psikolojik yonden desteklenmesini
saglayacaktir.

Beden egitimi derslerinde futbol maginda aktif gorev
alamayan, tenefiislerde merdivenlerden kosarak degil de
kenardan dikkatlice inmesi gereken ve benzeri bir ¢ok
noktaya dikkat etmesi gereken gocugun dikkatinin bunlar
yerine resim, muzik, siir, satrang gibi ugrasilara ¢cekilmesi
gocugun ozguvenini sagladigi gibi arkadaglari arasinda
da bu Ozellikleriyle 6n plana c¢ikarak yer almasini
saglayacaktir.

Okul deyince akla gelen en 6nemli noktalardan birisi
de as! konusudur. Kas igine kanama olabilecegi i¢gin hem
aslyl yapacak olan saglik ekibi hem de 06gretmen
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tarafindan hemofili hastasi bir 6grenciye asi yapilmasi
istenmeyebilir. Bu durumda ailenin devreye girerek
hemofili hastasi ¢gocuga da gerekli tim asilarin yapilmasi
gerektigi, ancak uygulama yolu olarak kas i¢i degil de deri
altinin secilmesi gerektigi anlatiimahdir.

Okul yillar ilerledikge glindeme gelecek planlamasi,
meslek secimi ve tum bu slreclere ve sinavlara hazirlk-
lar glindeme gelmeye baglayacaktir. Oncelikle vurgula-
maliyiz ki hemofili hastalarinin beden guclyle ¢alismasi
mumkun degildir. Bu nedenle mimkinse masa basinda,
asiri fiziksel efor gerektirmeyen ve mutlaka sosyal guven-
cesini saglayacak meslekler edinmesi gerekmektedir.
Tum vatandaslar icin i bulmanin ve meslek sahibi
olmanin son derece zorlastigi Ulkemizde hemofili hastasi
birinin az once saydigimiz kriterlere uyacak bir meslek
edinmesi ve galismasi da ¢ok kolay olmayacaktir. Bu ne-
denle hem aile hem de gocugun kendisi tarafindan diger
kisilerden biraz daha fazla ¢aba ve 6zveri gdsteriimesi,
ileriki yillarda meslek ve sosyal guvence agisindan
cocuga onemli kazanimlar getirecektir. Bu nedenle
ogretmenin ve ailenin destegiyle ¢cocugun okul hayati ve
oradaki basarisi bir kez daha dnem kazanmaktadir.

Daha o6nceki donemlerde ilaca ulasim ve tedavi ola-
naklarinin kisithligina bagh olarak geligsen fiziksel sakat-
liklar nedeniyle bir cok hemofili hastasinin egitim hayatini
devam ettiremedigini goruyoruz. Ancak gunumuzde daha
bebeklikten itibaren dizenli faktér kullanabilen, buna
bagh olarak da fiziksel sakatliklari gelismeyen ve egitim-
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lerine de duzenli olarak devam edebilen bir ¢cok hemofili
hastasinin Tuarkiye’'nin 6nemli fakultelerini bitirerek is
hayatina atildiklarini ve basarili olduklarini géruyoruz.

4) ilaca ve tedaviye ulasimda yasananlar

Hemofili hastaliginin tedavisindeki en 6nemli sac
ayagini kuskusuz faktor tedavisi olusturmaktadir. Faktor
tedavisinin daha kisitli yapilabildigi donemler ile ginumuz
karsilastirildiginda, hastalarin sakat kalma oranlari, yagsam
standartlari gibi bir cok noktada énemli farklar gérulecektir.
Bu da, faktor tedavisinin ve faktére ulasim imkanlarinin ne
kadar buyuk onem tagidigini gostermektedir.

Ulkemizin faktérler ile tanigtigi 90’ yillarin
baglarindan 2000’li yillara kadar, hemofili tedavisinin en
zor noktalarindan birisi faktorlerin temini ve geri 6deme
kosullariydi. Ancak gunimuzde bu sorunu buyuk oOlgude
asmig durumdayiz. Hatta 2000’li yillarin bagindan itibaren
rekombinant UrUnlerin de c¢ocuklar ve erigkinlerde rutin
kullanima girmesiyle hemofili tedavisinde bir adim daha
atmis olduk. insan kaynakli ilaglardan gecmesi olasi viral
enfeksiyonlar bu sayede en aza indirilmis oldu. Ancak
hem dinyada hem de Ulkemizde uzun yillardir kullaniliyor
olmasina ragmen, inhibitdr riskini artinp artirmadigina
dair net verilerin bilim cevrelerince ortaya koyulamamig
olmasi, hemofili hastalarinin s6z konusu rekombinant
aranler hakkindaki en buyuk endigesini olugturmaktadir.

llag temini ve geri ddemesi konusundaki sikintilari
blylk oOlcude geride biraktigimiz gunumizde hala
¢6zUlmeyi bekleyen iki dnemli nokta vardir.
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- Geri d6deme sisteminde, profilaksi tedavisinde

faktor kullanimi haftalik maksimum 4500 IU ile sinirlan-

dirlmistir. Daha fazla dozlar igin ek rapor vb proseddurler

istenmektedir. Bu durum ozellikle fazla kilolu eriskin

hastalarin, kilosuna uygun yeterli dozda ilaci zamaninda
kullanamamasina neden olmaktadir.

- Geri 6deme sorununu inhibitérli hastalarin
tedavisinde de yasiyoruz. Biliyoruz ki inhibitorli hasta-
larin tedavisinde kullanilan FEIBA ve NovoSeven adli iki
adet ilag mevcut. GUnumuzde FEIBA ile yatarak veya
ayaktan tedavi mumkuinken NovoSeven sadece yatan
hastalarda gunde maksimum 3 doz olarak kullanilabiliyor.
Profilak-side ise basarili oldugu gdsteriimesine karsin
geri ddemesi bulunmamaktadir. inhibitdrlii hastalarin
tedavisinde Ozellikle son yillarda 6nem kazanan ve
inhibitoriin temizlenmesini hedefleyen immun Tolerans
Tedavisi (ITT) gelismis Ulkelerdeki hastalarda basariyla
uygulanirken, yuksek maliyeti nedeniyle ulkemizde bu
tedavinin geri ddemesi bulunmamaktadir. Belirtilen bu
noktalar, guinUmuzde inhibitorli hastalarin tedavisindeki
en onemli sorunlari olusturmaktadir. Tedavide yasanilan
sorunlar, medikal agidan kalici sakatliklarin olugsmasina
neden olurken, sosyal agidan da hemofili hastasi icin
ciddi bir gelecek endigesi olusturmakta ve yasam
kalitesini bir cok agidan olumsuz etkilemektedir.

2007 yihnda yayinlanan bir ¢calismada Novoseven
ile kanadikca tedavide ve profilakside elde edilen
sonuglar tabloda gosterilmigtir.
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J ay 3 ay 3 ay
on demand profilaksi post-
profilaksi
Yillik .
kanamalar| G060 @6 (45%)| 48 (27%) 90 pglkg
64 276 (-59%) | 44.4 (:50%) | 270 pglkg

Konkle B.A. et al, J Thromb Haemost 5: 1904-13 (2007)

Hemofili tedavisinde ikinci bir nokta da tedaviye
ulasim sorunudur. Once bu sorunu paylasip ardindan da
sz tedaviye ulasimin gunumuzdeki en onemli ¢ozumu
olan “self inflzyon” konusuna deginecegim.

Hemofili hastalari genellikle, hemofili konusuyla ya-
kindan ilgilenen, bu konuda uzmanlagsmis hematologlarca
takip ve tedavi edilirler. Ancak zaman zaman kanama,
travma gibi acil durumlarda hatta profilaktik faktér uygulan-
masi icin - Ozellikle perifer bolgelerde- baska merkezlere
basvurmalari gerekir. Bu durumda, hastanenin yogunlugu,
acil servislerdeki triaj, gorevli hekim ve yardimci saglik
personelinin hemofili konusundaki deneyim eksikligi gibi
nedenlerle tedavi gecikebilir veya gerektigi gibi yapilama-
yabilir. Kanamanin taninamamasi, kan ve goruntileme
tetkiklerinin uzun stirmesi, faktoriin hazirlanip enjekte edil-
mesi konusunda yeterli deneyimin olmamasi, hastanenin
yogun hasta yukd gibi bir gok durum érnek gosterilebilir.
Gorulduglu gibi faktére bagli olarak ortaya ¢ikan tedaviye
ulasim ve etkin tedavi sorunlarinin ¢dézumiu de kisa
vadede kuguk onlemlerle asilabilecek gibi gérinmemek-
tedir. Bu nedenle kanama olasiligi azaltiimali, kanama
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oldugunda ise 6zellikle acil durumlarda hasta veya hasta
yakini gerekli olan faktér uygulamasini daha evdeyken
yapabilmelidir. Bu noktada da “profilaksi” ve “self-inflz-
yon” dedigimiz, son yillarda da hemofili tedavisinde gok
onemli yer tutan iki onemli kavram gundeme gelmektedir.

5) Profilaksi ve self inflizyon

Profilaksi, “koruma” anlamina gelmektedir. Hemofili
hastaliginda profilaksi tedavisinde ise kanama olmadan
faktor verilerek hastanin olasi kanamalardan korunmasi
amagclanmaktadir. 2000’li yillarin basindan itibaren Ulke-
mizde hiz kazanan profilaksi uygulamalari, bugin bir ¢ok
cocuk ve eriskin hastada tedavinin temelini olusturur hale
gelmigtir. Haftada 2 veya 3 defa faktor verilerek faktor
dizeyi %7’in Ustinde tutulmakta, bdylece spontan kana-
malardan ve travma nedeniyle olusabilecek kanamalardan
hastalar korunabilmektedir. Bu nedenle hemofili hastasinin
daha az kanamayla, daha az eklem sakathgiyla, daha ¢ok
yasam konforuyla yasamasi saglanabilmektedir.

Joint Qutcome Study (JOS)'a ait temel sonuglar.

Proflaksi Epizodik p dederi
Kayith hasta 132 133
Degerlendirilen hasta 28 29
SONUCLAR
Eklem  kanamasi  (n/yil,
median) 0.2 4.35 <0.001
Toplam  kanama  (nfyil,
median) 1.15 17.1 <0.001
F VIl thiketimi (IU/yil, mean) [352,793 113,237 <0.001
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Tabloda, profilaksi ile kanadikga tedavide eklem
kanamalari karsilastirilmis ve profilaksinin eklem kana-
malarinin sayisini belirgin sekilde azalttigr goéralmustur.
Ancak tabloda bir noktanin daha altini ¢izmek istiyorum.
Profilaksi tedavisinde, kanadik¢ca tedaviye oranla kulla-
nilan faktor miktarinda, dolayisiyla da maliyetteki artis
gorulmektedir. Ancak hemofili tedavisinde maliyet sadece
kullanilan faktor ile 6lgiimemelidir. Kanamalarla meydana
gelen eklem sakatliklari, bunlarin cerrahi tedavileri, ig
gucu kaybi gibi faktérler de hesaplandiginda, profilaksinin
maliyet agisindan da avantaj sagladigi gorulecektir.

