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DAVET YAZISI

Basta Hemofili olmak lizere Kalitsal Kanama Bozukluklari tizerine yillarini veren Tiirkiye
Hemofili Dernegi ve Hemofili Federasyonu is birligi ile bir kez daha uluslararasi 19.Tirkiye
Hemofili Kongresinde bir araya geldik.

Tdm diinya ile beraber yasadigimiz pandemi siirerken 2021 yil Eyliil ayinda Kuzey Kibris’ta
bir araya gelerek geleneksellesmis hemofili kongremizi basariyla tamamlamistik. Artik ytiz
ylize kongrelerin 6n planda yapildigl 2022 yilindayiz. Siz saygideger hemofili dostlari ve
hemofili uzmanlari ile birlikte “19. Uluslararasi Tiirkiye Hemofili Kongresini” 17-20 Kasim
2022 tarihlerinde Antalya’da gerceklestirdik.

Kongre ajandamiz her zamanki gibi yogundu. Dolu dolu 3 ayri salonda es zamanli
programlarla 4 giin gecirdik. Medikal salonda tilkemizden ve diinyadan ¢cok deneyimli
meslektaslarimizdan yiiz yiize ve online olarak en giincel bilgileri aldik. isimlerini kisaca
saymak gerekirse; Steven Pipe (ABD), Roshni Kulkarni (ABD), Sylvia von Mackensen
(Almanya), Susan Halimeh (Almanya), Elena Santagostino (italya), Prasad Mathew (ABD),
Brian O’Mahony (irlanda) ilk akla gelenler olabilir.

Multidisipliner salonda basta hemofili ve yakinlari olmak tizere tiim katiimcilarla tam bir
glinu deneyimli uzmanlar egliginde Spor ve Egzersiz programlarina ayirdik. Diger tam
glnu ise bilimsel iceriklere ayirdik.

Hemofili hemsirelerimiz ve katkilart hicbir zaman unutulmayacak. Ulkemizdeki hemofili
alanindaki en degerli hemsirelik grubu kongremize katilim géstermistir. Degerli calisma
arkadaslarimiz bu kongrede de kendi aralarinda bir araya gelerek deneyimlerini paylastilar
ve yeni ortak projeler olusturdular.

Ulkemizde basta hemofili olmak tizere kalitsal kanama bozukluklari ile ilgilenen 100’den
fazla hematoloji uzmani, bu alanda deneyimli olan Ortopedi, fizik tedavi, Radyoloji uzmani
hocalarimiz, tecriibeli fizyoterapist ve psikologlarimiz da kongremize katiim géstermistir.
Kendilerini hem medikal, hem de multidisipliner oturumlara 6nemli katkilar saglayan
alanimizin unutulmazlar olarak biliyoruz.

Son olarak 20 yillik eskimeyen bir oturum basligi olarak “Hemofili Forumu” oturumunda
Saglik Bakanhgi, SGK ve Kizilay yetkilileri de en glincel konulari katiimcilarla paylastilar.

Kongremize destek veren biitiin katilimcilarimiza tesekkir ederiz.

Prof. Dr. Biilent ZULFiKAR Prof. Dr. Kaan KAVAKLI
Turkiye Hemofili Dernegi Bagkani Hemofili Federasyonu Genel Baskani
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Biilent ZULFIKAR — Kaan KAVAKLI

BILIMSEL KURUL

Canan ALBAYRAK - Turkiye Brian O'MAHONEY - irlanda
Bulent ANTMEN — Tdrkiye Prasad MATHEW — ABD
Can BALKAN — Trkive Fahri OVALI — Turkive
Erall BERBER — Turkive Steven PIPE — ABD
Kaan KAVAKLI — Turkiye GoOkhan POLAT — Turkiye
Roshni KULKARNI — ABD Basak KOG SENOL — Tirkiye
Alphan KUPESIZ — Turkiye Biilent ZULFIKAR — Tiirkiye

Sylvia von MACKENSEN — Almanya

DUZENLEME KURULU

Medikal Multidisipliner
Gulsum AK Mustafa AKYOL
Yusuf Ziya ARAL Aylin ARIK
Tahir ATIK Devrim AYDOGAN
Fikret BEZGAL Emine BUCAK
Kazim CAPACI Tugce POYRAZ ISLEYEN
Caner DADAK Bersan KAYIKCI
Ali Fuat Kaan GOK Ahmet KILIC
Giil Nihal ©ZDEMIR Selmin SENOL
Yasemin ALTUNER TORUN Melike TEKINEL
Mehmet Can UGUR Haluk ZULFIKAR

BILDIiRi DEGERLENDIRME KURULU

Yilmaz AY Prasad MATHEW
Orhan AYYILDIZ Gokhan POLAT
Elcil KAYA BICER Basak KOG SENOL
Kaan KAVAKLI Mehmet Can UGUR
Sylvia von MACKENSEN Bilent ZULFIKAR

KONGRE SEKRETERYASI

Hilya YETISENER — Elif YILDIZ
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7 Kasim 2022, Persembe

™ PROF. DR. ONDER KILICOGLU SALONU

16:30-18:00

16:30-16:50

16:50-17:10

17:10-17:25

17:25-17:40

17:40-18:00

18:00-18:40

18:00-18:30

18:30-18:40

ACILIS OTURUMU
Oturum Baskanlari: Dr. Kaan Kavakli, Dr. Biilent Ziilfikar

Hemofili Bakimindaki Glincel Durum
Dr. Yilmaz Ay

Hemofili Bakimina Yeni Yaklagimlar
Dr. Basak Kog Senol

Gegmisten Gliniumiize Kanama Bozuklugu Olanlarin Yasadiklari
Mustafa Akyol

Kanama Bozuklugu Olanlarin Gelecekten Beklentileri
Dr. Caner Dadak

Soru & Cevap

ACILIS KONFERANSI
Oturum Baskanlari: Dr. Hale Oren, Dr. Elcil Kaya Biger

Hemofili Ortopedik Cerrahisinde 20 Yillik Deneyim
Dr. Semih Aydogdu

Soru & Cevap
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M PROF. DR. ONDER KILICOGLU SALONU

08:30-09:45

S-01

S-02

S-03

S-04

S-05

S-06

09:45-10:30

10:30-11:00

SOZEL BILDIRILER OTURUMU (Tiirkge)
Oturum Baskanlari: Dr. Mehmet Dagli, Dr. Yesim Oymak

Adolesan Hemofili Hastalariyla Saglikh Yasitlari Arasinda Posttirtin ve Yiizeysel
Postir Kaslarinin Sertliginin Karsilastirilmasi: Kontrollii Kesitsel Calisma
Dr. Volkan Deniz

Hemofili Hastasi Cocugu Olan Annelerin Hastaliga iliskin Deneyimlerinin
incelenmesi
Dr. Veysel Gok

Hemofili’de Intrakranial Hemoraji Cukurova Deneyimi
Dr. Defne Ay Tuncel

Profilaksideki Cocuk ve Eriskin Hemofili-A Hastalarinda Eklem Saglig
Degerlendirmesinde HEAD-US Ultrason Eklem Skorlamasinin Klinik Onemi:
Ulusal, Cok Merkezli, Prospektif Calisma

Dr. Kaan Kavakli

Hemofili Hastalarinda Guivenli Genel Cerrahi
Dr. Meryem Tuncak

Agir Hemofili A Hastalarinin Kemik-Eklem Sagligi Durumlari ve Buna Etki Eden
Faktorlerin Degerlendirilmesi
Dr. Tekin Aksu

KEDRION

ENDUSTRIi OTURUMU i

How to Prevent Inhibitor Development in PUP’s in Hemophilia - See,
Feel and Touch to Find the Right Moment to Treat With Factor VIl

Oturum Baskani: Dr. Kaan Kavakli
Konusmaci: Dr. Susan Halimeh

KAHVE MOLASI
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11:00-11:45

11:45-12:30

11:45-12:00

12:00-12:20

12:20-12:30

12:30-14:00

14:00-14:45

14:45-16:00

14:45-15:05

15:05-15:25

15:25-15:45

15:45-16:00

16:00-16:30

ENDUSTRI OTURUMU
Gegmisten Glinimiize Tiirkiye'de Advate ile Kisisellesmis Profilaksi Yolculugu
Oturum Baskani: Dr. Can Balkan

Konusmaci: Dr. Tekin Aksu - Advate ile Kisisellesmis Profilaksiile 5 Yilda
Nereden Nereye?

Konusmaci: Dr. Tuba Hilkay Karapinar - Pandeminin Ardindan Yine ve
Yeniden Advate ile interaktif Profilaksi

KALITSAL KANAMA BOZUKLUKLARINDA LABORATUVARIN ONEMI
Oturum Baskanlari: Dr. Ziihre Kaya, Dr. A. Fatih Aydin

Koagiilasyon Testlerinde Preanalitik Degerlendirmenin Onemi
Dr. Giines Ak

Gelisen Teknolojilerin Isiginda Koagiilasyon Verilerinin Yorumlanmasi
Dr. Prasad Mathew

Soru & Cevap
OGLE YEMEGI

ENDUSTRI OTURUMU PROCEUTICa
Hemofili A Hastalari icin Sinirlari Kaldirmak Miimkin

Oturum Baskanlari: Dr. Kaan Kavakli, Dr. Biilent Ziilfikar

Konusmaci: Dr. Elena Santagostino

NADIR FAKTOR EKSIKLIKLERI OTURUMU
Oturum Baskanlari: Dr. Ahmet Fayik Gner, Dr. Murat Séker

Faktor VII Eksikligine Glincel Yaklasim
Dr. Tiraje Celkan

Faktor X Eksikligine Glincel Yaklagim
Dr. Kamuran Karaman

Fibrinojen Eksikligine Glincel Yaklasim
Dr. Sinan Akbayram

Soru & Cevap

KAHVE MOLASI
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16:30-17:15

17:15-18:00

17:15-17:35

17:35-17:50

17:50-18:00

18:00-19:30

09:00-10:30

09:00-09:15

09:15-09:30

09:30-09:45

ENDUSTRI OTURUMU @ Pﬁle"
Profilakside Uyumu Arttiran Céziimler - Haftada 1 & Flakonsuz Tedavi

Oturum Baskani: Dr. Biilent Antmen

Konusmacilar: Dr. Gzgiir Mehtap, Dr. Alphan Kiipesiz

HEMOFILIDE GEN TEDAVISi OTURUMU
Oturum Baskanlari: Dr. Kaan Kavakli, Dr. ilgen Sasmaz

Gene Therapy - Patient Experience
Dr. Brian O’Mahony

.)))

Ulusal Deneyim
Dr. Vahap Okan

Soru & Cevap

ACILIS TORENI
Kongre Es Baskanlari: Dr. Biilent Ziilfikar, Dr. Kaan Kavakii .Qy

Davetli Konusmacilar: ligili STK ve Klinik Yetkilileri

MUZiK DINLETISI

m HEMSIRELIK SALONU

Oturum Baskanlari: Dr. Erol Erduran, Uzm. Hem. Hiilya Dalkili¢ Bingol
HEMOFiLi TEDAVISINDE HEMSIRELIK UYGULAMALARI

intravenéz (IV) Faktor Uygulamasi
Uzm. Hem. Hiilya Dalkili¢ Bingol

Subcutan (SC) Uygulama
Hem. Elif Dilan Ozkiiliik

Gen Tedavisinde Hemsirenin Rolu

Uzm. Hem. Rughan Yéney - Biyolog Buse Tufan
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09:45-10:00

10:00-10:15

10:15-10:30

10:30-11:00

11:00-12:30

11:00-11:20

11:20-11:45

11:45-12:05

12:05-12:30

12:30-14:00
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HEMOFiLi KANAMALARINDA ERKEN TANI ve HEMSIRENIN ROLU;

YENIDOGAN, SUT COCUKLUGU, ERKEN COCUKLUK DONEMLERI

Yenidogan Déneminde Kanama Farkindaligi
Dr. Ogr. Uyesi Yesim Yesil

Sut Cocuklugunda Kanama Bulgulari
Hem. Raziye Isim

Erken Cocuklukta Kanama Bulgulari
Hem. Biisra Karabulut

KAHVE MOLASI

Oturum Baskanlari: Dr. Tung Figsgin, Hem. Raziye Isim

HEMOFILIDE EVDE BAKIM

Evde Bakim Bilesenleri
Hem. Gonca Emir

Hemofilide Evde Bakim Ornegi
Uzm. Hem. Hayriye Baser

EKLEM KANAMASINDA DESTEK TEDAViI UYGULAMASI (RICE)

Eklem Kanama Bulgular
Hem. Dilan Ciftci

RICE Uygulamasinda Dikkat Edilecek Noktalar
Hem. Nurten Siilii

OGLE YEMEGI
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19. Uluslararasi Turkiye Hemofili Kongresi'ne katilan Kalitsal Kanama Bozuklugu olanlar ve
yakinlarina yonelik uzman hocalar egliginde 6zel dizayn edilmis spor programlari planlanmistir.

—_———

Programlar 4 ayri renkten (Sari, Mavi, Yesil, Kirmizi) olusan gruplar halinde gergeklestirilecektir.

1. MINi SURVIVOR | 2. MiNi SURVIVOR

ISTASYON ADI YOGA&NEFES

PARKURU PARKURU
Prof. Dr. Biilent .
Sorumlular Dr. Duran Arslan Bayraktar, keok .analgiz:m 22 D’;J:iuf 2y
Dyt. Nursel Keklik P
Yfrdm.‘c' Aylin Arik Uzm. Dr. Erkan Kaya | Uzm. Dr. Ece Cinar FatsTgge Royraz
Gorevliler isleyen
Fzt. Merve Tat, Fzt. Emine Aslan Fzt. Demet Senol, Fzt. Volkan Deniz,
Fizyoterapistler Fzt. Necati Telci, Fzt. Hande Gliney | Fzt. Emirhan Bugra
Muhammed Tat Fzt. Firat Tan Deniz Baser
Dernek Uzm."Ps.I.( S Emre Karaiiziim, Uzm. Dr. Mehmet x
Gorevlileri Gumdstas, Kerem Arda Can Ugur Mehmettzson
Psk. Melike Tekinel

SPOR DALLARI

YUZME - GOLF BOCCIA
YOGA - NEFES MASA TENISi ORYANTRING
TERAPISI

OKCULUK MANGALA
DART

BASKETBOL SATRANC
FUTBOL HALK OYUNLARI YORUYUS
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18 Kasim 2022, Cuma

Saat SARI GRUP MAVi GRUP YESiL GRUP KIRMIZI GRUP
08:30-09:00 SABAH SPORU
09:00-10:15 SABAH KAHVALTISI
10:30-11:15 | 1- MINI SURVIVOR 2. MINISURVIVOR |  NEFES TERAPISI-
PARKURU PARKURU YOGA
11:15-11:30 ARA
11:30-12:15 | NEFESTERAPisi-  NeRUUNIRIUAITeL 1. MINi SURVIVOR
YOGA PARKURU PARKURU
12:15-12:30 ARA
12:30-14:00 OGLE YEMEGI
15:00-15:45 VOZME L MLI:L?(%!;\SVOR NEFESY ggtAAPlsl- p M'i)r:ikitdmvorz
15:45-16:00
WTTRrUERIEA VAT NEFES TERAPiS- (14 MINISURVIVOR
PARKURU YOGA PARKURU
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19 Kasim 2022, Cumartesi

08:00-09:00

S-07

S-08

S-09

S-10

S-11

09:00-09:45

09:45-10:30

10:30-11:00

M PROF. DR. ONDER KILICOGLU SALONU

SOZEL BILDIRILER OTURUMU (ingilizce)
Oturum Baskanlari: Dr. Ekrem Unal, Dr. Aylin Canbolat Ayhan

Ege Hemophilia Council Data: Twenty Years of Experience Hemophilic
Arthropathy Rates and Correlation with Treatment Modalities
Dr. Emre Karaiiziim

The Effect of Regulatory T Cells on the Development and Pathogenesis of
Inhibitors Complicating Treatment in Hemophilia A Patients
Dr. Emre Akkaya

Evaluation of the Diagnostic Accuracy of VWF:Ac and VWF Ristocetin Cofactor
Activity (VWF:RCo) in the Diagnosis of von Willebrand Disease
Dr. Basak Kog Senol

Medical and Socio-Psychological Effects of The Pandemic on Patients with
Herediter Bleeding Disorders and Their Treaters
Dr. Haluk Ziilfikar

The Effects of COVID-19 Pandemics on Patients with Hemophilia and
Inherited Bleeding Disorders: Results from Two Centers in Turkiye
Dr. Dilek Giirlek Gokgebay

ENDUSTRI OTURUMU
“Sifir Kanama” - ASLA PES ETME!

Konusmacilar: Dr. Biilent Ziilfikar, Dr. Ahmet Muzaffer Demir

ENDUSTRI OTURUMU O
20 Soru 20 Cevap, NovoSeven ile 20 Yili Askin Deneyim
Oturum Baskani: Dr. Aysegiil Uniivar

Konusmacilar: Dr. Mehmet S6nmez, Dr. Emine Tiirkkan

novo nordisk”

KAHVE MOLASI
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11:00-11:45

11:00-11:20

11:20-11:40

11:40-11:45

11:45-13:00

11:45-12:00

12:00-12:15

12:15-12:45

12:45-13:00
13:00-14:15

|

, 14:15-14:30

14:30-15:15
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19 Kasim 2022, Cumartesi

PANDEMI ve KALITSAL KANAMA BOZUKLUKLARI
Oturum Baskanlari: Dr. Saadet Akarsu, Dr. Hiiseyin Giilen

Covid 19 Pandemisi ve Etkileri
Dr. Dilek Giirlek Gokgebay

Covid 19 Asilari ve Yansimalari
Dr. Fahri Ovali

Soru & Cevap

KAS ISKELET OTURUMU
Oturum Baskanlari: Dr. Fahir Ozkalemkas, Dr. Hayati Durmaz

Ultrason Eklem Skorlari
Dr. ipek Tamsel

Eklem Skorlar
Fzt. Necati Muhammed Tat

Kas Eklem Cerrahisi
Dr. Gokhan Polat

Soru & Cevap

OGLE YEMEGI

AT 'V'\—-k. "‘\_
ODUL TORENI 1“ N | f i

ENDUSTRI OTURUMU CSL Behring
von Willebrand Profilaksisinde Gilincel Deneyimler

Oturum Baskani: Dr. Biilent Ziilfikar

Konusmaci: Dr. Biilent Antmen - Vaka Ornekleriyle Profilaksi Tedavisi

Konusmaci: Dr. Selin Aytag Eyiipoglu - Adolesandan Erigkinlige Gegiste
Profilaktik Tedavi Yaklagimi
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15:15-16:00

15:15-15:40

15:40-15:55

15:55-16:00

16:00-16:30

16:30-17:15

17:15-18:30

17:15-17:35

17:35-17:45

17:45-18:05

18:05-18:15

18:15-18:30
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RARASI TURKIYE 19 Kasim 2022, Cumartesi

HAYAT KALITESI ve OLCUMLEME PERSPEKTIFLERI
Oturum Baskanlari: Dr. Aysegiil Uniivar, Psk. Irmak Giimiistas

Which Tool Which Patient?
Dr. Sylvia von Mackensen

Ulusal Deneyim
Dr. Nazan Sarper

Soru & Cevap
KAHVE MOLASI

ENDUSTRi OTURUMU & genveon
inhibitérli Hemofili ve Faktor VII Eksikligi Tedavisinde Alternatifler

Oturum Baskanlari: Dr. Biilent Ziilfikar, Dr. Kaan Kavakli

Konusmacilar: Dr. Goksel Leblebisatan, Dr. Basak Kog¢ Senol

NON - REPLACEMENT THERAPIES

Oturum Baskanlari: Dr. Prasad Mathew, Dr. Giil Nihal Ozdemir

Factor VIl Mimetic Agents "

Dr. Roshni Kulkarni o

National Experience - 1 (Factor VIII Mimetic Agents)

Dr. Can Balkan

Balancing Therapies =
L ]

Dr. Steven Pipe

National Experience - 2 (Balancing Therapies)
Dr. Canan Albayrak

Soru & Cevap
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M HEMSIRELiIK SALONU

14:00-14:30

14:00-14:25

14:25-14:30

14:30-16:00

14:30-15:15

15:15-16:00

16:00-16:30

16:30-18:00

16:30-17:00

17:00-17:30

17:30-18:00

Oturum Baskanlari: Dr. Selmin Senol, Uzm. Hem. Hiilya Dalkili¢ Bingol

Almanya izlenimleri: Ev Tedavisi ve Ev Tedavisinin Egitiminin Onemi
Hem. Biisra Giindiiz (Almanya)

Soru & Cevap
Oturum Baskanlar:: Dr. Elif Giiler Kazanci, Dr. Selmin Senol
HEMOFiLi HEMSIRELIGINDE MENTORLUK

Mentorliigiin Bilesenleri ve Katkilari, Hemofilide Mentérliik Ornegi
Dr. Ogr. Uyesi Hatice Camveren

HEMOFiLi STK’LARINDA HEMSIRENIN ROLU

Hemsirenin STK’daki Rolii Neden Onemli? Bursa Ornegi
Hem. Arife Kutlu

Hemsirenin STK’daki Rolii Neden Onemli? Kayseri Ornegi
Hem. Mehmet Oznurhan

Hemsirenin STK’daki Rolii Neden Onemli? istanbul Ornegi
Hem. Emine Bucak

KAHVE MOLASI
Oturum Baskanlari: Dr. Mehmet Can Ugur, Dr. Can Acipayam
HEMOFiLI HEMSIRESININ DiJITAL ORTAMDAKi GUNCEL ROLU

Dijital Ortamin Hemofiliye Katkilari
Ogr. Goér. Canan S. Giin

Hemofilide Dijital Ortam Ornekleri
Dr. Caner Dadak

Hemofili Hemsirelik Girisimlerinde Bir Kavram Haritasi Ornegi
Ars. Gor. Seda A. Sevgili - Dr. Selmin Senol
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T MULTIDISIPLINER SALON

10:00-11:30

10:00-10:30

10:30-11:00

11:00-11:30

11:30-12:00

12:00-13:30

12:00-12:30

12:30-13:00

13:00-13:30

13:30-14:30

KALITSAL KANAMA BOZUKLUKLARINA MULTIDISPLINER YAKLASIM - ACIK
OTURUM
Yoneticiler: Dr. Biilent Ziilfikar, Dr. Hayati Durmaz

Tedavi Gerektiren Durumlar
Dr. Goékhan Polat, Dr. Veysel Gok, Dt. Zeynep Afra Akbiyik Az, Dr. Hiiseyin
Oztiirk

Standart ve Gelistiriimekte Olan ilaglar
Serhat Kaya (HA), Ash Simsek (Anne), Hakan Giirel (HA), Sadife Aydogan
(Anne), Ali Cikan (HA), Arda Meri¢ Kéksal (HA)

Faktor Otesi Yaklagimlar
Dr. inci Kizildad, Dr. Erkan Kaya, Fzt. Tuggce Poyraz isleyen, Fzt. Volkan Deniz

KAHVE MOLASI

KALITSAL KANAMA BOZUKLUKLARINDA TASIYICILIK - ACIK OTURUM
Yoneticiler: Dr. Biilent Ziilfikar, Dr. Mehmet S6nmez

Kahtsal Kanama Bozukluklarinin Genetigi ve Tastyiciligin Tarifi
Dr. Ergiil Berber, Dr. Tahir Atik, Dr. Ali Duru, Asli Aydogan (Anne)

Tastyici Sorunlari
Dr. Sema Ovalli, Psk. Melike Tekinel, ismail Tepe (vWD), Senem Madran (Anne)

Deneyim Paylagimi
Tiim Katilimcilar

OGLE YEMEGI
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KALITSAL KANAMA BOZUKLUKLARINDA SOSYAL HAYAT ve GONULLU
KURULUSLAR - ACIK OTURUM
Yéneticiler: Dr. Haluk Ziilfikar, Dr. Ozcan Bér

Olanaklar ve Sorumluluklar
Serra Sezgin, Fatma Bali (Anne), Mehmet Cetinkol (HA), Oguzhan Petekgi (HA)

Egitimden is Hayatina Gegis
Mehmet Kog (GiV “Girisimci is Adamlari Vakfi” Baskani), Ahmet Kili¢ (HA),
Gékhan Aktag (Baba), ismail Balmumcu (Baba), Fatih Yogurtcu (HA)

Goniilli Kuruluglarda Uye Olmak
Dr. Fikret Bezgal (HA), Dr. Fatih Kol (HA), Seckin Ozmen (iletisim Prof.), Av.
Bersan Kayikgi (HA), Ahmet Ceylan (HA)

KAHVE MOLASI

KALITSAL KANAMA BOZUKLUKLARINDA ONCESi ve SONRASIYLA
ILKOGRETIM - ACIK OTURUM
Yoneticiler: Dr. Fahri Ovali, Dr. Serap Karaman

Evden Okula Gegis Dénemi
Psk. Irmak Giimiistas, Ahmet Yalcin Hocaoglu (MEB), Giilcan Oyran (Anne),
Ali Ekber Daghan

Okullu Olmak
Melek Okur (MEB), Levent Polat (HA), Ersoy Uysal (HA), Serdar Karaman
(vWD)

Tibbi Destekler
Dr. Baris Yilmaz, Dyt. Mesut Kaygusuz, Dyt. Nursel Keklik, Cem Karadag
(HA), Atakan Tanar (HA)
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M PROF. DR. ONDER KILICOGLU SALONU

09:30-10:15

10:15-11:45

11:45-12:00

KANAMA BOZUKLUKLARINDA AKILCI iLAC KULLANIMI
Oturum Baskani: Dr. ibrahim Eker
Konusmaci: Dr. M. Fatih Orhan

HEMOFiLi FORUMU

Moderatoérler: Dr. Biilent Ziilfikar, Dr. Kaan Kavakli

Konusmacilar: Sorunlar ve Beklentiler: Dr. Mehmet Can Ugur,

Devrim Aydogan, Melike Tekinel

Tartismacilar: Dr. Kerem Kinik (Kizilay Genel Bagkani),
Dr. Saim Kerman (Kan Hizmetleri Genel Miidiirii),

Dr. Tuncay Alkan (SGK ilag Daire Baskani)

Dr. Murat Giilsen (Saglik Bakanligi)

KAPANIS KONUSMASI ve DEGERLENDIRME

Dr. Biilent Ziilfikar, Dr. Kaan Kavakli
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Poster
Numarasi

POSTER BILDIRILER

P-01

P-02

P-03

P-05

P-06

P-07

P-08

Our Familial Multiple Coagulation Factor Deficiencies Cases
Dr. Canan Albayrak

Social Media Usage Practices of Hemophilia Mothers
Dr. Serra Sezgin

The Problems Encountered in Social Life by People with Hemophilia Aged
18-35
Dr. Caner Dadak

Hemofililer ve Ebeveynlerinin Gelecekte Bekledikleri Tedavi Yontemi Nedir?
Dr. Canan Albayrak

inhibitérli Hemofili A Hastalarinda Akut Kanama Tedavi ve Profilaksi Yaklagimi
Dr. Hiiseyin Avni Solgun

Faktor Eksikliklerinde Stinnet Preoperatif ve Postoperatif Yonetimi
Dr. Hiiseyin Avni Solgun

Faktor Xl Eksikligi Tanisi ile Takip Edilen, Spontan Hematdri ve Spontan
intrakranial Kanama ile Bagvuran iki Kardes
Dr. Nilgiin Eroglu

Hemofilik Cocuklarin Ebeveynlerinde Hastaliga ve Tedavi Stirecine Uyumun
Degerlendirilmesi
Dr. Dilan Ciftci
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P-09

P-10

P-11

P-12

P-13

P-14

P-15

P-16

P-17

Total Diz Artroplasti Yapilan Hemofili A Hastasinin Basarili Yonetimi: Vaka
Raporu
Dr. Kemal Fidan

Hemofili A Hastasinda Yutamama ve Konusamama Problemi
Dr. Davut Albayrak

Eklem Kanamasi Nedeniyle Profilaksi Uygulanan Bir Faktor VII Eksikligi Olgusu
Dr. Sema Aylan Gelen

Konjenital Afibrinojenemi: Olgu Sunumu
Dr. V. Hiilya Uzel

Covid-19 Pandemisi Surecinde Online Halk — Hekim — Hemofili
Sempozyumlari
Dr. Caner Dadak

Hemofilide Yetiskinlige Gegis: Meleis Gegis Teorisi
Dr. Seda A. Sevgili

Hemofilide Agiz ve Dis Sagliginin Korunmasinda Hemsirenin Rolu
Dr. Raziye Isim

Hemofilide Bakim Yonetimi: Literatiir Ozeti
Dr. Seda A. Sevgili

Ulkemizde Klinik Arastirma Disi Emicizumab Deneyimi
Dr. Basak Kog Senol
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P-18

P-19

P-20

P-21

P-22

P-23

P-24

P-25

P-26

Faktor Xl Eksikligi Olan Cocuk Hastada Adenotonsillektomi ve Kulaga Tiip
Yerlestirme Operasyonu Yonetimi
Dr. Yeter Diizenli Kar

Gri Trombosit Sendromu; Olgu Sunumu
Dr. Hiilya Kangal Simsek

Hemofilide Forum incelemesi: Eksi Sozliik Ornegi
Dr. Canan S. Giin

Trombositopeni Ayirici Tanisinda Periferik Yaymanin Onemi
Dr. Alper Uygun

Nadir Faktor Eksikligi Olan Hastalarin Uluslararasi Tromboz ve Hemostaz
Dernegi Kanama Skoru ile Degerlendirilmesi
Dr. Zeliha Giizelkiigiik

Faktor VIl Eksikligi Tasiyicihigr: Olgu Sunumu
Dr. Deniz Kogak Gol

inhibitérlii Agir Hemofili A Hastasinda Spinal Epidural Hematom
Dr. Selin Aytag

VWEF Eksikligi Tanili Hastada Rekiirren Kronik Gastrointestinal Sistem
Kanamasinin Yonetimi: Vaka Raporu
Dr. Kemal Fidan

Kalitsal Kanama Bozukluklarinda Beden Kitle indeksi ile Eklem Saghg: iliskisi:
Pilot Calisma
Dr. Tugce Poyraz isleyen
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Hemofili Bakimina Yeni Yaklasimlar
Dr. S. Basak Ko¢ Senol

Istanbul Universitesi, Onkoloji Enstitiisii, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi BD

Kalitsal kanama bozukluklarinin 6n sirasini alan Hemofili A, faktér VIII (FVIII)’in, Hemofili B
ise faktor IX (FIX) un eksikligi sonucunda ortaya ¢ikan, X kromozomuna bagli olarak kalitilan
ve tedavi edilmedigi takdirde hayati tehdit eden kanamalara seyreden bir hastaliktir. Gegen
asirda ortalama 10-20 y1l arasinda seyreden omiir, tedavide elde edilen yeni olanaklarla giderek
ylikselmis, gliniimiizde normal erkek niifusta ulasilan 76 yila oldukg¢a yaklasmis ve 71 yil olarak
saptanmustir [1].

Giiniimiizde hemofili tedavisinde altin standart hala faktér konsantreleri ile eksik olanin yerine
(replasman) konmasidir. Gerek insan plazmasindan tiiretilen, gerekse rekombinant teknoloji ile
tiretilen faktorler, standart yar1 Omiirlii ve yar1 dmrii uzatilmis formda bulunmaktadirlar. Diinya
Hemofili Federasyonu’nun (World Federation of Hemophilia- WFH) gecen y1l yaymladigi son
rehberde, gen tedavisi gibi alternatif, uzun etkili tedavi yontemlerinden biri standart hale gelene
kadar profilaksi tedavisine erken yasta baslanilmasi ve siirdiiriilmesi 6nerilmektedir [2]. Faktor
replasmani haftanin belli giinlerinde intravendz yolla uygulanmaktadir. Omiir boyu siiren bir
hastalik oldugu diisiiniildiiglinde uygulamada zorluklarin olmasi ka¢inilmaz bir durum haline
gelmektedir. Bununla 6ncelikle hastalarin tedaviye uyumlart etkilenmektedir [3]. Bunun yani
sira hemofililere erken yasta ve yiiksek dozda profilaksi yapilmasina ragmen hala eklemlerde
kanamalar oldugu ve bu kanamalarin eklemler {izerindeki olumsuz sonuglarinin
engellenemedigine dair kanitlar bulunmaktadir [4]. Bu kanamalarin, sadece subklinik olarak
ortaya ¢ikan mikrokanamalar olabilecegi diisiiniilmektedir [5]. Bu nedenle hemofili tedavisi
hentiiz bitmemis ve halen gelismeler devam etmektedir.

Hemofili tedavisindeki gelismelerin 6n sirasini1 faktor disi tedaviler ve gen tedavileri almaktadir.

Faktor Disi Replasman Tedavileri
1- Emicizumab (Hemlibra®):
Son 5 yildir kullanima girmis olan Emicizumab (EMC) molekiilii; faktor VIII
diizeyinden bagimsiz olarak gelistirilen, aktiflesmis faktor IX (faktor [Xa) ve faktor X'e
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baglanan, bunlar arasinda kdprii kuran, boylece bir faktor VIII-mimetik ajan olarak
hareket eden hiimanize bispesifik bir monoklonal antikordur. Bu 6zelligi ile hemofili A
(HA) hastalarinda hemostazi etkin olarak destekleyip yaklasik 15 TU/dI’lik FVIII etkisi
yaratmakla, benzersiz yapisi nedeniyle de FVIII inhibitérlerini indiiklememekte veya
bunlardan etkilenmemektedir [6]. inhibitdrden bagimsiz olarak etki gosterdigi icin hem
inhibitorlii hem de inhibitorsiiz HA hastalarinda kullanilmaktadir. Ayrica, yaklasik 30

giinliik olan yarilanma 6mrii ile tedavide ciddi avantaj saglamaktadir [7].

Emicizumab her ne kadar FVI1II benzeri etki gosterse de rutin laboratuvar tetkikleri ile
takibi yapilamamaktadir. Emicizumab kullanimi aktiflesmis parsiyel protrombin
zamani (aPTT) bazli tiim faktor ve inhibitor 6lgtimlerini etkilemekle, ancak protrombin
zamani (PT) bazli 6l¢timleri etkilememektedir. Bu nedenle 6l¢timlerinde aPTT bazl
testler kullanilmamalidir. Kullanimi sirasinda meydana gelen kanamalar veya cerrahi
girisimlerde kullanilan FVIII diizeyini 6l¢gmede tek basamakli olglimler ve insan
kaynakli FIXa- FX kullanilan kromojenik 6l¢iimler de dogru bilgi yansitmamaktadir.
Bu nedenle bu durumlarda bovin kaynakli FIXa- FX kullanilan kromojenik dlgcuimler
kullanilmalidir. Bu durum inhibit6r 6l¢iimii i¢in de benzerdir [8].

Emicizumab’in uzun dénem giivenlik ve etkililik ¢aligmalar1 400 hastanin dahil edildigi
83 haftalik bir medyan gozlem donemini kapsayan faz 3 ¢alismalarinda (HAVEN)
gosterilmistir [9]. Amerika Birlesik Devletleri’nde 2017 yilinda ve Avrupa’da 2018
yilinda onay alarak klinik kullanima girmistir. Ulkemizde ise Saglik Bakanligindan
ruhsat alan {irlin, Sosyal Giivenlik Kurumundan {iicretsiz 6denme izni alamadigi igin
heniiz HA olgular tarafindan yaygin olarak kullanilamamaktadir.

Emicizumab profilaksi tedavisinde kullanilmakta olup haftada bir (1,5 mg/kg), 2
haftada bir (3 mg/kg) veya 4 haftada bir (6 mg/kg) uygulanmaktadir. Ancak sadece
profilaksi tedavisinde kullanildig1 icin araya giren kanamalarda ek faktor kullanimini
gerektirmektedir. Inhibitorlii hastalar, tedavi seceneklerinin sinirli olmasi ve meydana
gelen kanamalarda ve/veya cerrahi girisimlerdeki kanama kontroliiniin gii¢ olmasi
nedeniyle EMC kullanimi i¢in en iyi aday hasta grubudurlar. Benzer 6ncelik inhibitor
gelismemis olan hastalar i¢in gegerli olmayip EMC’a ne zaman baslanacagi konusunda
herhangi bir ortak oneri veya fikir birligi yoktur. Eklem kanamalarindan korumak ve

en Onemlisi intrakranial kanamalar1 engellemek i¢in tan1 konulmasimi takiben EMC
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kullanimina baglanabilir. Bu kullanimlarin yanm1 sira araya giren kanamalarda 50
maruziyet gunune (exposure day= ED) kadar kullanilmasinin inhibitor gelisme riski
tasidigt da unutulmamalidir. Bu nedenle 6zellikle 6 aydan kiigiik bebeklerde
deneyimlerin artmasi i¢in daha fazla klinik arastirmaya gereksinim duyulmaktadir.
Emicizumab kullaniminin sagladig1 avantajlar yaninda yan etkileri ve uzun dénem
etkilerinin takibi halen devam etmektedir. Gerek klinik ¢alismalara, gerekse rutin
kullanima girdikten sonra toplanan verilere gore; enjeksiyon yeri reaksiyonlari,
trombotik olaylar, trombotik mikroanjioyopati ve anti-ilag antikorlari (ADA) yan
etkileri arasinda yer almaktadir [6, 10]. Yan etkiler arasinda en Onemlisi agir
tromboembolik olaylar olup EMC profilaksisi sliren hastalarda gelisen yeni kanamalari
durdurmak i¢in tedaviye aktiflesmis protrombin kompleks konsantresi (aPCC)
(>100U/kg/giin) eklenmesi sonrasinda raporlanmigtir. Gelisen tromboembolik olaylar
aPCC'in tenaz kompleksi i¢inde barindirdig1 faktorleri icermesine baglanmistir. Bu
substratlar 60 saate kadar yarilanma dmriine sahiptir ve tekrarlanan dozlarda birikebilir.
Asirt miktarda tenaz kompleksi, tromboemboliye yol agan trombin olusumunun
artmasina neden olabilir [11]. Emicizumab ve aPCC arasindaki bu sinerji in vitro
calismalar ile dogrulanmistir. Emicizumab profilaksisi altindaki inhibit6rlii hastalarda
gelisen yeni kanamalarin tedavisinde rekombinant aktiflesmis faktor VII (rFVI1la)
kullanimi halinde benzer etki goriilmemekte ve tromemboli riski artmamaktadir [12].
Sonug olarak; EMC profilaksi amaciyla kullanilan bir monoklonal antikor olup ara
kanamalarda ve cerrahi girisimlerde hastanin inhibitér durumuna gore faktor replasmant
gerekmektedir. Bu nedenle EMC kullanan tim kliniklerin kanama yonetimine ait klinik
ici kilavuzlart bulunmali ve hastalar yakindan takip edilmelidirler.