Ancak uzun soluklu —hatta émur boyu surebilecek-
olan bu tedaviden kaynaklanan bir takim sorunlar olus-
maktadir. Ana basliklar halinde su sekilde siralayabiliriz:

- Tedaviye uyum
- Hastaneye ulasim ve ilag uygulanmasi
- Damar yolu sorunlari

Kronik hastaliklarin tedavisinde hemen her zaman
onumuze c¢ikan en buyuk sorunlardan birisi hastanin
tedaviye uyum sorunudur. ilk baslarda daha itinayla
surdurllen tedavi, ileri yillarda profilaksiye bagl olarak
kanamalarin azalmasi, hemofili hastasinin okul, is, sosyal
hayat vb nedenlerle yeterli zaman ve firsat yaratama-
masl, damar yolunun deforme olarak uygulama sirasinda
daha fazla agri ve aci meydana getirmesi gibi bir ¢ok
faktore bagli olarak profilaksi gunu aksatilabilmektedir.
Bu da profilaksi tedavisinde zaman zaman basarisiz-
liklara neden olarak kanamaya egilimi artirmaktadir. Son
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yilllarda gundeme gelen ve denemelerinde de olumlu
sonuglar alinan uzun etkili faktorler ile faktor uygulama
sikhgr azaltilarak hastanin yasam Kkalitesi artiriimakta,
boylece tedaviye uyum sorununa oOnemli bir katki
saglanmaktadir.

Uzun yillar boyunca surekli olarak haftada 2-3 gin
faktor verilecek olmasi, her defasinda damar yoluna
girilerek ilacin verilmesi icin bir saglik personeli ve saglik
kurulugsuna ihtiya¢ olusturmaktadir. Bunun icin de, he-
mofili tedavisi ve faktorin uygulanmasi agsamasindaki
temel ilkelere hakim bir hastane ve hekim, hemsire bulu-
nabilmesi; her defasinda da gereginde yogun trafik icinde
uzunca zaman harcanarak bu merkeze gidilip donulmesi
gerekmektedir. Bu da profilaksi tedavisinin hastanin
yasam standardini artirmasi bir yana, aksine ek sorunlar
olusturmaktadir.

Profilaksi tedavisinde gordigimuiz en énemli sorun-
lardan birisi de damar yolu sorunlaridir. Hayati boyunca
haftada 2-3 gun ilacin damar yoluyla veriliyor olmasi,
Ozellikle erigkin hastalarda bir sure sonra damar duvarla-
rinin yipranmasi ve sertlesmesine neden olur. Bu da
daha fazla aci verecek, dolayisiyla da tedaviye uyum
sorunlarini meydana getirecektir. Bu sorunun en pratik
¢6zUmu, damarlarin degigstirilerek kullaniimasi, eklem
hareket kisitliigi vb nedenlerle bu mumkin degilse, bir
damari sondan basa dogru kullanmak olacaktir. Son
yillarda o6zellikle ¢ocuklarda kullanimi hizla yayginlagsan
katater uygulamasinda ise cilt altina vyerlestirilen bir
katater araciligiyla ilacin verilmesi mumkun olmaktadir.
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Ancak bu yontemin en buyuk dezavantaji ise enfeksiyon
olasihgidir.

Profilaksi uygulamasinin en énemli sac ayaklarin-
dan birisi “self inflzyondur” Self inflzyon, kisinin kendi
kendine ilag uygulayabilmesi anlamina gelmektedir. Bu
uygulama ile az dnce bahsedilen 6zellikle hastaneye ve
doktora ulagim sorunu, zaman kaybi, hayat kalitesinin
bozulmasina bagl olusan tedaviye uyum sorunu buyuk
Olcude asilabilmektedir. Hastane disinda yapilan bu
uygulamada en ¢ok dikkat edilmesi gereken nokta, hijyen
kurallarina uyulmasidir.

Self inflUzyon, 12 yas alti hastalarin anne veya
babalarina, 12 yas ustu hastalarin ise kendilerine, dene-
yimli saglik personeli tarafindan egitim verilmesi ile evde
kolaylikla uygulanabilmektedir. Bu sayede hem tibbi, hem
de sosyal agidan bir gok kazanim ortaya ¢ikmaktadir.

- Kanamalara baslar baslamaz aninda faktor ile
mudahale edilerek kanamanin ilerlemesi onlenmekte,
boylece kanamaya bagh eklem sakatliklarinin 6nlne
gegcilebilmektedir.

- Daha kanamanin basinda muidahale edildigi igin,
daha az doz faktoérle kanama durdurulabilmekte ve tedavi
maliyetinde ciddi bir dlisus saglanmakta, ulke ekono-
misine katkida bulunulmaktadir.

- inhibitér gelisiminde ciddi bir diisiis saglanmak-
tadir. Farkh galigmalarda kanadikga tedaviyle kiyaslan-
didinda %60-70 arasinda inhibitdr gelisiminde azalma
oldugu gosterilmigtir.
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- Zamandan tasarruf edilerek gunlik programin ak-

samasi onlenmekte, okula ve ise devamlilik saglanmak-

tadir. Bu da okul ve is hayatinda basariy1 destekle-
mektedir.

- Sosyal hayata daha fazla zaman kalmakta, bu
zaman da — profilaksi ile daha énceden 6nlem alindigi
igin- kanama korkusu olmadan yasanmaktadir.

Tum bu maddelerin 1s1ginda “self infiuzyon hemofili
hastasi i¢in 6zgurliktar” denilebilir.

Hemophilia from
diagnosis to home care:

Support for the journey *

www.hemophilia.ca

6) Tedavi Olanaklar ve Beklentiler

2000’li yillarin basindan itibaren ozellikle “hedef
eklem” gelismis olan hemofili hastalarina en buyuk
yararin saglanabildigi gelismelerden birisi de radioizitop
sinovektomi iglemidir. Eklem icine radyoaktif madde
verilerek, kanamaya neden olan sinoviya dokusunun yok
edilmesiyle s6z konusu eklemde kanamalarin dnlenmesi
hedeflenmektedir. Bu uygulamanin Ulkemizdeki en
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deneyimli merkezlerinden birisi Ege Hemofili Merkezi'dir.
Once hematolog, ortopedist, fizik tedavi uzmani, radyo-
log, nukleer tip uzmani, hemsireden olugan genis bir ekip
tarafindan hastalar bir konseyde degerlendiriimekte,
radyoizotop uygulamasina uygun gorulenlere bu iglem
yapilmaktadir. 2013 yili itibariyle buyuk serilerde yuz
gulduraci sonuglar alindigini rahatlikla sdyleyebiliriz.
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Faktor uygulanmasi, eksik olan faktér 8 veya 9'un
bir sureligine yerine koyulmasi seklinde gegici bir tedavi
saglamaktadir. Verilen faktorin duzeyi kanda 12-24 saat
sonra hizla azalmakta ve tekrar basa donulmektedir.
Kalici ¢6zUm ise, problemli olan genin vicuda bir takim
yontemlerle verilerek, vicutta “surekli olarak” faktor
Uretiminin saglanmasi, yani “gen naklidir’. Uzun yillardir
tim dunyada bu noktadaki ¢alismalar devam etmektedir.
Bir donem, bazi hastalarda bagisiklik sistemine bagl
sorunlar gorulmus ve calismalara ara verilmigtir. Bu
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sorunlar ¢ézuldukten sonra son yillarda gen nakli ¢alis-
malarina tekrar hiz verilmistir. 2014 yilinda ise Prof Dr
Kaan Kavakli onderliginde gen nakli galismalari Glkemize
tasinmis olacaktir.

Gen nakli ¢alismalari tim hiziyla devam ederken,
bir taraftan “gecici ¢6zim” olan faktor tedavisinde dnemli
gelismeler yagsanmigtir. Faktor molekuline baglanan bagka
ek molekillerle faktérin kanda yikilmasi geciktiriimekte,
boylece faktor 8'in etkisi 4-7 gune, faktor 9'un etkisi 15
glne kadar uzatilabilmektedir. Bu da daha 6nce degdinmis
oldugum gibi hemofili hastasinin yasam kalitesinde
onemli bir kazang¢ olusturmakta, tedavinin etkinligini de
artirmaktadir. Bu calismalar da tum dunyayla birlikte
ulkemizde deney asamasinda yurutulmektedir ve basarili
sonugclar alinmaktadir.

Factr VilT e Plasirsil

Plagmud Geie s Tlosr el

oA

Mineleus

1. Faktor VIII geni, plazmid adi verilen dairesel DNA dizisi ile birlegtirilir.
2. Faktor VIl genini igeren plazmid, ev sahibi hticre (host cell) igerisine alinir.

3. Plazmid ev sahibi hiicrenin gekirdegine(nucleus) hareket eder ve ev
sahibi hicrenin DNA'sI ile birlesir. (rekombinasyon) Daha sonra bu hiicre
insan vicuduna verilerek karacigerde faktor 8 sentezlenmesi saglanir.
http://www.hemofili-dunyasi.com

Son olarak, yola 1994 yilinda bdlgesel bir hemofili
dernedi olarak c¢ikan ancak bugln tim Tarkiye’'deki
hemofili hastalarina hizmet verir durumda olan udlkemizin
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hemofili alaninda en énemli sivil toplum kuruluslarindan
biri olan Ege Hemofili Derneg@i’nin 20. Yilinda tim hemofili
ailesine saglikli yarinlar diliyorum.
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VON WILLEBRAND HASTALIGI

Kaan KAVAKLI

Von Willebrand hastahigr (VWH) sanildiginin aksine
toplumda en sik rastlanilan konjenital kanama hastali-
gidir. Bati ulkelerinde yapilan tarama caligmalari saglikli
kisilerin en az %1’inde vVWH oldugunu ortaya gikarmistir.
Klinigimizde organize edilen ve laboratuvar testleri ta-
mamlanan epidemiyolojik bir ¢galismada izmir'in Bornova
bolgesinde ilkogretim ogrencilerinde yapilan vwH’na
yonelik taramada s6z konusu oran % 0.44 olarak bulun-
mustur. Toplumda bu kadar sik rastlanabilecek bir kana-
ma diyatezi hastaliginin kamuoyunda iyi taninmamasinin
nedeni klinik kanama bulgularinin hastalarin  buyuk
bélimuande oldukga 1hmli seyretmesidir

Tek bir vWH olmayip ¢ok sayida alt tipi bulunmak-
tadir. Tablo.1’de izlendigi gibi vVWH temelde 3 ayri kate-
goriye ayrilmaktadir. Tip 1 adi verilen formu en ihmli sey-
reden tipi olup; sik yineleyen burun kanamalari, deride
travma sonrasi kolayca ekimozlar olugmasi, kiz gocuk-
larinda menoraji (asiri adet kanamasi) ve operasyon
sonrasi beklenmeyen kanamalar (6zellikle bademcik
ameliyati ve sunnet sonrasi) olusmasi tipiktir. S6z konusu
bulgularin anemnezinin anne veya babadan da alinmasi
tani igin gereklidir. Kesin tani igin VWF testlerinde 1limh
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dusuklugun gosterilmesi sarttir. VWF antijeni (vWF:ag) ve
Ristosetin kofaktdr aktivitesi (RiICOF) testleri genellikle %
10-50 arasinda (N: 50-120%) bulunur. O grubu kan
tasiyan kisilerde normalin alt sinin daha duaguktar.
Kanama zamani testi siklikla olagan bulunur.