2- Mim8
Yeni jenerasyon FVIII mimetik bir bispesifik antikor olup yapilan invitro analizlerde
trombin jenerasyonunda ve pihtt olusumda EMC’a gore 15 kat daha etkili oldugu
gosterilmistir. Hayvan calismalarinda fareler ve maymunlarda etkili oldugu
gosterilmistir [13, 14]. Ilacin faz 3 ¢alismalari halen devam etmektedir

3- Fitusiran (Anti-antitrombin)
Normal hemostaz mekanizmasinda pihtilasma islevi asirtya gitmemesi i¢in, anti-
trombin (AT), protein C, protein S ve doku faktort yolu inhibitort (TFPI) dahil olmak
tizere gesitli dogal inhibitorler tarafindan kritik bir sekilde diizenlenir [15]. Hemofili
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tedavisinde eksik olan faktorle beraber dogal inhibitorlerin azaltilmasi da hemostazin
saglanmasinda etkili olabileceginden yola ¢ikilarak dogal inhibit6rlerin azaltilmasi
klinik ¢caligmalar1 devam etmektedir.
Bu amagla gelistirilen bir diger yontem subkutan tedavi olarak uygulanan gen
susturmadir. Hemofili A, Hemofili B ve inhibitorlii hastalarda subkutan olarak
uygulanan ve hepatositlerde antitrombin sentezini inhibe ederek yeterli trombin
olusumunu destekleyen enterferans yapan RNA (siRNA) molekiilleri (Fitusiran) ile
yeterli hemostaz saglanmis ve kanamalar engellenmistir [5].
Antitrombin seviyesinin azaltilmas1 hemofiliye ragmen hemostazi saglamis olup etkin
oldugu trombin jenerasyon testlerinde gosterilmistir. Yapilan Faz 2 klinik ¢alismalarda
anti-trombin diizeyi %80 oraninda azalmig ve bu azalma takipte bir y1l boyunca devam
etmis olup calismaya dahil edilen 33 hastanin %50’sinde kanama hi¢ goriilmemis ve
%67’sinde spontan kanama kaydedilmemistir [16]. Ancak c¢aligmada siniis ven
trombozu olup ilk tan1 olarak intrakranial kanama tanis1 ile yiiksek doz FVIII kullanilan
bir hasta kaybedilmis sonrasinda kanama tedavisinin planinda degisiklige gidilmistir
[17]. Fitusiran ile ilgili Faz 3 ¢aligmalar halen devam etmekte olup sonuglar umut
vericidir.

4- Anti-TFPI (Marstacimab Concizumab/ Befovacimab)
Dogal antikoagiilan olarak hemostazda yer alan doku faktorii yolu inhibitorii (TFPI),
Kunitz-2 (K2) bolgesi araciligi ile FXa baglanarak FXa’y1 inhibe eder. Sonra TFPI, K1
bolgesi araciligi ile de doku faktorii (tissue factor=TF) - FVIIa kompleksine baglanarak
TFPI-FXa-TF-FVIla dortli kompleksini olugturarak FVIIa’nin inhibisyonu saglanir.
Bu nedenle K2 bolgesi inhibisyon surecindeki en 6nemli nokta olup anti-TFPI
tedavilerinde hedeflenen bolge olarak yerini almistir [18].

Martacimab; TFPI’'nin K2 bolgesine baglanan IgGl yapisinda monoklonal bir

antikordur [19]. Haftalik olarak subkutan yoldan HA, HB ve inhibitor pozitf olan
hastalarda kullanilabilmektedir. Yapilan klinik ¢alismalarda farkli kohortlarda yillik
kanama sayisin1 %80-96 oraninda azalttifi ve tromboembolik yan etki goriilmedigi

ortaya konmus olup Faz 3 klinik arastirmalar1 halen devam etmektedir [20].

Concizumab; TFPI’'nin K2 bolgesine baglanan IgG4 yapisinda monoklonal bir

antikordur [21]. Hemofili kan 6rneklerine concizumab eklendiginde doz bagimli olarak
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pihtilasma zamanimi kisaltarak trombin olusumunun restorasyonu ex vivo olarak
gosterilmistir [22]. Concizumab, TFPI iizerinde etki sagladigi i¢in hem HA hem HB
hem de inhibitdr pozitif olan hastalarda kullanilabilmektedir. Subkutan ve her giin
uygulanmaktadir. Faz ¢caligmalar1 halen devam etmektedir.
Befovacimab; TFPI'nin hem K1 hem de K2 boélgelerine baglanan 1gG2 yapisinda
monoklonal bir antikordur. Yapilan fare deneylerinde tromboza sebep olmadan
prokoagulan aktivitesi gosterilmistir [23]. Ancak yapilan klinik c¢alismalarda doz
bagimsiz olarak 3 hastada intrakranial tromboz gelismesi iizerine klinik arastirmalar
tamamen durdurulmustur.

5- Aktive Protein C inhibisyonu
Dogal inhibitdr olan aktive Protein C (APC), FVa’y1 inhibe ederek trombin olusumunu
engeller. FV Leiden mutasyonu gibi bu yolda olan mutasyonlar tromboza sebep olmakta
ve hemofili ile birlikte oldugunda daha hafif siddetli kanamalar goériilmektedir. Buradan
yola ¢ikarak APC’nin inhibisyonunun hemofili tedavisinde yarar saglayabilecegi
diistiniilmiistiir. Endojen APC inhibitorleri serpin ailesinden olup bunlarin APC2ye
spesifiteleri diigliktiir. Serpinde olusturulan mutasyon ile APC spesifik bir mutasyon
meydana getirilmis ve bunun da etkin oldugu invitro caligmalarda ve hayvan
deneylerinde gosterilmistir [24]. Faz 1-2a caligmalari yeni baslamis olup iiretilen

molekiiliin subkutan ve her 4 haftada bir kullanilmas1 planlanmaktadir.

Bircok tedavi se¢enegi i¢in aragtirmalar halen devam etmektedir ve bunlarin hangilerinin rutin
hayata girecegi belirsizdir. Bununla birlikte gelistirilen bu tedavilerin hangisinin daha yararlh
olacag1 belirsizligini korumaktadir. Farkli tedavilerin ve/ veya kombine tedavilerin kimlere, ne
zaman uygulanacagi ve bu tedavilerin monitorizasyonun nasil olacagi halen tartigmalidir.
Gelistirilen tedavi secenekleri eksik olani yerine koymaktan (replasman) cok farkli
mekanizmalar iizerinden yapildigi i¢in her ne kadar kanama egilimi olan hastalarda uygulansa
da mevcut tromboz/ DIC riski belirsizdir. Nitekim klinik aragtirmalarda bu riski tasiyan tiim
hastalar diglanmaktadir. Bu nedenle klinik arastirmalarin hasta giivenliginin en {ist diizeyde
tutularak planlandig1 unutulmamali ve yeni kullanima girecek olan tedavilerin giinliik gercek

hayatta kullanimlarinda da ayn1 6zen gdsterilmelidir.
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Hemofilik Artropatide Gelecek

Hemofilide halen eklem kanamalar1 en énemli sorundur. Ozellikle spontan kanamalar agir tip
hemofilerde gorilmekle birlikte, son yillarda yapilan ¢alismalarda daha az siklikta olsa da orta
ve hafif hemofilide de eklem kanamalarinin 6nemli bir sorun oldugu gosterilmistir [25].
Kanadik¢a tedaviden profilaksi tedavisine ge¢is hemofili bakiminda ¢ok 6nemli bir gelisme
olmasina ragmen eklem hasarinin tamamen 6nlenmesinde yeterli olmamistir [26, 27]. Faktor
dis1 replasman tedavilerinin ve gen tedavisinin tedavi secenekleri arasina girmesi ile kanama
sikliklar1 azalmis ancak bu tedavi se¢eneklerinin kas-eklem sagligi agisindan faktor replasman
tedavileri ile ayni etkiyi gosterip gostermeyecegi halen tartigmalidir [27]. Bununla birlikte
hemofili merkezlerinde rutin klinik muayene olarak eklem ultrasonografisinin (USG) daha
yaygin olarak kullanilmasinin, akut hemartrozun hizli teshisine olanak saglamasi ve erken
tedavi ile kanamanin hizla iyilestirilmesi beklenmektedir. Hasta bagi USG yapilmasi da eklem
kanamas1 ve progresyonun erken taninmasi acisindan 6nemlidir ve bu konudaki ¢alismalar
halen devam etmektedir [28, 29]. Calismalarin devam ettigi diger bir konu ise, hastalarin kendi
kendilerine USG yaparak bunu yapay zekanin tanimlamasi ve patolojilerin daha kisa siirede
tanimlanmasinin saglanmasi tizerinedir [30].

Sonug olarak, oniimiizdeki 10 yilda hemofili tedavisinin ¢ok farkli olmasi, tedavi alanina yeni
driinlerin dahil olmasi ¢ok muhtemeldir. Ancak her hasta i¢in en iyi se¢enegin nasil
belirlenecegi ve nasil uygulanacagi belirsizligini korumaktadir. Bu nedenle ilerleyen yillarda
hemofili tedavisi hemostaz konusunda uzmanlagmis ve klinik deneyimin ¢ok iyi oldugu
merkezlerde yonetilmesi gerekecektir. Halen unutulmamasi gereken konu, inhibitorsiiz
hastalarda en giivenilir, en etkin altin standart tedavinin faktdr konsantreleri replasmani
oldugudur. Yeni tedavilerin uzun dénem yan etkilerinin ortaya konulmasi i¢in 20 yillik bir
deneyime ihtiya¢ duyulmaktadir. Hastalar i¢in 6nemini koruyan ve hayatlarini kisitlayan en
onemli sorunlardan biri olan hemofilik artropatinin 6nlenmesinde; multidisipliner ekiplerin yer
aldig1 kapsamli merkezlerde faktor konsantreleri ve faktor dis1 tedavilerin uygulanmasi kadar;
verilerin kaydinin, diizenli takibin, hastalarin egitimlerinin, fizyoterapi ve spor olanaklarinin ve

hasta motivasyonunun saglanmasinin unutulmamasidir.
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Hemofili Bakimindaki Giincel Durum
Dr. Yilmaz Ay
Bahgesehir Universitesi Tip Fakiiltesi, Goztepe Medical Park Hastanesi

Cocuk Hematoloji Bilim Dali, istanbul, Tiirkiye

Hemofili tedavisinde temel hedefler; kanamalarin dnlenmesi, eklem hasari ile iliskili
uzun donem komplikasyonlarin engellenmesi ve hastalarin yasam kalitesinin iyilestirilmesidir
(1,2,3). Son alt1 dekatta hemofili tedavisinde énemli gelismeler oldu. Giivenli ve etkili faktor
konsantrelerine ulagilabilmesi kolaylasti, hemofili tedavi merkezleri ile multidisipliner bakim
gelisti, ayrica eklem sagligini koruyan ve kanamalar1 engelleyen profilaktik replasman tedavisi
yayginlagti. Hastalarin yasam sekli, eklem sagligi ve kanama fenotipi dikkate alinarak uygun
faktor seviyelerinin surdurilmesi ile eklem hastaligina bagli morbidite azaldi ve vital
kanamalarin engellenmesi sayesinde mortalite diistii (3,4).

Gunlimizde pihtilasma testleri ve faktor aktivitesi Olgtimleri daha kolay ulasilabilir
duruma geldi. Bu testler sayesinde hemofili A ve B hastalarinin; tanisi, major kanamalar1 ve
cerrahi girisimlerinin monit6érizasyonu yapilabilmekte ve bireysellestirilmis tedavi igin
farmakokinetik profil belirlenebilmektedir. Ayrica inhibitor tespiti ve immun tolerans
tedavisinin etkinligi degerlendirilebilmektedir (3,4,5,6,7,8). Son yillarda Tirkiye’de bazi
hemofili tedavi merkezlerinde hemofili genetigi artik caligilabilmektedir. Hemofilinin
etiyolojisindeki genetik mutasyonlarinin belirlenebilmesi; hemofilinin biyolojisini tanimlamak,
zor vakalarda kesin taniy1 koymak, inhibitor gelisimi agisindan riski dngorebilmek, tastyicilart
tespit edebilmek ve eger istenirse prenatal tantya olanak saglamak agisindan 6nemlidir (4).

Hemofili tedavi merkezlerinde hastalarin erken hemofilik artropati bulgularinin
saptanmasi ve eklem sagliginin izlemi amaciyla HIHS (Hemophilia Joint Health Score, version
2.1) ve HEAD-US skorlama sistemleri periyodik takipte kullanilmaktadir. Manyetik rezonans
(MR) goruntileme hedef eklem gelisen veya Hemofili Konseyi’ne ¢ikarilacak hastalarda en
faydali tedavi yaklagiminin (tibbi/cerrahi) tespit edilmesinde yardimci olabilmektedir. Hemofili
eklem konseylerinde hemofilik artropati bulgulart olan hastalarin klinik izlem verileri,
beklentileri ve goriintiileme sonuglar1 birlikte degerlendirilmekte ve hastaya 6zgii en iyi tedavi
yaklasimi belirlenmektedir (3,4)

Hemofili tani, tedavi, izlem ve komplikasyonlarin yonetimindeki gelismelere ragmen



1) ULUSLARARASI TURKIYE = ...
HEMOFiLI KONGRESI " .

2005

1902
RHD ol e isrow
st Nirvana Cosmopolitan | Lara - Antalya
hastalarin ¢Oziim bekledigi bazi problemleri devam etmektedir. Eklem kanamalari tamamen
engellenememekte ve bazi hastalarda progresif eklem hasar1 halen goriilebilmektedir. Bununla
birlikte, akut kanamalarda ve profilakside kullanilan standart faktorlerin yar1 dmiirlerinin kisa
olmas1 nedeniyle sik inflizyon ve intravendz uygulama zorunlulugu hemofiliklerin tedaviye
uyumunu negatif yonde etkilemektedir. Ayrica, hemofili tedavisinin en biiylik sorunu inhibitor

gelisimi devam etmektedir.
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Faktor VII Eksiligine Giincel Yaklasim
Dr. Talin Tiraje Celkan

Istinye Universitesi

Hemofili haricindeki faktor eksiklikleri iginde kalitsal faktor VII eksikligi en sik goriilen nadir
kanama bozukluklarindan biridir. Genel popiilasyonda 1/500.000 oraninda goriilmektedir.
Diinya hemofili dernek verilerine gore trombosit hastaliklar1 diglanarak nadir faktor eksiklikleri
degerlendirildiginde %28’ini Faktor VII eksikligi olusturmaktadir. Otozomal resesif olarak
kalitilir. Faktor VII antijeninin azaldig1 Tip 1 ve fonksiyonunun antijeni azalmadan bozuk olan
tip 2 eksikligi vardir. Genelde homozigot ve birlesik heterozigot olgularda faktor diizeyi 3 udan
daha disiiktiir. Heterozigot olgularda ise diizey genelde 15-50 1u/1 saptanir.

Klinik olarak asemptomatik hastaliktan hayat1 tehdit edici kanamalara degisebilen genis bir
spektruma sahiptir. Agir eksiklik saptanan olgular genelde yasamin ilk giinlerinde intra kranial
kanayan hastalardir. ik 6 ayda genelde intrakranial veya gastrointestinal kanam riski %5-14
olark saptanmistir. En sik rastlantisal olarak preoperatif tetkiklerde INR yiiksekligi ile tani
konulabilir. Daha ¢ok trombosit hastaliklarinda oldugu gibi mukoza kanamalarina neden
olmaktadir. Ciddi olmayan hafif kanamalarda replasman tedavi gerekmeksizin lokal hemostaz
ajanlart yeterli olabilir.

Ekstrensek yolda Faktoér VII-doku faktorii kompleksi ile koagulasyonu baslatmaktadir. Faktor
VII aktivitesindeki azalma kanama diyatezine yol acar ve Faktor VII’nin tamamen yoklugunun
hayatla bagdasmayacag1 distliniilmektedir. Ancak faktor VII diizeyi diisiik saptanmasina
ragmen hicbir kanama bulgusu olmayan olgular faktor VII eksikligi olan hastalar arasinda
siktir.

Faktor VIl koagiilasyonun baslamasi igin gerekli olan k vitamin bagimli karacigerde
sentezlenen ve yarilanma siiresi kisa olan bir proteindir. Proteinin bir sinyal peptid kismi1 vardir
ve proteini endoplazmik retikuluma sekresyon i¢in yonlendirir, propeptid kismi ise gamma
karboksilasyon i¢in 6nemlidir. Matiir faktor VII 50 kDa agirliginda 406 amino asid igeren 4
domaini olan (N terminal gamma karbosiglutamik asit zengin Gla, 2 epidermal buyiume faktor
benzeri (EGF) ve C terminal serin proteaz bolgesi) proteindir. Gla bdlgesi kalsiyum bagli olan

faktoriin doku faktorii ve fosfolipidlere baglanmasinda gorev alir. Serin proteaz bolgesi katalitik
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ticliiden (His193, asp 242ve Ser344) olusur. Faktér Vi1 dolasimda 10nmal/l olarak bulunur, %1
den azi1 aktif (FVIIa) seklindedir. Bu kadar diisiik miktarda dolasimda olmasinin nedeni heniiz
tam anlasilamamustir. Ekstra vaskiiler gelistigi diistiniilmektedir.

Faktor VII geni, faktor X geninin yakininda, 13. kromozomun uzun kolunda yer alir. Faktor
VII geni 8 ekson ve 7 introndan olugsmaktadir. Hastaliga neden olan 130’dan fazla mutasyon
tanimlanmigtir. Faktor VII gen mutasyonlar1 biiylik heterojenite gostermektedir. Missens

mutasyonlar %80, Splice mutasyon %12, nonsense mutasyon %5 ve kugcik delesyon/frameshift

mutasyon %1-2 oraninda saptanmaktadir. Mutasyonlarin ¢ogu ekson 8’de tanimlanmustir.

Ekson 8, doku faktorii ile en 1yi etkilesim yeri olan serin proteaz domainini bulundurmaktadir.
Heterozigot mutasyon gosteren olgularin biiyiik cogunlugu asemptomatiktir. Homozigot ve
birlesik heterozigot mutasyon gosteren olgularda ise klinik heterojenite vardir. Heterojen
mutasyonu olan olgularin kimisi asemptomatik iken bazilar1 ise siddetli klinik
g0sterebilmektedir. Olgular kanama tipine gore:
Siddetli form: Santral sinir sistemi, gastrointestinal sistem ve eklem i¢i kanamalarindan
en az birinin bulunmasi
Orta form: Santral sinir sistemi, gastrointestinal sistem ve eklem i¢i kanamalar1 disinda
ii¢ veya iizerinde kanama semptomlar1 bulunmasi
Hafif form: Santral sinir sistemi, gastrointestinal sistem ve eklem i¢i kanamalar1 disinda
1 veya 2 kez kanama semptomlar1 bulunmasi sekinde gruplandirilmaktadir.
Ayni mutasyon saptanan hastalarin hem FVII dizeyleri hem de klinik bulgularinda biiyiik
farkliliklar goriilebilir. Fonksiyonel gen polimorfizminin ¢esitli asamalarda etkileserek faktor
diizeyini ve klinik degiskenligi yaratabilecegi varsayilmaktadir. Faktor VII diisiik saptanan
olgularda burun kanamasi %61, kolay morarma %45, diseti kanamasi %30, hemartroz %18,
gastrointestinal kanama %214, hematuri %8, santral sinir sistem kanamasi %6 ve menoraji %63
oraninda saptanmuistir.
Faktor VII eksikligi saptanan 717 hastanin incelendigi Greifswald FVII eksikligi calisma
grubunda olgularin 73’1 homozigot, 145’1 birlesik heterozigot 499’u ise heterozigot mutasyona
sahipti. Homozigotlarin %711, birlesik heterozigotlarin %50’si heterozigotlarin ise %19’u
semptomatik olarak belirlendi. Faktor VII diizeyi ile kanama egilimi arasinda iligki

gosterilemez.  ‘International Registry on Congenital FVII Deficiency’ ¢alisma grubu
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veritabaninda; Faktor VII diizeyi %2 olan 123 hastanin 27’si hafif, 34’ii orta ve 56’sinda siddetli
kanama saptanmuistir.

Greifswald FVII eksikligi calisma grubu verilerinde 717 kisiden 217’sinde (%30’unda)
semptom saptanmistir. Homozigot eksiklik saptanan 73 olguda FVII:C diizeyi ortalama %?5;
(%1-31) saptandi. Bu olgularda intrakranial kanama; %2, GIS kanama; %17, hemartroz; %13,
epistaksis; %58, diseti kanamasi; %38, kolay morarma; %37, hematom; %15, hematiri; %10
ve bayanlari %73 tinde menoraji vardi. Birlesik heterozigot olan 145 olguda ortalama FVII:C
diizeyi %6; 1-40% olarak saptandi. Bu olgularda intrakranial kanama; %3, GIS kanama; %14,
hemartroz; %22, epistaksis; %61, diseti kanamasi; %31, kolay morarma; %36, hematom; %21,
hematiiri; %7 ve bayanlarin %63’{inde menoraji oldugu goriildii.

Faktor VII diizeyi <50 olan kadinlar incelendiginde anormal kanama, menoraji ve demir
eksikligi anemisi sirasi ile %46, %75 ve %57 bulunmustur. Diizeyi <2 1/l oldugu durumda
menoraji %97saptanmaktadir. Ovulasyon sirasinda batin i¢ine kanama orami %21 olarak
bulunmustur. Gebelik genellikle sorunsuz geger ve faktor replasmani ile dogum spontan olarak

gergeklestirilebilir.

TANI
Faktor VII eksikligi aPTT normal iken protrombin zamaninin uzun saptandigi durumlarda

diistiniiliir. Bu olgularda karisim testinde ise protrombin zamaninda diizelme elde edilir. Tam

Faktor VII diizeyi olgiilerek kesinlestirilir. Faktor VII iki yontemle oOlgiilebilir. Faktor VII
koagulan aktivite (FVIIC): Faktor VII protein (veya antijen; FVIIAg). Vakalarin yaklagik
yarisinda gercek eksiklik vardir (FVIIC diizeyi ile FVIIAg diizeyi benzer sekilde azalmis veya
cok azalmistir. Disfonksiyonel ya da tip 2 eksiklikte ise normal diizeyde FVIIAg ile diislik
diizeyde FVIIC (%10’u) fonksiyon saptanir. Geriye kalan eksiklik ise yiiksek diizeyde FVIIAg
ve normalden diisiik FVIICFVIIAg 6l¢iimii normalde tani i¢in gerekli degildir. Fakat kalitatif
bozukluklar1 tespit etmek icin yapilabilir. Genelde 6lciilen FVIIC aktivitesidir. FVIIC diizey
sonuglar1 kullanilan tromboplastine bagli olarak degiskenlik gostermektedir. Ayrica kan
ornekleri 6l¢tim yapilmadan 6nce buzda saklanmamasi gereklidir. Clinkii soguk aktivasyonuna
bagli FVII diizeyi yiiksek ¢ikabilir. Faktor VII kanda diisiik konsantrasyonda bulunan (350-450
ng/ml) bir proteindir. Yarilanma dmrii kisadir (2-4 saat). Bu nedenle plazma kaynakli yiiksek

konsantrasyonda preparat hazirlanmasi zordur.
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TEDAVI

Heterozigot hastalarin anormal kanama riski olmadigi icin tedaviye gereksinimi genelde
yoktur. Rekombinant faktor VIIa: Kalitsal faktor VII eksikligi olan hastalarda spontan kanama
ve cerrahi girisimlerde yaygin olarak kullanilan tedavidir. Ortalama 20 mikrogr/kg dozda (15-
30 mikrogr/kg) verildiginde etkili olmakta ve hemostaz saglanana kadar 2-4 saatte bir
tekrarlanmasi onerilmektedir. Baslangi¢ tedavi dozunun 20-40 1/kg olmasi ve tekrarlanan 15-
20 1w/kg dozda 6-8 saatte bir veya 30-401u/kg 12 saatte bir uygulama ile yeterli olan Faktor VII
dizeyini 15-20 1w diizeyinde tutabildigi bilinmektedir. Konjenital faktor VII eksikliginde
siddetli formdaki hastalarda proflaksi uygulamasi konusunda olgu bazinda sunumlar mevcuttur.
Kankirawatana ve arkadaslar1 haftada 2 kez TDP kullanarak proflaksi uygulamislar ve yararl
oldugunu bildirmislerdir. Bizim takip ettigimiz siddetli konjenital FVII eksikligi olan olgularda
profilaksi uyguladik ve yararli oldugunu gozlemledik. Profilakside Perry ve ark. Haftada 1-3
kez faktor VII konsantresi kullanmis v Natasha ve arkadaglar1 2 hastada giinasir1 rFVIla
kullanmis ve yararli bulmus v Karimi ve arkadaglar1 da iki olguda once giin asir1 daha sonra
haftada iki kez 20-30 mikrogr/kg rFVIla kullanmislar ve iyi sonug aldiklarini belirtmislerdir.
Faktor VII eksikliginde faktor diizeyinin, klinik siddetle korele olmamasi, yarilanma dmriiniin
kisa olmasi, Faktor VII ile haftada ka¢ kez verilmesinin gerektigi, proflaksinin nasil etkili
oldugu ve Proflaksinin ne zamana kadar nasil devam edilmesi konusu heniiz net cevaplarin
verilemedigi, hasta bazinda degerlendirilmesi gereken noktalardir. Bu konuda degisik yorumlar
yapilmasina ragmen tam kesin bir tedavi protokolii yoktur.

Cerrahpasa Tip fakiiltesi cocuk hematoloji boliimiinde 2003-2020 yillar1 arasindaki kanama
diyatezi olan hastalarin dosyalar1 retrospektif olarak incelenerek Faktor 7 diizeyi <%70 olan ve
diger faktor diizeyleri normal olan 40 hastay1 inceledik. 14 olgu kizdi. Ortalama yas 6,5 (3 giin-
17 yil)di. Hastalarm %40’ 1inda klinik bulgu yoktu. Sadece %17 olguda yasami tehdit edici
kanama vardi (3IKK, 3 hematiiri, 1 hemoptizi). Kanama %30 hastada 5 kezden fazla
saptanmigti. Hastalarin PT ortalamasi 15,8 sn (13,5-120) ve INR 1,33 (1,17-5) olarak bulundu.
Faktor VII duzeyleri %25 (0,1-51) olarak olgiildii. Sik kanayan olgularin faktor diizey
ortalamasi 24 (0,1-47) ve asemptomatik olgularin kan faktor diizeyleri 25(0,1-44) olarak
bulundu; aralarinda anlamli fark yoktu. Hastalarin kan diizeylerinin kanama i¢in ip ucu

olmadig1 bizim hastalarimizda da gosterilmis oldu. Olgularda mukozal kanama bulgular
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belirgindi. En sik burun kanamasi, menoraji ve dis eti kanamas1 vardi. Serimizde faktor VI

diizeyi %0,1 olup hi¢ kanamasi olmayan hasta oldugu gibi, diizeyi %47 olup sik burun

kanamalari olan hasta da vardi. Infant doneminde ortaya ¢ikan kanamalarin daha agir seyirli

oldugunu gordiik. Serimizde 2 intrakranial kanama geciren hastalardan biri 3 giinliikken digeri

bir aylikken tan1 almigti. Faktor VII tedavisi hastalarda ciddi kanama durumlarinda veya preop

profilaksi olarak kullanilmisti. Faktor VII temin edilemediginde veya tani heniiz net

olmadiginda TDP ile kanama kontrolii yapilmis ve hafif kanamalarda traneksamik asit

kullanilmist1. Alt1 hasta durmayan kanama nedeniyle TDP almist1. Iki IKK saptanan hastada

kanamadan sonra 3 ay ve 2 menoraji olan hastada adet dénemlerinde faktor V11 profilaksisi

yapilmisti. Hastalarin hepsi hayatta ve sekelsiz olarak halen takibimizdedir.

Tablo I: Faktor VII eksikliginde kullanilan tedavi se¢enekleri ve 6zellikleri

1 U/ml Avantaj: Ucuz. Kolay bulunur ve uygulanir
Taze donmus

Desavantaj: Sinirh etkili, viral bulas riski, volim
plazma (TDP) yiklenmesi, major cerrahi icin uygunsuz
Protrombin 5-10 U/ml Avantaj: Cerrahi igin uygun, Viral bulas riski az

Desavantaj: Diger K vit bagimli faktorler vardir ve Faktor
kompleks Vil'den daha fazladrr, Tromboz riski olabilir
Plazma 20-30 U/ml Avantaj: Cerrahi icin uygun, Viral bulas riski az, etkili
kaynakll FVII Desavantaj: Diger K vit bagimli faktérler vardir
rFVlla >25000 U/ml Avantaj: Cok etkili, viral bulag riski az,

Desavantaj: Pahali
Kaynaklar

1. Mariani G, Bernardi F. Factor VII deficiency. Semin Thromb Hemost. 2009;35:400-6.
2. Mariani G, Napolitano M, Dolce A, Garrido RP, Batorova A, Karimi M, et al.

Replacement therapy for bleeding episodes in factor VII deficiency. Thromb Haemost.

2013;109: 238-47.

3. Di Minno MND, Dolce A, Mariani G, Group SS. Bleeding symptoms at disease

presentation and prediction of ensuing bleeding in inherited FVII deficiency. Thromb

Haemost. 2013;109: 1051-9.
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Fibrinojen Eksikligine Giincel Yaklasim
Dr. Sinan Akbayram
Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dal

Fibrinojen hekzamerik bir glikoproteindir. 4.kromozom’un uzun kolunda sentromerden
telomere siralan FGA, FGB, FGG isimli 3 genle kodlanir. Fibrinojen fibrin pihti formasyonu
icin subsrat ve trombosit agregasyonu igin destek olarak primer ve sekonder hemostazda énemli
rol oynar ayrica angiogenezis, immun cevap ve doku tamiri gibi temel biyolojik olaylarda
onemli gorevler alir. Fibrinojenin miktarinda (kantitatif; hipofibrinojenemi, afibrinojenemi; Tip
1), fonksiyonunda (kalitatif; disfibrinojenemi, hipodisfibrinojenemi; Tip 1l) veya her ikisinde
anormallikler olabilir. Kalitsal fibrinojen hastaliklar1 disinda, edinsel nedenlerin de
disfibrinojenemi ve hipofibrinojenemiye neden olabilecegi unutulmamalidir.

Konjenital afibrinojenemi otozomal resesif kalitilir ve mutasyonlar siklikla FGA bolgesindedir,
cok nadir bir hastaliktir, prevelansi 1/1000000°dur, fibrinojenin tam yoklugu (<10mg/dl) ile
karakterize bir hastaliktir. Fibrinojenin koagiilasyonda 6nemli gorevleri vardir, fibrinojenin tam
yoklugu yasami tehdit eden kanamalardan tromboza kadar farkli semptomlara yol acabilir.
Hipofibrinojenemi dolasimdaki fibrinojen miktarinin (<150 mg/dL) azalmasidir ve
afibrinojenemiden ¢ok daha sik goriiliir, gercek insidansi bilinmiyor. Bazi hipofibrinojenemi
olgular1 afibrinojenemidekine benzer fenotipe sahiptir ancak cogunlugu asemptomatiktir.
Olgularda kanamalar dolasimdaki fibrinojen seviyesi ile yakindan iligkilidir. Plazma fibrinojen
seviyesi >100 mg/dI’nin {izerindeki olgularda genellikle kanama, tromboz ve tekrarlayan
diisiikler goriilmez ancak cerrahi, travma gibi durumlarda kanama gortilebilir.
Disfibrinojenemi disfonksiyonel fibrinojen molekiiliiniin varligidir. Kalitsal veya edinsel
(karaciger hastaliklar1 gibi nedenlerle) olabilir. Kalitsal formu otozomal dominant kalitilir,
101kalitsal disfibrinojeneminin degerlendirildigi bir calisma da FGA bolgesinde %24, FGG
bolgesinde %51 mutasyon saptanmistir. Bazi mutasyonlar hem kanama hem de tromboza
neden olabilir. 101 olgunun degerlendirildigi ¢alismada kanama veya trombozun klinik fenotipi
ile sik goriilen mutasyon bolgeleri arasinda bir iligki gdsterilememistir. Konjenital
afibrinojenemiden ¢ok daha sik goriiliir. Hipodisfibrinojenemi dolasimda hem fibrinojen
seviyesinin azalmasi (<150 mg/dl) hem de disfonksiyonel fibrinojen molekiilii varligidir. Her
iki durumda da fibrinojen antijen seviyesi fonksiyonel fibrinojenin seviyesini yansitmaz.

Referanslar

1.Casini A, et al. Blood Rev. 2021 Jul;48:100793

2.de Moerloose P, Neerman-Arbuz M. Semin Thromb Hemost2009; 35: 35666
3.Manco-Johnson M, et al. J Thromb Haemost2009; 7: 2064-9.

4.Casini A, et al. Blood 2015; 125:553.



iy ULUSLARARASI TURKIYE 8

HEMOFILI KONGRESI Rl
kHD A

THE HEMOPHILIA SOCIETY OF TURKIYE . o
Nirvana Cosmopolitan | Lara - Antalya

Hemofilide Gen Tedavisi
Ulusal Deneyim

Dr. Vahap Okan

Hemofili A ve B, FVIII ve FIX genlerindeki mutasyonlarin neden oldugu, pihtilagsma faktorii
VI (FVIII; hemofili A) ve pihtilagsma faktorii IX'un (FIX; hemofili B) eksik veya azalmis
uretim/fonksiyonla sonuglanan, nadir, genellikle spontan hemarthroz ve hematomlarla giden
X'e bagh kalitsal kanama bozukluklaridir.

Tedavinin temel tasi olan faktdr replasmani, rekombinant faktorlerin kisa yarilanma Omrii
nedeniyle sik enjeksiyonlar, intravendz uygulama ve inhibitor gelisme riski gibi ¢esitli zorluklar
olusturmaktadir. Uzatilmis yar1 omiir faktorleri ve subkutan yeni molekiiller yasam kalitesini
arttirirken, gen tedavisi ile elde edilen ilk basarilar tedavi i¢in nemli bir umut sunuyor. Adeno-
iligkili viral (AAV) temelli gen tedavisi, hemofili tedavisi i¢in en c¢ok ortaya c¢ikan
yaklagimlardan biri olmasma ragmen, vektor immiinojenisitesi, giicii ve etkinligi,
genotoksisitesi ve kaliciligi konusunda hala zorluklar vardir.

Ik gen tedavisi iiriiniiniin onay1 ile hasta se¢imi igin uygunluk kriterleri, optimal teslimat ve
takip i¢cin multidisipliner yaklagim ve yeni fiyatlandirma politikalar1 ve geri 6deme modellerinin
gelistirilmesi s6z konusu olmalidir.

Tiirkiye’de de su anda calisma bazinda, Izmir cocuk ve eriskin hematoloji, Cukurova
Universitesi cocuk ve Gaziantep iiniversitesi eriskin hematoloji de hem hemofili A hem de
Hemofili B’de gen tedavileri uygulandi. Bu gen tedavilerinin hazirlik asamalari, olgu segimi,
tedavinin uygulanmasi ve tedavi sonrasi problemler ve takibi konusunda bilgiler verilecektir.
Kaynak: Kaan Kavakli, Biilent Antmen, Vahap Okan, Fahri Sahin, Selin Aytag, Can Balkan,
Ergll Berber, Zuhre Kaya, Alphan Kipesiz and Bulent Zilfikar. Gene therapy in haemophilia:
literature review and regional perspectives for Turkey. Ther Adv Hematol. 2022, Vol. 13: 1-
17DOI: 10.1177/20406207221104591
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Covid-19 Pandemisi ve Etkileri
Dr. Dilek Gurlek Gokcebay
SBU Ankara sehir Hastanesi Pediatrik Hematoloji Onkoloji Klinigi

Coronavirus 2019 Hastaligi (COVID-19), Aralik 2019°da ilk defa Cin’in Wuhan kentinde izole
edilen Severe Acute Respiratory Syndrome-Coronavirus-2 (SARS-Cov-2) neden oldugu kisa
siirede diinya ¢apina yayilan bir pandemi halini almistir. Grip benzeri semptomlar en sik bulgu
olup, ozellikle komorbid hastaligi bulunan yash kisilerde akut solunum yetmezligi ve
multiorgan yetmezligi nedeniyle Oliime yol agabilmektedir. Bu siirecte saglik hizmeti
sektoriinde beklenmeyen bu ani asir1 hasta yilikii ve hastalik bulagin1 azaltmak i¢in alinan
kapanma o6nlemleri, hemofili gibi kronik hastalarin klinik takibini gii¢lestirmistir. Bu amacla
Diinya Hemofili Federasyonu tarafindan yayinlanan oOneriler arasinda kisisel hijyen
onlemlerinin alinmasi, klinik ziyaretlerin sinirlandirilmasi ve profilaksi almakta olan hastalarin
tedavilerine diizenli devam edilmesi yer almistir. Ayrica, kanama durumunda hastalarin
hemofili merkezine ulasiminda giigliik yasanabilecegi ve 6zellikle az gelismis tilkelerde, faktor
konsantresi temininde sikintilar yasanabilecegi Ongoriilmiis ve buna yonelik Onlemlerin
alinmas1 gerekliligi belirtilmistir. Bu siiregte, uzatilmig yar1 omiirlii faktér konsantreleri ve
emicizumab gibi ilaglarla profilaksinin hastalarin hastaneye bagvurusunu azaltabilecegi
ongoriilmiistiir. Ancak bu yeni ajanlara gecis i¢in pandemi siirecinin uygun olmadigi ve
hastalarin yakin izlenemeyebilecegi vurgulanmistir. Ciinkii hastalara yeterli egitim verilmeden
ila¢ degisikligi yapilmasi uzun vadeli sorunlara yol acabilmektedir. Kas kiitlesi kaybini ve
eklem sertligini 6nlemek icin hastalara fiziksel aktivite veya self-fizyoterapi de onerilmektedir.
Pandemi kosullarinda elektif cerrahi islemlerin yeni tedavi ajanlarmna iliskin klinik

aragtirmalarin ertelenmesi de hemofili hastalarinin karsi karsiya kaldig: giigliikler arasindadir.

Pandemi siireci tiim diinyada saglik alanindaki pratigi degistirdi ve teletip; yani uzaktan saglik
hizmeti saglamak ve desteklemek i¢in teknoloji kullanim1 hayatimiza girdi. Avrupa’da hemofili
hastalarmin diizenli multidisipliner takibini yapan Hemofili Tedavi Merkezleri tarafindan
bildirilen bir caligma, pandeminin ilk ayinda klinik ziyaretlerde %63 oraninda azalma
oldugunu, ancak teletip uygulamalari ile ikinci ay ve sonrasinda bir dnceki yila kiyasla %52

oraninda artis oldugunu bildirdi. Yapilan g¢aligmalarda hemofili hastalarinda COVID-19
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enfeksiyon sikligimin artmadigi bildirilmis, ancak multisistem hastalikta koagiilasyon siteminin
aktivasyonu ve hiperfibrinoliz nedeniyle akcigerde mikrovaskiiler tromboz ve sistemik
tromboemboli riskinin artmasi nedeniyle profilaktik faktoér konsantrelerinin yani sira diisiik
molekiiler agirlikli heparin tedavisinin de eklenmesi Onerilmektedir. Pandemi siirecinde
hemofili hastalarinin eklem skoru, fiziksel aktivite durumu ve kanama sikligina gore tedavi
bireysellestirilmelidir. Ulkemizde Sosyal Giivenlik Kurumu tarafindan profilaksi ilaglarmin
rapor slirelerinin uzatilmasi hastalarin faktor konsantrelerine ulasimini kolaylastirmistir.
Hastalara ve yakinlarinda evde infiizyon egitiminin verilmesi diizenli profilaksinin
aksamamasina yol agmistir. Teletip halen yiizyiize hasta ziyaretlerinin yerini almamigtir ancak
fizyoterapi gibi alanlarda da giderek artan bir kullanim trendi mevcuttur. Sonug olarak, pandemi

siirecinde lilkemizde hemofili hastalarinin tedavisinde belirgin bir aksama yaganmamustir.

KAYNAKLAR
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Covid-19 Asilar1 ve Yansimalari
Dr. Fahri Ovah

Istanbul Medeniyet Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastahklar1 Anabilim Dah

2019 yili sonunda SARS-CoV-2 virust enfeksiyonu sonucu ortaya ¢ikan COVID-19 hastaligi,
son ylizy1lin pandemisi olarak 6,5 milyondan fazla insan etkilemis ve 650 000’den fazla 6liime
yol agmistir. COVID-19’a bagl mortalite basta influenza olmak iizere diger viral hastaliklara
kiyasla oldukga yiiksektir ve 6zellikle kronik hastaligi olanlar ile yaslh popiilasyonda risk daha
da artmaktadir. Diger bir¢ok viral hastalikta oldugu gibi bir yandan tedavi olanaklar aragtirilir
iken bir yandan da bu hastaligin da as1 ile 6nlenmesi yoniindeki ¢aligmalar ilk giinden itibaren
baslamis olup halen devam etmektedir. Konunun 6nemine binaen gelistirilen bir¢ok yeni astya
acil kullanim onay1 verilmis olup deneyimler arttikca as1 endikasyonlar1 ve asilanacak gruplar
da degismektedir. Ozellikle SARS-CoV-2’nin yiizeyindeki spike proteine karsi gelistirilen
asilar basta olmak {izere asilama i¢in inaktive viriis asilari, mRNA asilari, adenoviriis vektor
asilar1 ve adjuvanli protein asilar1 gelistirilmistir. Ulkemizde bulunan asilar ise inaktive viriis
asis1 olan Sinovac ile mRNA asis1 olan Pfizer/Biontech asilaridir. Ayrica iilkemizde gelistirilen
inaktive bir viriis asis1 olan Turkovac da acil kullanim onay1 almis olup diger as1 ¢alismalar1
devam etmektedir.

Kiiresel boyutta incelendiginde iilkelerin gelir diizeylerine gore as1 kullanim oranlarmin arttigi
ve kullanilan agilarin cinslerinin farkli oldugu goriilmektedir. Diger bir deyisle, asilar diinyada
adil ve homojen bir sekilde dagitilmamaktadir. Ayrica, asilarin kag doz yapilacagi, farkh
agilarin yapilmasmin etkileri, koruyucu antikor diizeylerinin ne olmasi gerektigi, asilanmasi
mutlaka gereken ve gerekmeyen gruplarin neler oldugu, uluslararas: diizlemde hangi asilarin
kabul edilmesi gerektigi gibi bir¢ok sorun giincelligini korumaktadir.

Asilarin etkinliginin degerlendirilmesinde ¢esitli Ol¢iitler kullanilmaktadir. Bunlar arasinda
enfeksiyon hizi, acile basvuru, hospitalizasyon, yogun bakima yatig, entiibe edilme ve 6liim
oranlar1 sayilabilir. Asilarin karsilastirmasi yapilirken hangi etkinliklerin karsilastirildigina
dikkat edilmelidir. Genellikle asilamalardan 3-6 ay sonra antikor diizeyleri azalmakta ve
enfeksiyon oranlar1 artmaktadir. Buna karsilik bazi durumlarda enfeksiyon oranlari artmakla
beraber hospitalizasyon, yogun bakim ve Oliim oranlarinin anlamli derecede diistiigii

gosterilmistir. Pfizer/Biontech asisi, dozlari farkli olmakla beraber 6. Aydan itibaren ¢ocuklara
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da yapilabilmektedir. Sekiz haftalik aralarla yapilan 2. Doz asidan sonra antikor diizeylerinin
daha yiiksek ve yan etkilerin daha az oldugu saptanmustir.

COVID-19 agilan ile insanlarda hastaligin arttigina ve dliimlerin arttigina dair kanit yoktur.
CDC, 6 ayliktan biiylik tim cocuklarin asilanmasini 6nermektedir. Bu asilar, cocukluk
cagindaki diger asilar ile ayn1 anda yapilabilir. Asilama sonrasi rutin olarak antikor diizeylerinin
bakilmasina gerek yoktur. Cocuklar, enfeksiyon sonrasi gelisebilecek MIS-C hastaligi,
enfeksiyonunun genel saglik durumu tizerindeki etkisi, altta yatan hastalig1 olan ¢cocuklardaki
ciddi hastalik riski ve evdeki riskli kisilerin korunmasina ydnelik olarak asilanmalidir.
Enfeksiyon etkeninde ortaya ¢ikan yeni varyantlar agilarin etkinligini degistirebilir. Asilarin en
son ortaya c¢ikan Omicron varyanta karsi etkinligi diisiik olmakla beraber rapel dozlarin

yapilmasi ile nétralizan antikorlarin arttigi gosterilmistir. COVID-19 enfeksiyonu gegiren

kisilerin de semptomlar diizeldikten sonra asilanmalar1 6nerilir. Cocuklarda enfeksiyon sonrasi
ortaya ¢ikan MIS-C hastalig1 ciddi sorunlara neden olabilmektedir ve asilananlarda daha az
goriilmektedir. As1 yan etkileri arasinda ates, halsizlik, enjeksiyon yerindeki lokal reaksiyonlar
ile myokardit ve perikardit gibi durumlar sayilabilir. Bu yan etkiler genellikle kendiliginden
diizelir ve uzun donemli sorun olusturmazlar. Gebe kadinlarin ve emziren annelerin
astlanmasinda engel yoktur; hatta bu grupta asilanma daha biiyiik 6nem kazanir.

Kanama bozuklugunun olmasi as1 i¢in bir kontrendikasyon olusturmaz. As1 IM yapildig1 i¢in
tercihan hemofili profilaksisi alan hastalarda profilaksi sonrasinda ilk 24 saatte, ince uglu bir
igne ile asmin yapilmasi ve as1 sonrasi ovalamadan 10 dakika siireyle kompres yapilmasi
onerilir. Bu hastalarda agr1 kesici olarak aspirin ve ibuprofen kullanilmaz ancak parasetamol
kullanilabilir. Emicizumab alan hastalar, ilave faktér takviyesi olmadan IM as1 olabilir.
Warfarin kullanan hastalara asidan 6nceki 72 saat icinde INR bakilir ve kabul edilebilir diizeyde
1se IM as1 yapilabilir. Aspirin, clopidogrel, ticagrelor kullananlarda trombosit fonksiyon
bozukluklarinda oldugu gibi hareket edilmelidir. PEGile faktér kullananlarin asi olmasinda
sakinca yoktur. Immiin tolerans tedavisi, anti-HIV, hepatit C veya immiin stipresif tedavi
gorenlerin agilanmasinda sakinca yoktur.

As1 kararsizligi ve as1 reddi 6nemli bir sorundur. Ancak hastalarin iyi dinlenmesi, sorularina
cevap verilmesi ve gliven ortaminin saglanmasi ile asilama oranlari artmaktadir. Kanaat
onderleri, sosyal medya, diger aileler ve saglik calisanlarinin sdylemleri agilanma oranlarini

etkileyebilir.
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Ultrason Eklem Skorlar

Dr. ipek Tamsel

Ultrasonografi hemofili olgularinda eklem i¢i effiizyon, hemartroz ve sinovyal
proliferasyon tanisinda uzun yillardir kullanilan bir goriintiileme yontemidir. Giiniimiizde
ultrasonografi asemptomatik olgularda ve erken donem hastalik aktivitesi (sinovyal hipertrofi)
ile hastalik hasarinin (kondral ve subkondral kemik degisiklikleri) saptanmasinda etkin bir
gorilintiileme yontemi olarak yerini almistir. Bu alanda gelistirilen The Hemophilia Early
Arthropathy Detection with Ultrasound (HEAD-US) protokolii ve puanlama sistemi ile eklem
saglik durumunun degerlendirilmesi amaglanmistir. Bu standart protokol ile yapilan taramalar
hastalarin tedavi uyumlarinin da gosterilmesine olanak saglamistir.

HEAD-US skorlama sisteminde dirsek, diz ve ayak bilegi olmak iizere toplam 6 eklem
degerlendirilmektedir. Hastalik aktivitesi belirlenen anatomik reseslerdeki sinovyal hipertrofi
varlig1 skorlanarak yapilmaktadir. Dirsek ekleminde radyal, koronoid, annular, olekranon; diz
ekleminde suprapatellar, parapatellar; ayak bileginde ise tibiotalar ve subtalar eklem resesleri
goriintiilenir. Hipertrofik sinovyum grade 0: yok / minimal, grade 1: hafif/ orta, grade 2: siddetli
seklinde puan almaktadir. Osteokondral hasarin degerlendirilmesinde, dirsekte distal humeral
epifizin 6n yizu, dizde femoral troklea, ayak bileginde ise talar kubbenin 6n yiizii goriintiilenir.
Kikirdak hasarinin skorlanmasi ise 0: normal, 1: eko yapi anormalligi < %25 hedef yuzey
iceren artikiiler kikirdagin fokal kismi / tam kalinlik kaybi, 2: en az < % 50 hedef yiizey iceren
artikiiler kikirdagin fokal kismi / tam kalinlik kaybi, 3:>% 50 hedef ylizey iceren artikiiler
kikirdagin fokal kismi / tam kalinlik kayb1, 4: tam kikirdak hasar1 veya hedef yiizeyde artikiiler
kikirdagin goriintiilenememesi seklinde yapilmaktadir. Ostekondral yiizeyde kemik hasar1 i¢in
0: normal, 1: eklem cevresinde osteofit bulunan / bulunmayan subkondral kemik hafif
diizensizlikleri, 2: erozyonlu / erozyonsuz bozulmus subkondral kemik ve eklem ¢evresi dikkat
¢eken osteofit varligi degerlendirilir. Her eklem igin elde edilen skorlar toplanarak HEAD US
toplam skoru elde edilir. Ultrasonografi skorlamasi ile erken anormallikleri tespit edilmesi
kisiye 0zel tedavi protokollerinin gelistirilmesine ve tedavi uyumsuzlugu 6nlenmesine biiyiik

fayda saglamaktadir.



2005
T H D = HEMOFiLi FEDERASYONU
YURKIBMIMDFIU DERNEGI 7 20 KuSIm 2022 FEDERAT’ON OF HEMOPHIUA

THE HEMOPHILIA SOCIETY OF TURKIYE . .
Nirvana Cosmopolitan | Lara - Antalya

@ ULUSLARARASI TURKIYE SN
HEMOFILI KONGRESI R

Eklem Sokorlar:
Dr. Necati Muhammed Tat
Van Yuzuncu Yil University, Faculty of Health Sciences, Department of Physiotherapy
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Hemophilia is characterized by recurrent bleeding, particularly in large joints (index
joints) such as elbows, knees and ankles; eventually causes painful and disabling hemophilic
arthropathy. Hemophilic arthropathy is usually asymptomatic at an early stage, it is difficult to
investigate early changes caused by hemarthrosis. Human in vitro models have demonstrated
chondrocyte apoptosis and reduced proteoglycan synthesis that affects cartilage matrix turnover
within 48-96 h of an induced joint bleed, suggesting that a single joint bleed may have
detrimental effects on joint cartilage (1). Repeated hemarthroses are responsible for the
development of synovial hyperplasia and angiogenesis, with further bleeding occurring in the
friable and thickened synovium. Hemartrhrosis stretches the joint capsule and ligaments and
leads to joint instability, which is worsened because reduced joint motility from pain causes
periarticular muscle weakness. In more advanced stages, the joint is grossly damaged by
cartilage loss and subchondral bone sclerosis, which further limits movement and leads to
crepitus and deformity. Soft-tissue swelling and effusions are rare, and joint contracture occurs
from muscle retraction and bone ankylosis, particularly if the muscles are weak. The level of
pain varies and fluctuates, but may be severe (2).

Musculoskeletal assessment is an important component of the comprehensive care
program for persons with haemophilia (PWH). Several instruments have been developed that
aim to measure joint health in persons with haemophilia. The Musculoskeletal Working Group
of the World Federation of Haemophilia and other consensus groups have suggested core sets
of outcome assessment instruments to measure functional and physical status of persons with

haemophilia, including joint health. (https://elearning.wfh.org/resource/compendium-of-

assessment-tools) (3). The Hemophilia Joint Health Score (HJHS) is recommended to evaluate

joint health in clinical care and research. The HJHS 1.0 was developed in 2003 and further
developed in versions 2.0 and 2.1 by the International Prophylaxis Study Group (IPSG)
Musculoskeletal Health Expert Working Group (EWG) for detection of early joint changes in
children and youth with haemophilia. Also in adolescents, the HIHS is a feasible and reliable

tool (4). The WFH guidelines recommend annual use of the HJHS during regular evaluations,


https://elearning.wfh.org/resource/compendium-of-assessment-tools
https://elearning.wfh.org/resource/compendium-of-assessment-tools
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although assessment must be performed by a expert physiotherapist and is time consuming (5).
HJHS assessment including scoring takes approximately 45-60 minutes per patient, which has
been felt, by some, to be impractical and infeasible, especially in a busy clinical setting.
Therefore, there is a demand for a shorter version of the HJHS for clinical practice and time
limited settings (3). It was originally designed to detect mild joint impairment in children with
haemophilia ages 4-18 years. The current HJHS 2.1 version consists of assessment of swelling
(0-3), duration of swelling (0-1), muscle atrophy (0-2), crepitus on motion (0-2), flexion loss
(0-3), extension loss (0-3), joint pain (0-2) and strength (0-4) of the knees, ankles and elbows
and a global gait score (0-4). The maximum score is 124, with a higher score indicating worse
joint health (6).

The petrini joint score was adapted from the WFH scoring system for use in children. It
includes assessment of joint swelling (0-2), muscle atrophy (0-2), crepitus on motion (0-2),
range of motion (0-2), flexion contracture (0-2), pain (0-3), gait (0-3) and strength against
gravity (0-3). Three points can be added when the joint is considered a target joint and when
chronic synovitis is present. Ankles, knees and elbows are assessed. The PJS ranges between 0
and 25 per joint with a maximum total score of 150; a higher score indicates worse joint health,
Six studies reported on measurement properties of the PJS. None of the studies explicitly aimed
at investigating measurement properties (7).

The WFH Orthopaedic Joint score (also known as the Gilbert Score) is a haemophilia-
specific physical examination scoring system for the assessment of joint health of the knees,
ankles and elbows. The WFH score was described by the Orthopaedic Advisory Council of the
WFH. The WFH score is an additive score ranging from 0 to 12 for knees and ankles and 0 to
10 for elbows, with 0 being an unaffected joint and 10 or 12 being most affected. For each joint,
the following items are assessed: joint swelling (0-2), muscle atrophy (0-1), axial deformity of
the knee and ankle (0-2), crepitus on motion (0-1), range of motion (0-2), flexion contracture
(0-2) and instability (0-2). The maximum total score is 68 without the pain score and 86 with
pain score (0 to 3 for each joint) (8).

The Colarado Physical Examination (CPE) score was developed specifically for
children and aims to detect subtle abnormalities in joint health. The original CPE (CPE-1)
assesses the following items of the knee, ankle and elbow: swelling (0-3), muscle atrophy (0-

3), axial deformity (0-2, knees/ankles), crepitus of motion (0-3), range of motion (0-3), flexion
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contracture (0-3, hips/knees/ankles/elbows), instability (0-2), strength (0-3), pain with activity

(0-3), pain without activity (0-3) and gait abnormalities (0-2). Scores for the CPE-1 range from

0 to 31 for ankles/knees and 0 to 29 for elbows. Subsequently, the scoring system was adapted

into the CPE-0.5 with maximum scores of 25 for ankles/knees and 23 for elbows. Higher scores

indicate worse joint health. The Child CPE includes age-specific assessments and need for

orthotics and/ or splinting. The highest score achievable using the Child CPE is 31 for

ankles/knees and 29 for elbows. None of the patients in the development study scored zero (9).
In conclusion, joint scoring is a cost-effective assessment method used in the evaluation

of the musculoskeletal system in hemophilic individuals. It is necessary in the care of

hemophilia to use it together with radiological imaging methods in the detection of changes in

the joints over time. It is an important outcome in measuring the effectiveness of prophylactic

treatment and physiotherapy.
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Hayat Kalitesi ve Olclimleme Perspektifleri-Ulusal Deneyim
Dr. Nazan Sarper

Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji

Hayat kalitesi anketleri, hastalarin kendilerine ve/veya ebeveynlerine sorular sorularak,
yasadiklar1 problemleri, tedavilerden sagladiklar1 faydalar1 6grenmeyi amaglar. Bu sayede
hastalarin gereksinimleri daha iyi anlasilarak tedavilerde iyilesmeler yapilabilir. Sadece
izleyen hekimin degil, sorunlar1 yagayan kisinin yaptig1 degerlendirme olmasi bu anketleri
degerli kilar. Hemofili, darbe sonucu veya darbe olmadan ortaya ¢ikan ve tekrarlayan eklem
veya kas kanamalari ile seyreder. Hastalar cerrahi girisimlerde kanama yasayabilirler ya da
her cerrahi girisim normal kisilere gore hasta ve hekim i¢in ¢ok daha fazla endise ve gerginlik
yaratir. Ayrica koruyucu ya da tedavi edici uygulamalarda tekrarlayan damar yolu bulma
guclukleri ve bu sirada g¢ekilen aci1 kaginilmazdir. Koruyucu uygulamanin gii¢liikleri bu
uygulamalara uyumu bozmaktadir. Tekrarlayan eklem kanamalari, eklem hasarini arttirarak
hastada hareket gii¢liigli ve agriya neden olarak hayat kalitesini bozmaktadir. Okul ve is

yasamindaki devamsizliklar da ciddi sorun olusturmaktadir.

Genel hayat kalitesi anketlerinin yanisira, hastaliga 6zgii hayat kalitesi anketleri de
gelistirilmistir. Hastaliga 6zgii anketler 6zellikle yapilan tedavilerin etkinligini 6l¢gmede daha
duyarhdir. Hemofili iliskili hayat kalitesi anketi caligmalar1 (Haemo-QoL) 1998 yilinda
Avrupa'nin bircok iilkesindeki Hemofili merkezlerinde baglatilmis ve 2002'de proje
tamamlanmustir. (1) Degisik yas gruplari (4-7, 8-12, 13-16) ve ebeveynleri igin farkli anketler
hazirlanmigtir. Anketler, Tiirk¢e'nin de dahil oldugu bir¢ok dile ¢evrilmis ve gegerlilikleri
degerlendirilerek bir¢ok iilkede uygulanmistir. Uzun anketlerin yani sira 4-7 yas grubu i¢in 16
sorulu, 8-16 yas grubu i¢in 35 sorulu kisa anketler de gelistirilmistir. Haemo-QoL-Index ise
ise 8 sorudan olusan tiim yas gruplar1 ve ebeveynleri i¢in hazirlanmig bir ankettir.
https://haemoqol.de/?s= sitesinden iletisim adresinde verilen kisinin onay1 ve sifre saglanmasi
ile anketlere ve anket puanlama sistemlerine erigilebilir. Bu anketler, hastanin fizik sagligi
(agr1, kanamalar, hareket kisitlamasi), hastaligi ile ilgili hissettikleri, ailesi ile iligkileri,

kendisi ile ilgili algis1, arkadaslar ile iliskisi, okul ve spor (bu konudaki kisitlamalar), diger
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kisilerle iliskiler, tedavi (faktor enjeksiyonlari), gelecegi ile ilgili diisiincesi ve biiyiik yaslarda
kiz arkadas ve aile kurma ile iliskili alanlar1 kapsamaktadir. Ulkemizde hemofili hastalarinda
yapilmis hayat kalitesi anketlerinden kronolojik olarak s6z edilecektir.

Ege Universitesinde, T1p Fakiiltesi ve Saglik Yiiksek okulunda 2006 yilinda hemofili
hastalarimin 6z-yeterlilik durumunu degerlendiren ¢alisma yapmuslardir. Bireyin belirli bir
eylemi bagsarma veya olaylar1 kontrol edebilme algis1 veya yargis1 degerlendirilmistir. Yas
ortalamas1 15,4+2,4 yas (12-18 yas) olan 40 ¢cocuk ve ergen hasta ¢aligmaya katilmistir.
Olgekten en az 23, en fazla 115 puan alinabilmektedir. Katilimeilar 63,33+10,42 puan
almiglardir. O dénemde sosyal giivenceye sahip olma ile 6z yeterlik, davranigi tamamlama ve
engellerle miicadele etme arasinda anlamli iligki bulunmustur. (2)

Istanbul Universitesi Tip Fakiiltesi, Dis Hekimligi Fakiiltesi ve Cerrahpasa Tip Fakiiltesinde
2009 yilinda hemofili hastalarinin genel saghig1 ve agiz saghigi ile ilgili ¢alisma yapilmistir.
Calismaya 14-35 yas grubunda ortalama yas1 23.0 £+ 6,58 yas olan 71 hasta katilmistir. Oral
health impact profil (OHIP)-14, oral health related quality of life -UK (OHQoL-UK) ve kisa
form genel saglik anketi (SF-36) uygulanmistir. Canlilik, duygusal rol ve akil sagligi
disindaki hayat kalitesi ve agiz saglig1 puanlarinin kontrol grubundaki saglikli kisilerden daha

kotii oldugu bildirilmistir. (3)

Ulkemizde Haemo-QoL uygulanan ilk ¢alisma 2010 yilinda, Kocaeli Universitesi Cocuk
Hematoloji Bilim dalinda izlenen 39 ¢ocuk ve adolesan ile 31 eriskin hastay1 kapsamaktadir.
Haemo-QoL (4-16 yas anketleri) ve Haem-A-QoL (erigkin anketleri) anketlerinin Tiirkce
stirtimiiniin ilk kez kullanildig1 ¢aligmadir. Calismaya katilan hastalarin Faktor VIII diizeyi
<%]1 ve FIX diizeyi <%?2 dir. Anket sonucunda 4-16 yas grubu ortalama 39,6+ 15,0 puan ve
erigkin grup 47,4 +14,1puan almislardir. Eklem muayeneleri de yapilmis, diinya hemofili
federasyonu (WFH) eklem puanlari ile yapilan degerlendirmede, 4-7, 8-12, and 13-16 yas
grubundaki hastalarin puanlar sirasiyla 1,83+ 2,7, 4,9 £ 4,96 ve 6,94 +6,15 bulunmustur.
Erigkinlerde eklem sagligi daha kétii oldugundan 16,23+14,12 puan almiglardir. Haemo-QoL
ve eklem muayenesi degerlendirmesinde yiiksek puanlar hayat kalitesi ve eklem sagliginin
bozuldugunu gostermektedir. Calismamizda 4-16 yas grubunda toplam Haemo-QoL puanlari
yaklasik 40 iken, bat1 Avrupa tilkelerinde yapilan ¢alismada 20 puan bulunmustur ve bizim
calismamiza kiyasla bat1 Avrupa ¢alismasinda hastalarin hayat kalitesinin daha yiiksek oldugu

gorilmistiir. (1,4)



2005
HEMOFiLi FEDERASYONU
,:!!-3 ,.!..,-,!.P..m. 17 - 20 Kasim 2022 FEDERATION OF HEMOPHILIA

<ﬁ> ULUSLARARASI TURKIYE AT
o HEMOFILI KONGRESI .
abimssiveliibldlisiois Nirvana Cosmopolitan | Lara - Antalya

Istanbul Tip Fakiiltesi ve Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Bilim Dallar1 ve

Istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk ve Ergen Psikiyatri Ana Bilim dallarinda yapilan ¢alisma 2014
yilinda yaymlanmistir. Calismaya 11,6 + 2,5 yasta (7-16) 42 hasta katilmistir. State-Trait
Anxiety Scale, Self-Report for Childhood Anxiety Related Disorders (SCARED) ve Parent
Attitude Research Instrument (PARI) anketleri kullanilmistir. Hemofili hastasi ¢cocuklarin
anksiyeteleri ve ebeveynlerin hemofili hastasi ¢gocuklar konusundaki davraniglari
degerlendirilmistir. Annelerin ¢ocuklara kars1 asir1 korumaci tutumu ve asir1 disiplin
uyguladiklar1 saptanmistir. Anksiyete, depesyon ve aile i¢i stresin ¢ocuklarin hayat kalitesini
olumsuz etkiledigi bildirilmistir. (5)

Behcet Uz Cocuk Hastanesi Hematoloji kliniginde yapilan ve 2015 yilinda yayimlanan

calismada juvenil idyopatik artrit (JIA) hastasi ¢ocuklar ile hemofili hastasi gocuklarin hayat
kalitesi Kidscreen and Disabkids anketi (KINDL) kullanilarak karsilastirilmistir. Calismaya 4-
18 yas grubunda 33 hemofili hastas1, 19 JIA hastas1, 32 saglikli ¢ocuk katilmistir. Tiim
KINDL parametreleri hemofili ve JIA grubunda 50’nin iistiinde bulunmustur ve bu iyi hayat
kalitesi gdstergesi olarak bildirilmistir. iki hasta grubu da functional independense score
(FISH), hemofili joint health score (HJHS), agrili eklem skoru ve hasarli eklem say1s1
acisindan benzerdi. JIA hastalarinda KINDL kronik hastalik puanlari daha yiiksekti. FISH
puanlari ile hayat kalitesi puanlari her iki hasta grubunda iligkili bulunmustur. (6)

Cukurova Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi, Cocuk Dis Hastaliklar1 ve Adana Acibadem
Hastanesi Cocuk Hematoloji Kliniginin yaptig1 ve 2019 yilinda yayinlanan ¢alismada, 2-14
yasta hemofili hastas1 ¢ocuklarin agiz sagligi ile hayat kalitesini degerlendiren anket cocugun
velisi tarafindan cevaplandirilmistir. Hemofili hastas1 cocuklarin dis ¢iiriiklerinin normal
populasyondan fazla oldugu saptansa da hemofili hastalar1 ve ebeveynleri, ¢cocuklarinin dis
sagliginin saglikli ¢ocuklardan daha kotii oldugunu diistinmemisler. Calismada hemofili

hastalas1 cocuklarin daha az dis fircaladiklar1 da saptanmustir. (7)

[zmir Behget Uz Cocuk Hastanesi Hematoloji ve Psikiyatri kliniklerinde yapilan ve 2020
yilinda yayinlanan ¢alismada hemofili hastas1 ergenlerin benlik saygis1 degerlendirilmistir.
Joint Health Score (HJHS) ve Offer Self-Image Questionnaire (OSIQ) uygulanmstir.
Ortalama yas1 16,2+3,06 y1l olan 32 hemofili hastas1 ve ortalam yas1 16,02+1,4 y1l olan 35
saglikli ergen ¢alismaya katilmistir. OSIQ puanlar1 hemofili hastalarinda saglikli
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kontrollerden anlamli derecede diigiik bulunmustur. HJHS yiiksek olan (eklem harabiyeti

fazla) hastalarda benlik saygisi daha kotii etkilenmistir. Hastalarin psikolojik destege

gereksinimi oldugu sonucuna varilmstir. (8)

Necmettin Erbakan ve Cukurova Universiteleri Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Anabilim

Dali, Cukurova Universitesi ve Adana Acibadem Hastanesi Cocuk Hematoloji Kliniklerinin
Temmuz 2018-Mart 2019'da gergeklestirildigi randomize kontrollii pilot ¢alismaya 12-30

yasta, dirsek ekleminde hemofilik artropati olan 20 hasta katilmistir. Hastalarin bir grubuna ev
egzersizleri, bir grubuna hastanede ¢esitli fizik tedavi yontemleri uygulanmistir. Eklem
aciklig1 ve Oxford dirsek puanlamasi ile hayat kalitesi belirlenmistir. Sonug olarak fizik

tedavi yontemleri ve elle yapilan germe ekzersizleri, hastalara verilen ev egsersizlerine
kiyasla, eklemin sagligini, islevini ve hayat kalitesini arttirmasi a¢isindan iistiin bulunmustur.

Calisma 2021 yilinda yaymlanmaistir. (9)

Kocaeli Universitesi Cocuk Hematoloji Bilim dalinda yapilan ve 2021 yilinda yayinlanan
calismada faktor diizeyi <%1 olan 4-25 yas araligindaki 43 hasta ¢alismaya alindi ve Haemo-
QoL ve Haemo-A-QoL anketleri uygulandi. Toplam puanlar, 4-16 yas araligindaki {i¢ grupta
29,9 ile 34,4 arasinda degisiyordu. Faktor enjeksiyonu 4-16 yas grubunda en kétii puanlari
aldi; 4-7 yas grubunda aile iligkileri ve tedavi kotii etkilenmisti; 8-12 yas grubunda algilanan
destek, 13-16 yas grubunda spor ve bos zamanlar kotii etkilenmisti. Hayat kalitesindeki
etkilenme kabul edilebilir diizeydeydi ve 2010 yilinda ayni klinikte yapilan ¢calismaya gore
hayat kalitesi daha iyiydi. (10)

Bu caligmalar, hastalarin durumunu hekimlerin daha iyi anlayabilmesini saglamaktadir.
Hastalarm izlemlerinde, koruyucu ve tedavi edici uygulamalarda iyilestirmeler yapilarak

hastalarin hayat kalitelerinin artmasina katkida bulunmaktadirlar.

Kaynaklar
1. Gringeri A, von Mackensen S, Auerswald G et al. Haemo-Qol Study. Health status and
healthrelated quality of life of children with hemophilia from six West European

countries. Haemophilia 2004; 10 Suppl 1: 26-33.
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Sorunlar ve Beklentiler
Dr. Mehmet Can Ugur

Bakircay Universitesi, Cigli Egitim ve Arastirma Hastanesi

Ulkemizdeki hemofili bakimi, giiniimiizde diinya &lgiitleriyle yarisabilecek
konumdadir. Ila¢ temini, klinik arastirmalarin siirdiiriilmesi gibi bircok baslikta elde edilen
basarilar net bir sekilde goriilmektedir. Bunun yanim sira yol almamiz gereken noktalar da
vardir. Bu sunumda, hemofili alaninda iilkemizde karsilasilan sorunlar, hekim perspektifinden
aktarilmistir.

Veri Kayit Sistemi

Saglik politikalarinin gelistirilmesi, verilen tedavilerin ve sonuglarmin izlenmesi,
akademik alanda net verilerin ortaya koyulabilmesi i¢in bir ulusal veri kayit sistemine ihtiyac
vardir.

Tam Yontemleri

Hemofilinin {ilkemizdeki prevelansinin azaltilmasini saglayabilecek olan yontem,
tastyici bireylerin hemofilik birey diinyaya getirmesinin 6nlenmesidir. Bu konuda yapilan yasal
diizenlemelere ragmen prenatal tani ve preimplantasyon genetik tani yontemleri giiniimiizde
etkin bir sekilde kullanilamamaktadir.

Faktor Konsantrelerinin Etkin Kullanimi

Ulkemizde kisi basina diisen faktdr miktar: her gecen yil artmaktadir. Buna paralel
olarak hemofilik bireylerin eklem sagligindaki iyilesme de agikg¢a gozlemlenebilmektedir.
Ancak yine de regete edilen faktorlerin saglik otoritesi tarafindan yakindan takip edilmesi
gereklidir. Hastalarin ilaca daha kolay ulasabilmesi i¢in pediatri uzmanlar1 ve i¢ hastaliklari
uzmanlarinin faktor liriinlerini regete edebilmesi, perifer bolgelerde biiyiik faydalar saglarken,
pediatrik hematoloji ve/veya eriskin hematoloji uzmanlarinin bulundugu bdlgelerde amacinin
disina ¢ikmaktadir.

Profilaksi

Hemofili Federasyonu Genglik Calistayi’na katilan 97 hemofilik gencin ortalama yasi
21, ortalama boyu 174 c¢m, ortalama agirlikgi 72 kg, ortalama beden Kitle indeksi 24 olarak
Ol¢tilmiistiir. Mevcut mevzuata gore haftada 3 giin profilaksi alan aktif sosyal ve is hayati olan

bir hemofilik gencin yaklasik 20 IU/Kg’dan faktor kullanmasi miimkiindiir. Hasta 6zelinde
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cikarilan ek rapor ile bu doz 30 IU/Kg’a yaklagsmaktadir. Giiniimiizde hemofilik bireylerin
fiziksel olarak daha aktif bir yasam siirdiikleri goz oniinde bulunduruldugunda, profilaksi
dozlarmin -ek rapora ihtiya¢ kalmadan- hastanin etkin profilaksi almasini saglayacak sekilde
yeniden gdzden gecirilmesi gereklidir. Faktor Griinlerinden tasarruf, etkin profilaksi alan
hastalar tlizerinden degil, “tan1 yontemleri” ve “faktor konsantrelerinin etkin kullanimi”
basliklarinda belirtilen noktalar izerinden saglanmalidir.
Inhibitérlii Hastalarin Profilaksisi

Ulkemizde inhibitdrlii hastalarin profilaksisi icin kullamlabilen tek {iriin aPCC’dir.
FVIla’nin profilakside etkin kullanilabilmesini beklerken diinyada baslayan Emicizumab
tedavisi beklentileri daha &teye tasimistir. Ulkemizde de bu olanaklarin kullanilmaya
baslanmasi, diinya standartlarim1i  yakalayabilmek i¢in ¢ok Onemlidir. Hemofili
Federasyonu’nun goriisii, inhibitdrlii tiim hastalarda ve inhibitorii olmasa dahi damar yolu
sorunu yasayan 12 yasin altindaki ¢ocuklarda acilen Emicizumab geri 6demesinin onaylanmast
yonundedir. Maliyet-etkinlik analizi bu ¢er¢evenin disindaki hastalar i¢in yapilmalidir.
Radyoizotop Sinovektomi

Gerekli izotop ajanlarin ithalatinin yapilamamasi nedeniyle 5 yildir tilkemizde
radyoizotop sinovektomi islemi yapilamamaktadir. Hemofilikler, bu pratik ama etkin tedavi

yonteminden yararlanamamakta, bir kismi eklem sorunlarinin tedavisi i¢in cerrahiye

yonlendirilmek zorunda kalinmaktadir.
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Hemofilide Tedavi Gerektiren Durumlar
Dr. Veysel Gok

Kayseri Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji

Hemofili tanimi

Hemofili pihtilagma faktorii VIII (hemofili A), faktor IX (hemofili B) veya faktor XI (hemofili
C) eksikliginden kaynaklanan X’e bagli resesif kalitilan bir kanama bozuklugu hastaligidir.
Hastaligin siddeti, plazma faktor diizeylerine baghdir: siddetli (<1 uluslararas1 birim (IU)/dl),
orta (1-5 1U/dI) veya hafif (6 1U/dl ila <40 IU/dI). Hemofili A ve B benzer semptomlara sahiptir
ve her ikisi de 6zellikle dirsekler, dizler ve ayak bilekleri gibi biyik eklemlerde kanama ile
karakterizedir; bu tir eklem kanamasi sonunda agrili ve ilerleyici hemofilik artropatiye neden
olur. Bununla birlikte nadiren hayati tehdit eden i¢ organ ve merkezi sinir sistem (MSS)
kanamalar1 goriilebilmektedir. Hemofili hastalarinda kanama her yerde olabilir.

Yasam boyunca yas ve hastalik siddeti, kanamanin yerini etkiler. Bebekler ve yenidoganlarda
daha yaygin MSS, siinnet yeri, topuk kani ve intravendz uygulamalar i¢in yapilan tibbi
miidahale alanlar1 bulunur. Siddetli hemofilili bebeklerin yaklasik %3-5'inde perinatal dénemde
MSS kanamasi gelisir. Cocuklar yiiriimeye basladiginda ciltte morarma, eklem kanamalar1 ve
diger kas-iskelet sistemi kanamalari daha yaygin hale gelir. Daha biiyiik cocuklar ve
yetigskinlerde yaygin olarak goriilen kanama yerleri eklemleri, kaslari, merkezi sinir sistemini

ve gastrointestinal sistemi igerir.

Hemofilide akut kanamalar

Eklem ve kas ici kanama: Hemartroz (eklem icine kanama), ayaktan hastalarda kanama igin
en yaygin bolgedir ve kanamalarin yiizde 80'ini temsil eder. Eklem bosluguna kanama, sinovyal
damarlardan kaynaklanir. Kanama ataklar1 genellikle cesitli eklemleri, 6zellikle de agirlik
tastyan eklemler olan dizleri ve ayak bileklerini etkiler. Hemartroz agrilidir ve sinovyal
boslugun gerilmesi ve buna bagli kas spazm1 intrasinovyal basincin belirgin sekilde artmasina
neden olur. Klinik prezentasyon yasa gore degisir; bebeklerde, erken kanama belirtileri arasinda
huzursuzluk ve etkilenen uzuv kullaniminin azalmasi yer alir. Daha biiyiik ¢ocuklarda ve

yetiskinlerde, oncelikle karakteristik bir eklemde sicaklik hissi, devaminda akut agr1, sislik ve
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sertlik ile kendini gosterir. Hedef eklem, son alt1 ayda 3 veya daha fazla kanama gelisen eklem
i¢cin kullanilan bir ifadedir.

Kas igine kanama, hematom niteliginde genellikle bacaktaki (kuadriseps), kalgadaki (iliopsoas)
ve koldaki kaslar gibi biiytlik kas gruplarim etkiler. Kas kanamasi agir ve yaygin olabilir ve
norovaskiiler yapilar1 tehlikeye atabilir. Ozellikle alt bacak ve onkolda damar ve sinir
paketlerini sikistirarak bir kompartman sendromu olusturabilir. Iliopsoas hari¢ diger kas igi
kanamalar gozle goriilebilir ve erken donemde teshis edilip tedavi edilebilir. Ancak, iliopsoas
kanamasinda oncelikle o bacakta bir uyusma hissi, sonrasinda 6zellikle ekstansiyon kalga
hareketinde agr1 ve hareket kisitlilig1 gelisir. Genellikle teshisi i¢in ultrason, bilgisayarli
tomografi (BT) ve manyetik rezonans goriintilemeye (MRG) ihtiya¢ duyulur. Kanamanin
baslamas1 ve teshisine kadar uzun bir siire gecebileceginden hemodinamigi bozacak kadar

kanama olabilir.

Merkezi sinir sistem kanamasi: Diger kanama boélgelerine kiyasla nispeten nadirdir, ancak
hemofili hastalarinda en tehlikeli ve yasami tehdit eden olaylardan biridir. Her yastaki bireyde
kendiliginden veya travma sonrasi ortaya ¢ikabilir. MSS kanamasi i¢in risk faktorleri arasinda
travma (0zellikle travma ile dogum veya enstriimantasyon gerektiren dogumlar), agir faktor
eksikligi, inhibitér varligi, 50 yas iistii, hipertansiyon bulunur. Profilaksi ise IKK riskini

azaltmada en etkili faktér bulunmus.

Agiz ici ve burun kanamasi ile gastrointestinal kanama: Burun, agiz mukozasi, dis eti ve
frenulum gibi ¢ok sayida orofaringeal bolgeden kanama meydana gelebilir; bazen bu tiir
kanamalar kiiciik travmalar1 veya dis tedavilerini takip eder. Ayrica, 6ksiirme veya kusma ile
kanama boyuna dogru yayilabilir ve bu da hava yolu tikanikligina yol agabilir. Gastrit, polipler,
divertikiiller gibi gastrointestinal sistemdeki (GIS) cesitli lezyonlar, diskida kan veya
hematemez ile kendini gosterebilir. A1z i¢i ve burun mukoza kanamalar1 ¢ogu zaman
antifibrinolitik (traneksamik asit gibi) ilaclar ile tedavi edilebilirken GIS kanamalarinda faktor

replasman tedavisine ihtiyac duyulur.

Genitoiiriner sistem kanamasi: Hematiiri, agir hemofilinin sik goriilen bir belirtisidir;
genellikle iyi huyludur ve ilerleyici bobrek fonksiyon kaybi ile sonuc¢lanmaz. Kanama

bobreklerden veya mesaneden kaynaklanabilir ve giinler veya haftalarca siirebilir. Pihtilar
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olustugunda iireteral obstrilksiyona neden olarak ve kolik agr1 yapabilir. Faktor tedavisi
gerektirir. Yalniz traneksamik asit, Uriner kanaldaki pihtiy1 arttiracagindan iiriner sistem

kanamalarinda kullanim1 kontrendikedir.