Tip 2 ise ¢ok sayida alt gruba ayrilmaktadir. Tip
2A’da vwF multimer yapisinda kritik etkili olan yuksek
molekuler agirlikli multimerlerde eksiklik vardir. Tip 2B’de
ise olay daha farkli olup trombositlerle olan iligkide asiri
bir duyarhlik vardir. llimli trombositopeni olmasi tipiktir.
Ozel RIPA testi yapilmasi tani icin gereklidir. Tip 2M’de
ise multimer yapi normal goérinmekle birlikte fonksiyonel
testler (RICOF) ileri 8lglide bozuk olup Kanama Zamani
testi belirgin uzamistir. Tip 2N ise ¢ok daha farkli bir
fizyopatoloji igerir. Bu nadir rastlanan alt tipte FVIII ve
vVWF’Un Dbirbirlerine baglanmalarinda genetik defekt
vardir. Her ikisi de ayri ayri normal oldugu halde baglan-
ma kusuru olmasi FVIII'Un tasinmasini etkilediginden
testlerde FVIII dusuk cikacak ve bu hastalar siklikla ihml
tip hemofili A hastasi sanilacaklardir. Testlerde vWF
parametreleri tamamen normal iken 06zel test olan
“binding” testin bozuk olmasi ile Tip 2N tanisi konulabil-
mektedir. Tip 2 alt gruplarinin ayirt edilmesi gunluk
pratikte gerekli ve tedaviyi etkileyen bir durum degildir.
Sadece akademik kaygilar multimer analizi yapilarak alt
gruplarin ayrimini gerektirir. Son vWH tipi ise “agir tip
vWH?” adi verilen Tip 3 vVWH’dir. Bu tipi agir tip hemofili A
ile siklikla karnigtirilan ve gergektende hemofiliyi klinik
olarak taklit eden formudur. Klinikte nadir gorulmesine
kargin hayati tehdit eden kanamalarin sik olarak
gorulmesi énemini arttirmaktadir. Tip 3 vVWH’nin en tipik
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ve tani koydurucu laboratuvar bulgusu kanama zama-
ninin ¢ok belirgin uzamasi ile APTZ yuksekligi ve FVIII
dizeyinin % 1-2 gibi ¢ok dusuk bulunmasidir. VWF’Un
temel 2 fonksiyonu hatirlandidinda agir genetik bozukluk
nedeniyle sentez edilemeyen vWEF proteininin yoklugu
nedeniyle hem trombosit fonksiyonlari etkilenmekte
(yapisma defekti) hem de FVIII dolasiminin olumsuz
etkilenmesiyle perifer kandan alinan FVIII testinde disuk
duzeyler elde edilmektedir.

Tablo 1. von Willebrand Hastaliginin tiplendirmesi

TiP 1 vWH (ihm tipi)

APTZ-FVIII-Trombosit sayisi normaldir.
Kanama zamani testi genellikle normal sinirlarda (< 10 dakika) bulunur.
Tani igin RiCOF testi (VWF aktivitesi) gereklidir.

TiP 2 VWH

Genetik defekt nedeniyle gelisen tiim kalitatif anormallikler bu alt
grupta toplanmistir. Tim olgularin % 15’ini olugturur. Tip ayirimi igin
multimer analizi gerekli olmakla birlikte glnlik pratikte bu testin
yapillmamasi tedavi ve izlem agisindan sorun yaratmaz. Kanama
zamani genellikle uzun bulunur.

.Tip2A

. Tip 2 B (Tani igin RIPA testi gerekir) (Ilimh trombositopeni mevcut
olabilir)

.Tip2 M

. Tip 2 N (Tani igin binding testi gerekir)
TiP 3 VWH (agrr tipi)

En agir tipidir. Defekt nedeniyle vVWF sentezi yapilamamaktadir.
Olgularin % 5’ini olusturur.

Kanama zamani ve APTZ yuksekligi ile FVIII dusuklugu tipiktir.
RiCOF aktivitesi <%10’dur.
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Yukarida tanimlanan tiplerden bagka akkiz von
Willebrand hastali§i kavrami da vardir. Ornegin valproat
tedavisi kullanilan g¢ocuklarin bir bolimunde vWF akti-
vitesi olumsuz etkilenmektedir. Olusan diyatez tablosuna

“akkiz von Willebrand hastalig1” adi verilir. Hipotiroidi ve
kardiyopatilerde de tanimlanmistir.

VON WILLEBRAND HASTALIGININ TEDAVISI

Agir (Tip 3 vVWH):

Agir tipte (Tip 3) hastalardaki kanamalarda o6zel
faktor konsantrelerinin kullanilmasi gerekmektedir. Segi-
lecek faktor konsantrelerinin bol miktarda vVWF icerme-
sine dikkat edilmelidir. Piyasada satilan “saf’ FVIII kon-
santreleriyle yani sadece FVIIlI uygulayarak kanamalarin
durdurulmasi mumkun degildir.

Ustelik asirn miktarda FVIII yiklenirse derin ven
trombozu gelisen olgular rapor edilmektedir.

Ancak icinde hem vVWF hem FVIII iceren Hemate-P,
Factor 8Y, Fandhi gibi preparatlarin secilmesi gerekir.
Maalesef saf VWF konsantresi (VWF-LFB — Fransa) 2002
yilindan bu yana Turk ila¢ piyasasinda bulunmamaktadir.
Ancak klinigimizde Tablo-2’de gdsterilen her 3 konsantre
de agir tip vVWH ciddi kanamalarinda ve énemli operas-
yonlarda basariyla ve emniyetle kullaniimigtir. Onerilen
dozlar major cerrahi veya ciddi kanamalarda 50 1U/kg
dozda uygulanan konsantrenin ginde 1 kez yinelenmesi
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ve en az 7 gun kullaniimasidir. FVIII duzeyinin %50
Uzerinde tutulmasi Onerilir. Minor cerrahi (tonsillektomi)
veya kanamalarda 30 |U/kg dozun 1-3 gln sureyle
devami vyeterlidir. Dis ¢ekimi oncesi verilecek tek doz
konsantre yeterlidir. Travma sonrasi hematom veya
hemartrozlari icin de tek doz uygulama (10 yasindaki bir
cocuk icin 1000 IU) yeterli olacaktir.

Cok sik kanamalari olan agir tip 3 VWH bir kiz
hastamizda primer profilaksi 4 yildir basariyla surdurul-
mektedir. S6z konusu hastada haftada 2 kez 1000 IU
Hemate-P kullaniimaktadir.

Fibrin glue uygulamasi her turli ameliyatta ve dig
cekimlerinde destek amaciyla kullanilabilir.

Tip 2 vWH Tedavisi

Bu gruptaki hastalarin gogunda faktor konsantreleri
kullanilmaktadir (Tablo 3). Diger yardimci ajanlarin
kullanimi da ihmal edilmemelidir.

Tablo 2. Faktor VIIl konsantrelerindeki FVIIl ve vVWF aktiviteleri

Markasi Uretici Kékeni VWF/ Turkiye'deki | 40
FVIIl orani | mevcudiyeti
ZLB-
Haemate-P . Almanya 2.54 Mevcut X
Behring

Factor 8Y BPL ingiltere 2.00 Mevcut -
Fandhi Grifols ispanya 1.48 Mevcut

Immunate Baxter Amerika 1.50 Mevcut
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Tablo 3. Von Willebrand hastaliginin alt tipleri icin uygun olan
tedavi secenekleri

Alt Tip ik secenek tedavi Tedavi segenegi
Tip 1 Desmopressin Transamin, Ostrojen
Tip 2A FVIII-vWF konsantreleri Desmopressin
Tip 2B FVIII-vWF konsantresi -
Tip 2M Desmopressin / FVIII-vWF -
konsantresi
Tip2N Desmopressin FVIII-VWF konsantresi
Tip 3 FVIII-vWF konsantresi Trombosit konsantresi

Tip 1 (Ihmh vWH)

Tip 1 vWH’da ise kan Urunu kullaniimasi 6zel bazi
cerrahi girisimler hari¢ tutulursa gerekli olmamaktadir.

Desmopressin: (Octostim ampul / 1 cc=15 mcg)
0.3 mcg/kg dozlarda ¢ok basarili sonuglar vermektedir.
Ciddi kanamalarda hastane sartlarinda intraven6z olarak
50 cc SF iginde 30 dakikada yavas verilebilir. ilacin
subkutan kullanimi da olasidir ve ev tedavilerinde g¢ok
blylk rol oynamaktadir. Son 5 yildir klinigimizde tim Tip
1 hastalarimizda SC kullanimi tercih ediyoruz. 2 yasin
altinda su entoksikasyonu riski nedeniyle dikkatle
kullaniimalhdir. Desmopressin kullanimiyla hastanin basal
VWF ve FVIII dizeyleri 6-12 saat sureyle 3-4 kat
artmaktadir. Bu tedaviyle epistaksis, agiz i¢i kanamasi
veya menoraji gibi yakinmalari kolayca diizelir. ilag 1-3
doz 12-24 saat aralarla kullanilabilir.



111241
Traneksamik asit: (Transamin ampul ve kapsul)
anti-fibrinolitik etkili oldugundan ozellikle agiz i¢ci muko-
zasl ve burun kanamalarinda ¢ok yardimci olmaktadir.
Lokal olarak gargara yapilarak kullanildigi gibi 6zellikle
dis cekimleri sonrasi en az 5-7 gun 20 mg/kg dozlarda
gunde en az 3 sefer oral olarak kullaniimalhdir. Transamin
tedavisi diger tedavilere kombine edilerek de kullaniimak-
tadir.

Ostrojen-Progesteron preperatlari: Ozellikle me-
noraji tipinde kanamasi olan kiz gocuklarinda oldukga
yardimci olabilir. Etki mekanizmasi uterus mukozasinda
endometrium proliferasyonunu azaltmasina dayanir. Cok
agir olmayan ilimli menorajilerde tek basina tedavi edici
olabilir. Oral kontraseptif yani dusuk dozlarda etki saglamak-
tadir. Cok ciddi ani menorajilerde jinekolog konsultasyonu
ile intravenoz Ostrojen preperatlari kullanilabilir.

Burun kanamalan igin lokal énlemler: Oncelikle
parmakla yapilan 5 dakikallk tampon veya soduk suyla
burun yikanmasi ihmal edilememelidir. Burun igine tampon
yapmak gerekirse kendiliginden eriyen hazir tamponlar
tercih edilmelidir. Burun mukozasinin kuru olmasi 6zellikle
Tip 1 hastalarindaki burun kanamalarinin nedenidir. Ancak
serum fizyolojik daha sonra olusturdugu kuruluk nedeniyle
uygun degildir. Vazelinli pomatlar cok faydahdir.
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NADIR FAKTOR EKSIKLIKLERI
Kaan KAVAKLI

“Nadir hastalik” tanimi:

Avrupa standartlarina gore 1: 2000°den daha nadir
gorulen hastaliklar “yetim” yani nadir rastlanan hastaliklar
olarak tanimlanir. Dogumsal kanama hastaliklarindan en
sik rastlanan hemofili-A bile toplumda 10.000 de 1 siklikta
goriulen bir hastaliktir. Bu agidan bakildiginda hemofili-A,
hemofili-B ve vonWillebrand hastaligi disinda kalan diger
faktor eksiklikleri “nadir faktor eksiklikleri” olarak tanim-
lanir. Bu yazida ulkemizde toplamda 500 kisiden daha az
saylda olan bu hastaliklara az da olsa yer ayriimigtir.