Hemofilide akut kanama tedavisi

e Akut kanama durumunda hastanin tanisi biliniyorsa kanama yeri ve siddetine gore
faktor tedavisi verilir.

e Akut kanamalarda hastada inhibitor oldugu biliniyorsa by-pass edici ajanlar kullanilir.

e Akut eklem igi, kas i¢i, liriner sistem kanamalar1 ve derin kesiklerde hedef faktor diizeyi
ortalama %40-%60 olmalidir.

e Merkezi sinir sistemi, iliopsoas kas1 kanamasi ve gastrointestinal sistem kanamalarinda
hedef faktor diizeyi yaklasik %80-%100 olmalidir.

e Verilecek faktor miktarlarini hesaplarken kullanilacak formiil asagidaki gibi olmalidir.
Faktor V11 icin = (Hedef faktor dlzeyi- hastanin faktor diizeyi) x Agirlik / 2
Faktor IX icin = (Hedef faktor diizeyi- hastanin faktor diizeyi) x Agirlik

e Ornegin 20 kg agirliginda bir agir hemofili A hastasi sag dizinde sislik ile acile geliyor.
Faktor diizeyi <%1
Tedavi = hedef faktor duzeyi: %50 olsun.

(50-0) x 20/2= 500 Unite faktor VIII hemen uygulanmali. 12 saat arayla toplam 3 doz
yapilmali. Not: eger eklemde kanama semptomlar1 gecerse 1-2 doz da yeterli olabilir.

e Akut kanamada faktor replasmanina ek olarak antifibrinolitik tedavi verilebilir.

En sik kullanilan antifibrinolitik ajan traneksamik asit olup 15-25 mg/kg (maksimum
1000-1500 mg) dozunda oral, 10 mg/kg (maksimum 500 mg) dozunda intravendz yolla
8 saat arayla kullanilabilir.

e Hemofilide hangi tip kanama olursa olsun tedaviden fayda gérmezse inhibitor akilda
tutulmalidir. Inhibitér varhigindan akut kanamalarda aktive protrombin kompleks
konsantresi (aPCC-FEIBA®) ya da rekombinant faktor Vlla (rFVIla (Novoseven® ya
da Aryoseven®)) kullanilmali.

e Unutulmamalidir ki, acile kanama ya da kanama siiphesi ile gelen faktor eksikligi

hastalarin tiim islemlerden dnce eksik faktorii yapilmalidir.
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Hemofilide cerrahi islemler

Bir hemofili hastasina her tiirlii operasyon (slinnet veya beyin cerrahisi operasyonu) yapilabilir
ama Onceden kanindaki eksik olan faktdriin verilmesi ve birkag giin siire de devam edilmesi
gerekir. Planli operasyonlarin hemofilide deneyimli merkezlerde yapilmasi gerekir. Hemofilide
cok Onemli bir nokta da operasyonlar oncesi mutlaka inhibitdr tarama testinin yapilmis
olmasidir. Cerrahi dncesi inhibitdr taramasina ek olarak ne tip ve nasil bir cerrahi islem olacagi,
ne kadar siirecegi, gelisebilecek komplikasyonlar ve iyilesme siiresi belirlenmelidir. Cerrahi
girisimler kanama risklerine gore iki gruba ayrilir. Major ve mindr cerrahi girisimler Tablo
1’de tanimlanmistir. Asagida ¢ocuklarda sik yapilan cerrahi girisimlerden siinnet ve dis ¢ekimi

Ozetlenmistir.

Hemofilide dis ¢ekimi: Dis ¢ekimi gerekirse dnceden uygun miktarda faktor ilaci verdikten
sonra dis ¢ekimi rahatlikla yapilabilir. Yapilacak isleme gore kanama profili degiskenlik
gosterebilir. Dis dolgusu ve kiiciik dis ¢ekimlerinde Oncesinde genellikle faktor verilmesi
gerekmez ya da tek doz faktor verilmesi yeterli olabilir. Tek doz faktor VIII ya da faktor IX
ilacin1 poliklinikte verdikten sonra hemen c¢ekime yollariz. Cekim sonrasi 6gleden sonra
kanama agisindan bir kez daha kontrol ederiz. Genellikle tek doz faktor yeterli olur. Ancak
traneksamik asit oral yolla islemden bir giin 6nce baslanarak 5-7 giin siireyle kullanmamiz

yararli olacaktir. Ayrica dis ¢ekimlerinde traneksamik asitle 5 dakika gargara yapilabilir.

Hemofilide stinnet: Hemofili hastalarinda stinnet hem hastalar hem de aileler i¢in {ilkemiz
sartlarinda sosyal bir gereklilik gibi goriinmektedir. Siinnet mutlaka bir pediatrik hematologun
organizasyonunda gerceklesmeli, bu konuda yeterli deneyimi olan ekip tarafindan yapilmalidir.
Hastalarda cerrahi Oncesi inhibitdr taranmalidir. Siinnetin bir major cerrahi girisim olmasi
nedeniyle islem Oncesi faktor diizeyleri %100’ e ulastirilmali, bu saglandiktan sonra isleme
girilmelidir. Islemden 24 saat 6nce traneksamik asit agizdan baslanmali ve islem sirasinda fibrin
glue kullanilmalidir.

Asagida belirtildigi sekilde yapilabilir (1).

1. Islemden bir giin énce 15-25mg/kg/doz (3 dozda, peroral) transamin tablet baslanir.

2. Islem &ncesi mutlaka inhibitdr diizeyi bakilmali.

3. Inhibitdr negatif ise islemden bir saat dnce faktor diizeyi %100’e ¢ikartilmali.

4. 11k 24 saat faktor diizeyi %100 olmali.
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5. Sonraki iki gun faktor dizeyi %40-60 civarinda tutulmali ve kanama kontroliine gore siire

uzatilir.

Tablolar

Tablo 1. Major ve mindr cerrahi girisimler

Major Cerrahi Girisimler

Minor Cerrahi Girisimler

Ortopedik islemler
Gastrointestinal girigimler
Kardiyovaskiiler girisimler
Santral sinir sistemi girigimleri
Goze yonelik islemler
Genitoliriner iglemler

Dis kokii kiriklarmin gelistigi ¢ekimler, goklu dis
¢ekimleri, molar dis ¢gekimleri
Tonsillektomi

Karaciger biyopsisi

Suinnet

Santral vendz kateter takilmasi
Yiizeyel dikis islemleri, dikis alma
Lomber ponksiyon

Endoskopi

Bronkoskopi

Radyoaktif sinoviyektomi
Arteryel kan gazi alma

Kemik iligi aspirasyon ve biyopsisi
Litotripsi

Dis ¢ekimi

Artroskopi

Trakeostomi

Kaynak: Tiirk Hematoloji Dernegi, Ulusal Hemofili Tan1 ve Tedavi Kilavuzu 2021.
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Hemofilide Kinezyolojik Bantlama

Dr. Erkan Kaya

Hemofili A pihtilagma sisteminde rol oynayan faktor VIII’ in kalitsal olarak eksikligi
veya yoklugu sonucu ortaya ¢ikan kronik bir hastaliktir. Kanama ataklar1 en fazla diz, dirsek
ve ayak bilegi olmak {lizere eklemlerde goriiliir. Eklem igerisindeki kan ve 0&zellikle
eritrositlerden aciga ¢ikan demir gibi hiicresel elemanlar sinovyum ve kikirdakta molekiiler,
biyokimyasal ve histolojik diizeyde hasarlanma yaparak dejeneratif artrit benzeri tabloya neden
olur. Hemofili hastalarinda olusan bu artropati en 6nemli morbidite nedeni olup eklem
kanamalarinin 6nlenmesi ve eklem kanamalarinin tedavisi hemofili tedavisinin primer amacini
olusturur.

Eklem kavitesi, diafiz veya epifiz i¢ine olan kanama sinovyal damarlardan kaynaklanir.
Eklem i¢i kanamalar yeterince tedavi edilmezlerse, kas giicii ve koordinasyon da yeterli degilse
kanamalar tekrarlayabilir. Tekrarlayan kanamalar sonrasinda sinoviyal dokuda lizozomlarin
icerisinde olusan hemosiderin depositleri sinoviyal dokuda proliferasyona ve subsinoviyal
tabakada neovaskularizasyona neden olur. Enflame ve sis bir sinovyum normal bir
sinovyumdan daha kolay kanar bu da sislik ve enflamasyonun daha da artmasina neden olarak
kisir dongiiye yol agar. Sinoviyal doku hiicrelerinde demir absorbsiyon kapasitesi arttig1 zaman
bu hiicreler pargalanir ve lizozomal enzimler ortaya cikar. Asit fosfataz ve katepsin gibi ortaya
¢ikan proteolitik enzimler kikirdak dokuda hasara neden olur. Kronik hipertrofik sinovit
gelistiginde sinoviyumda gelisen fibrozis sonucu palpe edilebilir, kalict bir sislik olusur.
Kalinlagmis sinovyum ve kikirdak dejenerasyonu kemikte erozyon ve ciddi diizeyde eklem
hareket kisitliligina neden olan artropatiyle sonuglanir. Daha ileri vakalarda osseoz ankiloz ve
ve deformasyon gelisir.

Akut hemartroz tedavisinde kanamay1 durdurmak i¢in ilk olarak eksik olan faktoriin plazma
diizeyi %30-%50 olacak sekilde faktor replasmani yapilmalidir. Hemartroz-sinovit-hemartroz
kisir dongiisii hemofilik artropati gelisiminden korunmak i¢in mutlaka kirilmalidir. Fizik tedavi
ve rehabilitasyon hemofilik artropatiden korunma ve tedaviside ©nemli rol oynar.
Rehabilitasyondaki amag agri tedavisi, eklem hareket agikliginin korunmasi, deformitelerin

onlenmesi ve tedavisi, kaslarin giliglendirilmesi, koordinasyon ve propiyosepsiyonun
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artirilmasidir. Ancak medikal tedaviye ve fizik tedaviye ragmen hedef eklem gelistigi takdirde
tekrarlayan hemartroz dongiisiiniin kirilmasi zor olabilir. Bu durumlarda hastalara cerrahi veya
radyoaktif sinevektomi uygulanarak kanama kisir déngiisii kirilmaya calisilir. Inatc:
semptomatik eklemler ise eksizyon artroplastisi, prostetik artroplasti ve artrodez gibi cerrahi
prosediirlere adaydir. Medikal tedavi de profilaktik faktor replasman maliyetlerinin yuksek
olmasi, profilaktik tedaviye ragmen inatc1 hastalarda morbidite gelismesi nedeniyle alternatif
tedavi arayiglar1 hemofili tedavisinde giin gectikce artan arastirmalara neden olmaktadir.

Son yillarda 6zellikle kas iskelet sistemi rahatsizliklarinda klasik medikal ve cerrahi
tedavilerin yaninda alternatif tamamlayici tedavi yontemleri etkili bir sekilde kullanilmaya
baslanmustir. Ozellikle agr1 tedavisi olmak iizere, sportif rehabilitasyonda kas kuvvetlendirmek
amactyla kinezyolojik bantlama yontemleri konusunda yapilan ¢caligmalarin sayis1 giin gectikge
artmaktadir. Kinezyolojik bantlamanin etkinligi osteoartritli hastalarda, bag yaralanmalarinda,
lenfodem tedavisinde, norolojik rehabilitasyonda gosterilmistir. Kinezyolojik bantlamanin
kullanim1 oldukga yaygin olup yeni doganlar dahil olmak tizere ¢ocuklarda ve hamilelerde bile
kullanilabilen, yan etkisi olamayan giivenli bir tedavi yontemidir. Kinezyolojik bantlamanin
etkinligi konusunda oldugu gibi etkisi konusunda da bir¢ok ¢alisma bulunmaktadir. KT in cilt
altinda konvulsuyonlara yol acarak vaskuler yapilar1 etkiledigi ve lenfatik drenaji artirdigi
diisiiniilmektedir. Ayn1 zamanda KT cilt ve kas tendonlarindaki reseptorleri etkileyerek
propiyosepsiyonu artirdigi diisiiniilmektedir. Cilt alt1 ve kas dokulardaki hematomlar {izerine
olan etkisi ¢ok belirgindir. Biz de klinik takiplerimizde kinezyolojik bantlamay1 hemofilik
artropatisi olan hastalarimizda son 1 yildir etkili bir sekilde kullanmaktayiz. Hastalarin
agrilarinda belirgin bir azalmanin yaninda giinliik yasam aktivitelerinde de belirgin artiglar elde

edilmektedir.
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Kalitsal Kanama Bozukluklarinda Tasiyicihk
Tasiyic1 Sorunlari

Ismail Tepe

Ben 1974 yili dogumluyum.

Biz Vonwillebrand hastalar1 aslinda nadir hastaliklarin tivey evlatlarty1z. Hemofili Faktor 8
eksikligi altinda baskilanmis, unutulmus hastalariz.

Tas1yict denilince en ¢ok unuttugumuz gelecek nesillere aktarilanlar. Ben kendi yetigme
siirecime sdyle bir baktizimda ANNEM, BABAM, AGBIM ve ABLAM ne korkular
yasattigimi simdi anlamaya baglayabiliyorum. Hatta sahsim bazen o kadar isyan i¢ine
girmisim ki, Babacigima “benim i¢in para harcamayn, birakin ben 6leyim siz de rahat edin”
seklinde ifade bile kullandigimi hatirliyorum. Oysa ki kisinin kendinden vaz ge¢gmesi en
kolay1 imis. Simdi benim de RABBIMIN bana Nasip ettigi {ic cocuk babastyim. Bu hususta
ne kadar siikiir etsem az dir. Bir Erkek, iki kiz ¢ocuk babasiyim. Ortanca ¢ocugum olan
CENNET kizim Lise gecis sinavi stresinde burun kanamalari yasadi. Kiigiik kizim MELIKE
daha burun kanamasi1 yasamadi ¢ok siikdir.

Bu burun kanamalari sirasinda anladim ki ANNE — BABA ve KARDESLERIME ¢ok
haksizlik etmisim. Tabi kendi ailem ESIM-OGLUM ve KIZLARIMA da.

Toplum igne battig1 yer acitiyor misali sadece dniinde olan1 gériiyor. Ilerisini gérmek veya
okumak ayr1 bir sorumluluk ve bilgi deneyim tecriibe istiyor. Dernegimiz faaliyetleri olmasa
idi belki de ben hayatta olamazdim. Tastyiciligin size anlatacagim o kadar kot
diyebileceginiz handikaplari var ki, bunlar1 sdyleyerek sizleri izmek istemem. Dinya kavga
ve nefret lizerinde finansal enstriimanlar kavgasi iizerinde.

Tas1tyici sorunlart ileri nesiller, gocuklarim, torunlarim, onlarin ¢ocuklari igin ¢oziimler
bulmaliyiz. Bu ¢oziimler i¢inde Yazili Hukuk kurallarini iglettirmeliyiz. Hastaligimizla alakali
tedavi imkanlar1 ve sosyal imkanlar1 edinilmis haklar1 kayip etmeden, yeni haklara ulasma
imkanlar1 aramaliy1z. Ben 1980 li yillarda ilk iggiicii kaybi, diger adiyla engelli raporu
aldigimda Engelli oranim % 90d1. Engelli indiriminden faydalanarak her tirli binek oto
alabiliyordum. Devlet bana destek maas1 bagliyordu. Oysaki simdi wonvillebrand hastalig1

sebebi is giicli kaybim Faktor aktivitem %S5 iistii oldugu i¢in %20 oldu. Benim teshisimden
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beri yasadigim eksiklikler veya bilgisizlik degisti mi? Hayir. Fakat yazili mevzuat tanzim

eden kisiler, SOSyo Ekonomik durumlari iyi gosterebilmek i¢in seviyeleri degistiriyorlar.

Fayda maliyet olarak bakiliyor konuya. T1p bilimi kanamaya odaklanmis durumda dogal

olarak. Biz Dernek ¢alisanlar1 veya Sivil Toplum Orgiit bilinci almus kisiler olarak gelecek
nesillere daha konforlu bir hayat sunabilme arayislari igerisinde olmaliyiz. Dernegimiz ve
imkanlarin daha ileriye basarilar ile gidebilmesi i¢in ekip olabilmeyi gelecek nesillere
aktarmaliy1z. Hastaliklar1 sadece KANAMA oldugunda hatirlamak yerine yagamimizin bir
pargas1 oldugunu unutmadan 6zel ¢alisma imkanlari ile beraber Toplum iginde yapilmasi
gerekenleri unutmamaliy1z. Ben yapamam dememeli, ben daha iyi nasil yaparim diyerek
Kanama hastalar1 ve ailelerinin en basta psikolojik sorunlarinin teshis ve tedavi edilmesi i¢in
gerekli adimlarin atilmasini saglamaliyiz.

Istanbul sehri 2022 tahmini verilere gére 16 milyon gegmis durumda, 2020 Aralik donemi
internette buldugum veriye gore 4A SGK calisan1 erkek 4.248.775 kisi kadin 1.456.578 kisi
toplam 5.705.353 kisi toplam niifusa orani1 0,35 ¢iktyor. Engelli kisi sayis1 670.756 kisi niifusa
boliindiiglinde oran 0,04 kisi.

Istanbul da unutulan kisi orani 0,04.

Her yeni doganda Faktor bozuklugu ihtimali %30 oraninda. Yani bilinmeyen gbz ard1 edilen o
kadar biiyiik bir okyanus var ki 6nlimiizde. Bayanlarin biz erkekler ile paylasmadiklari
paylasamadiklar1 o kadar ¢ok sorunlar1 var ki. Evlilik miiessesesinin ne oldugunu bilmiyoruz.
Karsi cins dedigimiz Ablalarimiz, Karilarimiz Eslerimiz bizimle paylasamadiklar1 o kadar ¢cok
seyleri var ki. Simdi insanlarin dillendirebildikleri TERAPI o kadar gerekli bir ihtiyag ki.
Ama bilenle, bilimsel olarak. Oyle benim seker hastaligim boyle, senin seker hastaligin nasil
gibi degil yani. Futbol takimu taraftarligi gibi degil. Fenerbahge kullibl Galatasaray kuliibi
oldugu i¢in blytik veya Besiktas, Trabzon ve diger takimlar. Yani tek basina Fenerbahge de
Galatasaray da Besiktas da Trabzon da aslinda hi¢. Diger olmadan oluyor yani.

Tasiyicilik da dyle aslinda. Gelecek olmasi igin tagiyict gerekli. Pozitif bakmak gerek.
Tastyicilik, gelecek demek. Ben bazen karsimdaki doktor kadar bilmesem de Vonwillebrand
hastaligin1 bildigimden, bilimsel tedavi imkanlarindan haberdar oldugumdan bazen
hoslanmiyorum. Gelecek de bu hastaliklar bilinir olduklari igin artmuis gibi algilanacaklar.
Oysaki gegmis de de bu kadar hasta vardi, gelecek de de bu kadar hasta olacak. ALLAH C.C.
Muazzam bir denge terazisi var. Bizler siikiir edenler olarak, gelecegimizden korkmadan

tastyacaklarimiza dikkat ederek yol almaliyiz.
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Bu yazi metni tanzim ederken Dernegimiz https://turkhemoder.org/tasiyicilik-ve-kadin-

hemofilikler/ sayfasindan bilgi tazelemek istedim. Fakat ne goreyim ¢ok sevdigim Sayin Prof.
Dr. Onder Kiligoglu hocamizin Vefat haberini duyurular sayfasinda gérdiim. Cenazesi 14
Ekim 2022 Cuma giinii ebedi hayata ugurlanmis. Sayin Prof.Dr. Onder KILICOGLU sahsinda
Kanama Bozukluklari camiasina ALLAH tan Rahmet diliyorum.

Tastyicilik da tam bdyle bir sey. Saym Prof.Dr. Onder Kiligoglu Ortopedi ve travmatoloji
alaninda edindigi tecriibe ve bilgi deneyimini ile bir cogumuzun hayatina dokunmus, sevgi ve
saygi ile andigim, iy1 ki hatira biriktirdigim kisilerden birisi olabilmisim dedigim birisi,
Umarim benim tasidiklarimdan da ileride birileri faydalanir. Ben hasta ve tasiyici olarak bu
hastaliktan ¢ok sey 6grendim ve halende dgreniyorum. I¢inde bulundugum bilgi ve tecriibe
havuzundan optimum derecede faydalanmak istiyorum. Durmak yok. Dernegimize ve Von
willebrand hastaligina sahip ¢ikmaliyiz. Diinya Nadir hastaliklar giinii olan 28 Subat giinii
degil, her giiniin farkinda olmaliy1z. Kanama Bozuklugu hastaligimizi ve tasiyici oldugumuzu

unutmadan yasama simsiki tutunmaliyiz.


https://turkhemoder.org/tasiyicilik-ve-kadin-hemofilikler/
https://turkhemoder.org/tasiyicilik-ve-kadin-hemofilikler/
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Yenidogan Déoneminde Kanama Farkindahg:
Dr. Yesim Yesil
Mardin Artuklu Universitesi Saghk Bilimleri Fakiiltesi Ebelik Boliimii

Hemofili A ve B, sirasiyla pihtilagma faktorii faktor VIII (FVIII) ve faktor IX (FIX)'un
dogustan gelen eksiklikleridir ve en yaygin kalitsal kanama bozukluklar1 arasindadir.
Hemofilili yenidoganlarda intrakraniyal kanama (IKK) ve sekelleri, ekstrakraniyal kanama
(EKK) ve diger kanama komplikasyonlar1 agisindan yiiksek risk vardir. Bu komplikasyonlarin
onlenmesi, tespiti ve tedavisi dogum sirasinda ve sonrasinda ¢ok Snemlidir. Hemofilili bir
yenidoganin bakimi, gebeligin teshisiyle veya baz1 durumlarda anne gebe kalmadan 6nce baslar
ve dogum ve yenidogan donemi boyunca devam eder. Bu durumda takip edecek ekip; pediatrik
hematologlar, yetiskin hematologlar, hemofili hemsireleri, kadin dogum uzmanlari,
perinatologlar, ebeler, genetik danismanlar, neonatologlar, ¢ocuk doktorlari, radyologlar, kan
bankacilig1 ve tibbi laboratuvar uzmanlarindan olusmalidir. Yenidoganin ebeveynleri bu ekibin
temel Gyeleridir ve tercihleri bastan sona sorgulanmali ve dikkate alinmalidir. Gebe hemofili
tastyicilarinin  ve yeni dogan bebeklerinin yonetimi ic¢in yazili bir kurumsal politika
olusturulmasi siddetle tavsiye edilir.

Daha 6nce hemofili ge¢misi olmayan ailelerde hemofili teshisi konan bebeklerin
yaklagik tigte birinin bu bozukluga sahip baska aile iiyesi yoktur. Dogum sonu ilk 28 giin
igerisinde aileler bebeklerinde bazi1 belirtiler gordiiklerinde mutlaka siiphelenmeli ve hemofili
acisindan tarama yaptirilmasi onerilmektedir. Yenidoganda; penisin siinnet edilmesinden sonra
kanama uzun silire devam ederse, yenidogan tarama testleri i¢in kan almak i¢in bebegin
topuguna igne batirildiktan sonra kanama uzun siire devam ederse, zor bir dogumdan sonra
veya bebegi dogurmaya yardimci olacak 6zel cihazlar veya aletler (6rnegin vakum veya
forseps) kullandiktan sonra kafada (kafa derisi veya beyin) kanama olursa, yenidoganin
viicudunda olagandis1 kabarik morluklar veya ¢ok sayida morluk var ise mutlaka bu yenidogan

hemofili agisindan mutlaka taranmalidir.
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Hemofilide Evde Bakim
Hem. Hayriye Baser

Akdeniz Universitesi Hastanesi Pediatrik Hematoloji Onkoloji, Antalya

Hemofili tedavi yonetimi i¢in “Kapsamli Bakim” veya “Hemofili Tedavi Merkezli Bakim”
modeli kullanilmaktadir. Kapsamli bakim modeli hemofili hasta ve ailesini etkileyen tiim tibbi
ve psikososyal durumun siirekli gézetimi ve ev temelli tedavinin denetimine dayanir.

Evde bakim saglik kurulusu disinda ev kosullarinda uygulanabilen tedavi olup yasam boyu
tedavi gerektiren hastaliklarda yasam kalitesini onemli Olg¢lide artiran bir uygulamadir.
Hemofili tedavisindeki gelismelerle birlikte recombinant faktor konsantrelerinin tedavide yer
almasi hemofilide evde bakim uygulamasini giindeme getirmistir. Hemofilide evde bakimin
temelinde faktor uygulama yer almaktadir. Hemofili tedavi merkezleri tarafindan gerekli
degerlendirmeler yapilarak ev tedavisini uygulayabilecek hemofilik veya aile tiyesi gerekli self
inflizyon egitimini aldiktan sonra evde tedavi uygulayabilmektedir. Hemofili ¢ocugun self
inflizyon Ogrenme yasi ve uyumu, ailenin tedavi uyumu farkliliklar gosterebilir.
Cesaretlendirici destek ve akran egitim programlar1 uyum siirecini katki saglamaktadir.

Ev tedavisini sirdurebilme strecinde hemofili birey ya da aile bireyinin self inflizyonu
bilmeleri énemlidir. Self infiizyon uygulamasinda aseptik teknik kullanimi, faktér saklama
kosullari, faktor hazirlama ve self infiizyon adimlari, faktor verilis siiresi, atik yonetimi ve kayit
tutulmas1 ev tedavisinin temelini olusturmaktadir. Profesyonel tibbi destek kullaniminda
azalma, faktor iirlinline karsi olasi alerjik reaksiyonlar gibi olumsuzluklar da unutulmamalidir.
Ev tedavisi uygulamasi kanamalarda erken tedaviyi saglayarak komplikasyonlarin 6nlenmesine
ve bakima, hemofili birey ve ailesinin yasam kalitesine, bireye ve iilke ekonomisine olumlu

katkilar saglamaktadir.

Kaynaklar
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Hemofilide Eklem i¢i Kanamalara Yaklasim
Hem. Dilan Ciftci

Ege Universitesi Saghk Bilimleri Enstitiisii I¢ Hastaliklar1 Hemsireligi Doktora Pr.
https://orcid.org/0000-0002-5092-9382

GIRIS

Kas-iskelet sistemi kanamalari, 6zellikle de eklem ic¢i kanamalar agir hemofilinin (normal
faktor aktivitesinin %1’inden azi olarak tanimlanir) ayirt edici 6zelliklerindendir. Eklem igine
kanama hemartroz olarak adlandirilir ve monoartikiiler eklem agrisi ve sismesinin 6nemli bir
nedenidir. Hemofili  hastalarinda  goriilen kanamalarin ~ %60- 80’ini  hemartrozlar
olusturmaktadir. Bu kanamalar zamaninda ve etkili bir sekilde tedavi edilmedigi taktirde geri
doniigimsiiz olarak fonksiyonel ve yasam kalitesini bozan sakatliklara sebep olabilmektedir
(AL FORSYTH, 2012; Nigrovic, 2022). Hemofilik popiilasyonda hemartrozun kesin prevalansi
bilinmemektedir; bununla birlikte, yaklasik %50'sinin hayatlarinin bir déneminde hemartroz
gelistirecegi bildirilmistir. Eklem travmasi bu popiilasyonda hemartroz gelisme riskini

arttirmaktadir (Lombardi & Cardenas, 2022).

HEMARTHROSIS

Hemarthrosis

Healthy Bleeding into
joint Joint spaces

Sekil 1. Diz eklemi kanamasi

(https://www.rarediseaseadvisor.com/hcp-resource/hemophilia-symptoms/)

(https://emedicine.medscape.com/article/401842-overview)

Hemartroz; faktor eksikliginin derecesi, eklemin tipi, daha onceden o ekleme kanama olup
olmamasi, hastanin yasi, faktore karsi inhibitor olup olmamasi gibi nedenlere bagl olarak
gelisir. {1k eklem ici kanama genellikle 2-3 yaslar1 arasinda ortaya ¢ikmaktadir. Diz en sik
tutulan eklemdir ve bunu dirsek, ayak bilegi, kalga ve omuz izlemektedir. Kanama, genel olarak

yaralanma riski en yiiksek olan “hedef eklemler” olarak adlandirilan bir eklem alt kiimesinde


https://orcid.org/0000-0002-5092-9382
https://www.rarediseaseadvisor.com/hcp-resource/hemophilia-symptoms/
https://emedicine.medscape.com/article/401842-overview
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tekrarlar. Akut hemartrozun belirti ve bulgular1 yerlesmeden 6nce hastalarda o eklemle ilgili
“aura” olarak adlandirilan, bazi iyi tanimlanamayan, subjektif 6ncii duyumlar (s1z1, yanma,
gerginlik hissi) olabilmektedir. Bu durumun sinovyumda smirli kanama nedeniyle ortaya
ciktig1 diisiiniilmektedir (Atabay, 2007). Kanayan eklemde agri, sislik, kizariklik, 1s1 artis1 ve
hareket kisitlilig1 olabilir. Ancak “agri ve hareket kisitlilig1” eklem kanamalarinin en 6nemli
bulgularidir (Tablo 1). Eklem bosluguna kanamalar sinoviyal membranda inflamasyona yol
acar (sinovit). Tekrarlayan kanamalar sonucu gelisen kronik sinovit ile sinoviyal membran
kalinlasir. Kan igindeki proteolitik enzimler eklem kikirdaginda dejenerasyona ve sonugta
eklem boslugunda daralmaya neden olur (Tilrk Hematoloji Dernegi, 2011; Nigrovic, 2022)
Ozellikle hedef eklemlerde (6 aylik siire i¢inde 3 kez ya da daha fazla sayida kanayan eklemler)
bu olumsuz gelismeler ¢cok daha hizli yasanir ve “kronik hemofilik artropati” denilen ve
hemofilinin en sik rastlanan kronik komplikasyonu gelisir. Eger zamaninda gerekli 6nlemler
alinmaz ise eklem hareket agikliginin tamamen kaybolmasi (ankiloz) ile kalic1 sakatliklar gelisir
(Sasmaz, 2011).
Hemartroza bagli gelisebilecek kronik komplikasyonlar;

e Kronik hemofilik artropati

e Kronik sinovit

o Kalic1 sakatliklar Kontraktiir

e Psodotimor

e Kiriklar olarak siralanabilir (Akpinar, Ozdemir, Balc1, & Polat, 2015).

Tablo 1. Hemofilide goriilen kanama bulgular (Tiirk Hematoloji Dernegi, 2011; Nigrovic,

2022)
KANAMA BULGULARI
Ciddi kanama-Sikhk Yasami tehdit eden kanamalar-Sikhik
Hemartroz - %70-80 o Merkezi sinir sistemi- <%5
Eklemlerdeki kanama sikhigi e Sindirim sistemi
. Diz- %45 ¢ Boyun/bogaz
. Dirsek- %30 e Cidditravma
. Ayak bilegi- %15
. Omuz- %3
. El bilegi- %3
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. Kalca- %2

. Diger- %2
Kas/yumusak doku- %10-20
Agiz/diseti/burun

Hematdri

Diger kanamalar- %5-10

HEMARTROZ TiPLERI
Hemofili hastalarinda ii¢ tip hemartroz taninur:

v Akut

v" Subakut

v Kronik (Tekrarlayan)
Akut hemartrozda, etkilenen eklem agrili, sis ve sicaktir ve hareket agikligi azalir. Klinik
belirtiler yasa gore degisir. Bebeklerde, erken kanama belirtileri arasinda nedeni belirsiz
huzursuzluk ve etkilenen uzuv kullaniminin azalmasi yer alir. Daha blyuk ¢ocuklarda ve
eriskinlerde, hemartroz prodromal sertlik ve bazi hastalarda karakteristik bir "aura" (genellikle
karincalanma veya sicaklik hissi) ile kendini gosterir, bunu akut agr1 ve sislik izler.
Tedavi edilmeyen kanama subakut dénemde eklem igi hasara yol agabilir. Bu asamada kan
urtinlerinin toksik etkileri sinovyal hipertrofiye, fibrozise ve eklem hareketlerinde bozulmaya
yol agar.
Akut kanama ile subakut kanamay ayirt etmek onemlidir. Subakut hemartroz genellikle
onceki sinovit veya artropati ile iliskilidir, akut hemartroz ise daha dénceden saglikli olan bir
eklemde goriiliir. Subakut hemartroz genellikle iki veya ii¢ eklem kanamasi epizodundan sonra
ortaya c¢ikar ve yeterli hematolojik tedaviye ragmen devam eder.
Alt1 aydan uzun siiren tekrarlayan ataklar veya kahicl (kronik) kanama, semptomlar1 bazen
osteoartriti taklit eden kronik sakatlayici artropatiye yol agabilir. Kronik artropati, hemofili
hastalarmin yiizde 20'sini veya daha fazlasini etkileyebilir (Nigrovic, 2022; Rodriguez-
Merchan, 2008).

EKLEM iCi KANAMALARA YAKLASIM
Hemartroz tedavisi, herhangi bir nedenle akut hemartroz gelisen herhangi bir hasta i¢in yararh

olan miidahalelerin yan1 sira hemartrozun altinda yatan nedeni hedefleyen spesifik tedavileri
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icerir. Herhangi bir akut hemartrozun ilk tedavisi immobilizasyon, buz ve kompresyonu
icerir. Akut donemde Ozellikle radyografik degerlendirme igin agr1 kontrolii i¢in analjezi
gerekebilir. Eklemden aspirasyon ile artrosentez, efiizyondan gelen basinci azaltarak hem
tanisal hem de tedavi edici olabilir.

Akut hemartroz ile basvuran hemofili hastalar1 i¢in hastanin klinigine 6zgii tedavi ve bakim
planlanmalidir. Hemofiliye 6zgii pihtilagsma faktori, ideal olarak kanamanin tanimlanmasindan
sonraki 2 saat i¢inde (agr1 ve sislikten onceki prodromal sertlik veya karincalanma fazi dahil)
ilk eklem kanamasi belirtisinde derhal infiize edilmelidir. Kal¢a, hedef eklem veya travma ile
iligkili kanama i¢in %80 ila %100 daha yiiksek faktor aktivite seviyeleri hedeflenir; hemofili A
icin 50 Unite/kg faktor V111 ve hemofili B i¢in 100 ila 120 uUnite/kg faktor IX dozlari 6nerilirken;
dizler, dirsekler veya ayak bilekleri gibi periferik eklemlerdeki hemartroz icin faktor aktivite
seviyesi en az %40 ila %50'ye yikseltilmesi; hemofili A igin 25 Unite/kg faktor VI ve hemofili
B icin 50 ila 60 Unite/kg faktor IX verilmelidir (Nigrovic, 2022; Tiirk Hematoloji Dernegi,
2011; Lombardi & Cardenas, 2022).

Kaynakga
1. Akpmnar, F., Ozdemir, E., Balc1, Y. I., & Polat, A. (2015). Hemofili hastalarinin acil
servise bagvuru nedenleri. Pamukkale Tip Dergisi, 106-109.

2. AL FORSYTH, G.-E. R. (2012, Haziran 25). Consequences of intra-articular bleeding
in haemophilia: science to clinical practice and beyond. Haemophilia, 112-119.

3. Atabay, B. (2007). Hemofilik artropati; Patofizyoloji ve klinik yaklasim. [zmir Tepecik

Egitim ve Aragtirma Hastanesi Dergisi, 1-7.

4. Lombardi, M., & Cardenas, A. C. (2022, August 1). National Library of Medicine. An
official website of the United States government:
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK525999/#:~:text=Hemarthrosis%20is%20a
%20condition%200f,motion%200%20the%20involved%?20joint. adresinden alind1
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Almanya izlenimleri: Ev tedavisi ve Ev Tedavisinin Egitiminin Onemi

Hem. Biisra Giindiiz

Bu sunum’da anlatilmak istenilen konu Ev tedavisinin 6nemi. Farkli i¢eriklere sahip olan bu
sunum su sekilde 6zetlenebilir:

*Enjekte oncesi ne gibi sorunlarin ortaya ¢ikabilecegi

*Faktor konsantrelerinin hangi titizlik ile hazirlanmasi gerektigini

*Damar yollarini belirginlestirebilmek i¢in hangi yontemleri uygulandigini

*Cocugu hangi teknikler ile oyalayabiliriz

*Son olarak ev tedavisinin avantajlari

Hedefimiz Anne, Baba ve Cocugun hayatin1 kolaylastirabilmek, normal bir hayat

surddrebilmelerine bir yon gostermek.
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Hemofili Hemsireliginde Mentorluk
Mentorlugun Bilesenleri ve Katkilari, Hemofilide Mentorluk Ornegi
Dr. Hatice Camveren

Kiitahya Saghk Bilimleri Universitesi, Saghk Bilimleri Fakiiltesi, Hemsirelik Boliimii
Hemsirelikte Yonetim AD.

Mentorluk kavraminin kdkeni Yunan mitolojisine dayanmaktadir. Mitolojiye gére Odysseus,
Truva savagina giderken, oglu Telemachus’un egitim sorumlulugunu, arkadasi, bilge ve
giivenilir Mentor’a vermistir. Mentor’un bu siiregte zay1f ve yetersiz kaldigi durumlarda tanriga
Athena’nin mentor kiligma girerek Telemachus’un yetismesine katkida bulundugu
belirtilmektedir (Kram, 1983; Merriam-Webster, 2017). Ulkemizde 1996 yilinda mentorluk
olarak ifade edilmese de hemsirenin danismanlik roliinde iletisim becerileri, gézleme, dinleme,
acik uclu sorular sorma, destekleyici olma ve beden dilini kullanma becerileri (Sezgin Senol,
1996) mentorun sahip olmasi gereken ozellikler olarak belirtilmistir.

Mentorluk, tecriibeli birinin (mentor), daha az tecriibeli birine (mente) kariyer gelisimi
(tavsiyede bulunma ve model olma) ve kisisel destek (psiko-sosyal destek) konusunda yardimcei
oldugu kisiler aras1 yogun bir iligkidir (Gimbel and Kefor, 2018; Kram, 1983). Mentorluk, genel
bir tanimlamayla, kisisel ve profesyonel gelisime yardimci olmak iizere deneyimlerini,
uzmanliklarini ve diislincelerini paylasan iki insan arasindaki bir anlagmadir (Lin ve ark., 2018).
Mentorluk alan bireyi ifade etmek igin en yaygin olarak kullanilan terim, “mentée” dir.
“Mentée” teriminin sozliilk anlami ise, "mentordan ders alan ve onun ¢izdigi yolu takip eden
kisi’dir (Merriam-Webster, 2017). Mentée terimini kullanan Tiirk¢e kaynaklarda, yazimi menti
(Kadilar ve Balkan, 2016) ve mente olarak farklilik gostermektedir (Budak, 2016).

Mentorluk, formal ve informal mentorluk olarak iki turde smiflandirilmaktadir. Hem
formal hem de informal mentorlugun amaci, siiresi ve yogunluguna gore cesitlenebilen
karmagik ve dinamik bir siirectir (Mullen ve Klimaitis, 2019). Formal mentorluk, kurumun
gereksinimleri dogrultusunda olusan, mentor ve mentenin belli bir amaci gerceklestirmek igin
kurum tarafindan eslestirildigi, tiretkenligi dl¢iilebilir, baglangici ve bitisi belli olan bir siirectir.
Mentorluk iliskisi, kurum ydneticilerinin, mentor ve mentenin sec¢imi, eslestirilmesi,

sorumluluklar1 ve mentorluk siirecinin nasil degerlendirilecegini belirlemesi ile baslamaktadir
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(Mullen ve Klimaitis, 2019). Informal mentorluk, mentenin kendi igin rol model olan
mentorunu se¢mesiyle ortaya ¢ikan geleneksel bir tiirdiir. Mentor ve mente dogal olarak
karsilasmaktadirlar. Karsilikli istege dayali bir iliski olmas1 nedeniyle hem mentor hem de
menteyl memnun eder. Mente destek ve rehberlik alir, mentorun da kurumda tanimirlig: ve is
doyumu artar (Mullen ve Klimaitis, 2019).

Pediatride mentorluk programlari formal, informal ve gelencksel formal mentorluk
iliskileri olarak uygulanmaktadir. Formal mentorluk iligskisinde goniillii mentorlar secilerek
mentorlara egitim verilmekte ve cocuklar ile eslestirilmektedir. Informal mentorluk iliskisinde
cocuk ile ilgili onemli kararlar verilmeden Once aile, arkadas ve Ogretmenden destek
alinmaktadir. Geleneksel formal mentorluk programlarinda ise toplum tabanli, okul tabanli
programlar ve okul disinda da ¢ocuklarla haftalik ya da iki haftada bir diizenli gériismeler
yapilmaktadir. Pediatride yapilan bu programlar ¢ocuklara duyussal, davranissal, sosyal fayda
saglamanin yani sira saglik sonuclarini da iyilestirmektedir (Cavell ve ark., 2021).

Kanada’da bir hemofili tedavi merkezinde, hemofili tanili addlesanlarda yapilan skype
tabanli akran mentorlugu calismasinda, addlesanlarin fiziksel, duygusal, sosyal, okul, is ve
gelecek ile ilgili etkilendikleri saptanmistir. Adolesanlarin fiziksel etkilerinde; bireysel
deneyimlerden hemofilinin risklerini 6grendigi, duygusal etkilerinde; aktiviteleri yapamamalari
sonucu duygusal iizlintli yagadiklari, sosyal etkilerinde; izolasyon hissini kabul ettikleri, okulda;
spor aktivitelerinden kac¢indiklar1 ve gelecekte; sahip olacaklar1 c¢ocuklarinin genetik
etkilenmesi ile basa ¢ikabilecekleri saptanmistir. Hemofili tanili addlesanlarda, akran
mentorlugu sonucunda yasanan deneyimlerin paylasilmasmin, 6z-ydnetim becerilerinin
gelisiminde ve ihtiyaglarinin karsilanmasinda destek oldugu saptanmistir. Addlesanlar, web
tabanli gelistirilen akran mentorlugu programlarinda uzunluk ve goriisme sikliginin
tanimlanmasini 6nermislerdir. Ayrica mentorluk iliskisinde mentor ve mentinin kisilik tipleri
uyumsuzlugunda zorlandiklarini da belirtmislerdir (Breakey ve ark., 2018).

Hemofiliden farkli olarak pediatride epilepsi tanili genglerde yapilan e-mentorluk
programinda mentorlarin kronik tanili gencleri egitebildigi, 6z-yonetim becerilerini gelistirdigi
ve hastalikta karsilastiklar1 engelleri agmada destekledikleri belirlenmistir (Shamambo ve ark.,
2020). Kronik tanili addlesanlarda “iPeer2Peer” isimli akran mentorlugu programinda (21
mentor ve mente), mentorlarin bilgi ve duysal destek olduklar1 saptanmaistir. Mentorlarin kisisel
deneyimlerini paylagsmasi ile mentenin hastalik etkisi iliskiler, okul, is, 6z-Kimliklerinin de

etkilenmesi ile beraber tedavi uyumu ve basetme stratejilerinin gelistirilmesine destek ve
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hastalik ile ilgili olmayan konularda da (hobi, sosyal ¢cevre vb.) katki sagladig1 belirtilmektedir
(Kohut ve ark., 2018).

Mental saglik sorunlart olan addlesan kliniklerinde geng¢ mentorluk ¢aligmasinda,
mentorluk, adolesanlar1 destekleyici, problem ¢ozmeye odakli hastaligi Onleme ve
iyilestirmede en gii¢lii terapotik bir iligki araci olarak tanimlanmigtir (McQuillin ve ark., 2021).
Pediatriden yogun bakima gegiste orak hiicreli anemi tanili (SCD-sickle cell disease) 24
hastada, tip 6grencisinin goniillii mentor oldugu alti aylik siiren bir mentorluk programi
sonucunda, mentelerin saglik okuryazarhigi artmis ve tedaviye uyumlari, 6z-etkililikleri,
yetiskin bakima geg¢islerinin iyilesmesi gibi faydalar1 olmustur. Program sonucunda menteler,
hastalik ile ilgili yeni bilgiler 68rendiklerini, mentorlardan sosyal destek aldiklarni ve 6z-
yonetim becerilerini gelistirdiklerini, yetiskin bakima geciste kendilerine daha fazla
giivendiklerini ve kendilerini nasil savunmasi (6z-savunuculuk) gerektigini 6grendiklerini
belirtmislerdir (Viola ve ark., 2021).

ABD’de Ulusal Hemofili Dernegi aragtirma onceliklerinden biri de diinyada olumlu rol
model hemsireler ile gen¢ hemsireleri hemofili alaninda egitim almaya cesaretlendirmektir

(https://www.hemophilia.org/research/national-research-blueprint/research-priorities).

Hemofilide genc liderligi egitim programinda ABD’de Ulusal Hemofili Dernegi Ulusal Genglik
Liderligi Enstitiisii, hemofili toplulugundaki genclere (18-24 yas) kisisel gelisimi tesvik etmek,
degisimi etkilemek ve baskalari olumlu yonde etkilemek i¢in liderlik firsati sunmaktadir

(https://www.hemophilia.org/educational-programs/training/youth-leadership-nyli ).

Ulkemizde hemofili tanili genglerin akranlarini desteklemesi i¢in lider olarak yetistirecek
akran mentorlugu programlar1 diizenlenmelidir. Hemofili alaninda c¢alisan hemsirelerin,
hemofili hastalarinda ekip igerisinde koordinasyonu saglayan ve hasta ile ekibin diger tiyeleri
arasindaki iletisimi saglama sorumlulugu oldugundan (Senol, 2006) ise yeni baslayan
hemsirelere mentorluk yapmasi onerilmektedir. Hemsirelerin mentorluk yapmak i¢in goniilli
olmasi, kurum yoneticileri ve sorumlu hemsireler tarafindan mentorluk programinin
desteklenmesi, mentor hemsirelerin kurumda taninmasi ve odiillendirilmesi igin yonetimsel
girisimlerin yapilmas1 ve mentorluk programu ile ilgili ulusal alanda giincel yeni ¢aligmalarin

yapilmasi katki saglayacaktir.


https://www.hemophilia.org/research/national-research-blueprint/research-priorities
https://www.hemophilia.org/educational-programs/training/youth-leadership-nyli
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Hemsirenin STK’daki Rolii Neden Onemli? Istanbul Ornegi
Hem. Emine Bucak

Dernegimize gelen hastalarimizin sikayetlerini dinleyerek, KANAMA, MUAYENE vb.
durumlarda doktor/hastaneye yonlendirme yapiyoruz. Profilaksi ya da kanama i¢in ilag/faktor
uygulamasi i¢in gelen hastalarimiza ilac1 hazirlayarak, uygun damar yolu ile ilac1 uyguluyor
ve bir siire gézlem altinda tutuyoruz. Yaptigimiz tiim uygulamalar1 kayit altina aliyoruz.
Gozlem sonrasinda hastanin gerektiginde gelecek randevusunu da planlayarak dernegimizden
saglikla ugurluyoruz.

Kullanilacak faktorlerin, (acil durumlarda kullanilan ilaglar da dahil olmak {izere) ilaclarin ve
tiim tibbi malzemelerin uygun 1sida, ortamda son kullanma tarihleri kontrol edilerek
saklanmasi, kontrolii, takibi ve eksikliklerinin giderilmesi tarafimca yapilmaktadir.
Hemofilik artropati konseyine ¢ikacak hastalarin belirlenmesinden sonra hastalarin aranmasi,
dosyalarinin konseye hazirlanmasi, eksiklerin belirlenerek tamamlanmasi; Konseyde verilen
kararlarin dosyalara yazilarak, arsivlenmesi.

Hemofilik artropati konseyinde RADYOAKTIF SINOVEKTOMI yapilacak hastalarmn
radyoaktif slirecine hazirlanmasi, takibi ve kayit altina alinmasi

Hemofilik artropati konseyinde Cerrahi girisim yapilacak hastalarin takibi, PREOP/POSTOP
izlenmesi ve hastanede ziyaretleri, kayit altina alinmasi.

Immiin tolerans tedavisi alan hastalarm RECOVERY hazirliklar1 ve kayit altina alinmas.
Kendi ilacini yapacak yasa gelmis hasta veya yakilarma SELF INFUZYON egitimi vermek.
Diyetisyen, fizyoterapi, psikolojik danismanlik birimleri i¢in randevu olusturma.
Sikayetlerine ve ihtiyaglarina gore bagvuran hastalarin dis, ortopedi, hematoloji ve diger brans
dallar1 i¢in saglik mensuplartyla baglanti kurulmasini saglama.

Diizenlenen YAZ KAMPI, KONGRE, BOLGESEL SEMPOZYUM gibi etkinliklerde tedavi
odasini hazirlamak, gerekli tibbi malzemelerin temin ve takibini saglamak.

Resmi tatil giinlerinde veya acil durumlarda hastalara ilag temininde yardimci olmak.
Basvuran tiim hasta ve yakinlarina danismanlik hizmeti verilerek, dernegimize Uye
kazaniminda destek olunur.

Hasta bilgilerinin dosyalanmasi ve kayitlarin sisteme girilmesi.

Dernegimizin 2021 yilinda miiracaat ve calismalariyla BASARIYLA Sonuglanan KALITE
BELGESI/ siirecini gergeklestirmis ve devamliligini saglamak icin calismalara devam
etmekteyiz.
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Dijital Ortamin Hemofiliye Katkilar:
Dr. Canan Stimeyra Gun
Kiitahya Saghk Bilimleri Universitesi, Saghk Bilimleri Fakiiltesi, Hemsirelik Boliimii,
Cocuk Saghgi ve Hastalhiklar1 Hemsireligi AD.

Hemofili hastalarinin tan1 ve tedavi yonetimi, 1930'larin sonlarindan bu yana énemli dlgiide
gelisti. Hemofili hastalarinin tedavisindeki her yeni adim, kendine 6zgii zorluklarin yani sira
onemli ilerlemeler de getirdi. Hemofili hastalarinin yonetiminde temel gérevler: uygun tedavi,
komplikasyonlarin 6nlenmesi ve yOnetimi, yasam tarzi yonetimi, ebeveyn ve hasta egitimi,
kendi kendine ydnetim ve giliclendirme olmalidir (Srivastava ve ark., 2020). Bugiin, hasta
merkezli, bireysellestirilmis kapsamli bir yaklagimin amaci, hemofilik bireye miimkiin olan en
1yl bakimi saglamak icin geleneksel "herkese uyan tek beden" paradigmadan uzaklastirmaktir
(Dirzu ve ark., 2021).

Chen ve arkadaslarinin (2022) yaptiklar1 ¢alismada, sosyal medyanin hemofili ile
ilgili bilgileri yaymak, etkili katilim stratejilerini vurgulamak ve halk arasinda hemofili egitimi
ithtiyacini belirlemenin 6nemli oldugu gdésterilmistir. Dijital yoluyla 6§renmeye karsi olumlu
bir tutuma sahip olan ¢ocuk ve yetigkinler i¢in dijitalin ve dijital arag¢larin hemofili hastalarinin
izlenmesi ve yonetiminde yararlari konusunda hemsirelerin bilgilendirilmesinin énemli oldugu
diistiniilmektedir.

Ulusal Dijitalin Hemofiliye Katkilar1

Web tabanli bir uygulama yazilimi olan Hemophiline, etkin hasta takibinin yapilabildigi, tedavi
sirasinda olusacak komplikasyonlarin ve/veya komplikasyon nedenlerinin belirlenmesine ve bu
yonde anlik takip yapilmasina olanak saglar

(http://www.hemosoft.com.tr/tr/sayfa/urunlerimiz/hematoloji-urunleri/). Hemofili

Federasyonu, Youtube kanalinda, “Tath Persembe Etkinlikleri” ile, ebeveyn ve hastalara
yonelik bilgilendirmeler, bilgi paylasimlar1 yapilmakta, “Hemofili Okulu”, “Hemofili
Egitim Setleri”, “Dernekler”, “Hem de Nasil Bilgilendirme” videolar1 yer almakta ve

aboneler tarafindan aktifizlenmektedir (https://www.youtube.com/c/HemofiliFederasyonu).

Ayrica, Hemofili Dernekleri Federasyonu web sayfasinda, “Serbest Kiirsii” sekmesinde,
“Sessiz Ci1ghk” bashg ile, hemofilik bireylerin ve ailelerinin olumlu, olumsuz

deneyimlerini yazdiklari paylasimlar dikkat c¢ekmektedir


http://www.hemosoft.com.tr/tr/sayfa/urunlerimiz/hematoloji-urunleri/
https://www.youtube.com/c/HemofiliFederasyonu
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(https://www.hemofilifederasyonu.org/serbest-kursu).Tiirkiye Hemofili Dernegi, ti¢ bin takipgi

ile gergeklestirilen etkinliklerin gorsellerinin paylasildigi bir facebook sayfasina sahiptir. Bu
web sitesinde, hemofilik bireylerin hikayelerini, hayallerini, miicadelelerini ve umutlarini
anlattig1 “gegmis ve gelecekteki kendime mektup” proje tanitim videosu ve “sevgili gegmis ve
sevgili gelecek” isimli Oykii kitabi paylasimi  dikkat ¢ekmektedir (https://tr-

tr.facebook.com/turkhemoder/ ).

3. Uluslararasi Dijitalin Hemofiliye Katkilari

Hastalik Kontrol ve Onleme Merkezi (Center for Disease Control and Prevention-CDC))
“Neden Hemofili Uzerine Arastirma Yapiyoruz? bashgiyla yaymladig yazisinda, hemofili
gibi nadir gorilen bir hastahig ¢alisan arastirmacilarin en biyutk zorluklarmn, tek tip
saghk bilgisine erisim eksikligi olduguna dikkat ¢ekmistir. Ayrica, CDC, Evrensel Veri
Toplama Sistemini olusturarak, Hemofili Tedavi Merkezleri (HTM) ag1 aracihgiyla
hemofili hastalarinin %80’inin verisine ulasmistir. Evrensel Veri Toplama Sisteminin
amaci, hemofili ve diger kanama bozukluklari olan kisilerden saglik izleme verisi toplamak,
toplanan verilerin, hastalik komplikasyonlarmin oranlarin1 ve ciddiyetini belirlemek, tedavi ve
bakim modellerini tanimlamak, yasam kalitesini degerlendirmek ve daha ileri calismalar i¢in

saglik sorunlarmi belirlemektir (https://www.cdc.gov/ncbddd/blooddisorders/udc/ ).

Horbacz’in (2018) caligmasinda, mobil saglik kullanimu ile birlikte, iyi kayit tutmanin,
hemofilin evde bakiminin temel bir bileseni olduguna dikkat ¢cekmektedir. Tedavi giinliikleri,
saglik profesyonellerinin optimal faktoér kullanimini, tedavi rejimlerine uyumu ve zamaninda
infiizyon uygulamalarini saglamalarma yardimer olmaktadir. Ornegin, kisiler seyahat ederken
hatirlaticilar ayarlayabilir ve tedavilerini takip edebilmekte, kanamalarla ilgili bilgileri
kaydebilmekte, glinliikler olusturabilmekte, ek kaynaklara erisebilmekte ve bir hemofili tedavi
merkezini bulabilmektedir. Agir hemofili vakalarinin olusturdugu kesitsel bir caligmada,
hemofili mobil uygulamasmi kullanan hastalarin tedaviye bagh kalma olasiliklar1 arttig
saptanmustir (Arnold ve ark., 2005). Bu ¢alismada bir ebeveynin su carpici ifadesi “Ilk oglum
tiniversiteye gittiginde hemofili mobil uygulamast kullanmadi veya giinliik tutmadi. Sonug
olarak, eksik tedavi nedeniyle bircok kanama (2 bébrek kanamasi dahil) yasadi. Ikinci oglum
ise tiniversiteye gittiginde, sadece uyart ozelligi i¢in bir hemofili mobil uygulamast kullandi.
Tedavilerini uygulamaya kaydetmemesine ragmen tedavisine %100 bagl kaldi ve iiniversitenin
ilk yilinda tek bir kanama yasamadi” mobil uygulamanin 6nemini vurgulamaktadir (Arnold ve

ark., 2005). Hastalar tarafindan mobil uygulamadan, seyahat ederken bir hemofili tedavi


https://www.hemofilifederasyonu.org/serbest-kursu
https://tr-tr.facebook.com/turkhemoder/
https://tr-tr.facebook.com/turkhemoder/
https://www.cdc.gov/ncbddd/blooddisorders/udc/
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merkezini yerini gdstermesi, doktor ile bilgiyi paylasmasi ve veri girmek i¢in sesli komut
kullanilmasi talep edilmektedir (Horbacz, 2018).

Amerika Birlesik Devletleri’nde hemofili hastasi ¢ocugu olan ebeveynlerin kurdugu,
Ulusal Hemofili Vakfinda; farkli olarak saglik profesyonellerine ve hemofili hastas1 g¢ocuk,

ebeveyn ve geng  yetiskinlere  sagladigi  cevrimig¢i  egitimler  verilmekte

(https://www.hemophilia.org/educational-programs/education/online-education) ve bakimi

yoneten  saglik  profesyonelleri icin  hemofili  egitim  portali  bulunmaktadir

(https://www.managedcarehemo.com/). Ayrica, saglik profesyoneli arasgtirmacilarin hemofili

aragtirmalarini destekleyici arastirma ddenekleri yer almaktadir. Ornegin, Ulusal Hemgirelik
Bursunun amaci, su anda calisan veya hemofili bakimiyla ilgilenen hemsireye hemsirelik
aragtirmalar1 veya klinik projeler yiirlitmesi i¢in destek saglanmasidir. Her yil, 15.000 dolara
kadar yeni bir arastirma bursu verilmektedir. Bursun amaglari, bakimin sunumunu iyilestirmek
ve kanama bozukluklarin1 hemsirelik bilgisini gelistirmektir. Ayrica hemofili birimlerinde
calisan hemsirelerin kariyer gelisimini desteklemek i¢in, donem basina 5.000 dolar veya yilda
10.000 dolara kadar burs saglanmaktadir. Bu burs ile hemsirelerin, hemostaz ve tromboz
bakiminda bagkalarina egitim ve destek saglayabilecek rol model ve lider olmasi igin saglik
politikalarini etkilemesi amag¢lanmaktadir. ABD’nin Ulusal Hemofili Vakfinda, 12 iiyeye sahip
olan Hemsirelik Calisma Grubu, hemofili hemsirelik uygulamalarinin standartlarini gelistiren
ve destekleyen, hemofili topluluguna saglik ve egitimi tesvik eden goniillii bir gruptur. Bu
grupta, hemofili kongrelerinde, hemsirelik uygulamalar: ile ilgili konularda hemsirelerin
egitilmesiyle hemofili bakimi konusunda endiselerinin giderilmesine yardimci olunmaktadir.
Ayrica, “Hemsireler icin Kanama Bozuklugu Rehberi” olusturularak, hemofili hastalarin
bakiminda, pratik fikirlerin yan1 sira kapsamli kanita dayal bilgiler de saglanmistir. Rehberin
iceriginde, “kanama bozukluklarina giris”, “kanama bozuklugu olan kisilerde saglik, agri,
seyahat ve tatil planlamas1”, “kanama bozuklugu olan kadinlar”, “kanama bozuklugu olan
ogrenci”, “kanama bozuklugu olan ¢ocugun gelisimi”, “Faktor 8 ve faktor 9 inhibitorleri”,

2 13

“profilaksi”, “cocuklara kanama bozukluklarin1 6gretmek”, “inflizyon tedavisi yonergeleri”,
“emicizumab subkutan enjeksiyon yonergeleri” yer almaktadir (

https://www.hemophilia.org/healthcare-professionals/allied-healthcare/nursing/nurses-quide-

to-bleeding-disorders ).

Diinya Hemofili Federasyonu, hemofili ve eklem kanamasini resim ve videolu gorsel

egitim web materyallerini gelistirmistir (https://www1.wfh.org/en/2.03.html). Utah Hemofili



https://www.hemophilia.org/educational-programs/education/online-education
https://www.managedcarehemo.com/
https://www.hemophilia.org/healthcare-professionals/allied-healthcare/nursing/nurses-guide-to-bleeding-disorders
https://www.hemophilia.org/healthcare-professionals/allied-healthcare/nursing/nurses-guide-to-bleeding-disorders
https://www1.wfh.org/en/2.03.html
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Vakfi, 8-13 yas hemofili hastaligi olan ¢ocuklar igin, “camp valor” adli, hemofili bilgisi, kaliteli
bakim, ilag, sigorta, 6z savunma becerileri kazanmalarini saglama, kendi kendilerine infiizyon
teknikleri 6gretimi hedeflenmis ve bu kamp icin ailelere bir ebeveyn el kitab1 olusturulmustur

( https://hemophiliautah.org/camp-valor). Virgina Hemofili Dernegi’nin ise, kanama

bozukluklar1 egitiminde saglik profesyonellerine gevrimici egitim programi saglayan ve
duyuran bir web sitesi bulunmaktadir. Egitimlerin igeriginde, “Okul Hemsgiresinin Kanama
Bozukluklar: Rehberi: Hemofili ve Hemofili Bakiminda Hemsirenin Rolii” gibi egitimler yer
almakta  ve bu egitimlerden bazilar1 herkese acik paylasilmaktadir
(https://partnersprn.org/online/). Novo Nordisk Hemofili Vakfi’nin (2021) web sitesinde Afrika

iilkelerindeki insanlara kendi yerel dillerinde kanama bozukluklar1 hakkinda kapsamli bilgiye
erisim saglamasi, yasam kalitesini artirmast, acil durumlarda en yakin merkezler hakkinda veri
saglamasi amaciyla yapay zeka tabanli mesajlasma robotu gelistirildigini duyurmustur

(https://nnhf.org/artificial-intelligence-to-improve-quality-of-life-for-people-with-

haemophilia-in-africa/). Kuzey Amerika Tromboz ve Hemostaz Dernekleri’nin (THSNA) bir

klinik arastirma 6zetinde, Indianapolis'teki Indiana Hemofili ve Tromboz Merkezi'nden (HTM)
bilim adamlar1 ve MicroHealth, HTM djjital izlemenin yillik kanama oranlar {izerindeki
etkisini analiz eden ¢alismasini sunmustur. Bu ¢alismada hastalar, izleme araci olarak faktor 8
pihtilasma konsantrelerini ve MicroHealth'i kullanmig ve yayinlanacak olan bu calisma
sonucunda dijital olarak izlenmesini alan hemofili a hastalarmin, dijital izlemesi olmayan
hastalara gore %57 daha diisik kanama oranlart bildirdigini  gostermektedir

(https://www.hemophilia.org/news/digital-hemophilia-treatment-center-monitoring-linked-to-

significant-reduction-in-bleeding-rates).

4. Sonug ve Oneriler

Diinya Hemofili Federasyonu, web sitesinde klinik rehberler yayinlamaktadir. Akut ve acil
kanamalarda bakim alt basliginda; dijital mobil cihazlarin kullaniminin hastalarin kanamalarini
kaydetmelerine ve bilgilerini HTM'lerine ger¢ek zamanli iletmelerine olanak tanidig: ifade
edilmektedir. Ayrica gelecege yonelik plan ve giincellemeler alt bashiginda; dijital platformlar
icin Oneriler saglamak ve Ozellikle bakim noktasinda uygulamayi artirmak igin ¢esitli
uluslararast  girisimlerin  ilerleyen c¢alismalarin  igerisinde olmasi  gerekliligi  de

vurgulanmaktadir (https://guidelines.wfh.org/chapter/methodology). Saglik profesyonelleri ve

hemsireler, hemofilik bireylerde bakima yonelik olusturulan mobil uygulamalarinin


https://hemophiliautah.org/camp-valor
https://partnersprn.org/online/
https://nnhf.org/artificial-intelligence-to-improve-quality-of-life-for-people-with-haemophilia-in-africa/
https://nnhf.org/artificial-intelligence-to-improve-quality-of-life-for-people-with-haemophilia-in-africa/
https://www.hemophilia.org/news/digital-hemophilia-treatment-center-monitoring-linked-to-significant-reduction-in-bleeding-rates
https://www.hemophilia.org/news/digital-hemophilia-treatment-center-monitoring-linked-to-significant-reduction-in-bleeding-rates
https://guidelines.wfh.org/chapter/methodology
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kullanimin1 desteklemeli ve dijital platformlar icin hemofilik birey ve ailelerine yonelik kanit

temelli dneriler saglamalidir.
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Hemofili Hemsirelik Girisimlerinde Bir Kavram Haritasi (")rnegi
Hem. Seda Ardahan Sevgili
Ege Universitesi Hemsirelik Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 Hemsireligi

Anabilim Dali, izmir, Turkiye

GIRIS

Hemofili X'e bagh resesif gecis gosteren dogumsal bir kanama bozuklugudur. Hemofili A
1/5000 erkek bebekte ve Hemofili B 1/10000 erkek bebekte goriilen kronik bir hastaliktir.
Kronik hastaliklar uzun siireli/yasam boyu, siirekli tibbi miidahale gerektiren, giinliikk yasam
aktivitelerini smirlayan durumlardir. Giiniimiizde hemofili tedavisinde yasanan gelismelerle
hemofilik bireylerin sagkalim oranlar1 artmustir. Ozellikle gelismis iilkelerdeki hemofili bakim
merkezleri hemofilik olgularin yasam kalitelerinde gozle goriiliir bir artis yasanmasinda dnciil
olmus ve biitiinciil br bakim modeli gelistirilmesini hedeflemislerdir. Biitiinciil modelde,
hemofili hemsgireligi rolleri kapsamimda hemofilik olgularin ve bakimvericilerinin
gereksinimleri dogrultusunda hemsirelik bakim1 verilmesi yasamsaldir. Hemsirelik bakiminin
organizasyonunda farkli bakim algoritmalarinin kullanilmas1 bakimin kalitesini artirici ve
tesvik edici nitelikte olabilir. Bu algoritmalardan biri de kavram haritalar1 olarak karsimiza

cikmaktadir.

Kavram ve Kavram Haritas1 Tanim

“Diinyadaki nesnelerin, bigimlerin, olgu, durum ve devinimlerin dildeki anlatim bulusu ve
diinyadaki nesnelerin ortak niteliklerine dayanan, dile 6zgii bir genelleme” kavram olarak
tanimlanmaktadir. Kavram haritasi1 ise “insanlarin nasil 6grendikleri ile anlamli ogrenme
konulart arasinda koprii kuran bir ogrenme, ogretme teknigidir”. Kavram haritalari
Kavramlarin; kendine 06zgii ozelliklerini veya diger kavramlarla iligkilerini sekil ya da
sozciiklerle grafiksel olarak gdsteren, konunun ya da olayin ana hatlartyla topluca gosterimini
kolaylastiran, bilgiyi gorsel olarak organize eden, kavramlarin birbiri ile olan neden-sonug
iliskisini tanimlayan, anlamli 6grenmeyi destekleyen dinamik bir suregtir.

Kavram haritalarinin dort temel bileseni vardir. Bu bilesenler:
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1. Kavramlar: Dunyadaki nesnelerin, bigimlerin, olgu, durum ve devinimlerin dildeki
anlatim bulusu ve diinyadaki nesnelerin ortak niteliklerine dayanan, dile 6zgii bir
genelleme
2. lliskiler: Kavramlar aras1 etkilesimi gosteren kelimeler
Hiyerarsik Yap1: Kavramlarin belli bir yapr i¢inde ve belli bir sirada dizilmesi
4. Capraz baglantilar: Hiyerarsik diizeni birbirine baglayan tek, cift ya da yonsiiz
onermeler olarak siniflandirilmaktadir.
Kavram Haritalarinn islevleri
v Gorsellestirme
v lliskilendirme
v" Somutlastirma
v' Smiflandirma
v" Anlamlandirmadir.
Kavram haritalarinin hemsirelik uygulamalarinda kullanimi hemsirelik bakim plani biitiinligi
saglamasi, bilgi ve beceri kopriisii olusturmasi, veriler aras1 anlamli iliski kurmay1 ve neden
sonug iligkisini i¢sellestirmesi ve biitiinciil bakimin kliniklere entegrasyonunu saglamasi
acisindan yararli olarak degerlendirilmektedir. Benzer sekilde kavram haritalarinin hemsirelik
egitiminde kullanimi ise anlama ve yorumlama, parga-biitiin iligkisi kurma, drgiitleme ve sentez

becerisi kazandirma ve yol hartitas1 olmasi itibariyle ile tercih edilen bir yontemdir.

Hemofilik Olgu Ornegi

Bu baglamda bu olgu sunumu, okul 6ncesi donemde yer alan, Faktdr VIII eksikligine baglh Agir
Hemofili A tanisi ile izlenen bir ¢ocugun bakim gereksinimlerine dikkat ¢ekmek ve hastaligin
karmagik gorlinen yonetimine kavram haritasi ile biitiinciil bir bakis agis1 saglamak amaciyla
Kuzey Amerika Hemsirelik tanilar1 Birligi [North American Nursing Diagnosis Association
(NANDA)] tanilarina gore hazirlanmigtir. Bu baglamda olguya “akut agr, fiziksel mobilitede
bozulma, doku biitiinliiglinde bozulma, etkisiz doku perfiizyonu, aile siire¢lerinin kesintiye
ugramasi, anksiyete/korku, uyku Orlintisinde bozulma, beslenmede dengesizlik:
gereksinimden az beslenme, fonksiyonel inkontinans, bilgi eksikligi, kanama riski,
biliylime/gelismede gecikme riski ve sivi voliim dengesizligi riski” tanilar1 konulmug ve bu

dogrultuda biitiinciil hemsirelik bakimi verilmistir.
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Okul 6ncesi donemde yer alan ve hemofili tanili bir erkek ¢cocuga kavram haritasinin hiyerarsik
yapist ve iligkileri kapsaminda biitiinciil ve sistemli bir hemsirelik bakimi verilmesi dnemlidir.
Bdylece olgunun optimum iyilik haline ulagsmasi, korunmasi ve siirdiiriilmesi yoluyla giinliik
yasam aktivitelerinin siirtidiiriilmesi ve yasam kalitesinin artmasi1 saglanir. Hemofilik olgularda
kavram haritalarinin kullanimi1 pediatrik bakim i¢in olduk¢a uygundur. Olgunun kavram

haritas1 araciligiyla ile ele alinig1 problemin goriiniirliiglinii saglayarak, neden-sonug iligkisi

dogrultusunda, biitiinciil bakimin sunulmasini desteklemektedir.
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[S-01]

Adolesan hemofili hastalariyla saghkh yasitlar1 arasinda postiiriin ve yiizeysel postiir

kaslarimin sertliginin karsilastirilmasi: Kontrollii kesitsel calisma

Volkan Deniz?, Nevin Aysel Glizel?, Bayram Kelle?
1Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Fiziksel T1ip ve Rehabilitasyon Anabilimdali
2Gazi Universitesi Saglik Bilimleri Fakiiltesi Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Anabilimdali

Girig-Amag: Kas-iskelet sistemi kanamalar1 veya hemofilik artropati addlesan hemofili
hastalarinda (AHH) postiirii ve kaslarin visko elastik 6zelliklerini etkileyebilmektedir. Bu
calismada AHH ve saglikli yasitlart arasinda ayakta durus postiiriiniin ve yiizeysel postiir
kaslarinin sertliginin karsilastirilmasi amaclandi.

Metod: Calismaya yaslar1 12-19 arasinda degisen 22 AHH hemofili grubuna ve ayni1 sayida
saglikli adolesan kontrol grubuna dahil edildi. Sagittal ve frontal diizlemde ayakta durus
postiiriinu degerlendirmek i¢in fotogrammetre yontemi kullanildi. Yiizeysel postiir kaslariin
sertligi ise miyotonometre yontemi ile degerlendirildi.

Bulgular: Gruplar arasinda kranioservikal, lumbal lordoz, sagital-frontal diz ve sagital ayak
bilegi acilarinda anlaml fark saptandi (p<<0.05). Kraniovertebral [ortalama fark (%95 AA): -
11,1(-15,5 ila -6.7)], diz fleksiyonu [ortalama fark (%95 AA): -5.9 (-7.4 ila -4.3)] ve diz
valgus agilar1 [ortalama fark (%95 AA): -3.9 (-5.9 ila -1.8)] AHH de daha diisiikken; tersine,
lumbal lordoz [ortalama fark (%95 AA): 3,2 (0,5 ila 5,9)] ve ayak bilegi plantar fleksiyon
acilar1 [ortalama fark (%95 AA): 3,4 (0,2 ila 6,5)] saglikli yasitlarina kiyasla daha yiiksekti.
Rektus femoris kasmin sertligi AHH de saglikli yasitlarina gore azdi[ortalama fark (%95
AA): -42.0 (-58.0 ila -26.1)] (p<0.001).

Sonug: Ayakta durus posturiiniin baz1 parametreleri ile rektus femoris kas sertligi AHH de
saglikl yasitlarina gore farklidir. Bu nedenle postiirdeki bozulma ve rektus femoris kas
sertligindeki azalma hemofili hastaliginin kas-iskelet sistemi komplikasyonlarmin
yonetiminde goz onlinde bulundurulmalidir.

Anahtar Kelimeler: hemofili, postur, viskoelastisite
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[S-02]

Hemofili hastasi cocugu olan annelerin hastahga iliskin deneyimlerinin incelenmesi

Veysel GOk, Sebahat Aydos?, Begiim Fatma Arslan®, Alper Ozcan?, Ebru Yilmaz!, Musa
Karakiikcii', Ekrem Unal®

Erciyes Universitesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali, Pediatri Anabilim Dals,
Kayseri

2Ankara Universitesi, Saglik Bilimleri Fakiiltesi, Cocuk Gelisim Bilim Dal1, Ankara

Giris ve amag

Hemofili, genetik olarak annelerden erkek ¢cocuga aktarilan kanama ataklari ile seyreden
kronik bir hastaliktir. Bu hastalik, cocuklari fiziksel olarak etkiledigi gibi psikososyal agidan
da kisitlamaktadir. Bu durum aileyi 6zellikle cocugun bakiminda yakindan iliskisi olan
anneleri de psikolojik ve sosyal olarak etkilemektedir. Bu galismada annelerin hemofili
hastas1 cocuklaria iligkin deneyimlerini ortaya koymay1 amagladik.

Yontem

Calismanin yontemi fenomenoloji iizerine kullanilmistir. Deneyimlerin nasil
anlamlandirildiginin derinlemesine sorgulandigi bu ¢aligmada, hemofili cocugu olan
annelerin, bu deneyimlerinden ¢ikardiklar1 anlamlar iizerine odaklanilmaktadir. Bu kapsamda
toplamda 10 anne ile yliz ylize yar1 yapilandirilmis goriismeler gergeklestirilmistir. Bu
gorlismeler toplamda 45 dakika siirmiistiir. Goriismelerde aragtirma ekibi tarafindan
hazirlanan “Goriisme Formu” kullanilmaistir.

Verilerin Analizi: Goriismeler oncelikle desifre edilmistir. Desifre edilen goriismeler
kodlanmus, kategorilere ayrilmistir. Olusturulan kategoriler ¢esitli eksenler etrafinda
toplanarak temalar olusturulmustur.

Bulgular

Temalar, gocugun tani alma siireci, annelerin yasadigi zorluklar, bas etme yontemleri,
cocugun yasadigi riskler ve alinan tedbirler, anne ¢ocuk iligkisi, okul siiregleri, anne ve

cocugun psikolojik korunma yontemleri baglamlarinda kurgulanmastir.
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Tartigma ve sonug

Tan1 alma siireci genel olarak karsilagilan bir kazadan sonra baglamaktadir. Anneler, ¢ekirdek
aile, kok aile/yakin ¢evrenin ya da toplumsal olumsuz bir tepkisi ile karsilagsmamaktadir.
Kaderci yaklasim anneler i¢in hastaligi kabullenme siirecini kolaylastirmakta ve annenin ruh
sagligini korumaktadir. Kabullenme siirecinde anneler i¢in akran egitimi ¢ok kiymetli ve
gereklidir. Annelerin giinliik yasantis1 igerisinde uzun vadeye yayilmis bir kaygi mevcuttur ve
bu durum annenin sosyal iliskilerini olumsuz etkilemektedir. Cocuk okula basladiginda siireg,
anneler i¢in fiziksel olarak (okulda ¢ocuga refakat etmek zorunda kalmak gibi), ¢ocuklar
icinse sosyal-duygusal olarak (akran zorbalig1 gibi) zorlagmaktadir. Okul ¢agi ¢ocuklarinda
hastaliga iliskin yasanan zorluklar daha somut ve net ¢izgilerle ¢izilidir (top oynayamamak
gibi), annelerinde ise daha cok ruh sagligina yonelik sorunlar goriilmektedir. Ancak ergenlik
doneminde roller degismektedir. Anneler, hemofili ¢ocuklarin ergenliginde, gelecegine ve
okul basarisina iliskin somut sorunlar ile kars1 karstya kalirken, ergenler hastaliklarini ve

kisithiliklarini sorgulamaya baglamaktadir.

Anahtar Kelimeler: anne, fenomenoloji, hemofili
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Hemofili'de Intrakranial Hemoraji Cukurova Deneyimi

Defne Ay Tuncel’, Hatice Ilgen Sasmaz?, Ali Bilent Antmen?

1SBU Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi,Cocuk Hematoloji Onkoloji Klinigi,Adana
2Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Hematoloji Bilim Dal1,Adana
3Adana Acibadem Hastanesi,Cocuk Kemik Iligi Transplantasyon ve Cocuk Hematoloji

Onkoloji Klinigi,Adana

Giris

Hemofili, faktor VIII veya faktor IX eksikligine bagli gelisen nadir bir kalitsal kanama
bozuklugu olup, baslica eklem i¢i (hemartroz) ve kas i¢ci (hematom) kanamalarla kendini
gosteren, yasam kalitesini etkileyen kronik bir hastaliktir. Faktor VIII eksikligi Hemofili A,
faktor IX eksikligi ise Hemofili B olarak adlandirilir. Hemofili A yaklasik 5.000 erkek
dogumunda bir olarak goriilmektedir. Hemofili B’ye gore Hemofili A 5-6 kat daha fazladir.
Hemofili hastalarinin %85’ini Hemofili A, %15 kadarini ise hemofili B olusturmaktadir. Tiim
cografyalarda insidans ayni olup 1rksal farklilik géstermez.

Siit cocukluk doneminde kolay ekimoz olusumu ile kendini belli eden hemofili, en ¢ok eklem
ici ve kas i¢i spontan kanamalar,invaziv islemler ve travma sonrasi uzun siiren kanamalar
meydana getirmektedir.

FVIII veya FIX’un eksiklik derecesine bagli olarak kanamalar da agir seyretmesi dogrudan
iligkilidir . Hemofilik ¢ocuk biiytidiikce, 6zellikle emeklemeye ve yliriimeye bagladiginda
hastaligin klinik bulgular1 daha belirgin hale gelmektedir.

Tablo 1 Hemofilide Kanama Yerleri(THD klavuzu)
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Kanama yeri-siklik Yasamu tehdit eden kanamalar-siklik
Hemartroz-%70-80 Merkezi sinir sistemi- <%5

Eklemlerdeki kanama siklid1 Sindirim sistemi

. Diz-%45 Boyun/bogaz

. Dirsek-%30 Ciddi travma (Uciincii bosluk kanamalari)
. Ayak bilegi-%15

. Omuz-%3

. El bilegi-%3

. Kalga-%2

. Diger-%?2

Kas/yumusak doku-%10-20
Agiz/diseti/burun/
Genitotiriner sistem

Diger kanamalar-%35-10

Intrakraniyal kanama (IKH), ézellikle cocukluk ¢aginda hemofili ile seyreden kalitsal kanama
bozukluklarinin yasami tehdit eden bir komplikasyonudur ve yiiksek mortalite oranlarina ve
sakat birakan sekellere neden olur.