AFIBRINOJENEMI

Fibrinojen adi verilen faktor I'in dogumsal eksikligi-
dir. Milyonda 1 siklikta rastlanir. Ulkemizde 100 civarinda
hasta vardir. Kanama bulgulari genellikle ¢ok agir degil-
dir. Bircok hastanin tanisi bebeklik donemi sonrasinda
konulur.

Tani koyan test kanda fibrinogen degerinin ¢ok
dusuk olmasidir. Tedavide Fibrinogen konsantresi (Hemo-
completan) kullanilabilir. Ulkemizde piyasada mevcuttur.
Temin edilemezse Taze Donus Plazma (TDP) de tedavi
icin kullanilabilir. Bebeklik doneminde beyin kanamasi
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gibi ciddi kanama geciren hastalar diginda profilaksi
uygulamasi yapilmasina genellikle gerek yoktur.

FAKTOR 5 EKSIKLIGI

Milyonda 1 siklikta yani ¢ok nadir gorilen dogumsal
faktor eksikligidir. Saglik Bakanhgi kayitlarina gore ulke-
mizde sadece 11 adet faktor 5 eksikligi hastasi vardir.
Tedavi icin 6zel ilaci yoktur. Dunya piyasasinda bile
faktor 5 konsantresi mevcut degildir. Ancak TDP tedavide
etkin ve guvenli olarak kullanilabilir. Ornegin bu ¢ocukla-
rin sunnet edilmesi sirasinda 2 veya 3 torba TDP kullanil-
masi genellikle kanamay1 dnlemekte yeterli olmaktadir.

FAKTOR 7 EKSIKLIGI

Nadir faktor eksiklikleri icinde en sik rastlanan hasta
grubudur. Ulkemizde 182 adet fazla faktor 7 eksikligi olan
hasta vardir. Ulkemizde ila¢g piyasasinda rekombinant
faktor 7 (NovoSeven) mevcut olmasi nedeniyle bu
hastalar en guncel tedavi imkanindan faydalanma imkani
tasimaktadirlar. Bu hastaligin tanisi Protrombin zamani
testinin yuksek olmasi, APTZ testinin normal olmasi
yaninda faktor 7 duzeyinin dusuk bulunmasiyla konulur.
Tedavide 25 mcg/kg dozda kullanilabilen NovoSeven
etkin ve guvenli bir secenektir.

FAKTOR 10 EKSIKLIGI

Ulkemizde nadir olmakla birlikte Avrupa ulkelerinde
diger nadir faktor eksikliklerine gore biraz daha sik
oranda gorulir. Ulkemizde ve Avrupa’da Faktér 10
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konsantresi mevcut degildir. Ulkemizde tedavi igin Pro-
trombin kompleksi (PCC) (Cofact) rahatlikla kullanilabilir.
Bu ilacin icinde faktor 2,7,9 ve 10. faktorler mevcuttur.
Sik kanamasi olan veya bebekliginde beyin kanamasi
geciren hasta ¢ocuklarda haftada 1 veya 2 kez profilaktik
PCC kullanilabilir. Faktér 10’'un yari émri uzun oldugu
icin bir cok hastada haftada 1 uygulama yeterli olmak-
tadir.

FAKTOR 11 EKSIKLIGI

Musevi irkinda sik rastlanan udlkemizde cok nadir
rastlanan bir faktor eksikligidir. Tani icin Protrombin
zamani ve trombosit sayisi normal iken APTZ testi uzun
ve faktdr 11 dizeyi dusiktur. Avrupa’da faktér 11 kon-
santresi mevcut olmakla birlikte Ulkemizde yoktur. Ancak
tedavide TDP rahatlikla kullanilabilir. Bu hastalarda ope-
rasyon sirasinda gereginden fazla faktor 10 verilirse
damar tikanikligi gelisme riski vardir. Bu nedenle operas-
yon yapilacaksa mutlaka bu konuyla ilgili deneyimli
merkezlerde yapiimasinda buyuk yarar vardir.

FAKTOR 12 EKSIKLIGI

Faktor 12 eksikligi artik kanama hastaliklari arasin-
da sayilmamaktadir. Aslinda faktor 12 eksikligi olan
hastalarda APTZ testi uzundur. Ancak bu hastalar
ameliyat bile olsalar kanama gecirmezler. Bu nedenlerle
kanama vyakinmasi olmayan hastalarda faktor 12
dluzeyine bakilmasina gerek yoktur.
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FAKTOR 13 EKSIKLIGI

Protrombin zamani ve APTZ testleri normal olan
kanamaya egilimli olan hastalarda faktor 13 eksikligi
aranmalidir. Tani igin pihti erime testi veya faktor 13
dizeyine bakilmalidir. Bu hastalarda bebeklik doneminde
beyin kanamalari veya gobek kordonu kanamalari nadir
olmayarak gorulebilir. Ciddi kanama gegiren ¢ocuklarda
15 gunde 1 veya ayda 1 TDP uygulanmasi koruyucu
olacaktir.

Ulkemizde tedavi igin kullanilabilecek tek segenek
TDP’dir. Ancak yurt disinda plazma kaynakh faktér 13
(Fibrogammin / Behring- Almanya) veya Rekombinant
faktor 13 konsantresi (NovoThirteen / NovoNordisk -
Danimarka) mevcuttur.
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HEMOFILIDE KLINIK ARASTIRMALAR
VE GEN TEDAVISI

Kaan KAVAKLI

KLINIK ARASTIRMA KAVRAMI

Yeni ilaglara sahip olabilmemiz i¢in dncelikle insan-
lara yararli olabilecek Urunlerin 6nce laboratuvar ortamin-
da ve hayvanlarda test edildikten sonra ve guvenli
olabilecegi goruldukten sonra insanlar Uzerinde yeterince
denenmesi lazimdir. Ancak bu sekilde c¢ok sayida
insanda yaygin olarak kullanilabilir.

Klinik arastirmalar yapiimadan yeni ilaglara ulasmak
mumkun degildir. Hemofili hastalarinda kullanilabilecek
yeni ilaglara kavusmak icin de insanlar Uzerinde bu
bilimsel arastirmalarin yapiimasi zorunludur. Ulkemizde
bu konudaki bilimsel arastirma mevzuati Avrupa Birligi
kurallari ile tam uyumludur. Ulkemizde Tiirk hekimleri de
bu nedenle bati standartlarinda ve hasta haklarina saygili
arastirmalar yapabilmektedir.

Bu konudaki temel kurallar s6z konusu arastirma
projeleri ile ilgili olarak 6ncelikle hastanelerdeki Etik
Kurullardan onay alinmasi daha sonra da Saglik bakan-
lIgindan bu konudaki iznin alinmasidir. Arastirmaya bu
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kurumlardan resmi izin almadan baslamak mumkdn
degildir. Etik Kurul hasta haklari ve hasta guvenligi
acisindan degerlendirme yapmakta Saglhk Bakanhgdi da
sagdlik otoritesi olarak inceleme yapmaktadir. Ancak temel
noktalardan biri de klinik calismaya katilacak olan gonulli
hastalardan yazili onay alinmasidir. Bu onay alinirken
gonulliye s6z konusu calismanin tasidigr riskler ve
saglanacak yararlar hakkinda ayrintili bilgi verilmelidir.
Siz eger bir hemofili hastasi olarak herhangi bir hasta-
nede Klinik ¢calismaya alinmak talebi ile karsilasirsaniz
yapacaginiz ilk sey etik kurulu ve bakanlik onaylarinin
alinip alinmadigini sormak daha sonra da s6z konusu
islemin yarar ve riskleri hakkinda ayrintili bilgi istemek-
tedir. Bu bilgiyi mutlaka klinik ¢alisma grubunun sorum-
lusu hocalardan aliniz. Gonulld olur formunu imzalama-
dan once dikkatle okuyup akliniza takilan seyleri sorup
tatmin edici yanitlar aldiktan sonra imzalayiniz. Yine de
unutmayin ki imzalayip klinik ¢alismaya baslasaniz bile
istediginiz zaman Kklinik ¢alismadan ayriima hakkiniz
oldugunu sakin unutmayiniz.

ULKEMiZDE HEMOFiLi KONUSUNDA KLIiNiK
ARASTIRMALAR

Ulkemizde son 10 yilda yapilan uluslararasi Kklinik
arastirma sayisi 30°dur. Bunlarin en az 25inde Ege
Universitesi imzasi mevcuttur. 10 yil dnce Ege Univer-
sitesi Cocuk Hastanesi Hematoloji béliminde bagslayan
ve Akdeniz ve Cukurova Tip Fakllteleriyle genisleyen
calisma merkezleri gunumuzde tam 20 deneyime
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merkeze ulasmistir. GUnumuzde Konya’dan Van’a,
Cerrahpasa’dan Hacettepe’ye ulkemizin dort bir yaninda
hemofili c¢alismalari yapilmaktadir. Bu nedenle Klinik
calismalara girip yeni ilaglari kullanmak isterseniz kendi
ilinizdeki Universite hastanesindeki hematolog hocayla
oncelikle konusunuz. Buyuk bir olasilikla Istanbul, Ankara
ve Izmire gitmeniz gerekmeden de klinik caligmalara
katiimak imkani bulacaksiniz.

HEMOFILI KLiNiK ARASTIRMALARINDAKI
GUNCEL YAKLASIMLAR

GuUnumuzdeki trend; “uzun etkili faktorler” dir. Son
2-3 yilda yapilan klinik arastirmalarda uzun etkili faktor 8
ve uzun etkili faktor 9'in hem erigkin hem de gocuk
hemofili hastalarinda etkin ve guvenilir olduklari gosteril-
mistir. Ulkemizde de 2 farkh uzun etkili faktér 8 ve bir
uzun etkili faktor 9 basariyla klinik arastirma cgergceve-
sinde kullaniimaktadir. 2013 yili itibariyla uzun etkili faktor
9 ilaglar1 7-15 glinde tek enjeksiyon, uzun etkili faktér 8
ilaclar ise haftada 2 veya 1 siklikta basariyla kullaniimak-
tadir. Ancak henuz klinik ¢caligmalar devam etmektedir.
FDA veya EMA tarafindan 2013 yili sonuna kadar
herhangi bir uzun etkili faktore hentz piyasada satilabil-
me ruhsati verilmemistir. 2014 yilinda Amerikada ilk
onaylarin verilmesi tahmin edilmektedir. Turkiye’de ilag
piyasasina katilmalarinin ise en az 3-4 yil sonra mumkun
olabilecegini tahmin ediyoruz.
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HEMOFILIDE GEN TEDAVIiSi ARASTIRMALARI

Hemofili temelde bir “gen hastaligl’” olduguna gore
aslinda tam bir iyilesme saglanabilmesi i¢in bozuk olan
genin duzeltiimesi gerekmektedir. Veya hasta olan gen ile
muhatap olmadan saglikli bir faktér 8 geninin vicuda
yerlestirimesi sdz konusu olabilir. iste sézi edilen bu
yaklasimlara “gen tedavisi” adi verilir. Bu tedavi teknigi
son 10 vyildir hayvan deneylerinde ve Ilaboratuvar
ortamlarinda basariyla uygulanmigtir. Ancak insanlardaki
basarili denemeler bu yillara kadar son 3 yildir sadece
hemofili-B hastalarinda s6z konusu olmustur.