Bu ¢alismamizda kafa i¢i kanamasi olan hemofili hastalarimizi retrospektif olarak amagladik
ve literatiirle karsilastirmay1 hedefledik.

Materyal Metod

1995'ten 2022'ye kadar Cukurova Universitesi Hemofili Merkezi, Adana Acibadem Hastanesi
ve SBU'da kafa i¢i kanamasi olan 36 hemofili hastasina teshis konuldu. ISK ataklari, fizik
muayene, BT veya MR bulgular1 ve cerrahi girisimleri igeren tedavi stratejileri retrospektif
olarak degerlendirildi.

Bulgular

Hemofili 36 hastadan alman 40 ISK atagini degerlendirdik. Yas aralig1 9 giinden 21 yila
kadard1. 33 hemofili A hastas1 ve 3 hemofili B hastas1 vardi. Bes hastada faktor VIII'e karsi
yiiksek titrede inhibitdr vardi. En 6nemli faktor travmaydi. 21 hastada yakin zamanda travma
oykusi belgelendi. intraserebral ve subdural hematom daha sik goriildii. En sik goriilen
semptomlar ndbet ve bas agristyd1. 8 hastada hematom bosaltildi. Bes hemofili hastas1 ISK
nedeniyle 6ldu ve 3 hasta ge¢ sekel gosterdi.

Tartisma

IKK diger kanamalara gore daha nadir goriilmekte olup, yasamu tehdit edici olabilmesi
nedeniyle daha tehlikelidir. Bu hastalarda kanama, kendiliginden veya travmadan sonra
olusabilir. Genel olarak klinigi bag agrisi, kusma, uyusukluk ve nobetler ile kendini gosterir.

Bazen klinik olarak sessizdir ve tesadiifen beyin goriintiilemesi esnasinda tespit edilir.
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Yapilan tetkiklerde; normal trombosit sayis1 ve protrombin zamani ile uzamis aktive parsiyel
tromboplastin zamani1 ve faktér VIII veya faktor X diistikliigii saptanir. Tedavide; plazma
kaynakli ya da rekombinant faktor preparatlar: kullanilmaktadir. Hasta teshisi heniiz

konmamus ise faktor sonucu ¢ikana kadar taze donmus plazma tedavisi verilir. Faktor seviyesi
ciktiginda tedavisi faktor replasman olarak diizenlenir. Uygun faktor tedavisi ile birlikte
hematomun bosaltilmas1 da bazi hastalarda gerekebilir. Akut kanamalar ile karsilagildiginda
miimkiin olan en kisa siirede (miimkiinse 2 saat i¢inde) tedavi edilmesi 6nerilmektedir.
Intrakraniyal kanamalarla travmatik olaylarin orani ¢alismalarda farklilik gosterse de,
intrakraniyal kanama gelisen hemofili hastalarinda travmanin rolii iyi bilinmektedir. Yapilan
bir ¢aligmada, hemofili hastalig1 olup intrakraniyal kanama gecirenlerin sadece % 21’inde
kafa travmasi Oykiisii saptanmustir.

Travma, hemofili hastalarinda potansiyel olarak dnlenebilir bir intrakraniyal kanama
nedenidir. Yapilan bir bagka calismada pediatrik yas grubunda artan profilaksi kullaniminin,
cocuklarda intrakraniyal kanama mortalitesinin azalmasina katkida bulunmasimin miimkiin
olabilecegi belirtilmistir.

Bu hastalik tablosuna sahip kisilerde herhangi bir girisimsel islem 6ncesi uygun faktor diizeyi
saglanmasi, kas i¢i girisimlerden kesinlikle kaginilmasi; hastanin glindelik yagsamini
engellemeyecek sekilde, travmalardan uzak kalmasi yasamsal 6nem tagiyan 6nlemler arasinda
gosterilmistir.

Sonug

Intrakraniyal kanama, ¢cocukluk cagindaki kalitsal kanama bozukluklarmmn en ciddi
komplikasyonudur. Baglangicta normal dolasimdaki faktor seviyesini korumak i¢in hizl
faktor dozlar ile acil teshis ve hizli baslangi¢ tedavisi zorunludur. Ancak hizli tedaviye
ragmen bu hasta grubunda 6liim ve geg sekel goriilebilmektedir.Pediatrik hastalarda,6zellikle
cocuk acil kliniklerinde karsilasilan kanamali vakalarda faktor eksikliklerinin akilda
bulundurulmas1 hemofili olgularinin tan1 almasini erken saglayabilmektedir.Erken teshis,
hemofilikler i¢cin hayat kurtaricidir.

Kaynaklar

1. Tiirk Hematoloji Dernegi Hemofili Tani ve Tedavi Kilavuzu Siiriim1.2-Eylul 2021.
2.Nuss,R.Soucie, J.M. Evatt Changes in the occurrence of and risk factors for hemophilia

associated intracranial hemorrhage. American Journal of Hematology 2001:68:37-42.
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3. Witmer C, Presley R, Kulkarni R, Soucie JM, Manno CS, Raff ini L. Associations between
intra-cranial haemorrhage and prescribed prophylaxis in a large cohort of haemophilia
patients in the United States. Br J Haematol 2011; 152: 211-216
4. Balkan C. Hemofilide profilaksi. In: Kavakli K. ed. Hemofili Rehberi 2014. 1st ed. Meta
Basim 2014:35- 53.
5. Ezoio Zanon, Samantha Pasca Intracranial haemorrhage in children and adults with

haemophilia A and B: a literatiire review of the last 20 years Blood Transfusion 2019
Sep:17(5):378-384.
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Profilaksideki Cocuk ve Eriskin Hemofili-A hastalarinda eklem saghgi
degerlendirmesinde HEAD-US Ultrason eklem skorlamasinin klinik 6nemi: ulusal, cok

merkezli, prospektif ¢calisma

Kaan Kavakli®, ipek Tamsel', Canan Albayrak?, Namik Ozbek?, Yesim Oymak®, Biilent
Antmen®, Nazan Sarper®, Bilent Ziilfikar’, Aysegiil Uniivar®, Ziihre Kaya®, Mehmet
Sénmez!t, Selin Aytag!®, Fahri Sahin®2, Ekrem Unal'®, Hiiseyin Tokgéz, Neslihan Andig!®,
Melike Evim?é, ibrahim Eker'’, Siiheyla Ocak!8, Tiilin Hakan Demirkan3, Aysu Basak
Ozbalci?, Sinan Geng*, Tugana Akbas®, Yonca Anik®, Mesut Bulak¢1’, Polat Kosucu®, Oznur
Boyunagal®, Berna Oguz!!, Aysenur Pag Kisaarslan'?

'Ege Tip Fakiiltesi Ped Hematoloji ve Radyoloji

20Ondokuzmay1s Tip Ped Hematoloji ve Radyooji

3Ankara Sehir Hastanesi Ped Hematoloji ve Radyoloji

“Behcet Uz Cocuk Hastanesi Hematoloji ve Radyoloji

®Acibadem Hastanesi Ped Hematoloji Hematoloji ve Radyoloji

®Kocaeli Tip Ped Hematoloji Ped Hematoloji ve Radyoloji

'Onkoloji Enstitiisti Ped Hematoloji Onkoloji ve Radyoloji

8[stanbul Tip Ped Hematoloji ve Radyoloji

%Gazi Tip Ped Hematoloji ve Radyoloji

OHacettepe T1p Ped Hemato ve Radyoloji

HKaradeniz Tip Hematoloji ve Radyoloji

12Ege Tip Fakiiltesi Eriskin Hematoloji ve Radyoloji

13Erciyes Tip Ped Hemato ve Radyoloji

14K onya N. Erbakan Tip Ped Hema ve Radyoloji

15Eskisehir Osmangazi Hematoloji ve Radyoloji

®Bursa Uludag Tip Ped Hema ve Radyoloji

17Afyon Saglik Bilimleri Ped Hema ve Radyoloji

8Cerrahpasa Tip Ped Hema ve Radyoloji

Giris: Hemofili-A hastaliginda (HA) uygun faktor VIII tedavisi yapilamayan hastalarda kalici
eklem sakatliklar1 geligsmesi sik olarak rastlanir. Giinliik klinik pratikte Profilaksi uygulamasi
altin standart bir uygulama olup tilkemizde bu konuda geri 6deme saglanmaktadir. Eklem
sagliginin degerlendirmesinde Hemofili Eklem Saglig1 Skoru (HJHS) fizik muayene skoru
olarak uzun yillardir kullanilirken, ultrasonun devreye girdigi HEAD-US ultrason skoru
(HEAD-US) son yillarda 6n plana ¢ikmaya baslamistir.
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Amag: Bu ¢alismanin temel amaci profilaksi altindaki HA hastalarinda HIHS ve HEAD-US
skorlar1 arasindaki korelasyonu ve varsa uyumsuzlugu ortaya koymaktir.

Yontem: Skorlamasi tamamlanan 6 farkli eklem (diz, dirsek, ayak bilegi) ve toplam skorlar
dikkate alindi. Ulusal, cok merkezli ve prospektif olarak yapilan ¢aligma kesitsel olarak
gergeklestirildi. 18 ayr1 merkezden toplam 162 HA alindi. Calismada 6-60 yas arasi, FVIII
diizeyi <%?2 en az 1 yildir profilakside olan ve ABR kayitlart mevcut olan HA hastalar1 dahil
edildi. Inhibitdrii olan ve eklem protezi olan hastalar dislands. iki ayr1 skorlama isleminin
yapildigi tek vizitte EQ-5D ve SF-36 hayat kalitesi anketleri de uygulandi. CRO olarak
Omega-CRO gorev yapti. Resmi destekleyicisi Hemofili Federasyonu iken Pfizer katkisi
saglandi.

Bulgular: Skorlamalar1 eksiksiz tamamlanan 158 HA verisi degerlendirildi. Yas ortalamasi
17,2+/-10.9 y1l (6-60) idi. Cocuklarda yas ort. 11.0+/-3.3 idi. HIHS ve HEAD-US skorlar1
yliksek oranda uyumlu bulundu (r= 0.658; p<0.0001). 18 yas alt1 ve 18 yas iistii grupta da

uyum belirgindi. 6 ayr1 eklemdeki farkli orandaki uyum korelasyon sonuglar1 Tablo'da

gosterildi. En uyumlu eklemler Dirsek eklemleri iken; uyumun en az oldugu eklemler ayak

bilegi eklemleri olarak dikkati ¢ekti. Her iki skoru da 0-0 saptanan olgularin oran1 % 20,3 idi.
Tartisma: Elde edilen sonuclar HEAD-US ultrason skorlamasinin en az yilda bir kez
yapilmasinin hemofili tedavisinde eklem sagliginin degerlendirilmesi yoniinden 6nemli
oldugunu ve HJHS ile HEAD-US skorlamalarmin ayn1 hastada periyodik olarak
kullanilmasinin ise birbirlerini tamamlayacak diizeyde ciddi oranda katk1 saglayacagini
gOstermektedir.

Anahtar Kelimeler: Hemofili Profilaksi HIHS skoru Ultrason HEAD-US skoru

KATKI YAPAN 18 MERKEZ VE SORUMLU HEMATOLOG VE RADYOLOGLAR

ULUSAL HEMOFILI ULTRASON HEAD-US SKORU PROJESI

KOORDINATOR MERKEZ: Ege Tip Pediatrik Hematolo}i (Kean Kavakl ve Can Balkan ve Nibal Karadag) Radyoloji: lpek Tamsel

< 2-Somaun Ped Hematolofl (Canan Albayrok] Bodyolefi: Aysu Bayak Ozbaler

o 3 Ankove Sehir et Pad Hemotolofi (Namud (oted ve Dilek Gakpedery) Radyolof Toln Naker Demicken

* & [zmir Behget Us Cocuk st [Yepim Oymok ve Tubs Hilkoy Koropmor ve Sedmem Onen) Rodyololi: Sinan Geng
* 5 Adeng Achodem Mt Ped Nematolol (Bdlent Antmen ve Spen Soumoz) Rodyolay. Tedome Akbay ve Toner Arpoa
* & Kowael Tip Ped Mematoloji [Nazen Sarper ve Emine leng'n ve Sema Aylon) Redyolog: Yonca Amk

o 7 Onkolof Enstitlsd Ped Hemato (Bllent 200ar ve Boyok Kog) Radyololi: Mesat Bufokp

¢ & hitanbul Universtes! Ped Hemoto (Ayyegel! Undvar ve Serap Roromon) Redyolofl: Mesut Bolokyr

s 8 Trobron Keradeniz Hematolop [Mehmet SSnmez ve Enve Aksu) Rodyolol: Polat Xogucy
+  10- Gazi Tip Ped Hematolefi (2ikee Kaya) Rodyoiofi: Oenur Boyunoga
* 11+ Hocetiepe T Fed Hemao {Sein Aytog) Rodyofo: Berna Oguy ve EXin Wy

* 12 Ege Tip Erigkin Hematoloji (Fahri Sahin ve Zubel Demirc|) Rodyolofi. lpek Tomasel

v 3 Koysenl Ecciyes Top Pod Hematalofl (Ekrem Unod ve Veyprefd GOk) Radyaloli: Aysenur Poy Kisoorsian

+ 18- Komya Necattin Erboken Tip Ped Hematololi (HUseyin Tokgd:) Rodyolof Demet Aydogcu
15- Eskiyebir Ovmonges’ Nematolof (Nesiian Andig) Rodyolofl: Odes Ortunal

* 16 Burso Uloday Ped Nematola) (Melive Evim ve Adolet Merol) Radyoloji. Bagak Erdemli Glrsel
17- Afyon Sodhk Bfumien Ped NWematolol (Beahim Bker ve NIGOn Erodiu ve Yeter Dideall Kor] Rodyclad,: Cifdem (rer Gotntlon
18- Cerrahpeypo Tp Fok Ped Hema (Séheylo Ocok) Rodyolof Sebuk Kurveghy
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Yas gruplarinda HJHS ve HEAD-US skorlarinin uyumu

r P N
SOL AYAK 0,266 0,011
SAG AYAK 0,414 <0.001
<18 YAS SOL DIRSEK 0,352 0,001 90
SAG DIRSEK 0,611 <0,001
SOL Diz 0,401 <0,001
SAG Diz 0,322 0.002
SOL AYAK 0,378 0,001
>18 YAS SAGAYAK 0,387 0,001 68
SOL DIRSEK 0,798 <0,001
SAG DIRSEK 0,680 <0,001
SOL Diz 0,423 0,001

SAG Diz 0,475 <0,001

Spearman Korelasyonu (0.50-0.75) iyi derece iliskilidir.
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Hemofili hastalarinda giivenli genel cerrahi

Leman Damla Ercan?, Meryem Tuncak?, Ali Fuat Kaan Gok2, Mehmet {lhan?, Hakan Teoman

Yanar?, Mustafa Kayihan Giinay?, Recep Giiloglu?, Basak Kog?, Blent Zilfikar®, Cemalettin
Ertekin?

1Saglik Bilimleri Universitesi, Sultan 2. Abdiilhamid Han Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Genel Cerrahi Ana Bilim Dali, Istanbul

?[stanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Genel Cerrahi Ana Bilim Dals, Istanbul
SIstanbul Universitesi Onkoloji Enstitiisii, Pediatrik Hematoloji-Onkoloji Anabilim Dali,
Istanbul

Giris: Hemofili hastalarinda uygun replasman tedavisi verilmeden yapilan cerrahi girisimler
hayat1 tehdit edebilecek kanamalara sebep olabilir.

Amagc: Bu calismanin amaci tek merkezde ameliyat edilen hemofili hastalarinin ameliyat
oncesi, ameliyat sirasinda ve sonrasindaki tedavi planlamasinin incelenmesi ve meydana gelen
komplikasyonlarin arastirilmasidir.

Gereg-Yontem: 2013 — 2022 yillar1 arasinda kurumumuz Travma ve Acil Cerrahi servisinde
ameliyat edilen hemofili tanil1 24 hastanin gegirdigi 27 cerrahinin verileri retrospektif olarak
incelendi. Hastalarin demografik verileri ve ameliyat sonrasi1 erken donem komplikasyonlar1
degerlendirildi.

Hastalari hepsine ameliyat 6ncesi ve ameliyat sonras1 donemde giincel uluslararasi kilavuzlara
uygun olacak sekilde faktor replasman tedavisi yapildi. Ameliyat oncesinde faktor diizeyleri
olgiildli ve ameliyat sonrast donemde hematoloji birimi tarafindan onerilen araliklarla faktor
diizeyleri ve koagllasyon parametreleri takip edildi.

Bulgular:

Calismaya dahil edilen 24 hastanin tamami erkekti. Ortanca yas 38’ydi. 17 hastada Hemofili
A, 4 hastada Hemofili B, 3 hastada Hemofili C tanis1 mevcuttu. Faktor diizeylerine gore
derecelendirildiginde 13 hasta agir, 2 hasta orta, 9 hasta hafif hemofili olarak degerlendirildi.

Iki hastada faktor inhibitdrii meveuttu. Yapilan 27 cerrahiden 11°inin acil, 16’smin ise elektif
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sartlarda yapildigr saptandi. Acil ameliyatlarin 7’si laparoskopik apendektomi, 3’ akut
kolesistit nedeni ile yapilmis laparoskopik kolesistektomiydi. Laparoskopik kolesistektomi
yapilan hastalarin birinde ameliyat sonrast 2 {inite eritrosit siispansiyonu replasmani
yapilmasini gerektiren kanama saptandi. Elektif ameliyatlar sirasiyla inguinal herni tamiri (n:6),
laparoskopik kolesistektomi (n:4), pilonidal sinls eksizyonu (n:2), laparoskopik asagi anterior
rezeksiyon (n:1), laparoskopik sol hemikolektomi (n:1), stoma kapatilmasi (n:1), port takilmasi
(n:1) idi. Elektif ameliyatlarda laparoskopik kolesistektomi sonrasi bir hastada konservatif takip
edilen duodenal hematom saptandi. Calismaya dahil edilen hastalarin higbirisinde cerrahi
girisim gerektirecek kanama komplikasyonu saptanmada.

Sonug: Giincel kilavuzlar 1s1ginda uygun faktér replasman tedavisi ve ameliyat sonrasi
donemde faktor diizeylerinin yakin takibi ile hemofili hastalarinda majér ve minor genel cerrahi
ameliyatlar1 diigiik morbidite ve mortalite oranlari ile yapilabilmektedir.

Anahtar Kelimeler: hemofilide cerrahi; hemofili; invaziv prosedirler; komplikasyonlar



I 2005
H D = HEMOFiLi FEDERASYONU
VIIIKI!}M!MDFIU DERNEGI 7 20 KGSIm 2022 FEDERATION OF HWOPHIUA

THE HEMOPHILIA SOCIETY OF TURKIYE . o
Nirvana Cosmopolitan | Lara - Antalya

@ ULUSLARARASI TURKIYE A
HEMOFILI KONGRESI e,

[S-06]

Agir hemofili A hastalarinin kemik-eklem saghg durumlari ve buna etki eden

faktorlerin degerlendirilmesi

Tekin Aksu!, Mehmet Akif Tutar!, Firat Tan?, Adalet El¢in Y1ldiz3, Hande Gliney?, Berna
Oguz?, Selin Aytac!

'Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi Bilim Dali, Ankara

2Hacettepe Universitesi Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Fizyoterapi Ve
Rehabilitasyon Ana Bilim Dali, Ankara

SHacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Ana Bilim Dali, Ankara

Amag

Agir hemofili A hastalarinda kas iskelet sistemi komplikasyon riski yiiksek olup, fiziksel
kisitliliklara, kronik agriya sebep olup yasam kalitesini diisiirmektedir. Bu ¢aligmada agir
hemofili A hastalarmin eklem sagliklari ve kas-iskelet sistemine olumsuz etkilere yol
acabilecek faktdrlerin incelenmesi amaglandi.

Materyal-metod

01.02.2021-19.08.2022 tarihleri arasinda Hacettepe Universitesi Cocuk Hematoloji Bilim
Dalina bagvuran 39 agir hemofili A hasta geriye doniik olarak degerlendirildi. Hastalarin
timu profilaktik faktor V111 tedavisi gormekteydi. Eklemlerin degerlendirilmesinde hemofili
eklem saglig1 skoru ve ultrasonografik yontem kullanildi.

Sonuglar

Caligmaya dahil edilen 39 erkek hastanin ortanca yas1 12 yil 8 aydir (8 ay-28 yil). Birer
hastada osteomyelit, hemofilik psddotiimér, anksiyete bozuklugu, hipoksik iskemik dogum
olmak iizere toplam 4 hastada komorbidite eslik etmektedir. Hastalardan altis1 yiiksek titrede
(>5 BU/mL) inhibitor gelistirmis olup, son kontrollerde bu hastalardan birinin yiiksek titre
inhibit6rii devam etmektedir. Hastalardan onu diisiik titrede (0,6-5 BU/mL) inhibitor
gelistirmis olup, bu hastalarin hepsinde inhibitdr kendiliginden kaybolmustur. 6/39 hastada
hedef eklem mevcuttu. Hemofili eklem saglig1 skorlamasi degerlendirilen 10 hastanin {igiinde

skor 0 olup, ortanca skor 1 iken, en fazla 23 olarak 6lcildi. Ug hastaya radyonuklid
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sineviektomi uygulandi. Eklem bulgular1 agisindan ultrasonografik olarak degerlendirilen 27
hastadan, en az bir ekleminde sinoviyal hipertrofi olan 18 hasta, kikirdak dejenerasyonu olan

13 hasta, kemik dejenerasyonu olan 9 hasta goriiliirken, 7 hastanin higbir ekleminde sinovial
hipertrofi, kikirdak veya kemik dejenarasyonu olmadigi goriildii. Hastalarin ortalama

kalsiyum duizeyi 9,96 mg/dL (8,7-11,05), fosfor 4,37 mg/dL (2,6-6,07), alkalen fosfataz

(ALP) 199 U/L (59-400), 25-OH vitamin D 20,24 ug/L (5,18-39,3) ve parathormon (PTH)

51,7 pg/mL (21,5-169,3) idi. Hastalarin besinde kemik dansitometrisi 6l¢iildii, dordii normal,

bir hastada osteoporoz saptandi.

Tartisma

Hemofili hastalarinda eklem sagliginin diizenli olarak fizik muayene, eklem saglig1 skoru ve
goriintiileme yontemleri ile degerlendirilmesi uzun dénem kas-iskelet sistemi

komplikasyonlarini azaltabilir. Ayrica kemik sagligini bozabilecek vit D eksikligi ve kemik

mineral dansitesininde takibi morbiditenin azalmasina katkida bulunabilir.

Anahtar Kelimeler: Hemofili A, Hemofili eklem sagligi, Hemofili eklem ultrasonografi
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Ege Hemophilia Council Data: Twenty years of experience Hemophilic arthropathy

rates and correlation with treatment modalities

Emre Karaiizim?®, Semih Aydogdu?, Can Balkan?, Fahri Sahin®, Kazim Capaci1*, Zehra

Ozcan®, Aysenur Oktay®, Ipek Tamsel®, Ece Cinar®, Nihal Karadas!, Mehmet Can Ugur’,
Kaan Kavakli!

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji

2Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Ortopedi

SEge Universitesi Tip Fakiiltesi Eriskin Hematoloji

“Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon

SEge Universitesi Tip Fakiiltesi Niikleer Tip

6Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji

"Ege Hemofili Dernegi

Hemophilia causes persistent arthropathy and disability. Joint problems in early phase are
easily treated with secondary prophylactic programs whereas progressive joint problems

generally need minor or major orthopedic interventions.

The aim of this study was evaluation of records of the Ege Hemophilia Joint Council which
has continued since years of 2000-2021. Twenty year of experience re-evaluated the first ten
years and second ten years of period for demographics and orthopedic approaches in patients
with hemophiliac arthropathy. For twenty years of period 583 patients were recorded with
1580 admissions. 95% of patients (55/583) were male. Mean age was 19+9 years and 26+13
years consecutively for two decades. Hemophilia-A group (n=426)(%73), and hemophilia-B
group (n=81)(% 13) are the largest groups of patients. von Willebrand disease (n=17) and rare
factor deficiencies (n=15) were the minorities. Factor VIII and IX activity was %1 and <%1
in the majority of patients (%93). The inhibitor development frequency was %210 for all

groups.

Episodic therapy was the first approach (%76) for the first decade and proceeded to %68 for
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the last decade. Prophylaxis rates for patients were %24 and %32, consecutively. 95 percent
of patients, problem was hemophilic arthropathy. Target joint availability was the first for
knees (%58 and % 56) and then for ankles (%14 and %24) and lastly was elbows (%19 and
%10). Realizations were %100 for medical therapy, % 83 for radioisotope synovectomy and

%46 for major orthopedic operations. Success rate for medical therapy was %50.2.

As conclusion, Ege Hemophilia Joint Council data is easily reflected as national data with
many patients with hemophilic arthropathy. Main reason for the arthropathies was the low
rate of prophylaxis at that time. The important point was that all patients coming to the Joint

Council were able to approach a kind of treatment of hemophilic arthropathy.

Keywords: hemophilia, hemophilic arthropathy, prophylaxis
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The effect of regulatory T Cells on the development and pathogenesis of inhibitors

complicating treatment in hemophilia a patients

Emre Akkaya!, Basak Kog¢ Senol?, Umut Can Kiigliksezer?, Esin Cetin3, Glnnur Deniz®,
Sema Geng?, Osman Biilent Zilfikar?

Yistanbul University Faculty of Medicine, Department of Clinical Biochemistry, Istanbul
2Istanbul University Institute of Oncology, Department of Child Health and Diseases,
Department of Pediatric Hematology/Oncology, Istanbul

3Istanbul University Aziz Sancar Institute of Experimental Medicine, Department of

Immunology, Istanbul

Objective: The short half-lifes of FVI1I preparations used in the treatment of hemophilia A and
the necessity of repeated infusions cause inhibitor development in 25-30% of the cases.Animal
studies have demonstrated tolerance to FVIII via CD4+CD25+T cells and the role of
CD4+CD25+Foxp3+(Treg) cells in long-term tolerance. In this study, it was aimed to
contribute to the immunotherapy to be applied to hemophilia patients by revealing the roles of
T cell subgroups and cytokines in the development of inhibitors.
Method: Study group; 10 severe Hemophilia A patients with inhibitor (INH(+) (0.34£0.29%
FVIII activities)), 10 severe Hemophilia A patients without inhibitor (INH(-) (FVII1 activities
0.27£0.18%)), and 10 age/sex matched healthy (CONTROL) groups with patients. Na-citrate
(109 mM) blood sample for FVIII and inhibitor was taken into tubes at 3500 rpm. The FVIII
level was measured as percent activity by the one-stage clotting method, and the inhibitor titer
was measured with the classical Bethesda assay (Siemens CS-2500 analyzer, Marburg,
Germany). For peripheral blood mononuclear cell (PBMC) isolation; Pre-culture T cell ratios
of 10 ml blood samples taken into heparinized tubes were measured with a flow cytometry
assay (Acea Biosystems Novocyte, San Diego, USA). 120 hours incubation was performed in
advanced RPMI culture medium at 1x106 PBMC/ml under 3 conditions; 1) Unstimulated
(US), 2) stimulated with rFVI11, 3) stimulated with Phytohaemagglutinin (PHA). After culture,

T cell ratios were again measured with a flow cytometry assay. Cytokine levels were measured
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in the supernatants obtained after culture using the sandwich ELISA assay (Diaclone Research,
Besancon,France).

Results: T cell rates on day 0 / Comparison of patient groups; CD4*CD25* T cell ratios; higher
in the INH(+) group than in the CONTROL group (1.21+0.63 vs 0.58+0.24 p=0.068); It was
found to be significantly higher in the INH(-) group compared to the CONTROL group
(1.99£0.98 vs 0.58+0.24 p<0.001). There was no significant difference between Treg cell
levels.

Post-culture Flow Cytometry Findings / Effect of rFVIII addition on T cell ratios; Addition of
rFVIII to culture medium; While CD4+CD25+ T cell ratios decreased significantly in INH(+)
group (2.3 vs 1.73 p=0.032), it did not cause a significant change in INH(-) and CONTROL
groups, While Treg cell ratios increased significantly in INH(+) group (2.63 vs 5.99 p=0.05), it
did not cause a significant change in INH(-) and CONTROL groups, There was no significant
change in CD4+ T cell and Total T cell ratios in any patient group.

Post-culture Flow Cytometry Findings / Comparison of cytokine levels of patient groups; In
US condition: IL-10 levels; Lower in the INH(+) group than in the CONTROL group
(4.31+2.11 vs 20.55+£7.88 p=0.141). The INH(-) group was significantly lower than the
CONTROL group (2.78+1.73 vs 20.55+7.88 p<0.05). TGF-B levels; It was found to be
significantly lower in the INH(+) group than in the INH(-) group. (136.8+8.7 vs 147.7+8.6
p<0.05).

Post-culture ELISA Findings / Comparison of cytokine levels of patient groups; In the condition
realized by adding FVIII; IL-10 levels; Lower in INH(+) group compared to CONTROL group
(3.94£1.93 vs 22+8.8 p=0.057). It was found to be significantly lower in the INH(-) group
compared to the CONTROL group (3.29£2.05 vs 22+8.8 p<0.05). Although IL-13 and TNF-a
levels were lower in both INH(+) and INH(-) groups compared to CONTROL group in all
conditions, they were not statistically significant.

Effect of adding rFVIII on Cytokine levels; While TNF-a levels decreased significantly in
INH(+) group (75 vs 41 p=0.007), it did not cause a significant change in INH(-) and
CONTROL groups, While it did not change TGF-f levels in INH(+) group, it significantly
decreased in INH(-) group (148 vs 134 p=0.007) and CONTROL group (146 vs 133 p=0.031),
Although not significant, IL-10 levels decreased in INH(+) group, did not change in INH(-)
group and increased in CONTROL group, It increased IL-13 levels in all groups, although it

was not significant.
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Conclusion: The significantly higher CD4+CD25+ T cell levels in both pre-culture and post-
culture INH(-) groups compared to the INH(+) group explains the role of this cell group in
tolerance and inhibitor development against FVI1I1. The fact that the addition of rFV1I1 to culture
media has different results in both T cell subgroups and cytokine levels in the INH(+) group
reveals the difference in the tolerance of this patient group to rFVII11. Especially the significant
difference of TGF-B cytokine in INH(+) and INH(-) groups suggests the role of this cytokine
with anti-inflammatory character in the development of inhibitor. But still, inhibitor
development in Hemophilia A has many question marks waiting to be explained.Our findings
show the role of CD4+CD25+T and Treg cells in inhibitor development.Significant differences
between pre-incubation CD4+CD25+T cell levels explain the role in tolerance to FVIII. After
incubation, stimulation with rEVI11 triggered Treg cell production in the INH(+) group.The low
levels of cytokines, compared to the control group, indicate that the immunoregulatory effects

of the inhibitory development are abolished with rFVIII treatment.
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Evaluation of the diagnostic accuracy of VWF:Ac and VWF Ristocetin Cofactor
Activity (VWF:RCo) in the diagnosis of von Willebrand disease

Basak Koc?, Sefika Nur Durmus?, Emre Akkaya?, Sema Genc?, Bulent Zulfikar*
YIstanbul University Oncology Institute, Department of Pediatric Hematology /Oncology

2Istanbul University, Istanbul Medical Faculty, Department of Biochemistry

Background: Von Willebrand disease (VWD) is a autosomal congenital bleeding disease,
caused by the quantitative or functional deficiency of von Willebrand factor (VWF) .
Depending on the deficiency of VWEF, the patients with VWD have mucocutaneous bleeding,
, including epistaxis, increased menstrual bleeding, and bleeding following surgical
procedures. VWF antigen (VWF:Ag) and Ristocetin Cofactor activity (VWF:RCo) are initial
laboratory tests used in the diagnosis of von Willebrand disease (VWD). Due to the low
reproducibility and sensitivity of the VWF:RCo test, the VWF:Ac test has emerged as an
alternative diagnostic method, reflecting the binding of platelet GPIb receptors to VWF in the
absence of ristocetin. VWF is a multimeric, high-molecular weigt protein, synthesized in
endothelial cells and megakaryocytes. Following initial synthesis, VWEF is processed in
endoplasmic reticulum, and golgi apparatus resulting in a mature VWF molecule. Finally, the
developed unusually high molecular weight multimers of VWF binds the platelets with higher
affinity at sites of vascular injury. VWF binds the platelet GPIba receptor with the A1 domain
and vascular collagens with the A1 and A3 domains, and plays an important role in primary
hemostasis. VWF also partipates in secondary hemostasis, by stabilizing FVIII in the

circulation

Aim: The aim of the study was to evaluate the performance of VWF:Ac Innovance (VWF:Ac)
and VWF:RCo tests in measuring VWF activity, and to investigate the accuracy and the

sensitivity in the diagnosis of VWD.
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Methods: The study consisted forty patients who have been diagnosed VWD previously and
20 healthy subjects. Plasma VWF:Ag, ristocetin cofactor activity -VWF:RCo, Innovance
VWEF:Ac, and FVIII levels were measured using Sysmex XN 6000 coagulation analyzer. The
VWEF: Ag is measured by immunoturbidimetrically. The polystyrene particles coated with
specific antibodies are mixed in plasma samples containing VWF antigen, aggregation occurs
and results in an increase in turbidity proportional to the antigen level. This increase in turbidity
is measured by turbidimetry. In VWF:RCo assay, the turbidity due to the platelet aggregation
which is caused plasma VWF and standardised platelet and ristocetin in reagent was measured
by photometrically The lower limit of quantification (LLOQ) is 2-3 U /L . The INNOVANCE
VWEF Ac, the binding of recombinant GPIb (two gain-of-function mutations) to the antibody
against GPIb is measured by turbidimetrically. The microparticles coated with an antibody
against GPIb are added in plasma, bind to the VWF-recombinant GPIba complex Decreased
Light transmission due to the agglutination, which is directly proportional to the VWF: GPIb-
binding activity is measured. Measuring range was 4- 600% LLOQ is 4 1U /dL [10,11]. The
factor VIII activity was measured using a one stage clotting assay on Sysmex XN- 6000
analyzer ( Sysmex, ), using actin FSL, ellagic acid, and immundepleted FVIII plasma from
Siemens (Siemens, Marburg Germany), Dade® CA System (Owren’s veronal buffer, Siemens),
and calcium chloride (0.025 mol/L ) Ristocetin induced platelet aggregation (RIPA); platelet
aggregation caused by platelet-rich plasma and ristocetin at various concentrations (0.6 and 1.2
mg/mL) was evaluated to indicate the binding capacity of VWF to the platelet receptor GPIb-
V-IX. Platelet count was measured by Beckman Coulter LH 780 hematology analyzer. The
precision studies for VWF:Ag, VWF:Ac, VWF:RCo were performed according to Clinical and
Laboratory Standards (CLSI) document EP5-A2 (12). Within-run precision was performed by
repeatedly (n=20) analyzing the manufacturer’s two-level controls, while the between-day

precision was analyzed using the two-level controls on 20 consecutive days.

Results: The comparison of VWF:RCo with VWF:Ac assay showed good agreement
(y=5.4544 + 0.996x, mean bias: 0.6). VWF Ag levels of type 1, type 2 and 3 patients were
lower than those of control group ( p=0.000) being the lowest in type 3 patients. VWF:RCo and
VWEF:Ac were also lower in all types of VWD compared with controls (p= 0.011 for type 1 and
p=0.000 for type 2 and 3), VWF:Ac and VWF:RCo in type 3 patients were also different than
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type 1 (p=0.016, p0.034). FVIII levels were also significantly different than those of control,
also, decreased FVIII was obtained in type 3 VWD, compared to type 1 and 2
(p=0.046,p=0.006). Diagnostic value was evaluated by ROC curves; AUC was 0.662 for
VWF:RCo /Ag and 0.548 for VWF:Ac /VWF Ag for all group.

Conclusion: According the our results, VWF:Ag and VWF:RCo activity assays are the most
sensitive and spesific tests to diagnose VWD. But, these assays are inadequate in the
differentiation of VWD subtypes, and other spesific tests including VWF:CB, VWFpp,
multimer analysis and genetic analysis are required for complete discrimination of the
sybtypes. In our center, there is a need of future studies with larger participants and more
specific laboratory tests and genetic analyzes that will enable accurate differentiation of VWD
subgroups in order to plan more effective treatments and improve the health quality of patients.
Our results indicate VWF:AC test showed good concordance and aggrement with VWF:RCo.
However, we assumed that the VWF activity to antigen ratio had better diagnostic value for the

classification of VWF deficiency.

Table 1. Inter-assay and between-day CV of VWF:Ag, VWF:RCo, FVIII, and VWF:Ac

Intra-assay CV% Between-day CV%
Low High Low High
Mean *+ Mean * Mean * Mean *+
Paramete CVv CcVv CcVv CcVv
SD SD SD SD
rs % % % %
40.61+2.6
VWF:Ag |40.4+3.1 7.6 148.3+1.8 | 1.2 A 6.5 | 121.2+4.7 | 3.9
VWF:RC | 21.6%1.5 6.9 |90.26x6.6 |7.3 22.69+35 | 15.4 | 96.2+8.3 8.6
0
VWEF:Ac 108.4+1.4 | 1.3
36.0+0.59 | 1.6 3 38.36+3.5 | 9.1 |98.3+4.04 | 4.1
+ +
FVIII 46.6£0.84 | 18 106.943.9 3.6 |40.7£2.6 6.3 193.6155 | 2.8
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Introduction: The new type coronavirus (COVID19) pandemic affects doctors and other
healthcare professionals as well as patients that also causes changes in attitude and behaviors.
We planned to reveal the effects of the COVID-19 pandemic on patients with hereditary
bleeding disorders (HBDs) and on adult and/or pediatric hematologist following

them.

Methods: The incidence of the disease, the effects of the disease on the clinical status and
ongoing treatments of the patients with HBDs were examined between March 2020-June 2021.
A questionnaire was conducted with the patients with HBDs who had or did not have the
disease, and the hematologist who treated and followed them.

Results: COVID19 was detected in 40 (6.17%) of 648 HBDs registered in our center.
According to the data of the Ministry of Health, the incidence of COVID19 in the same period
was 6.5%. Four of them (10%) were 12-18; 29 (72.5%) were in the 19-49 age range, 6 (15%)
were over 50 years old, and 1 was under 12 years old. Fifteen patients had comorbidities. While
only 2 of them were hospitalized, there were no admissions to the intensive care unit. Survey
was applied to 35 hematologist and 70 HBDs that 40 of whom had COVID19 infection and 30
of whom did not. Seven (20%) of hematologist are less than 5 years; 17 (49%) between 5-15
years and 11 (31%) of them had been specializing in HBDs for more than 15 years. Among the
most important medical changes identified in those with HBDs during the pandemic were
bleeding due to immobility and changes in treatment doses and socio-psychologically changes

were weight gain, increased level of anxiety, social isolation and emotional states. The most
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concern was the excessive bleeding, the supply of medication, and the life of himself and his
relatives. However, there was no difficulty in obtaining medicine. On the other hand, the
concerns of the hematologist were about the patients. While the level of anxiety was the same
in all experts, it increased as the seniority increased.
Discussion/Conclusion: The differences caused by the pandemic on the attitudes and behaviors
of those with HBDs and the specialists dealing with their follow-up/treatment should be
considered, examined and resolved although the rates of contracting COVID19 infection in
HBDs are not different from the population.
Acknowledgement: We would like to thank our colleagues who participated in the survey and
patients.
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The Effects of covid-19 pandemics on patients with haemophilia and inherited bleeding

disorders: results from two centers in Turkiye

Dilek Girlek Gokcebay', Basak Kog¢ Senol?, Fatma Burgin Kurtipek?, Vildan Culhal, Namik
Yasar Ozbek?, Biilent Ziilfikar?
tUniversity of Health Sciences Ankara City Hospital Department of Pediatric Hematology,

Ankara Turkiye
2Department of Pediatric Hematology and Oncology, Istanbul University, Oncology Institute,
Istanbul, Turkiye

Introduction: In times of lock-down period due to COVID-19 pandemics, patients with
inherited bleeding disorders (IBD) faced problems in accessing healthcare. This study aimed
to investigate the health-related problems of the patients with IBD followed up at two
different EHCCCs in Turkiye between March 2020 and November 2021. Methods: An
anonymous questionnaire with 10 open-ended questions was asked including the regularity of
prophylaxis, any joint bleeding, problems to access factor concentrate or health care, need to
modify coagulation factor dose, the requirement of hospitalization, having COVID-19
infection and treatment. Results: One hundred-four children and adult patients (95% had
hemophilia A or B or von Willebrand’s Disease) who completed the survey were included in
the study (Table 1). All patients who were on prophylaxis received their therapy regularly at
home or in hospital during the study period. Twenty-seven patients (25.9%) experienced at
least one bleeding episode (median 3 times, range; 1-20, one with inhibitor), and 19 of them
(70%) were admitted to the hospital for treatment. The joints were the most common site of
bleeding in 23 patients (85%). Totally, 64 (61.5%) patients recovered from the COVID-19
infection, and 6 (5.7%) of them needed hospitalization. Sixteen (15%) patients had a
comorbid disease including diabetes, hypertension, or obesity, and 32 patients (30.7%)
received antiviral treatment (favipiravir). There was no thrombotic complication in the
patients who had been involved in COVID-19 disease. Discussion: Continuation of regular
factor prophylaxis and maintaining trough factor levels >3% are essential to protect joint

health in patients with hemophilia. Patients are also recommended to participate in physical
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activity or self-physiotherapy prograrhmes to prevént loss of muscle mass and joint stiffness
during the pandemic. In conclusion, the COVID-19 pandemic did not disrupt of the follow-up

and treatment of patients with IBD.

Keywords: COVID-19, hemophilia, inherited bleeding disorder

Tablo 1

Clinical characteristics of the patients
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Our familial multiple coagulation factor deficiencies cases

Canan Albayrak?, Davut Albayrak?

'Ondokuz Mayis University Medical Faculty, Pediatric Hematology Department, Samsun,
Turkiye

2Samsun Medicalpark Hospital, Pediatric Hematology Department, Samsun, Tirkiye

Familial multiple coagulation factor deficiencies (FMCFDs) are a group of inherited
hemostatic disorders with the simultaneous reduction of plasma activity of at least two
coagulation factors. As a consequence, the type and severity of symptoms and the
management of bleeding episodes vary among patients.

The aim of this study was to identify patients with FMFD and the underlying genetic defect in
our clinic.

Methods: Coagulation screening tests and factor levels were sent to the patients who applied
to our clinic with bleeding findings. In patients with more than one-factor deficiencies, the
deficient factor levels were also studied in family members. The deficiency was confirmed by
studying the deficient factor level at least three times at different times. A mutation study for
factor deficiency was sent from all family members. Cases with combined factor V and VIII
deficiency and cases with combined vitamin k deficiency were not included in the study.
Results: In total, 17 FMCFDs were detected. All coagulation factor deficiencies, except Fll,
were present in different combinations. Factor X1 (nine patients) and VI (eight patients)
deficiency showed the highest prevalence. VWF deficiency was found in six patients, FXII
deficiency in five patients, FX deficiency in five patients, FXIII deficiency in three patients,
FVIII deficiency in two patients, and FV and Fibrinogen deficiency in one patient. Four
different factor deficiencies were shown in one patient (F7, F11, F13, VWEF), three different
factor deficiencies in four patients, and two different factor deficiencies in 12 patients. Four
patients with combined FVII and FX deficiency were identified.

Conclusions: FMFDs are hereditary abnormalities of hemostasis with a very low population
frequency that make them orphan diseases. It is a matter of curiosity how different
combinations of factor deficiency will make a bleeding clinic. In severe bleeding, treatments
for all factor deficiencies should be applied.

Keywords: blood coagulation disorders; combined deficiency of coagulation factors; genetic
testing
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Social media usage practices of hemophilia mothers

Serra Sezgin?, Mehmet Can Ugur?

!Ankara Bilim Universitesi, Giizel Sanatlar ve Tasarim Fakiiltesi, Yeni Medya ve Iletisim
Bolimu

2[zmir Bakir¢ay Universitesi, Cigli Egitim ve Arastirma Hastanesi

Introduction and Aim:

In line with the rapid development of digitalization and communication technologies, the use
of new media environments, including social media, is becoming widespread. In parallel,
social media usage practices in the context of rare diseases increase their functionality in the
axis of social awareness, access to correct information, interaction and health communication.
With this study, it is aimed to approach the subject from the perspective of mothers who are in
the position of primary caregivers in this process by focusing on the role of social media in
life with hemophilia.

Material-Method:

An online questionnaire consisting of 20 questions was sent to mothers who have hemophilic
children and take care of these children across Turkey, via Whatsapp and e-mail groups. The
obtained data were analyzed by descriptive statistical methods.

Results:

A total of 88 people participated in the study. It was seen that social media plays a positive
role in the life process with hemophilia and contributes to coping with the disease. These
contributions are respectively; to obtain information about medical or technological
developments about hemophilia, to access social and community news about hemophilia, and
to be aware of hemophilia-focused events. The accounts that the participants follow the most
on social media are doctors, nurses, researchers, etc. It was determined that the information
belonged to opinion leaders, and the information online was found to be reliable and accurate
by the participants. Among the issues that mothers with hemophilic children interacted with
on social media were primarily new treatment options.

Conclusion:

Social media opportunities play an important role in coping with the disease of mothers who
care for them as well as hemophilia patients.

Keywords: Health communication, Hemophilia, New media
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The problems encountered in social life by people with haemophilia aged 18-35

Caner Dadak, Mehmet Mert Baykara

Marmara Universitesi T1p Fakiiltesi

Introduction: Haemophilia is a genetic bleeding disorder that mostly affects male individuals.
Since it is both hereditary and chronic disease, haemophilia can create various problems for
individuals. Aim of this qualitative study is to determine and evaluate the problems faced by
people with haemophilia (PWH) aged 18-35 in Turkiye in their social lives.

Methods: In our qualitative research individuals aged 1835 that was diagnosed with
haemophilia were informed of the research and online interviews were conducted with 13
participants that agreed to be interviewed. Interviews were recorded with participants’ consent
and written as transcripts. Thematic content analysis of the transcripts were made.

Results: Most of the participants were diagnosed with haemophilia in early years of their lives
and their knowledge of haemophilia was present since childhood. Family approach plays an
important role in school and social life of the participants especially in childhood years. Most
of the participants had serious delays in education due to haemophilia related problems, two
of the participants were unable to complete their formal education. Most of the participants
stated that they had experienced some form of stigmatization in their school environment.
Most of the participants stated that they did not have monetary problems due to haemophilia,
however some families had to migrate or change jobs due to financial problems caused by
haemophilia. Almost all of the participants are a member of a non-governmental organization
regarding haemophilia, and they stated that being a member had improved their lives
significantly.

Conclusions: Being PWH affects the education and work life directly. Since it's a rare disease,
community awareness and healthcare possibilities in Tirkiye are more acceptable in
developed, urban areas. Increasing the community awareness and easing the access to
healthcare will improve the life quality of PWHs significantly.

Keywords: haemophilia, healthcare, social life
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Hemofililer ve ebeveynlerinin gelecekte bekledikleri tedavi yontemi nedir?

Canan Albayrak!, Davut Albayrak?
10Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Béliimii, Samsun Tiirkiye
2Samsun Medicalpark Hastanesi, Cocuk Hematoloji Bolimii, Samsun

Hemofili bakimindaki hizli ilerlemeler hasta ve ailelerinin beklentilerini arttirmaktadir.
Ulkemizde halen standart dmiirlii faktorler yaygim olarak kullanilmaktadir. Uzatilmis
yariomiirlii faktorler, ciltalti ilaglar ve gen tedavileri klinik aragtirmalar diizeyinde ¢ok sayida
hasta tarafindan kullanilmaktadir. Hasta egitim toplantilarinin yaygin olarak yapiliyor olmasi
hasta ve ailelerinin gelismelerden haberdar olmasina, gelecek tedaviler i¢in umut ve
beklentilerinin artmasima neden olmaktadir.

Bu calismada hemofili A ve B hastalarinin ve ebeveynlerinin tedavi agisindan gelecekten
beklentileri arastirildi.

Metod: Caligma i¢in hastanemiz etik kurulundan onay alindi. Hasta ve ailesine anketle
gelecekte tercih edecekleri tedavi yontemi soruldu. On yas ve iizeri olan hastalarin
kendilerinden ve ebeveynlerinden, on yas altinda olan hastalarin ise sadece ebeveynlerinden
yanit alindi. Anket sorusu: Gelecekte beklediginiz tedavi nedir? Bes farkli secenek verildi. A.
Mevcut tedaviye devam (Standart yariomiirli faktorler), B. Uzatilmig yariomiirli faktorler, C.
Ciltalt ilaglar, D. Gen tedavisi, E. Agizdan alinacak ilaglar. Hastalarin demografik bilgileri
elektronik kayt sisteminden kaydedildi. Istatiksel degerlendirme yapildi.

Sonuglar: Anketi toplamda 141 kisi yanitladi. Bunlarin 64’ hasta ve 77’si ebeveyn idi.
Hastalarin 51’1 hemofili A ve 13’1 hemofili B hastas1 idi. Hastalarin yas ortalamasi 12 £4 yas
idi. Hasta ve ebeveynlerin %52,5’1 gen tedavisini, %27’si ciltalt1 tedavileri, %14°l agizdan
alinacak ilaglar1, %5°1 uzun etkili faktorleri, %1,5°1 ise mevcut tedaviye devam etmeyi tercih
ettiler.

Tartisma: Hemofili tedavisindeki hizli gelismelere hasta ve ebeveynlerin bakis acisini ortaya
koymak i¢in yapilan bu ¢aligmada gen tedavisi i¢in hastalarin ve ebeveynlerinin istekli oldugu
goriildii. Ikinci sirada cilt alt1 ilaglarin tercih edildigi, {iiincii sirada heniiz miimkiin olmayan
agizdan almabilecek ilaglar, dordiincii sirada uzun etkili faktorler, son sirada ise az sayida
mevcut tedavinin devamu tercih edilmistir. Hastalarin ve ebeveynlerinin tedavi segcenekleri
hakkinda ayrintili bilgilere sahip olmas1 gereklidir.

Anahtar Kelimeler: hemofili, tedavi
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Inhibitérlii Hemofili A hastalarinda akut kanama tedavi ve proflaksi yaklasimi

Hiiseyin Avni Solgun, Sibel Tekgiindiiz, Ozlem Terzi, Duygu Ozkorucu Yildirgan, Ali
Aycicek
Sbu Basaksehir Cam Ve Sakura Hastanesi

2021-2022 yillar1 aras1 pediatrik hematoloji klinigimiz takibinde olan Faktor VIII eksikligi
tanis1 almis ve inhibitor saptanmis olan 3 hasta bu ¢alismaya alinmistir.

Hastalarin yas ortalamasi 9,5 (yas:5,5-17) idi. 1. hastamiz; 5,5 yas erkek hasta; 9 ayliktan
sonra viicutta ekimozlar ve dayisindada inhibitdrlii Hemofili A olmas1 iizerine yapilan
testlerde agir F8 eksikligi tanis1 almis. Hasta 1,5 yasinda iken F8 konsantresi almaya
baslamis. 4,5 yasinda iken bakilan inhibitor saptanmis. Son 1 yildir haftada 3 kez apcc
ajan(Feiba) proflaksi aliyor. Hastanin takiplerde hedef eklemi yok. F8 inhibitor diizeyi 1 ay
once 23,7 BU olup; haftada 3 kez 20 iinite/kg doz ile apcc ajan alirken sag dirsekte ile
basvurdu. Hastaya 3*30 {inite/kg/giin Feiba ile tedavi baslandi. Tedavinin 5.giiniinde sislik ve
agris1 geriledi. Hastanin almakta oldugu doz ile proflaksi tedavisi devam edildi.

2.hastamiz; 9 yas miilteci erkek hasta; viicutta ekimoz sikayeti ile 4 ay 6nce kurumumuza
basvurdu. Tetkiklerde aptt:112 olunca; F8 diizeyi bakildi ve % 0,4< olarak saptanarak; agir
Hemofili A tanis1 aldi. Tedavisinde F8 konsantrelerine klinik cevabi olmayinca bakilan F8
inhibitor 287 BU/ml olarak saptandi. 2 ay once, sol dirsekte akut sislik ile usg yapilarak sol
dirsekte hematom (usg:1cm ¢apli) saptandi. Hastaya Feiba 2*50ii/kg tedavisi baglandi.7 giin
devam edildi. Hastanin agr1 ve hematom boyutunda azalma olmasi nedeniyle hasta 2*50ii/kg
doz Feiba ayaktan devam etmek iizere tabrucu edildi. 1 hafta sonra sikayetleri gerileyen
hastanin Feiba 2*25 ii/kg ile proflaksi doza gegildi.

3.hastamiz; 17 yas erkek hasta; 6 aylikken F8 eksikligi tanis1 almis. Hasta 1,5 yasinda iken F8
konsantresi almaya baglamis. 1 hafta dnce F8 diizeyi: % 0,4<; F8 inhibitor diizeyi 1,51 BU
olup; haftada 3 kez 4 mgr novoseven alirken sag uyluk lateralinde sislik(
hematom,usg:4,7*11,0cm)+hematiiri ile bagvurdu. Hastaya 6*4,8mgr novoseven ile tedavi
baslandi. Tedavinin 5.giinlinde hematiirisi ve agris1 gecti. Sislik belirgin geriledi. Hastanin
2*4.8 mgr novoseven ile proflaksi tedavisine baglanarak takibe alindi.

Anahtar Kelimeler: Hemofili A, inhibitor, tedavi ve proflaksi
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Faktor eksikliklerinde stinnet preoperatif ve postoperatif yonetimi

Hiiseyin Avni Solgun, Sibel Tekgiindiiz, Ozlem Terzi, Duygu Ozkorucu Yildirgan, Ayse
Gonca Kagar, Ali Aygigek
Sbu Basaksehir Cam Ve Sakura Hastanesi

2021-2022 yillar1 aras1 pediatrik hematoloji klinigimiz takibinde olan 2 Faktor VIII eksikligi
tanil1 ve 1 FV eksikligi tanisi ile takip edilen hastanin demografik verileri ile preoperatif ve
postoperatif takip ve tedavi yaklagimlar hasta foyiine kayit edilerek sonuglar degerlendirildi.
Hastalarm hepsi erkek olup; yas ortalamasi 9,5 idi. 1.hastamiz; FVIII eksikligi tanil1 9,5 yas
olup; 5 ay once preoperatif bakilan FVIII diizeyi:%7,1 ve FVIII inhibit6r negatif saptandi.
proflaksi almryor. Hastaya preoperatif 30 dk 6nce plazma kaynakli 50 ii’kg FVIII iv inf ile
verildi. Postoperatif 8.saati takiben 2* 25ii/kg FVIII 1v inf ile planland1. Siinnet operasyonu
cocuk cerrahi tarfindan yapildi. Postoperatif 2.doz 50 ii/kg FVIII uygulamasi yapildi.
Postoperatif 8.saat sonrasinda sizint1 seklinde penil operasyon yerinden kanamasi basladi.
Bunun iizerine 3.doz FVIII 25 ii/kg uygulamasi yapildi. Transamin 2*10mgr/kg doz ile
baslandi. Hasta ¢ocuk cerrahi ile danisildi. Kanamas1 FVIII uygulasmasi ile duran hastaya ek
girisim 6nerilmedi. Hasta slinnet operasyonu sonrasi potoperatif 7.gline kadar 2*25u/kg FVIII
uygulamasi ile izlendi. Kanamasi son 24 saat i¢inde duran ve ilave kanamasi olmayan hasta 3
gun rekombinant FV1I1 recete edilerek; acil bir durumda uygulayabilmek 6nerisiyle taburcu
edildi.

2.hastamiz; FVIII eksikligi tanil1 9 yas olup; 4ay once de FVIII diizeyi:%5,6 idi. FVIII
inhibitor negatif saptandi. Proflaksi almiyor. Hastaya preoperatif ve postoperatif plazma
kaynakli 2*FVIII 25-50ii/kg dan ilk vakamizda oldugu doz semasi ile uygulandi. Son 24
kanamasi1 olmayan hasta 3 giin rekombinant FV 111 regete edilerek; acil bir durumda
uygulayabilmek onerisiyle tabrucu edildi.

3.hastamiz;10 yasinda FV eksikligi tanili hasta; 4 ay 6nce ¢ocuk cerrahi tarafindan siinnet
oldu. FV diizeyi %S5,3 idi. Preoperatif 24 saat dnce 2*1 taze donmus plazma baslandi. Postop
48.saat soras1 1*1 taze donmus plazma devam edildi. Hastanin bir kez 3.giinde hafif glans
penis siitur yerinden kanamasi oldu. Hastaya ilaveten Transamin 2*10mgr/kg doz ile baslandi.
Kanamasi durdu. Hastanin 1*1 TDP uygulamasi 1. haftada kesildi. Takiplerinde ek
komplikasyon gorulmedi.

Anahtar Kelimeler: Kalitsal faktor eksiklikleri; siinnet, postoperatif izlem
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Faktor X111 eksikligi tanisi ile takip edilen, spontan hematiiri ve spontan intrakranial

kanama ile basvuran iki kardes

Nilgiin Eroglu, Yeter Diizenli Kar, Ibrahim Eker
Afyonkarahisar Saglik Bilimleri Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dals,
Afyonkarahisar

Girig

Faktor XIII (FXIII) eksikligi, otozomal resesif gecisli nadir bir hastaliktir. Bu yazida anne ve
baba arasinda akraba evliligi dykiisii olan, FXIII eksikligi tanisi ile izlenirken spontan IKK ve
spontan hematiiri saptanan iki kardes sunuldu.

Olgular

13 yasinda erkek hasta, sag ayak bileginde tekrarlayan kanama olmasi tizerine merkezimize
ileri tetkik amagli yonlendirildi. Ailede kanama Gykiisii olmayan hastadan gonderilen FXIII
diizeyinin % < 15,1 (60-150) saptanmast iizerine FXIII eksikligi tanis1 aldi (Tablo 1). izlemde
17 yasinda makroskobik hematiiri ile bagvuran hastaya 3 giin 2 X 15 cc/kg/doz, 3 giin 1 x 15
cc/kg/doz taze donmus plazma (TDP) uygulandiktan sonra hastanin kanamasi geriledi.
Izlemde 4 haftada bir 1 {inite/10 kg olacak sekilde kriyopresipitat profilaksisine baslanan
hastaya FXIII konsantresi (fiorogammin) temin edilmesi izerine 25 Unite/kg/doz olacak
sekilde ayda bir profilaksiye devam edildi. Aile taramasinda 3 yasindaki kiz kardesinin de
FXIII diizeyi diisiik (% 4) saptand1. Izlemde kanama dykiisii olmayan kiz kardesi 11 yasinda,
bas agris1, kusma sikayeti ile bagvurdu. Kranial BT de sagda verteks diizeyinde 3 cm subdural
kanama saptandi (Sekil 1). Operasyona alinan hastaya hematom drenaj islemi uygulandi.
Ameliyat 6ncesi TDP 15 cc/kg/doz olacak sekilde uygulanan hastaya operasyon sonras1t TDP
giinde 2 kez olacak sekilde 3 giin yogun bakimda devam edildi. Hastanin tedavisine serviste,
3 giin glinde 1 kez ve 3 giin giin asir1 olacak sekilde devam edildi. FXIII konsantresi temin
edilemedigi i¢in profilaksisine kriyopresipitat ile haftada bir, 1 iinite/ 10 kg olacak sekilde
devam edildi.

Tartisma

Faktor XIII eksikliginde tani, normal PT ve a PTT saptanan hastalarda klinik siiphe
durumunda FXIII'liin plazma seviyelerinin azalmasityla dogrulanir. Taniy1 dogrulamak i¢in in
vitro testler de kullanilabilir: piht1 ¢6ziiniirlik testi, FXIII aktivite testi, FXIII antijen testi,
inhibitor testi, molekiiler tan1 ve tromboelastografidir. FXIII eksikligine tanisal yaklasimdaki
ilk adim, ayrintili hasta ve aile Oykiisii ve dikkatli bir klinik degerlendirmedir ile hastaliktan
stiphe edilmesidir.

Anahtar Kelimeler: Faktor XIII eksikligi, intrakranial kanama, hematiiri
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Sagda 3 cm subdural kanama, sagdan sola dogru 9 mm sift, sag hemisferde subdural
hematom basisina bagh édemli goriiniim

Tablo 1. ilk Vakanin Koagiilasyon Test Sonuclar
Test Sonug

Kanama zamani 5 dakika
Trombosit Fonksiyon Testleri (PFA-100)
Ristosetin (0,5 mg/ml) % 4
Epinefrin (10 um) % 60

Normal referans aralig1

1-7

48-103



17 - 20 Kasim 2022

Kollojen (2 ug/ml) % 82 46-112

ADP (10 um) % 98 50-110
Ristosetin (1,25 mg/ml) % 85 53-103
Trombosit Sayisi 245x109 u/l  150-400 x 109 u/l

Koagulasyon Profili

PT 12 sn 9,1-13
aPTT 22.5sn 22.9-34.5
Faktor X111 % <151 60-150
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Hemofilik ¢ocuklarin ebeveynlerinde hastaliga ve tedavi siirecine uyumun

degerlendirilmesi

Dilan Ciftci', Mehmet Can Ugur?, Ramazan Kaan Kavakli®
[zmir Bozyaka Egitim ve Arastirma Hastanesi

?Bakirgay Universitesi Cigli Egitim ve Arastirma Hastanesi
3Ege Universitesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar1 Anabilim Dali

Tiim kronik hastaliklarda oldugu gibi hemofilide de hastaligi anlamak ve giinliik yasamda ona
uyum saglamak tedavi siirecinin yonetimi i¢in olduk¢a 6nemlidir. Ancak bu uyum, hastanin
kendisi kadar bakim verenler icin de saglanmalidir. Clinkii hastalig1 ve tedavi siirecini
benimseyememis ebeveynlerin hemofilik ¢ocuklarinda tedaviye uyum sorunlari artmaktadir.
Calisgmamizda, hemofilik ¢ocuklarin ebeveynlerinin, hemofilinin kronik seyrine fiziksel,
sosyal ve psikolojik yonden uyumu arastirilmstir.

Hemofilik ¢ocugu olan anne ve babalara Adaptation to Chronic Illness Scale (ACIS)’in
Tiirkce versiyonu kesitsel olarak uygulandi. Elde edilen veriler SPSS 21.0 programi ile analiz
edildi. p<0.05 istatistiksel olarak anlamli kabul edildi.

Toplam 42 ebeveyn calismaya dahil edildi. 30 ebeveyn hemofili A, 12 ebeveyn hemofili B
hastas1 ¢ocuga sahipti. Faktor seviyelerine gore ise 3 orta, 39 agir hemofili cocuga sahip
ebeveyn vardi. 10 ebeveynin ¢ocugunda inhibitor pozitifti. 36 cocuk profilaksi ve 6 cocuk
kanadikg¢a tedavi aliyordu. 19 ¢ocuk plazma kaynakli, 18 ¢ocuk ise rekombinant faktdr iiriinii
kullaniyordu. 5 ebeveynin ¢ocugu ise deneysel ila¢ kullanmaktaydi.

Ebeveynlerin ortalama ACIS puani 87.8 (min:50-max:125) saptandi.

Calismanin kesitsel olarak tasarlanmasi ve dahil edilen 6rneklemin nispeten kiigiik olmasi
calismanin kisithiliklarini olusturmaktadir. Orneklemin alt gruplar1 degerlendirildiginde agir
hemofili ve inhibitor varlig: gibi klinigi agirlastiran durumlarda ebeveynlerin uyumunun daha
iyi oldugu goriilmektedir.

Benzer sekilde, daha fazla intravendz enjeksiyon gerektiren profilaksi, beklenti ve endisenin
daha fazla oldugu deneysel ilag kullanimi gibi zorlu siireclerde de ebeveynlerin uyum puanlari
daha yiiksek saptanmustir.

Anahtar Kelimeler: Hastaliga uyum, Hemofili, Tedaviye uyum
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Total diz artroplasti yapilan hemofili A hastasinin basarih yonetimi: Vaka raporu

Kemal Fidan, Mustafa Baydar, Giilsah Akyol, Ali Unal, Nesibe Taser Kanat, Neslihan
Mandac1 Sanli, Muzaffer Keklik
Erciyes Universitesi T1p Fakiiltesi I¢ Hastaliklar1 Hematoloji Ana Bilim Dali, Kayseri

Giris:

Hemofilik artropati, hemofili hastalarinda hastanin yasam kalitesini bozan ciddi ve yaygin bir
sorundur.Hemofilik artropatide en sik diz, ayak bilegi ve dirsek eklemi etkilenir.Faktor
profilaksisi ve aspirasyonun tekrarlayan kanamalar1 engellemedigi durumlarda sinovektomi
gerekebilir. Tiim bu 6nlemler ilerleyici kikirdak hasarini 6nleyemezse etkilenen eklemin
artrodezi ve hatta artroplasti gerekli olabilir.

Burada agir derecede hemofili A tanili erigkin bir hastanin sag total diz protez operasyonunun
basartyla yonetimini sunacagiz.

Vaka raporu:

35 yasinda agir derecede hemofili A tanisiyla takipli erkek hasta,haftada 3 defa 1500 1U
plazma kaynakl faktor VIII kullaniyor.Sag dizde grade 3-4 gonoartroz(hemofilik artropati?)
nedeniyle operasyon onerilmis.Hastadan gonderilen faktor VIII diizeyi:%]1.6, inhibitor negatif
olarak geldi.Hastaya operasyon dncesi hedef faktor diizeyi %100-120 olacak sekilde faktor
replasmani(operasyon 4 saaattten uzun siirecekse 20 [U/kg ek doz yapilmasi),operasyon
sonrasi1 1-3.gin faktor dizeyi %60-80 olacak sekilde 8-12 saatte bir faktor
replasmani,operasyon sonrasi 4-6.gun faktor diizeyi %40-60 olacak sekilde 12 saatte bir
faktor replasmani,operasyon sonrasi 7-14.giin faktor diizeyi %30-50 olacak sekilde 12 saatte
bir faktor replasmani,operasyon sonrasi 14-21.gin faktor diizeyi %30-40 olacak sekilde 12
saatte bir faktor replasmani 6nerildi.Operasyon dncesi hastaya 3500 1U plazma kokenli Faktor
VI konsantresi verildi.30 dakika sonra gonderilen faktor V111 diizeyi %81.6 olarak
geldi.Hastaya ek olarak 750 IU faktor VIII verildikten sonra operasyona alindi.Genel anestezi
altinda sag diz total artroplasti yapildi.Operasyon sirasinda herhangi bir komplikasyona

gelismedi.Operasyon sonrasi 12.saatte 2000 IU Faktor VIII verildi.Analjezik olarak hastaya
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parasetamol ve opiod verildi.Operasyon sonrasi 24.saatte proflaktik antikoagulan (DMAH)
baslandi.Operasyon sonrasi 1-3.gunlerde 12 saatte bir 2000 1U fakttr V111 intraventz bolus
olarak verildi.Operasyon sonrasi 4.giin kanamas1 olmayan mobilize olan hasta antikoagulan

ve faktor VI proflaksisi 6nerilerek taburcu edildi.

Tartisma:

Turk Hematoloji Dernegi hemofili ulusal tan1 ve tedavi kilavuzunda eklem protez operasyonu
yapilacak hemofili A hastalarina operasyon dncesi hedef faktor %100-120 olacak sekilde
faktor V11 (50-60 1U/kg) verilmesi,operasyon sonrasi ilk 3 giin faktor diizeyi %60-

80,sonrasinda 14.gline kadar %50,3.haftadan sonra %30-40 olmas1 6nerilmektedir.

Anahtar Kelimeler: hemofili A, Hemofilik artropati, Artroplasti
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Hemofili A hastasinda yutamama ve konusamama problemi

Davut Albayrak?, Canan Albayrak?

Medicalpark Samsun Hastanesi, cocuk hematoloji ve onkoloji birimi, Samsun

20Ondokuz Mayis Universitesi T1p Fakiiltesi cocuk hematoloji ve onkoloji bd, samsun

Hemofili A hastaligi 5000 canli erkek dogumda bir goriilen nadir bir hastaliktir. Hemofili
hastaligina baska hastaliklar da eslik edebilir veya ortaya ¢ikan problem hemofilinin bir
komplikasyonu olabilir. Eslik eden bu durum hastanin yasam kalitesini olumsuz etkileyebilir.
Biz yutamama ve konusamama problemi olan bir Hemofili A hastamizi sunmak istedik.

Alt1 yaginda burun kanamasi ile bagvuran hastaya faktor VIII diizeyi %1,2 bulunarak orta
diizeyde hemofili A tanis1 konuldu. F8 geninde c.5136 G>A mutasyonu tespit edildi. Tan1
aninda hastanin yutamadigi ve hi¢ konusamadigi goriildii. Hasta dilini hareket ettiremiyor,
tikrtigii stirekli akiyor, basini geri atarak sivi gidalar yutabiliyor, kat1 gidalari eli ile bogazina
iterek su ile yutma islemini tamamlayabiliyordu. Diger nérolojik muayenesi normaldi,
sOylenenleri anliyor ve komutalara uyuyordu. Ailede hemofili ve yutamama, konusamama
Oykiisii yoktu. Miadinda 3300 gram olarak normal vajinal yolla dogdugu, anne siitii ile
beslendigi, dort aylikken atesli havale nedeniyle hastanede yattigi, tekrarlayan atesli nobetler
nedeniyle iki y1l epilepsi tedavisi aldig1 6grenildi. Isitme ve gérme testleri normaldi. Osefagus
ve mide endoskopisi, 6sefagografisi, nazofaringeal EMG ve MRG normal bulundu. Beyin
MRG ‘de bilateral inferior pariyetal lobiillerde ve supramarginal giruslarda gegirilmis olaya
sekonder ensefalamalazi gorildi. Sag diz ekleminde hedef eklemi olan hasta iki y1l
profilaktik olarak faktor kullandi, sonrasinda kanadik¢a faktor kullanmaktadir.

Hastanin dogdugundan beri dilinin hi¢ hareket etmemesi XII. kranial sinir olan hipoglossal
sinir niikleusunun olmamasi veya muhtemel bir kanama nedeniyle fonksiyonsuz kalmasina
neden olmus olabilir. XII. kranyal sinir, vagustan sinir alan Palatoglossal kas harig, dilin
intrinsik ve ekstrinsik kaslarini innerve eder. Yutma ve konusmanin diizenlenmesinde rolii
vardir. Bu klinik bulgu hemofiliye eslik eden bir durum veya hemofilinin bir komplikasyonu
olabilir. Su anda 17 yasinda olan hastanin yutamama sorunu, yasam kalitesini ve sosyal
hayatin1 hemofiliden daha fazla olumsuz yonde etkilemektedir. Literatiirde benzer bir vakaya
rastlanmamustir.

Anahtar Kelimeler: hemofili A, yutamama, hipoglossal sinir
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Eklem kanamasi nedeniyle profilaksi uygulanan bir Faktor VII eksikligi olgusu

Sema Aylan Gelen, Emine Zengin, Nazan Sarper

Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dal1, Kocaeli

Amag: Faktor VII (FVII) eksikligi nadir faktor eksiklikleri arasinda en sik goriilen ve
asemptomatikten hayati tehdit eden kanamalara kadar degisken klinik tablolara neden olabilen
bir kanama bozuklugudur. Mukozal kanamalar sik gézlenen kanama bulgularidir. Agir
olgularda kanama ataklar1 yasamin ilk 6 ay1 i¢inde ortaya ¢ikar. Eklem kanamalar1 da bu
hastalarda goriilebilmektedir. Burada bir hemofili gibi sik eklem kanamalari ile bagvuran ve
profilaksi baglanan bir olgumuz sunulacaktir.

Olgu: Alt1 yasinda kiz hasta, 3 aylikken huzursuzluk ve sol bacagini oynatamama nedeniyle
basvurdugu merkezde diz eklemine ponksiyon yapilmis ve hemorajik icerik gelmesi lizerine
bacag atele alinan hastanin takiplerinde diz ekleminde sislik, kizariklik olmasi1 ve hastanin
atesinin de olmasi lizerine septik artrit on tanisi ile hastanemiz ortopedi klinigine
yonlendirilmis. Hastaya tekrar uygulanan diz ponksiyonunda hemorajik icerik gelmesi tizerine
bakilan PT:45,1 saniye, INR:5.01 ve APTT:33,2 saniye saptanmasi1 nedeniyle gocuk
hematoloji konsiiltasyonu istendi. Anne baba arasinda akraba evliligi vardi. Bakilan FVII
diizeyi %2 saptanmasi iizerine hastaya FVII eksikligi tanis1 koyuldu. Genetik incelemesinde
FVII geninde homozigot ¢.1256C>T (p.Thr419Met) degisikligi saptandi. Hasta bes yasinda
iken ayda 1-3 kez olan sol diz eklem kanamas1 nedeniyle hastaya FVII ile profilaksi baslandi.
Profilaksi sonrasi hastada son bir yil icinde eklem kanamasi1 olmadi. Hasta halen haftada 3 kez
30 mcg/kg/giin olacak sekilde FVII profilaksisi almaktadir.

Tartisma: FVII eksikliginde en sik goriilen semptomlar burun kanamasi ve anormal uterus
kanamalaridir. Kas-eklem kanamalari ile yagamsal kanamalar goreceli olarak enderdir Faktor
VII eksikliginde profilaksi, FVII’nin yar1 6mrii kisa olmasi nedeniyle hemofili A ve B
hastalarinin aksine rutin kullanimda degildir. Ancak profilaksi; hayati tehdit eden kanama
Oykiisii olan ve sunulan hastada oldugu gibi hedef eklem olugmasina neden olan, sik
tekrarlayan eklem kanamalari olan ve agir seyreden secilmis hastalarda diistiniilmelidir.
Profilaksi ile ilgili klinik deneyim, ¢ogu kez olgu raporlari ile sinirli oldugu i¢in profilaksi
tedavisi altinda eklem kanamalari kontrol altina alinabilen bir hasta vasitast ile deneyim
paylasildi.

Anahtar Kelimeler: Faktor VII eksikligi, eklem kanamasi, profilaksi
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Konjenital afibrinojenemi: olgu sunumu

V. Hiilya Uzel, Murat Soker

Dicle Universitesi Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi

Giris: Konjenital afibrinojenemi, ¢ok nadir goriilen(insidans1 1/1.000.000) bir kanama
bozuklugudur. Otozomal resesif gegis gosterir. Yenidogan doneminden itibaren kanama
bulgusu verebilir. Kanama klinigi degiskendir. Bu olgu; yenidogan déneminde bulgu verip
ancak tanis1 14 aylikken konulan ve ¢cok nadir goriilmesi sebebiyle konjenital

afibrinojeneminin 6nemini vurgulamak icin sunuldu.

Olgu: 14 aylik kiz hasta oksiirlik ve ates nedeniyle basvurdugu hastanede tetkik edilmis.
Tetkik alinan sol kolunda sislik olmasi ve kanamasinin uzun siirmesi nedeniyle hasta
birimimize yonlendirilmis. Anamnezinde; 33 haftalik ikiz esi olarak, 1850 gram olarak
dogdugu ve yaklasik bir ay hastanede tedavi gordiigii, mekanik ventilatore bagli oldugu
donemde tiipten kanamas1 oldugu i(;in TDP ve eritrosit transﬁizyonu aldlgl 6grenildi.Daha
Soy ge¢misinde aralarinda birinci derece kuzen akrabaligi olan anne ve babanin herhangi bir
sikayeti yoktu.lkiz esinin de saglikli oldugu dgrenildi. Fizik muayenede, sol brakial bolgede
yaklasik 3x2cm ekimoz alani ve sislik mevcuttu. Laboratuar bulgularinda Hb 10.9 g/dl, Htc
%34,4, l6kosit 16590 /mm3, trombosit 511.000/mm3 idi. Biyokimyasal testleri normal olan
hastanin koagtilasyon testlerinde PT: uzun-6lgilemedi, APTT: uzun-6lgtlemedi, fibrinojen
diisiik-6lctlemedi olarak rapor edildi.

Pihtilagma faktor diizeyleri i¢in 6rnek alindiktan sonra hastaya taze donmus plazma ( TDP)
verildi. 24 saat sonra bakilan fibrinojen diizeyi 42,7 mg/dl saptaninca hastada afibrinojenemi
diisiiniilerek genetik analiz yapildi. FGA geninde homozigot mutasyon saptandi. Konjenital
afibrinojenemi tanisi1 konuldu. Ayda bir kez fibrinojen konsantresi almak {izere takibe alinarak
taburcu edildi.

Sonug: Afibrinojenemide; hastalar, genellikle ciltte morarma, diseti kanamasi, burun
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kanamasi, cerrahi girisim ve travma sonrasi ciddi kanama, menometroraji gibi sikayetlerle
bagvururlar. Fibrinojen molekiiliinii,iic gen (FGA, FGB ve FGG) kodlar ve timi
4.kromozomun uzun kolundadir. 80’den fazla farkli mutasyon tanimlanmustir (6zellikle FGA
geninde).

Sonug olarak, kanama hikayesi ve PT, aPTT diizeyi uzun olan hastalarda konjenital
afibrinojenemi tanis1 geciktirilmemeli,erken tani ve tedavi ile morbidite ve mortalitenin 6niine

gecilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Afibrinojenemi, koagiilasyon, yenidogan
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COVID-19 pandemisi surecinde online halk — hekim — hemofili sempozyumlari

Caner Dadak?, Melike Tekinel!, Haluk Zlfikar!, Bulent Zulfikar?
Tiirkiye Hemofili Dernegi

?fstanbul Universitesi Onkoloji Enstitiisii

Giris: Kalitsal kanama bozukluklar1 kanda mevcut olan ve pihtilagmay1 saglayan faktorlerin
eksikligi sonucu ortaya ¢ikan; dogustan itibaren olup hayat boyu devam eden hastaliklardir.
Faktor eksikligi sonucunda kendiliginden veya travmaya bagli gelisen kanamalarin durmasi
saglanamamaktadir. Bu gruptaki hastalarin takibi 6miir boyu siirmekte ve her yas grubunda
farkli ihtiyaglar ortaya ¢ikmaktadir. Giiniimiizde tiim diinyay: etkisi altina alan COVID-19
pandemisi sonucunda hastalarin hastaneye gelisleri kisitlanmis ve ihtiyaglara gerekli katki
saglanmasi aksamistir. Burada, COVID-19 pandemisi siirecinde Tiirkiye Hemofili Dernegi
olarak hastalarimiza yeni diinya kosullarinda online olarak yapilan bilgilendirme toplantilari

sunulmaktadir.

Amag: COVID-19 pandemisi siiresince Tiirkiye Hemofili Dernegi olarak Online Halk —
Hekim — Hemofili Sempozyumlar1 diizenlenmis ve bu sempozyumlar ile tiim hastalar ve hasta
yakinlar1 ile saglik mensuplarma ulasarak medikal, psikolojik ve sosyal yonden

desteklenmeleri ve ihtiyaclarinin belirlenmesi amag¢lanmustir.