Gergekten de ingiltere’de yapilan klinik arastirmada
12 agir hemofili-B tanili erigkin hastada tek doz uygula-
nan gen urunu ile faktor 9 duzeyi % 6-12 arasinda seyret-
migtir. Herhangi bir faktor 9 tedavisi uygulanmadan
sadece gen tedavisi ile hastanin faktor 9 seviyesinin
yukselmesi bir devrim 6zelligindedir. Burada s6zUu edilen
gen transferi adenovirus adi verilen tasiyici viruslar
araciligi ile yapiimaktadir. S6z konusu viruslarin insanda
hastalik yapma kabiliyeti yok edilmis ve iglerine saglikh
faktor 9 geni yerlestirilmigtir. Hastaya damar yolundan
faktor 9 uygular gibi verilen gen UrlnU birkag saat iginde
hastanin karacigerine yerlesmekte ve karaciger hucrele-
rinde faktor 9 sentez etmesi baslamaktadir.

S6z konusu Adenovirus vektora kullaniimasi modern
gen tedavisinin temel tagi olarak dikkat ¢ekicidir. Bu sekilde
hemofilide gen tedavisinin 6numuzdeki 3-5 yil icinde,
hemofili-A’da ise 5-10 vyil igcinde gunlik rutin tedavi
olanaklari arasina girebilecegini bilim adamlari tahmin
etmektedir.
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KLINIK ARASTIRMALAR VE GEN TEDAVISI iLE
ILGILI EN COK SORULAN SORULAR

Uzun etkili faktor 8 veya 9 ilaglan kullanan
hastalarin haftada 1 profilaksi uygulamasi yaptiklari
halde kanamalarinin olmadigini duyuyoruz. Su anda
¢ocugumda haftada 3 kez faktor 8 uygulayarak bile
zor hakim oluyoruz. Benim gocugum bu imkandan ne
zaman yararlanacak? Uzun etkili faktorler ne zaman
piyasaya ¢ikacak?

Uzun etkili faktor ilaglariyla ilgili klinik galismalar
halen sirmektedir. Ulkemizde de 2 ayri ilag firmasiyla
ilgili eriskin ve ¢ocuk galigsmalari basariyla devam etmek-
tedir. Uzun etkili ilaglarin 2014 yilinda Amerika’da ve
Avrupa Ulkelerinde ruhsat almasini bekliyoruz. Turkiye
icin piyasaya c¢lkma zamani i¢in tahminimiz en erken
2016 yilidir. Halihazirda klinik galismalar cgergevesinde
uzun etkili ilaglari kullanan hastalarimizin ¢ok sansli
olduklari séylenebilir. Cinkl bu hastalara sponsor ilag
firmalar ilag piyasaya c¢ikana dek Ucretsiz ilag temin
etmeye devam edeceklerdir.

Gen tedavisi amaciyla genler kurcalandigi
takdirde ciddi yan etkiler olmaz mi? Hemofili geninin
X yani cinsiyet kromozomunda oldugunu dustiniirsek
cinsiyet agisindan risk yaratmaz mi?

Hemofilide uygulanacak olan gen tedavisi modelin-
de bozuk olan X kromozomuna yonelik herhangi bir
mudahale s6z konusu degildir. Burada yapilan Adenovirus-
larin tasiyict ve iletici olarak kullaniimasiyla hastanin
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karacigerine saghkh faktor 9 geninin yerlestiriimesidir.
Normalde de faktor proteinleri karacigerden salgilanmak-
tadir. Bu nedenle X kromozomu agisindan bir risk
olusacagini sanmiyoruz.

Gen tedavisinde Adenoviruslarin tasiyici virlis
olarak kullanilacagini soylediniz. Peki ¢ocujluk
doneminde adenovirus enfeksiyonu gecirip de
kaninda adenoviruslara kargi antikor gelismis olan
hemofili hastalarina ne olacak? Bunlar da ayni
yontemden yararlanabilecekler mi?

Cok guzel sordunuz. Gen tedavisinin bu ilk agama-
sinda maalesef kaninda adenovirus antikoru (+) bulunan
hastalar bu imkandan yararlanamayacaklar. Bu nedenle
gen tedavisi icin istekli olan hemofili hastalarinin kan
ornekleri oncelikle adenovirus serolojisi yonunden tarana-
cak (+) bulunanlar ise gen tedavisi sansini yitirecektir.
Bunun nedeni kandaki adenovirus antikorlarinin tasiyici
vektor olan adenovirusunun fonksyonunu bloke ediyor
olmasidir. Bu nedenle bu testler nceden yapilacaktir.

Cocuguma bu yil agir hemofili-B tanisi konuldu.
Faktor duizeyi %1’in altinda olguldi. Simdilik haftada
1 gun 500 IU faktor 9 kullaniyoruz. Cocugumuzun gen
tedavisinden yararlanmasini istiyoruz. Bu muimkiin
olacak midir?

Maalesef cocugunuz icin daha ¢ok erkendir. Gen
tedavisi calismalari insan da ¢ok yeni basladigl igin
henlz faz-1 adi verilen erken asamadadir. Faz-l calig-
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malar ancak Oncelikle 18 yasindan blyUk hastalarda
yapilabilmektedir. Bu nedenle ¢ocugunuzun faz-l asama-
sinda gen tedavine alinmasi dunyanin higbir yerinde
daha dogrusu uygar bati dinyasi igcinde mumkun degildir.
Calismalar daha ileri asamaya ilerlediginde 6nce 12-18
yas aras| daha sonra da 12 yas altindaki ¢ocuklar en son
da yeni tani almis hasta ¢ocuklar gen tedavisinden belli
bir sira ile yararlanacaklardir. Lutfen biraz sabirli olunuz
ve guncel tedavi imkanlarindan azami olarak yararlan-
may! unutmayiniz. Profilaksi uygulamasindan g¢ocugu-
nuzu mahrum etmeyiniz.






“RESIMLERLE EGE
HEMOFILI GRUBU”
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8. Ulusal Hemofili Kongresi / 5-8 Mayis 2011 / Kervansaray Lara Oteli /
Antalya

Hemofili kongresi igin kongre oteline giris yapacak Ulkenin farkl
yerlerinden ugak ve otobulsle gelen hemofili hastasi gencler lobide
bekliyor. Toplamda 3 gun 3 gece slrecek egitim ve dinlenme
maratonu onlari bekliyor (5 Mayis 2011 — Antalya).



DAVUT ALBAYRAK

ULUSAL
HEMOFiILI
® KONGRESI

Antalya Hemofili Kongresindeki Hemofili hastasi ve yakinlari
oturumundaki iki oturum baskanimiz:

Prof. Dr. Davut Albayrak ve Dr. Mehmet Can Ugur. Sevgili Mehmet
Can hem Hemofili Federasyonu Genel Bagkan yardimcisidir hem de
hemofili-A hastasidir. Kendisi izmirde 20 yil énce profilaksiye
baglanan hemofili-A hastalarindan birisidir. Halen izmir Tepecik
Egitim ve Arastirma hastanesinde i¢ Hastaliklari ihtisasi yapan Dr.
Mehmet Can Ugur Ege —Tip Fakiltesi 2012 yili mezunudur.
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PROF. DR. GUNGOR NiSLi HOCAMIZ

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim
Dali Pediatrik Hematoloji Bilim Dali hocamiz tarafindan 1972 yilinda
kurulmustur. Ege Hemofili Dernegi de Prof. Dr. Gingoér Nisli'nin
kurucu baskanhginda 1994 yilinda izmirde kurulmustur. Hemofili
Federasyonu da hocamizin tavsiyesi ile izmirde hayata gegirilmistir.



......................................................................................................

14 Nisan 2013 — Cesme Sheraton Oteli —izmir — 10. Ulusal Hemofili
Kongresi aglilis téreninde; Prof. Dr. Gingdr Nisli, Okan hocamizin
degerli esleri, Prof. Dr. Filiz BuyUkkegeci, Prof. Dr. Necla Nisli, Prof.
Dr. Omer Devecioglu, Prof. Dr. Okan Ozcan ve Dr. Tilay Kavakli
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Hemofili Federasyonu Genel Baskani ve Ege Hemofili Dernegi
Baskani Prof. Dr. Kaan Kavakli Mardin Hemofili toplantisinin agilis
konusmasini yapiyor (19 Mayis 2012, Mardin).



Hemofili Federasyonu - Mardin Hemofili Toplantisi (19-20 Mayis
2012 — Hilton Oteli — Mardin)
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el Damnaitiad) Fetemoeyeny B MO T DR RSEL

ULUSAL HEMOFILI YAZ OKULU
20 - 23 HAZIRAN 2012
CESME - IZMIR

20-23 Haziran 2013 — Ulusal Hemofili Yaz Okulu (Cesme — lidin
Kaya Prestige Hotel);

2013 Ulusal Hemofili Yaz Okulu ilk kez Hemofili Federasyonu ve
Tarkiye Hemofili Dernegi tarafindan ortak olarak duzenlendi.
Toplantiya 100’den fazla hemofili hastasi katildi. Organizasyon
Tinkon Turizm tarafindan gerceklestirildi.



2012 Ulusal Hemofili Yaz Okulunda hemofili hastasi ve yakinlari bu
konunun uzmanlari olan hocalarla birlikte interaktif toplantilara
katiimak imkani buldular. Resimde Prof. Dr. ligen Sagsmaz (Adana),
Dog. Dr. Fahri Sahin (izmir), Prof. Dr. Can Balkan (izmir), Prof. Dr.
Salih Aksu (Hacettepe — Ankara) goriliyor (22 Haziran 2012,
Cesme — izmir).



1111265

Mardin’de yapilan Hemofili toplantisindaki en énemli kazanimlar
kuskusuz self-inflzyon egitim programlari sirasinda gergeklestirildi.
Resimde Prof. Dr. Kaan Kavakh ve Dog. Dr. Selmin Senol'u Mardin
ve Diyarbakirdan toplantiya katilan hemsire hanimlar ve hemofili
hastasi anneler ile birlikte gériyorsunuz.



Hemofili Federasyonu — Mardin Egitim Toplantisina katilan hemofili
hastas! ve yakinlarindan bir grup Mardin sehir turu sirasinda hep
birlikte izleniyor. Gruptaki hocalarimiz; Prof. Dr. Yurdanur Kiling
(Adana), Prof. Dr. Bilent Antmen (Adana), Prof. Dr. Aysegll Uniivar
(istanbul), Prof. Dr. Kaan Kavakl (izmir), Dog. Dr. Selmin Senol
(izmir), Prof. Dr. Can Balkan (izmir)
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10. Ulusal Hemofili Kongresi (14-17 Nisan 2013 / Sheraton Oteli
Kongre Merkezi / Cesme — izmir); Kongrenin kapanis toreni
sonrasinda konusmaci hocalarimiz, Hemofili Federasyonu ve
Turkiye Hemofili Derneginden ve diger kuruluslardan katilan hemofili
hastalari ve yakinlari hep beraber gortntyor.



AGIR TOPLAR: HEMOFiLi YAZ OKULUNDA: 2012 ULUSAL
HEMOFiILI YAZ OKULU

Hemofil'de egitim kadar bu egitimi hasta ve yakinlarina veren
kisilerin konu hakkinda deneyimli olmalari 6nem tasimaktadir.
Resimde Prof. Dr. Bllent Zilfikar (Cocuk Hematoloji), Prof. Dr.
Kazim Capaci (Fizik Tedavi), Dog¢. Dr. Fahri Sahin (Eriskin
Hematoloji), Prof. Dr. Salih Aksu (Eriskin Hematoloji), Prof. Dr. Kaan
Kavakh (Cocuk Hematoloji) gortllyor.
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HEMOFiILIDE SELF-INFUZYON EV TEDAVISININ ANAHTARIDIR

Tum Hemofili kongresi ve egitim toplantilarinda oldugu gibi hemofili
hastasi gocuklar ve annelerine yonelik olarak uygulanan uygulamal
egitim programlari 2012 Hemofili Yaz Okulunda da yer aliyordu.



......................................................................................................

EGE HEMOFiILi YAZ OKULU- 2003 — KUSADASI

Ege Hemofili Yaz Okullari uygulamalari 2000 yilinda Kusadasinda
baslatildi. 2003 yilinda da yine Kusadasinda yinelendi. Sisam
adasina yonelik olarak yapilan bot gezisinde hemofili hastasi gencler
glneslenmek ve agik denizde uzman gorevliler gézetiminde yizmek
firsati buldular...
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......................................................................................................

HEMOFiILi HASTALARI VE AILE UYELERI

Hemofili kongresi de dahil olmak (izere tim hemofili toplantilarinda
hemofili hastalarina ve anne-babalarina yonelik egitim toplantilari
mutlaka yapilmaktadir. Bu toplantilarda aile Gyeleri ve bizzat hastalar
hemofili hastaligi ile ilgili en son yenilikleri yakindan takip etme
imkanina sahip olmaktadir. 8. Ulusal Hemofili Kongresi (Antalya,
2011).



......................................................................................................

HEMOFILI HASTA
ve HASTA YAKINLARI

Hemofili Kongrelerinde hemen her zaman hemofili hastalarina ve aile
Uyelerine gore hazirlanmig 6zel toplantilar mevcuttur. Bu toplantiya
katilan anneler kendi aralarinda goris alig-verisi yaparken izleniyor
(8. Ulusal Hemofili Kongresi, Antalya, 2011)
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Hemofili Kongresindeki Hemofili hastasi ve aileleri salonundaki
toplantiyi ilgi ile izleyen anne ve babalar goruluyor.

iste Van da da hemofili hastasi gocuklar sorunlarina sahip ¢ikiyorlar
(5 Ekim 2013 / Van Toplantisi).



iste inhibitér pozitif olan bir hemofili hastasi delikanlinin annesi
Hemofili Kongresi Hemofili Forumu oturumu sirasinda stz alarak
inhibitor tedavisindeki son gelismeleri soruyor (10 Ulusal Hemofili
Kongresi, izmir, 2013).

Van da yapilan bir hemofili toplantisina katilan Hemofili-B tanili Omer
Ozalper konusmaciya hemofili eklem tedavisiyle ilgili sorusunu
soruyor.
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......................................................................................................

Anneler ve Babalar Hemofili toplantilarinda ilgiyle konulari yakindan
takip ediyor demistik. Peki bizzat hemofili hastalari? Genglerin ve
delikanlilarin ne kadar ilgiyle yakindan takip ettiklerini zaten
biliyorsunuz. Ama resimde goérildugu gibi 10 yasinin altinda olan 7
hemofili hastasi ¢ocuk en 6n siradan toplantiyr nasil ilgiyle takip
ediyorlar (Hemofili Yaz Okulu, Antalya, 2000).



iste Daltonlar... Evet ayni aileden birden fazla hemofili hastasi gocuk
olmasi mimkin. Olanaklar elverdigi 6lcide dogum o6ncesi tani
islemleriyle ailelere yardimci olmaya c¢alisiyoruz. Ancak Aydin’li
Ozcan ailesinin 3 erkek gocugundan ikisi hemofili-A hastasi. Ayrica
dayilari da hemofili-A hastasi. Ozcan ailesi Hemofili Yaz Okullarina
ailece katildilar ve babalari damar igi faktor uygulamasini ¢ok giizel
ogrendi. Haftada 3 glin her 2 gocuguna da ¢ok basarili olarak ev
tedavisiyle profilaksi uygulamasini sirdiriyor. Béylece sadece ayda
bir kez ilag yazdirmaya hastaneye geliyor. Cocuklar ise ciddi bir
problem yasamadikga 3 ayda bir muayene olmaya ve rutin kan
tetkikleri icin geliyorlar onlar diginda okullarini aksatmiyorlar.
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......................................................................................................

iste Hemofilik gencler. Hepsi hayata parlayan gézlerle umut iginde
bakiyorlar. Cunkl hastaliklarini ¢ok iyi taniyorlar. Sosyal glivence
sorunlari yok. Ev sartlarinda dizenli profilaksi uyguladiklari icin ha-
yatlari normal devam ediyor. Hemen hepsi galisiyor veya Universiteyi
bitirmek Uzereler. Sevgili Hemofilili gencler siz de bdyle olabilirsiniz.
Bu sizin elinizde. Temel anahtar ise Ev Tedavisi programi...

8. Ulusal Hemofili Kongresi (Antalya, 2011).



......................................................................................................

2. HEMOFiLi YAZ
a A4 .

HEMOFILi YAZ OKULLARI

Yaz Okulu formati hemofili egitiminde gok 6énem tasiyor. Clnki 3
gin 3 gece doktor ve hemgirelerden olusan saglk personeli ile
birlikte zaman geciren 100’den fazla hemofili hastasi ve kiglk
cocuklarin anne-babalari hemofili ile ilgili her seyi 6grenmek imkani
buluyor. Hastalar kendi kendilerine damar yolu uygulamasini en iyi
Yaz Okullarinda &greniyorlar. Tim hemofili hastalarina ve aile
bireylerine Yaz Okuluna katiimalarini tavsiye ederiz. Mutlaka bu
deneyimi yasasinlar. Hemofili yazokullari Hemofili federasyonu ve
Turkiye Hemofili Dernegdi tarafindan her yildizenli olarak
dizenlenmektedir.
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Antalya Hemofili Yaz Okulu, 2007 (24-27 Haziran 2013 / Fame
Residence Otel / Antalya);

Ev sahibimiz olan Akdeniz Hemofili Dernedi baskani Prof. Dr. Akif
Yesilipek ve Hemofili Federasyonu Genel bagkani Prof. Dr. Kaan
Kavakli Yaz okuluna katilan hemofili hastasi c¢ocuklarla birlikte
gOrunuyor.



......................................................................................................

HEMOFILI FEDERM ON

ISTANBUL
HEMOFILI SEMPOZYUMU

(14 KASIM 2007)

HEMOFILi FEDERASYONU iL TOPLANTILARI

Her yil Nisan aylarinda yapilan Ulusal Hemofili Kongrelerini toplamda
her yil ortalama 250 hemofili hastasi ve yakini katiliyor. Bu nedenle
tim Ulkeyi dolasarak hemofili hastalari ve ailelerinin yanina gitmek
ve onlara kendi sehirlerinde seslenmek ve onlarin derdini dinlemek
temel aktivitelerimizden biridir (Istanbul Hemofili Sempozyumu,
2006).
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......................................................................................................

VAN iLi HEMOFiLI EGITiM TOPLANTISI

Rescate Otel, 5 Ekim 2013 Cumartesi. O giin 125 hemofili hastasi ve
hasta yakini glin boyu bir arada idi. Hemofili hastalidi ile ilgili temel
bilgileri ve Ev Tedavisinin énemini, Profilaksinin yararlarini bir kez
daha 6grendiler. Hakkari’den Yuksekova'ya Ercig’'ten Van’a Dogube-
yazit'dan Edremit’e tim boélgeye hasta aileleri bizimleydi



ESKISEHIR HEMOFiILI EGITIM TOPLANTISI

Eskisehir Anemon otelde diizenlenen Eskisehir Hemofili toplantisina
Eskisehir ve Kitahya ydéresindeki hemofili hastasi ve yakinlari
katildilar. Ev sahibimiz Osmangazi Universitesi 6gretim (yesi Prof.
Dr. Ozcan Bér idi.
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Novo Nordisk Hemophilia Foundation (NNHF) merkezi Zurich —
isvicre’de olan bir sivil toplum kurulusudur. Tim diinyada hemofili
hastalarina yénelik egitim toplantilarina mali destek saglamaktadir. Bu
cercevede Hemofili Federasyonu tarafindan s6z konusu vakiftan
saglanan mali destek ile Van ve Diyarbakir illerindeki ve yakin
cevresindeki hemofili hastasi ve yakinlarina yonelik haftasonu otel
egitim toplantilari diizenlendi. ik toplanti Diyarbakirda 10-12 Mayis
2013 tarihlerinde yapildi. ikinci ve son toplanti ise Van'da 4-6 Ekim
2013 tarihlerinde yapildi. S6z konusu resimde sirasiyla Prof. Dr. Kaan
Kavakli, Prof. Dr. Murat Soker (Diyarbakir), Prof. Dr. Orhan Ayyildiz
(Diyarbakir), Prof. Dr. Ahmet Faik Oner (Van) ve NNHF vakfi temsilcisi
Ms. Denise Inechten gériiliiyor (10. Ulusal Hemofili Kongresi — izmir —
Cesme Sheraton oteli kongre merkezi — 15 Nisan 2013).



......................................................................................................

VAN iLi HEMOFILIi EGITIM TOPLANTISI

Toplanti bitiminde katilan hemofili hastasi gocuklarla birlikteyiz. Bize
ev sahibimiz Prof. Dr. Ahmet Faik Oner eslik ediyor. O giinki
konusmalara aktif olarak katilarak hemofili hastasi ¢ocuklara ve aile
Uyelerine konferans veren diger hocalarimiz ise; sirasiyla Prof. Dr.
Bulent Antmen (Adana), Dog. Dr. Alphan Kiipesiz (Antalya), Y. Dog.
Dr. Sinan Akbayram (Van), Prof. Dr. Kaan Kavakli (izmir), Prof. Dr.
Ahmet Faik Oner (Van).
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......................................................................................................

HEMOFILi FEDERASYONU EKIiBi VAN’DA (4 Ekim 2013)

Van Kalesine ¢ikmadan 6nceki son dizlikte; Ege Hemofili Dernegi
gorevlisi Nedret Tezcan, Lab. Basri Bilenoglu (izmir), Dog. Dr.
Selmin Senol (izmir), Hem. Raziye Isim (izmir), Prof. Dr. Tung Figgin
(Samsun), Prof. Dr. Kaan Kavakli (izmir), Prof. Dr. Biilent Antmen
(Adana).



DiYARBAKIR HEMOFILi TOPLANTISI (11 Mayis 2013 Cumartesi)

Diyarbakir Green Park Otelinde 2 gin suren egitim toplantilarinda
123 hemofili hastasi ve hasta yakini inter-aktif olarak egitim aldi. Cok
sayida hasta ve hasta annesi self-infuzyon egitimi aldi. Yukaridaki
resimde Prof. Dr. Can Balkan hasta grubuna yonelik olarak
“Hemofilide Profilaksi” konusmasini yapiyor. ilk sirada konusma
sirasini bekleyen hocalarimiz; Prof. Dr. Aysegil Univar (Istanbul),
Prof. Dr. Murat Séker (Diyarbakir), Prof. Dr. iigen Sasmaz (Adana),
Prof. Dr. Kaan Kavakli (izmir) gériiltyor.



1111287

VAN HEMOFiILI EGITIM TOPLANTISI (5 Ekim 2013 Cumartesi /
Van Rescate Hotel);

Van'daki Hemofili toplantisinda Hemofili Konseyi toplantisi da
yapildi. Hakkari, YlUksekova ve Van'in yakin —uzak ilgelerinden ve
Van sehir merkezinden gelen hemofili hastalari hocalarimiza
danismak imkani buldular. Resimde Prof. Dr. Ahmet Faik Oner
(Van), Prof. Dr. Kaan Kavakli (izmir) ve Prof. Dr. Biilent Antmen
(Adana) y1 Van Hemofili toplantisinda hemofili hastalarini muayene
ederken goériyorsunuz. Bu ¢ocuklarimizdan bazilari eklem igi izotop
uygulamasi igin izmir ve Adana’ya davet edilirler.



......................................................................................................

8. ULUSAL HEMOFILI KONGRESIi-Antalya /Kervansaray Lara otel;

Kongrenin acilis kokteyli 6éncesi Ege Hemofili Dernegdi lUyesi “kizli-
erkekli hasta grubu” bir arada sohbet ediyorlar. Tek akillarindan
gegen basaril bir ulusal hemofili kongresine ulagsmak; Ebru Girler
(VWH), Seckin Ozdemir (Hemofili-B), Serhat Kaya (Hemofili-A), Can
Gulcan (Hemofili-A) ve Altug Cepni (Hemofili-A); hepsi de Ev
Tedavisi uyguluyor. Bir kismi Universiteyi bitirdi, bir kismi devam
ediyor, bir kismi memur olarak galismaya bagladi. Tamaminin ortak
noktasi gelecege glivenle bakin saglikh Turk gengligi olmasi...
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HEMOFILi FEDERASYONU 3. OLAGAN GENEL KURUL
TOPLANTISI (Istanbul — 2009);

9 ayri dernekten olusan Hemofili Federasyonu dernekler kanunu
geregince her 2 yilda bir genel kurul toplantisi yapmaktadir. Bu
toplantilar tye olan 9 ayri bdlgesel derneklerin ev sahipliginde belli
bir sirayla yapilmaktadir. Bu toplanti da Marmara Hemofili Dernegi
ev sahipliginde Istanbul Taksimdeki Taxim Square Otelinde yapildi.
Resimde toplanti 6ncesi saygi durusunda Hemofili Federasyonu
Genel Kurul lyeleri yani dernek delegeleri goruliyor. Katilan bazi
dernek temsilcileri: Dog. Dr. Cem Ar (Marmara), Prof. Dr. Yurdanur
Kiling (Cukurova), Prof. Dr. Can Balkan (Ege), Prof. Dr. Kaan Kavakli
(Ege), Prof. Dr. Akif Yesilipek (Akdeniz), Prof. Dr. Turkiz Gursel
(Ankara), Prof. Dr. Bilent Antmen (Gukurova), Dog. Dr. Alphan
Kipesiz (Akdeniz), Prof. Dr. Tun¢ Fisgin (19 Mayis), Y. Dog. Dr.
Yusuf Ziya Aral (Aydin), Dog. Dr. Selmin $enol (Ege).



Hemofili Hemsireleri bizim igin gok degerli ve gok énemli. Bir hemofili
hastasi ile kan érneklerinin alinmasi ve faktor tedavisi uygulamasi ve
onunla konusmak agisindan en uzun slre birlikte olan
hemsirelerimiz. Ev Tedavisi yapabilmeleri icin hastalara sabirla
egitim vererek kendi kendilerine damar i¢ faktdér uygulamasini
dgretenler yine hemsirelerimiz. iste yukarida llkemizde bu konuda
emek harcayan 40 hemofili hemsiresini izmirdeki Hemofili Kongresi
sirasinda izliyorsunuz (izmir — Cesme, 2013).
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DOG. DR. SELMIN SENOL: VAN EGITiM TOPLANTISI (2013)

Selmin hocamiz Van'da yapilan toplantida self-inflizyon ile ilgili
olarak bir hasta babasinin sorusunu yanithyor. Anne-babalarin tedavi
icin Oncelikle ikna olmalari gerekiyor. Cocuklara daha c¢ok yararl
olmak istiyorsaniz anne-babalariyla yakin ve sicak bir diyalog
kurmak durumundasiniz.



......................................................................................................

e o e A . - :
DIiYARBAKIR HEMOFILi TOPLANTISI; 10-12 Mayis 2013; Green
Park otel — Diyarbakir

Hemofili hastalari ve aile Uyeleriyle yapilan yodun toplanti sonrasi
yerel saglik ekibi ile birlikte konusmaci ve egitimci hocalarimizi
goriiyoruz; Sagdan sola; Dog. Dr. Selmin Senol (izmir), Prof. Dr.
iigen Sasmaz (Adana), Prof. Dr. Aysegil Univar (Istanbul), Hem.
Raziye Isim (izmir), Prof. Dr. Kaan Kavakli (izmir), Prof. Dr. Murat
Soker (Diyarbakir). Ve yerel saglik ekibinde gorevli arkadaslar.
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DiYARBAKIR HEMOFILi TOPLANTISI — 11 Mayis 2013

Hemofili toplantisi sonrasinda Inhibitér Tarama testi igin gerekli kan
ornekleri Hem. Raziye Isim tarafindan aliniyor. Kendisine Lab. Basri
Bilenoglu (Denizli) , Sezgin Yildiz (Gaziantep) de yardimci oluyorlar.
Bu toplanti sonrasinda 23 hemofili hastasinda inhibitdér tarama
testleri yapildi. Sadece 1 hastada inhibitér saptandi.



HEMOFiILI HEMSIRELERI CALISTAYI (Mayis — 2011 / Antalya)

Antalya’da yapilan 8. Ulusal Hemofili Kongresindeki Hemofili
Hemsireler calistayindan bir gorunti. Bu toplantida Danimarkali
konugumuz deneyimli hemofili hemsiresi Hanne Thykaer
aramizdaydi. misafir Hemofili Hemsireliginde c¢ok tecribeliydi.
Katilan 30 hemotoloji hemsiresine yonelik giin boyu inter-aktif egitim
aktivitesine katild1.
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HEMOFILI HEMSIRELERI GALISTAYI - Cesme llica Hotel - 2005

izmir — Cesme’de 2005 yilinda vyapilan 5. Ulusal Hemofili
Kongresinde yapilan Hemofili Hemsireleri ¢calistayina katilan hemofili
hemsirelerini izliyorsunuz. Ev sahibi olarak Dog. Dr. Selmin Senol ve
Raziye Isim blyUk ¢aba gosterdiler.



SELF-INFUZYON EGITIMLERI

Nasil Ev Tedavisi modern hemofili tedavisinin temel tasi ise; self-
infizyon yani kendi kendine damardan faktér uygulamak veya
annesinin ¢ocuguna rahatga uygulamasi hayati 6nem tasimaktadir.

istanbul, izmir, Diyarbakir ve Van. Her sehirde de ayni prensipler
gecerlidir. Annelerimizin bunu 6drenmesini tavsiye ediyoruz. Bu
resimde hemofili annesinin zorlu ©6drenme c¢abalarini izliyoruz
(Devami Var...).
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HEP BIRLIKTE ALKISLIYORUZ...

Hemofili annesi zoru basardi. Aldigi egitimden sonra hemofili hastasi
ogluna ilk damar i¢i inflizyonunu basariyla uyguladi. Ne kadar mutlu
ve kivangli oldugu resimden acikga belli olmuyor mu? Artik oglunun
haftada 2 kez yapilan 1.000 IU Faktor 8 ilaglarini hastaneye 100 km
otobusle gidip gelmeden sicak evinde kendisi yapacak. Darisi
hepinizin basina... Tesekkirler “Super-Raziye”



......................................................................................................

HEMOFILi HASTALARI MUTLAKA SELF-INFUZYONU
OGRENMELIDIR;

12 yasina gelmis tim hemofili hastalarina egditim vererek kendi
kendilerine faktér uygulamayi 6gretiyoruz. Tirk gocuklarinin Alman,
italyan ve Amerlkan ¢ocuklarindan ne eksigi var? Bizim ¢ocuklarimiz
da damardan faktdr ilacini yapmayi ¢ok guzel 6greniyorlar. Hemofili
Kongrelerinde, Yaz Okullari toplantilarinda mutlaka bu konuda sire
ayiriyoruz (Van Hemofili Toplantisi, 5 Ekim 2013). Sevgili geng
hemofili hastalari. Hala kendi evinizde kendi basiniza faktér uygula-
may1 yapamiyorsaniz hemen bize bagvurun.
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5. ULUSAL HEMOFiLi KONGRESI — iZMiR — CESME - 2005

Hemofili Federasyonu Hemsirelik Calisma Grubu Baskani Dog. Dr.
Selmin Senol kongre arasinda hemofilik genclerle bir arada; Erdal
Kuma (izmir), Seckin Ozdemir (Mersin), Volkan Tetik (Usak), Volkan
Yildirim, (izmir) Ercan Demir (Aydin), Mustafa Bagpinar (izmir),
Sezgin Yildiz (Gaziantep), Fatih Glvercin (Fethiye).



EGE HEMOFiLi DERNEGI VE HEMOFiLi FEDERASYONU
DERNEK MERKEZI

Hepinizi bekliyoruz: 75. Yl Sitesi, 275/11. Sokak No: /1 B Blok Kapi
no: 23 Manavkuyu — Bayrakli — iZMIiR (Dernek telefonumuz: 232 —
348 57 50).

45 metrekarelik mitevazi dernek merkezimizde Ege Hemofili
Merkezi ve Hemofili Federasyonu ayni fiziksel blro ortamini
kullanmaktadir. Bina Ege Hemofili Derneginin kendi malidir. Bu
satirlari okudugunuz siralarda Ege Hemofili Dernegi 20. Yasina
girmistir. Federasyon ise 9 yasina ulasmistir. Dernek birosu sadece
irtibat blrosu, kitliphane ve toplanti salonu olarak kullaniimaktadir.
Tani ve Tedavi ile ilgili tim islemler icin Ege Universitesi Cocuk
Hastanesi Hematoloji bolimune bekliyoruz.
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HEMOFILI FEDERASYONU ( 2005 )
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HEMOFiLi FEDERASYONU

2005 yilinda 5 bolgesel hemofili dernegi tarafindan izmirde kuruldu.
2013 yilina geldigimizde tam 9 ayn dernek Hemofili
Federasyonumuzun Uyesi durumundadir. Hemofili Federasyonu her
2 yilda bir Ulusal Hemofili Kongresini diizenlemektedir. Ayrica her yil
Haziran ayinda Ulusal Hemofili Yaz Okulunu dizenlemektedir.



F)

VAN Hemofili Egitim Toplantisi;

Dog¢. Dr. Selmin Senol Vanli g¢ocuklara okulda dikkat edecekleri
konulari anlatiyor. Hasta annesi ve diger ¢ocuklar pur dikkat onu
izliyorlar. Van - 5 Ekim 2013
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TINKON TURIiZM VE HEMOFILi FEDERASYONU KONGRELERI

Hemofili Federasyonu'nun 2009 ve 2011 yillarinda Antalya
Kervansaray Lara Oteli Kongre merkezinde ve 2013 yilinda izmir —
Cesme Sheraton Oteli Kongre merkezinde gergeklestirdigi 6. / 7. ve
10. Ulusal Kongrelerde Ustiin basariyla gérev yapan Istanbul
merkezli Tinkon Turizme tesekklr ediyoruz. Yukaridaki resimde yine
kongre baslamadan 1 veya 2 gin dnce kongre merkezinde yapilan
inceleme ve denetlemeleri goériyorsunuz. Tinkon yeftkililileri Feyzan
ve Atilla Bingdl'e duyarli ve titiz calismalari nedeniyle tesekkirler.



EGE HEMOFiLI TIYATRO GRUBU: ULUSAL HEMOFiLi
KONGRESINDE GOSTERI YAPTI (16 Nisan 2013)

Tamamina yakini Ege Hemofili Dernegdi Uyesi hemofili hastasi veya
yakini olan Tiyatro grubu 2 aylik yodun provalar sonrasinda izmir
Devlet Tiyatrosu sanatgisi hemofili hastasi Ali Sinan Demirkale’nin
yazip sahneye koydugu “Sev Kardesim” adli oyunu kongre
aksaminda 300 kisilik bir topluluga basariyla sahnelediler. Yukaridaki
resimde Ozgir Gimis, Sabiha Ozkan, Erdal Kuma ve arkadaglarini
oyunun sonunda seyircilere zafer selamini verirken izliyorsunuz.
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ULUSAL HEMOFiILi KONGRESiI POSTER SUNUMLARI

Ege Hemofili Derneg@i adina hazirladiklari poster sunumunu yapan
Dog. Dr Selmin Senol ve sevgili Egemen Ozgelik’in annesi Y. Dog.
Dr. Tugba Ozgelik ve Dr. Mehmet Can Ugur izleniyor.

KAAN KAVAKLI BULENT ZULFIKAR

Prof. Dr. Kaan Kavakli ve Prof. Dr. Bilent Zilfikar Hemofili
Kongresinde birlikte yaptiklari oturum bagkanhdi sirasinda izleniyor
(Antalya, 2011). Prof. Zilfikar Ulkemizde hemofili konusunda gok
deneyimli hocalarimizdan biridir.



Hemofili-A hastalari evlenip mutlu yuvalar kurabilirler. iste en glzel
bir érnegi daha; izmir — Aliaga’da calisan hemofili-A hastasi ilhan
Bostan esi ve kizi ile bir dernek toplantisi sirasinda gorillyor.
Hemofili hastasi bir delikanli, saglikh bir hanimefendi ile evlendigi
takdirde hemofili hastasi ¢ocugu olmamaktadir. Saghkli ve mutlu
gunler sizi bekliyor.
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HEMOFILi FEDERASYONU EKIiBi — ISTH KONGRESINDE

inhibitérlii  hastalarda erken tedavinin &nemini vurgulayan g¢ok
merkezli inhibitérli hemofili galismasinda hocalarimiz poster basinda
sunum yapiyorlar; Prof. Dr. Biilent Antmen (Adana), Dog. Dr. Alphan
Kipesiz (Antalya), Prof. Dr. Can Balkan (izmir), Prof. Dr. ilgen
Sasmaz (Adana), Prof. Dr. Kaan Kavakli ve Dr. Akif Seval (Istanbul).



Kaan Kavakl bir hemofili toplantisinda hastalarin doktorlara sordugu
sorulari dikkatle izliyor. Genglerin hep birlikte gllimsedigine bakilirsa
bu seferki konusmalar neseli bir konuyu igeriyor.
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Hemofilide yiizler giiliiyor; Prof. Dr. Kaan Kavakli (izmir) ve Prof. Dr.
Murat Soker (Diyarbakir). Konunun ne oldugunu gergekten
hatirlayamadik. Ama Antalya’daki Hemofili Kongresi sirasinda.



DUNYA HEMOFiLi KONGRESINE HEMOFILIK VE AILE
BIREYLERININ KATILIMI

Istanbul’da 2008 yilinda yapilan Dinya Hemofili Kongresinde sevqili
Egemen’in annesi Tugba Ozgelik Hemofili Yaz Okullari ve Hasta
egitim toplantilarinin yararini vurgulayan bir poster sunumu yapti.
Resimde Prof. Dr. Kaan Kavakl, Egemen Ozgelik ve Tugba Ozgelik
goriliyor. Egemen proflaksi programi sayesinde izmirde Yelken
Klibinde aktif olarak yer alabiliyor. Gelecegdi parlak olan gengleri-
mizden sadece bir tanesi.
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DUNYA HEMOFILi KONGRESI — iISTANBUL - 2008

Istanbul’'daki Dinya Hemofili Kongresindeki Hemofili hastalara ait
olan oturuma giren Egemen Ozgelik ve annesi Tugba Ozcelik
dikkatle konugmalar takip ediyor. Ozellikle kiiglik Egemen ¢ok iyi
konsantre olmus gibi gériintyor.
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HEMOFILI DE ULUSLAR ARASI GOK MERKEZLI KLINIK
ARASTIRMALAR

Prof. Dr. Kaan Kavakli (Ege - izmir), Prof. Dr. Yurdanur Kiling
(Cukurova - Adana), Prof. Dr. Tarkan Patiroglu (Erciyes - Kayseri),
Prof. Dr. Davut Albayrak (19 Mayis — Samsun), Prof. Dr. Umran
Caliskan (Konya) ve Novo Nordisk Medikal muduri Dr. Sibel
Koksoy Miami'deki Arastirici Toplantisi sirasinda goruliyor. Kilinik
ilag arastirmalari yeni ilaglarin ortaya c¢ikarilmasi igin ¢ok 6nemli
Ulkemizde tam 30 uluslar arasi klinik hemofili ilag arastirmasi
basariyla yurataliyor. (www.clinicaltrials.gov)
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EGE HEMOFiILi KONSEYI - ILK GRUP (2000-2005 ARASI iLK
DONEM)

Prof. Dr. Deniz Yilmaz Karapinar (GCocuk Hematoloji), Prof. Dr.
Serdar Bedii Omay (Erigkin Hematoloji), Dog. Dr. Mustafa Pehlivan
(Erigkin Hematoloji), Prof. Dr. Yusuf Duman (Nukleer Tip), Prof. Dr.
Kaan Kavakl (Cocuk Hematoloji ve Konsey Koordinatori), Prof. Dr.
Aysenur Oktay (Radyoloji) ve Prof. Dr. Semih Aydogdu (Ortopedi).



EGE HEMOFiLi KONSEYi — YENi NESIL (2005 - 2013);

Uz. Dr. Yesim Oymak (Behget Uz Cocuk hst), Prof. Dr. Hayal Ozkilig
(NUkleer Tip; Prof. Dr. Can Balkan (Cocuk Hematoloji), Prof. Dr.
Deniz Yilmaz Karapinar (Cocuk Hematoloji), Uz. Dr. Yiimaz Ay
(Behget Uz Cocuk Hst), Dog. Dr. Selmin Senol (Hemsirelik
Fakdiltesi), Prof. Dr. Semih Aydogdu (Ortopedi), Dr. Mehmet Can
Ugur ve diger rotasyoner hekim arkadaslar bir hemofili hastasinin
eklem sorunlarini degerlendirip eklem i¢i izotop uygulanmasi
endikasyonunu birlikte koyuyorlar.
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izmirde yapilan birgok hemofili toplantisina veya kongresine hemofili
alaninda diinyaca unli bir gok profesor katimistir. Resimde New
York Mount Sinai Hemofili Merkezinin efsanevi baskani Prof. Dr.
Louis Aledort, Dr. Tiilay Kavakli ve Dr. Kaan Kavakl ile izmirdeki
Hemofili kongresinde sohbet ediyor.

| P

UNLU HEMATOLOGLAR iZMiR’DE



UNLU HEMATOLOGLAR iZMIE’DE

Prof. Alessandro Gringeri TUrk meslekdaglari tarafindan ¢ok sevilen
bir hematologdur. Sandro’nun Ulkemize geldigi bir hemofili kongresi
sirasinda oturum baskanlari Prof. Dr. Kaan Kavakli ve Prof. Dr.
Bulent Zilfikar ile konusurken izleniyor. Arka planda oturan ise Prof.
Dr. Omer Devecioglu (istanbul)
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UNLU HEMATOLOGLAR iZMiRDE

Dr. Charles Hay (Manchester — Ingiltere) gercekten de Hemofili
dendiginde ilk akla gelen otoritelerden biridir. Ozellikle inhibitdrlii
hastalarda uygulanan Immun Tolerans Tedavisi hakkinda ¢ok degerli
bilimsel c¢aligsmalari mevcuttur. Hemofili Federasyonunun 2011
yilinda izmirde dizenledigi “immun Tolerans Tedavisi Uzlagma
calistayinda” Dr. Charles Hay de izmire gelerek bu konuda Tiirk
meslekdaslari ile gérus alis-verisinde bulunmustur. Gelmigken de
Bergama’daki Antik Pergamon sehrine ugramayi ihmal etmemigtir.



......................................................................................................

Yil: 1998: Prof. Dr. Gungdr Nisli'nin emeklilik téreni igin Dog. Dr.
Kaan Kavakli'nin izmir'de diizenledigi dzel toplantiya gelen 2 nli
konuk: Prof. Dr. Lou Aledort (New York, USA) ve Prof. Pier Mannucci
(Milan, ltaly). Hepbirlikte Pergamon Antik sehrinde gériltyor.



1111319

......................................................................................................

Ege Universitesi Cocuk Hastanesi Hematoloji Boliimii: Ulkemizde
Faz-1 uluslararasi klinik galisma yapma sertifikasi olan tek hastane
klinigidir. Son 15 yilda 30'dan fazla hemofili klinik galismasi (Faz 1-2-
3-4) bu klinikte basariyla tamamlanmistir. Yukaridaki resimde Prof.
Dr. Kaan Kavakli, Prof. Dr. Deniz Yilmaz Karapinar, Prof. Dr.
Can Balkan, Hem. Raziye Isim ve Lab. Basri Bilenoglu gorullyor.
Resimdeki delikanli ise Kayacan Kavaki...
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