Bulgular: Zoom programi iizerinden online olarak 8 Nisan 2020 — 23 Subat 2022 tarihleri
arasinda toplam 54 toplant1 ger¢eklestirilmis olup 3H (Halk — Hemofili — Hekim)
Sempozyumlarinda 54 farkli konu tartisilmig ve 163 farkli konugsmaci ile ayr1 istasyonlardan
toplamda 6.318 kisi katilmistir. Ele alinan medikal, multidisipliner ve sosyal konular arasinda
kalitsal kanama bozukluklari ile ilgili tim medikal ve paramedikal konular her yoni ile ele
alimmustir. Saglik ¢alisanlarina, hastalara ve hasta yakinlaria yonelik igerikler gelistirilmis,
konularin uzmanlar tarafindan ilgililere aktarilmistir. Farkli tiniversitelerden 50 akademisyen,

25 hasta 10 hasta yakimi ve bunlarla birlikte psikolog, diyetisyen ve fizyoterapistler
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konusmaci olarak yer almistir. Hastalarin, yakinlarinin ve saglik personellerinin her konuda
bilgilenmesi i¢in bireylerin ihtiyaglari, uluslararasi teknoloji ve yeni tedaviler ile stiregleri

1s181nda yeni konular belirlenmistir.

Sonug: COVID-19 pandemisi siiresince her hastalik grubunda oldugu gibi kalitsal kanama
bozuklugu olan hastalarimizin da hekim ve hastaneye gitme siklig1 belirgin olarak azalmstir.
Gergeklestirilen tiim internet lizerinden canli yayin (online) sempozyumlari ile ihtiyaglar
degerlendirilmis ve gerekli bilgilendirmeler yapilmistir. Giincel sorun ve tedaviler oldukga

genis bir kitleye aktarilmig, olumlu anlamda sosyolojik ve psikolojik etkileri goriilmiistiir.

Anahtar Kelimeler: covid-19, hemofili, online
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Hemofilide yetiskinlige gecis: Meleis gecis teorisi

Selmin Senol?, Seda Ardahan Sevqili2, Mehmet Can Ugur®, Kaan Kavakli*

Kiitahya Saglik Bilimleri Universitesi Saglik Bilimleri Fakiiltesi, Hemsirelik Bl., Cocuk
Saglig1 ve Hastaliklar1 Hemsireligi AD., Kiitahya

2Ege Universitesi Hemsirelik Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklar1 Hemsireligi AD., [zmir
3Bakircay Universitesi Cigli Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji, izmir

“Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg1 ve Hastaliklar1 AD, Izmir

Hemofili genetik ge¢isli bir hastalik olmakla birlikte, giiniimiizdeki gen mutasyonu nedeniyle
olgu sayis1 da artmaktadir. Olgularin genetik gecis veya gen mutasyonu ile goriilmesi kronik
hastalik etkilerini degistirmedigi i¢in yasam boyu hastaliktan etkilenimler devam eder.
Olgunun faktor diizeyine gore ilk tan1 alma yasimin degiskenlik gostermesi, hafif veya orta
diizey hemofili olgularinda

Ilerleyen yaslarda giindeme gelebilir. Ancak faktor diizeyinin %1’in altinda oldugu agir
hemofili olgularinda siklikla yenidogan donemindeki invaziv girisimler taniya firsat
yaratmaktadir. Siit gocuklugunda ise emekleme ve yiiriimeye baglama deneyimlerinde ailenin
dikkatini ¢ceken, 1yilesmeyen morluklar ve eklem i¢i kanamalarla hekimin tanisi
hizlanmaktadir. Oyun ¢ocuklugu déneminde ise oyun sirasindaki tekrarlayan travmalar
konuya dikkat ¢ekmekte, ilerleyen zamanlarda da siinnet girisimi bu konuda ciddi bir risk
olusturmaktadir. Bu nedenledir ki, erken tani ile profilaktik tedavinin baglanmasi ¢cocuklugun
daha guvenli ilerlemesinde 6nemlidir.

Tedavinin temel ilkesi olan eksik faktdr XIII’in, Recombinant Faktor uygulamasi ile yerine
konulmasi ve bu tedavinin sadece intravenoz yol ile verilmesi ¢ocuklugun tiim dénemlerini
fiziksel, duygusal, zihinsel, sosyal ve ekonomik olarak etkilemektedir. Yenidogan
doneminden baglayarak ¢cocuklugun tiim donemlerindeki bu etkiler ¢ocugun biiylime gelisme
siirecindeki donem gegislerinde zorlanmasina neden olmaktadir. Benzer sekilde anne ve
babalar da cocugun biiylime gelisme siirecini yonetmede giicliiklerle karsilasmaktadir. Donem

gecislerindeki ¢oztimlenememis durumlarin birikimi ergenlik yillarindan yetiskinlige gecisi
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giiclestirme potansiyeli tasir. Ergenligin 17-19 yaslar1 arasinda yetiskinlige yonelimlerin
gozlenmesi beklenirken, 6zellikle fiziksel, duygusal ve sosyal alandaki gerileme, uzamis

ergenlik ile yetiskinlige gecis sorunlarimi glindeme getirir. Literatiir bilgisi hemofili

olgularinda bu sorunlarin siiregeldigine dikkat ¢ekmektedir. Benzer sekilde vurgu yapilan bir
diger nokta ise, saglik profesyonellerinin bu siirecteki gecisi iyi yonetebilmelerinde 6nemli bir
rol tistlendikleridir. Hemofili tedavi ve izlemlerinde rol alan hekim ve hemsirelerin Meleis
gecis teorisinde belirtilen adimlarla bireye 6zgii hazirlanmig ve ailenin de dahil edildigi egitim

programlarinin hemofili tedavi merkezlerinde diizenli ve siirekli uygulanmasi olgularin

ergenlikten yetiskinlige daha saglikli ge¢isini saglayabilir.

Anahtar Kelimeler: Hemofili, ergenlikten yetiskinlige gecis, Meleis gecis teorisi
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Hemofilide ag1z ve dis saghginin korunmasinda hemsirenin rolii

Raziye Isim?, Fadime Yash!, Nuray Aydogdu?, Ruchan Yoney?!, Seda Ardahan Sevgili?,
Selmin Senol®

'Ege Universitesi Cocuk Hastanesi, Izmir

2Ege Universitesi Hemsirelik Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklar1 Hemsireligi AD., [zmir
3Kiitahya Saglik Bilimleri Universitesi Saglik Bilimleri Fakiiltesi, Hemsirelik BI., Kiitahya

Hemofili olgularinda kanamalar yasam kalitesini tehdit edicidir. Kanamalarin eklem igi
kanmalar seklinde olmasi, gocugun ya da bireyin hareket yetisini sinirlarken, yagamsal
organlarda gerceklesmesi ciddi bir tabloya neden olabilir. Tedavinin diizenli ve etkin bir
sekilde devam ediyor olmasi giinliik yagam aktivitelerini giivence altina almaktadir. Giinliik
yasam aktiviteleri arasinda hemofilik ¢cocuk/ bireylerin rutinde yer almasi beklenen 6z bakim
aliskanliklar1 da hemofili tedavisini destekleyen uygulamalardir. Ozellikle erken ¢ocukluk
doneminde baslayan hijyen kurallarina uyma ve dis sagligina yonelik aligkanliklarin
kazanilmasi agiz i¢i mukozal kanamalar1 6nlemekle birlikte, ikincil agiz ve dis saglhigi
sorunlarini (dis eti hstaligi, aftéz stomatit, dis glirlimesi gb) dnleyebilir. Bununla birlikte,
kanama riski olan ¢ocuk/bireylerde dis ¢iirtimesi ile karsilasilmas1 dis ¢cekimi uygulamasina
zemin hazirlamaktadir. Invaziv girisimler arasinda yer alan dis ¢ekimi uygulamalar
kanamanin 6nlenmesi igin faktor diizeyinin bakilmasi ve preoperatif donemde transamin ya
da recombinant faktor kullanimi gerekmektedir.

Hemofilide ¢ocuk/bireylerin ve ailelerin erken ¢cocukluk doneminden baslayarak dis sagligi ve
koruma programina dahil edilmesi, 6z bakim davraniglarinin kazandirilmas1 hemofili
hemsiresinin koruyucu rolleri arasindadir.

Bu bildiride, hemofilide agiz ve dis sagliginin korunmasina yonelik hemofili hemsiresinin

rollerine yer verilmektedir.

Anahtar Kelimeler: hemofili, cocuk, agiz ve dis sagligi
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Hemofilide bakim yonetimi: Literatiir 6zeti

Seda Ardahan Sevgili', Selmin Senol?

'Ege Universitesi Hemsirelik Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 Hemsireligi AD., Izmir
2Kiitahya Saglik Bilimleri Universitesi Saglik Bilimleri Fakiiltesi, Hemsirelik BI., Kiitahya

Amag: Bu caligmada, gegmisten giiniimiize uzanan hemofili bakimina yonelik gelismeler ve
glinlimiiz bakim y6netimi literatiir esliginde incelenmistir.

Yontem: Caligmada yer alan "hemofili, bakim, bakim y6netimi" anahtar sozciikleri ile
yaklasik son on yil (2011-2022) araligindaki literatiir taramasi1 yapilmistir.

Bulgular: Son on yilin literatiir bilgileri sistematik akis i¢inde incelenerek, tablolarda yer
alarak, tartigilacaktir.

Sonug: Faktor XIII eksikligine bagl olarak agir hemofili olgularindaki tedavi gegmisten
guniimiize daha etkili ve konforlu olma egilimindedir. Ozellikle son yillardaki subkutan
tedavi uygulamasi ve gen tedavisinin glindeme gelmesi bakim yonetimindeki yaklagimlar1 da
giincellemektedir. Literatiir 6zetinde yer alan ¢calismalar 15181nda, gelecekteki bakim

yonetiminin kilavuzlar esliginde etkinligi artirilabilir.

Anahtar Kelimeler: hemofili, bakim, bakim yonetimi
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Ulkemizde klinik arastirma dis1 Emicizumab deneyimi

Basak Kog!, Sinan Akbayram?, Ozlem Tiifekgis, Sebnem Y1lmaz?, Hale Oren?, Biilent
Zilfikar!

!fstanbul Universitesi Onkoloji Enstitiisii, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi BD
?Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Sahinbey Uygulama ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Hematolojisi ve Onkolojisi BD

3Dokuz Eyliil Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi BD

Amag: Nonreplasman iiriinlerin kullanma girmesi ile hemofililerin kanadik¢a ve profilaktik
tedavileri daha hassas ve komplike hale gelmis olmakla birlikte temel hedef halen yeterli
faktor seviyesi ile yiiksek fiziksel aktivitenin saglanabilmesi ve sifir kanamaya ulasilmasidirl.
Calilsmamizda tlilkemizde ruhsat onay1 bulunan emicizumab (Hemlibra) adli molekiiliin klinik
arastirmalar disindaki iilke deneyiminin sunulmasi ve tedaviye uygun olan 6ncelikli hasta
gruplarinin belirlenmesine katki saglamas1 amaglanmaktadir.

Y ontem: Ruhsat siireci sonrasinda 3 merkezin 3 hasta verisi retrospektif olarak incelenmistir.
Hastalarin demografik 6zellikleri, daha 6nce aldiklar1 tedaviler, emicizumab 6ncesi ve sonrasi
kanamalar1 kaydedilmistir.

Bulgular: Dahil edilen 3 hastanin 2 tanesi inhibitorlii iken (5 yas ve 6 yas), 1 hastanin
inhibitor degeri negatifti (6 yas). Hastalarin 3’line de FVIII veya baypass edici 1al¢larla
profilaksi yapilmakta idi. U¢ hastada da Emicizumaba gegisin ana nedeni damar yolu sorunu
iken bir hastada ek olarak tekrarlayan ve kontrol altina gii¢ alinan yumusak doku kanamalari
da mevcuttu. Iki hasta 2 haftada 1, 1 hasta haftada 1 emicizumab profilaksisine gecilmis idi.
Inhibitdr degeri negatif olan hastanin sag ayak bilegi hedef eklem olup faktor profilaksisi
altinda iken y1llik kanama sikligi (Annual Bleeding Rate — ABR) 24 idi. Emicizumab
proflaksisine gecis sonrasi (3 aydir kullanmakta) diisme sonucu sag ayak bilegi sismis, tek
doz 1000 IU rFVIII ile kontrol altina alinmust1. inhibitérlii hastalarda ise ABR sirasiyla 24
(hedef eklem yok) ve 36 (sag ayak bilegi ve sol dirsek hedef eklem) idi. Inhibitorlii
hastalardan 2 haftada bir profilakside olan hasta 21 aydir kullanmakta olup hastanin (5 yas)
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tibia distalinde meydana gelen travmatik kirik, BPA kullanimina gerek olmadan tedavi

edilmisti. Ayn1 hastanin bisikletten diigmesi sonucu sag orbita ¢evresinde ciddi hematom
gelismis; yedi doz 50IU/kg/gilin aPCC ile iyilesme saglanmis idi. Diger inhibitorlii hasta 2

aydir haftalik emicizumab profilaksisi altinda olup herhangi bir kanama kaydedilmemisti.

Sonug: Subkutan emicizumab tedavisi ile birlikte faktor uygulanmasi sirasindaki damar yolu
problemi asilarak, kanamalarin 6nlenmesinde daha etkili sonuglar elde edilmektedir.

Ulkemizde yeni tedavilere ihtiyaci olan hasta gruplari, damar yolu problemi olan ve/veya

mevcut tedavisi sirasinda sik kanamalar goriilen hastalar olarak dnceliklendirilebilir.

Anahtar Kelimeler: hemofili, subkutan, emicizumab
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Faktor X1 eksikligi olan ¢ocuk hastada adenotonsillektomi ve kulaga tiip yerlestirme

operasyonu yonetimi

Yeter Diizenli Kar', Nilgiin Eroglu®, Hilal Susam Sen?, Caglar Giinebakan?, Ibrahim Eker!

! Afyonkarahisar Saglik Bilimleri Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi Bilim Dals,
Afyonkarahisar

2Afyonkarahisar Saglik Bilimleri Universitesi Tip Fakiiltesi, Kulak Burun Bogaz Anabilim
Dali, Afyonkarahisar

Amag:

Faktor XI eksikligi nadir goriilen bir kanama diyatezidir. Normal plazma faktr X1 aktivite
diizeyi yaklasik %60-150dir. Heterozigot eksikligi bulunanlarda faktér XI aktivite diizeyi
%30-60, homozigot olgularda %20°nin altindadir. Klinikte spontan kanamalar olduk¢a nadir
goriilse de kanamanin siddeti faktor XI diizeyi ile korelasyon gostermeyebilir. Burada
adenotonsillektomi ve kulaga tiip yerlestirme islemi gecirecek olan, faktor XI eksikligi
bulunan ¢ocuk hastanin cerrahi operasyon yonetimi sunulmustur.

Olgu:

Adenotonsillektomi ve kronik ser6z otit nedenli kulaga tiip takilmasi planlanan 7 yasinda kiz
hastanin, preoperatif tetkiklerinde aPTT uzunlugu saptanmasi lizerine tarafimiza refere
akrabalik olmadig1, daha 6nce operasyon dykiisiiniin olmadigi ogremldl. Fizik muayenesinde
alt ekstremitede tibia dis yiizde iki adet, 1 cm ekimoz disinda patolojik bulgu saptanmadi.
Hastanin laboratuvar tetkiklerinde beyaz kiire:7320/mm3, trombosit say1s1:250000/mm3,
hemoglobin:12,8 g/dl, ALT:22 iu/L, AST:20 iu/L, fibrinojen:232 mg/dl, aPTT:45/sn
(referans:21-31/sn), PT:12,2/sn (referans: 9.6-12/sn), INR:0,9 (referans:0,9-1,2) saptandi.
Hastanin miksing testinde aPTT degeri:34/sn olarak diizeldigi goriildi. Faktor X11:%77,
Faktor X1:%20, Faktor [X:%66, Faktor VIII:%57 saptandi. Hastanin faktor X1 diizeyi (%20-
%23) diisiik saptanmasi tlizerine hasta Faktor XI eksikligi olarak degerlendirildi.
Operasyondan iki saat 6nce 20 ml/kg taze donmus plazma (TDP) verilerek aPTT bakild,
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aPTT 34/sn oldugu goriildii, TDP sonrasi normal araliga gelmedigi i¢in ve adenotonsillektomi
islemi kanama riski yliksek bir major cerrahi islem oldugundan hastaya operasyondan hemen
once 50 mcg/kg/doz rekombinant faktdr VIla verildi, operasyon sirasinda ve sonrasinda
Kkomplikasyon izlenmeyen hasta altinci giinde taburcu edildi.

Sonug; Faktor XI; orta-agir eksikliklerinde izole aPTT uzunluguna neden olan ve klinikte
kanama siddeti faktor diizeyi ile korele olmayan nadir bir faktor eksikligidir. Faktor aktivite
dizeyi %30-35’in altina diismedikge genellikle aPTT degerinde uzama saptanmamaktadir. Bu
nedenle kanama diyatezi acisindan arastirilan bir hastada aPTT-PT degerleri normal saptansa
bile bilinen bir neden olmaksizin spontan cilt, mukoza, yumusak doku ve eklem kanamasi

veya travma-cerrahi sonrasi anormal kanama durumlarinda kalitsal kanama hastaliklar1 akla

getirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Cerrahi, Cocuk, Faktor XI Eksikligi
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Gri Trombosit Sendromu; olgu sunumu

Hiilya Kangal Simsek, Oguz Salih Dinger, Canan Albayrak

Ondokuz May1s Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dali

Gri trombosit sendromu (GTS), trombosit alfa graniillerinin yoklugu nedeniyle trombosit
fonksiyon bozuklugu ve makrotrombositopeni ile karakterize, periferik yaymada tipik gri
trombositler goriinen kalitsal bir kanama bozuklugudur. GTS, kanama egilimi, miyelofibroz
ve splenomegali ile iliskilidir. Otozomal resesif kalitim ile gegis gdstermektedir, diinyada
tanimlanmis az sayida hasta vardir. Burada yenidogan doneminde trombositopenisi saptanan
ve periferik yayma ile GTS ontanisiyla genetik testleri istenen ve tan1 alan bir vaka
sunulmaktadir.

Ug giinliik kiz hasta, yirmiii¢ yasinda saglhikli anneden sezeryan dogum ile 40 haftalik 3450
gram olarak dogdugu, sarilik sikayeti ile basvurdugu d1s merkezden hiperbilirubinemi, ve
derecede akrabalik mevcuttu. Aile bilinen bir hastalik dykiisii yoktu. Fizik muayenesinde
genel durumu iyi, aktif, canl, ikterik goriiniimde idi. Petesi, purpura, ekimozu saptanmadi.
Tetkiklerinde Hb: 15 g/dl, PLT: 31.000/uL, ANS: 4380/uL, WBC: 12960/uL, direkt
antiglobulin testi negatif,total bilirubin:9,3 mg/dl, direkt bilirubin:0,4 mg/dl, CRP:2,53 mg/L,
TORCH negatif saptandi. Periferik yaymasinda iri, soluk boyanmis az sayida trombosit
goriildii. Gri trombosit sendromu agisindan genetik tetkik planlandi. izleminde
trombositopenisi diizelen olgunun genetik sonucunda NBEAL2 homozigot missense
mutasyon saptandi. S6z konusu mutasyon gri trombosit sendromu ile iligkili olarak

degerlendirildi. Bir yas bir aylik olan olgunun takipleri poliklinigimizde stirmektedir.

Anahtar Kelimeler: gri trombosit sendromu, trombositopeni, yenidogan
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Hemofilide Forum incelemesi: Eksi sézliik 6rnegi forum review in hemophilia: eksi

sozlik

Canan Sumeyra Giin?, Serra Sezgin?, Mehmet Can Ugur®, Selmin Senol?

Kiitahya Saglik Bilimleri Universitesi Saglhk Bilimleri Fakiiltesi, Hemsirelik BI., Kiitahya-
Turkiye

2Ankara Bilim Universitesi, Giizel Sanatlar ve Tasarim Fakiiltesi, Yeni Medya ve fletisim B1.,
Ankara -Turkiye

3Bakircay Universitesi Cigli Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji BI., izmir-Turkiye

Amagc: Hemofili, genetik ve yagami tehdit edici kronik bir hastalik olmas1 nedeniyle tani alan
olgular ve aileleri tarafindan bilgi arayisinin en iist diizeyde oldugu bir gruptur. Bu
arastirmada, s6z konusu bilgi arayisinda paylasilanlarin hangi temalarda ve nasil sunuldugu
incelenmisgtir.

Yéntem: Interaktif bir ortama sahip olan forumlar, bir konunun paylasiimasina ve konuyla
ilgili yorumlarin hizli bir sekilde yayilmasina olanak saglamaktadir. Bu baglamda ¢alismada,
Google arama motorunda “hemofili”, “Eksi sozliikk” anahtar kelimeleri ile Eksi s6zliik
forumundaki paylasimlar incelenmis, igerik analizi yonteminden faydalanilarak olusturulan
kategoriler ile ¢oziimlemeler yapilmistir.

Bulgular: Arastirmada elde edilen bulgular; Eksi s6zliikk forumunda yer alan iki ayr1
“hemofili” baslig1 ve “hemofili a”, “hemofili b”, “hemofili ¢”,
“erkek hastaliklar1”, “ikinci Wilheim” bagliklar1 yer almaktadir. Paylasimlarda, bireylerin
hemofili tanimlar1 ve hastalarinin ayrintili olarak hastane, tedavi ve 6zel yasam deneyimlerini

emicizumab”, “faktor 8”,

paylastiklar1 saptanmistir.

Sonug: Tirkiye’de hemofilik bireylere, aile iiyelerine ve bu konuda bilgi arayanlara hemofili
hakkinda giivenilir profesyonel kimlikler tizerinden dogru ve katki saglayici bilgi
kaynaklariin son derece sinirli oldugu goriilmektedir. Bu konuda multidisipliner ekip
iiyelerinin bu ve benzer platformlarda aktif bilgi kaynagi olarak yer almalarinin katki
saglayacagi diistiniilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Hemofili, Eksi Sozliik, Icerik Analizi



I 2005
H D = HEMOFiLi FEDERASYONU
VIIRKIBM!MDFIU DERNEGI 7 20 KuSIm 2022 FEDERATION OF HEMOPHIUA

THE HEMOPHILIA SOCIETY OF TURKIYE . .
Nirvana Cosmopolitan | Lara - Antalya

@ ULUSLARARASI TURKIYE SN
HEMOFILI KONGRESI e,

[P-21]

Trombositopeni ayirici tamisinda periferik yaymanin 6nemi

Alper Uygun, Canan Albayrak, Unsal Ozgen, Oguz Salih Dinger, Hiilya Kangal Simsek
Ondokuz May1s Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dals,

Samsun

Trombositopeni tam kan sayiminda trombosit degerinin 150.000/mm3 altinda olmas1 olarak
tanimlanir. Trombositopenin bir ¢ok sebebi vardir, yapim azlig1, yikim fazlalig1 ve trombosit
dagilimindaki bozukluklarin yani sira normal sayida ve fonksiyonda trombositler olmasina
ragmen tam kan sayiminda yalanci trombositopeni saptanabilir. Tam kan sayim1 6rnegi
alinirken EDTA ( Etilen-diamine-tetra-asetik asit) yaygin olarak kullanilan bir
antikoagiilandir. EDTAya kars1 gelisen reaksiyon trombositlerin kiime yapmasina ve 16kosit
olarak sayilmasina sebep olur. Bu fenomen gereksiz tetkikler yapilmasina ve yanlis tanilara
sebep olmasi agisindan 6nemlidir.

Ug aylik kiz hasta 2 giin 6nce baslayan oksiiriik sikayeti ile hastaneye basvuruyor. Hastadan
bakilan tetkiklerinde trombosit degeri 44.000/mm3 gelmesi lizerine 1 saat icinde tam kan
sayimi iki kere daha tekrarlaniyor ve trombosit sayis1 sirasiyla 29.000/mm3 ve 13.000/mm3
olarak 6lciliyor. Oykiisiinde 20 giin dnce as1 oldugu ve 2 giindiir {isye semptomlar1 oldugu
ogreniliyor. Ozgecmisinde ve soygegmisinde bir 6zellik olmayan hastanin bakilan fizik
muayenesinde viral lisye bulgular1 disinda bir 6zellik saptanmiyor. Petesi ve purpurasi
olmayan, kanama diyatezi tarif etmeyen hasta trombositopeni nedeniyle hastanemize
yonlendiriliyor. Gelisinde bakilan tam kan sayiminda trombositleri 19.000/mm3 gelen hastaya
EDTA’l tiipten yapilan periferik yaymada dev trombosit kiimeleri goriiliiyor ve trombosit
degeri 250.00 - 300.000/mm3 ile uyumlu olarak bulunuyor. Aile konu hakkinda
bilgilendiriliyor ve ek tetkik yapilmadan ¢ocuk hematoloji polikliniginden takibe alintyor.
Psddotrombositopeni EDTAya kars1 gelisen antikorlar nedeniyle olusan bir fenomendir.
Petesi ve ekimozu olmayan, kanama diyatezi tarif etmeyen trombositopenik hastalarda akla
gelmesi gereken bir durumdur. Ozellikle EDTA’I1 6rnekten yapilan periferik yaymada dev
trombosit kiimelerinin goriilmesi tan1 koydurucudur. Periferik yayma basamag: atlanan bir
hasta immun trombositopenik purpura hastasiyla karigabilir ve gereksiz tetkik ve tedavilere
maruz kalabilir. Bu olgu trombositopenisi olan hastaya yaklasimda tan1 basamaklarinin
atlanmamasi gerektigini ve periferik yaymanin énemini vurgulamak i¢in paylagilmistir.

Anahtar Kelimeler: Periferik Yayma, Psdédotrobomsitopeni, Trombositopeni
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Nadir faktor eksikligi olan hastalarin Uluslararasi Tromboz ve Hemostaz Dernegi

kanama skoru ile degerlendirilmesi

Zeliha Guzelkiicuk?, Dilek Gurlek Gokcebay?!, Gulendam Gezici?, Vildan Culhal, Namik
Yasar Ozbek?

!Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji-Onkoloji Bolimi, Ankara

2Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Boliimii, Ankara

Amag: Nadir faktor eksikligi olan hastalarda faktor aktivite seviyeleri ile klinik kanama
siddeti arasindaki korelasyon tam olarak bilinmemektedir. Bu nedenle nadir faktor eksikligi
olan hastalarimiza Uluslararas1 Tromboz ve Hemostaz Dernegi (International Society on
Thrombosis and Haemostasis, ISTH) kanama skoru anketini uygulayarak faktor
eksikligi/kanama skoru iligkisini arastirmay1 planladik.

Yontem: Calismaya Faktor V, VII, X, XI eksikligi tanilariyla izlenen hastalarimiz dahil edildi
ve ISTH-BAT kanama skoru anketi uygulandi. ISTH-BAT puani >=3 olmas1 kanama
yoniinden anlamli kabul edildi.

Bulgular: 22 hastanin [E/K:15/7, ortalama yag; 10.9 y1l( min -max: 3-18 yil, SD+5.2 )]
calismaya dahil edildi. Hastalarin besi FVII eksikligi, onii¢ii FXI eksikligi, ikisi FX eksikligi,
ikisi FV tanisiyla izleniyordu. Dokuzunda (%40) kanama semptomu yoktu. Bu hastalarin
ticline ailede kanama bozuklugu olmasi nedeniyle, geriye kalan altisina ameliyat 6ncesi
anormal laboratuvar degerleri nedeniyle yapilan incelemeler sonucu tan1 konulmustu. Kanama
semptomu olanlarda en sik burun ve dis eti kanamasi goriildii. Cerrahi sonrasi kanama izlenen
iki hastanin birinde apendektomi (FVII eksikligi) ve digerinde tonsillektomi sonras1 (FXI
eksikligi) uzayan kanama oykiisii vardi. Median ISTH-BAT skoru 3 (min- max: 0-10) olarak
hesaplandi. Hastalarin onikisinde ISTH-BAT skoru >=3 idi. En yuksek ISBT-BAT skoru, FX
eksikligi ile takip edilen, intrakranial kanama, gastrointestinal kanama ve eklem kanamasi
gecirmis bir hastamizdi. Faktor diizeyleri ile ISBT-BAT skoru arasinda korelasyon
saptanmadi. Tablo 1’de hastalarin klinik, demografik ve laboratuvar 6zellikleri ile ISTH —

BAT skorlar1 verilmistir.
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Sonug: Nadir faktor eksikligi olan hastalarda klinik bulgular ¢ok ¢esitlidir. Asemptomatik
vakalara tan1 konulmasinda aile ykiisii veya cerrahi oncesi yapilan testlerde bozukluk
saptanmas1 onemlidir. Calismamizda ISTH-BAT kanama skoru nadir faktor eksikligi olan
hastalarimizdan on ikisinde pozitif saptandi. Ancak faktor seviyeleri ile kanama siddeti

arasinda korelasyon saptanmadi. Nadir faktor eksiklikleri igin faktor seviyesi ile kanama

skoru arasinda iyi bir korelasyonun olmamasi klinik bulgular1 etkileyen baska faktorler

oldugunu diisiindiirmektedir. Bu nedenle her hastanin ayr1 ayr1 degerlendirilmesi ve tedavi

kararlarinin kigiye 6zgii verilmesi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: nadir faktor eksiklikleri, kanama skoru

Tablo 1: Hastalarin demografik, klinik, laboratuvar o6zellikleri ve ISBT puanlar

Hasta No Yas Cinziyet b:v\:l':uii Semptom Kon::l ;‘:‘iyon Tam D:::?(r“) Profilaksi [ISBT Puani
1 15 E Apendaktomi sonran kanama PT uzen Fakter VI 24 4
2 5 E Var Burun kanaman PT uzun Faktor VII 33 1
3 18 E Var Burun ve Dy ott kanamas BT uzun Faktor VII 33 4
4 4 K D13 oti kanamast PZ vzen Faktor VII 35 1
5 14 E Var PZ vzen Fakter VI 24 0
6 13 E Var Diy ati kanamas aPTZ uzon | Faktée XI 26 1
7 5 E Var aPTZ uzun | Faktor XI 26 6
8 5 K Buren kanamast aPTZ uzon | Faktor XI 17 3
9 7 E Burun kanamast aPTZ vzun | Faktor XI 16 3
10 16 K aPTZ uzon | Faktée XI 1 B
11 10 E Var aPTZ uzun | Faktoér XI 13 0
12 18 K aPTZ uzon | Faktor XI 23 2
13 4 E Burun kanamast aP?TZ vzon | Faktor XI 35 0
14 6 K Tonsillktomd sonrast kanama | aPTZuzen | Faktor XI 43 -
15 10 E aPTZ uzon | Faktér XI 26 0
16 ) E aPTZ uzun | Faktoe XI 2 0
17 5 K Gobak kanamast aPTZ uzen | Faktor X1 5 4
18 14 E aPTZ uzen | Faktor X1 25 6
19 3 K Intrakranial kanama PT, 2PTZ szua | Faktor X 1 Var 4

20 18 E Inteakranial GIS, sklem PT, 2PTZ uzun | Fakeor X 1 Var 10
21 17 E PT uzun Faktor V 30 0
22 15 E Buren kanaman PT uzun Faktor V 38 4

E; erkek, K kiz, PZ; prothrombin zamami, aPTZ aktive parsiyel tromboblastin zamani, ISBT,
International Society on Thrombosis and Haemostasis
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[P-23]
Faktor VII eksikligi tasiyiciligi: olgu sunumu

Deniz Kogak Gol, Sefika Akyol, Alper Ozcan, Ebru Yilmaz, Musa Karakiik¢ii, Ekrem Unal
Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, KANKA Cocuk Hematoloji-Onkoloji ve Kemik Iligi

Nakli Hastanesi, Kayseri, Turkiye

Amag: Faktor VII (FVII) eksikligi, nadir goriilen bir kalitsal kanama bozuklugudur.
Koagiilasyon testlerinde, aktive parsiyel tromboplastin zamani (aPTZ) normal iken izole
uzamis protrombin zamani (PZ) izlenir. Akraba evliliginin sik oldugu iilkemizde Faktor VII
eksiligi en sik goriilen nadir faktor eksikligidir. Bu olguda izole PZ uzunlugu ile bagvuran ve
FVII eksikligi tastyiciligi tanis1 alan bir hasta sunulmustur.

Olgu: 10 yasinda erkek hasta, siinnet operasyonu 6ncesinde bakilan koagiilasyon testlerinde
PZ: 14.6 sn olarak izole uzun saptanmasi iizerine poliklinigimize yonlendirildi. Hastanin
oykiistinde daha once izole PZ uzunlugu nedeniyle K vitamini replasmani yapilmis oldugu;
fakat yanit alinmadig 6grenildi. Fizik bakisinda petesi, purpura, ekimoz ve kanama bulgusu
izlenmedi. Ailesinde kanama yakinmasi yoktu. Faktor VII diizeyi: %36,6 olarak sonuglandi.
Genetik degerlendirmesinde; 13. kromozomda (13q34) p.Gly156Ser (C.466G>A) heterozigot
mutasyonu saptanan hasta FVI1 eksikligi tasiyicisi tanisi aldi. Klinik kanamasi ve aile
hikayesi olmayan hastanin tagiyici olmasi nedeniyle artmig kanama riski olmadig belirtildi ve
tedavi verilmedi. Cerrahi operasyon sonrasi kanama bulgusu izlenmedi. Hasta halen
takiplerine devam etmektedir.

Sonug: Kalitsal FVII eksikligi (OMIM 227500), nadir faktor eksiklikleri arasinda en sik
goriilenidir ve iigte birini olusturur. Otozomal resesif kalitilir. Izole PZ yiiksekligi ve FVII
diizeyinin diistikligii tan1 i¢in dnemli olan laboratuvar bulgularidir. FVII diizeyi ile klinik
tablo arasinda dogrusal iliski saptanmamigstir. Mutasyonun saptanmasi taniy1 kesinlestirir.
Hastamiz, FVII geni i¢inde homozigot durumda iken patolojik kabul edilen p.Gly156Ser
(C.466G>A) mutasyonunun tasiyicisi tanisint almistir. Mutasyonun saptandigi gen bolgesi,
FVII eksikligi agisindan artan siklikta mutasyonun tanimlandig bir bolgedir. Hastamizda
oldugu gibi, izole tekrarlayan PZ yiiksekligi saptanan olgularda FVII eksikligi tasiyiciligi da
olabilecegi ve artmis kanama ile birlikte olmadigi akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Faktor VII eksikligi tasiyiciligi, protrombin zamani, kalitsal kanama
bozuklugu
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[P-24]

Inhibitorlii agir hemofili A hastasinda spinal epidural hematom

Selin Aytag!, Gokcen Coban Ciftci?, Tekin Aksu?, Fatma Gumriik?
'Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Bilim Dali
?Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji Bilim Dali

Hemofili hastalarinda, intraspinal epidural kanamalar, olduk¢a nadir olup, kanama yerinin
beklenmedik bir lokalizasyonda olmasi ve spinal korda basi gibi istenmeyen
komplikasyonlarla sonu¢lanabilmesi nedeniyle taninmasi ¢ok 6nemlidir.

Olgu: 14 yasinda agir hemofili A hastasi sirt agrlsl yakmmamyla hastaneye basvurdugunda
muayenesi ve ndrolojik muayenesi normal olan hastanin inhibitor titresi 35NBU idi. Hastanin
onceki oykiisiinde ise aPCC profilaksisi altinda psoas hematomu da dahil olmak tizere ¢ok
saylda ara kanamalari oldugu, diisiik doz ITI tedavisi basland1g1 ancak yanit alinamadigi ic;in
son 2 yildir major bir kanama olay1 olmaksizin rFVIIa profilaksisi aliyordu. Batin US'si
normal olan hastaya torasik ve lumbospinal MR cekildi. Torasik spinal MRG'sinde (T2
agirlikl sekanslar), hiperintens epidural hematom, T2-T11 vertebralarin spindz prosesleri
seviyesinde lineer genisleme, lomber spinal MRG'de( T2 agirlikli sekans) L1-S1 vertebralarin
spindz ¢ikintilart seviyesinde posterior spinal kanaldaki tiim sekanslarda heterojen hiperintens
epidural hematom tespit edildi. Aksiyel T1 ve T2 agirlikli sekanslarda spinal kanalin arka
tarafinda heterojen hiperintens epidural hematom ve spinal kanalin arka sag lateral
boliimiinde hematom iligkili kompresyon nedeniyle asimetri ve bu seviyede sinir koklerinin
birarada gorinimu mevcuttu.Beyin cerrahisi ile konsulte edilen hastaya herhangi bir
norolojik defisit olmadigi igin cerrahi girisim 6nerilmedi. Hastaya tanidan sonraki ilk 4 giin 3-
4 saatte bir rFVIIa (90pg/kg/doz) ve sonraki bir hafta boyunca 6 saatte bir (90ug/kg/doz)
rFVIla ald1 ve ardindan 60ug/kg/giin dozunda rFVlIla ile giinliik profilaksi aldi. Tedaviden bir
ay sonra yapilan kontrol torasik ve lomber MRG'de hematomun tamamen rezorbe oldugu

goralda.
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Norolojik defisiti olmayan spinal ekstradural hematomlu ytiiksek titre inhibitorlii agir hemofili

A hastasi, cerrahi girisim yapilmaksizin, rFVIla ile basarili bigimde tedavi edilmis ve sekelsiz

olarak iyilesmistir.

Anahtar Kelimeler: inhibitér, Hemofili A, Spinal hematom

Resim 1

Resim 1: Torasik spinal MRG tetkiki. Sagital T2, T1 ve yag baskili T2 agirlikli sekanslarda
(sirasiyla soldan saga ardisik 3 sekans), T2-T11 vertebralarin spinoz prosesleri hizasinda
lineer uzanim gosteren tiim sekanlarda hiperintens epidural hematom gériilmektedir. Aksiyel
T1 ve T2 agirlikly (alt satwr sirasiyla soldan saga) sekanslarda spinal kanal posteriorunda, T1

agwrlikli imajda heterojen hiperintens ve T2 agirlikly imajda belirgin hiperintens epidural

hematom gorulmektedir.
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[P-25]

VWEF eksikligi tanili hastada rekiirren kronik gastrointestinal sistem kanamasinin

yonetimi: Vaka raporu

Kemal Fidan, Mustafa Baydar, Nesibe Taser Kanat, Glilsah Akyol, Neslihan Mandaci Sanli,
Muzaffer Keklik, Ali Unal
Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi,I¢ Hastaliklar1 Hematoloji Ana Bilim Dali,Kayseri

Giris:

Von Willebdand hastaligi ( vWh), vWTf eksikligi veya fonksiyon bozukluklarina bagli,
otozomal gegisli bir kalitsal kanama diyatezidir.VWh, tipik olarak hafif veya orta siddette
deri-mukoza kanamalariyla karakterizedir.Ekimoz,burun kanamasi, dis eti kanamasi,
menoraji, post-partum kanamalar, ytizeyel kesilerden sonra uzun siren kanamalar ve GIS
kanamalaridir. Kanamanin siddeti vW{ nin diizeyine ve fonksiyon bozuklugu olup olmadigina
gore farklilik gosterir.

Burada kronik gastrointestinal hemoraji(GISH) ile bagvuran vWh tanili hastay1 sunacagiz.
Vaka raporu:

VWH tanili 63 yasinda kadin hasta Ocak 2022 tarihinde hastanemiz disinda baska hastaneye
melena sikayeti ile bagvurmus. O donemde yapilan endoskopi ve kolonoskopi normal olarak
degerlendirilmis. Taze donmus plazma ve VWF+FVIII konsantresi ile kanama kontrolii
saglandiktan sonra hasta taburcu edilmis. Hasta Nisan 2022 tarihinde siyah renkli gaita
nedeniyle hastanemize bagvurmus. Yapilan tetkiklerde hemoglobin: 4.8 gr/dl olarak gelmis.
Hasta gastroenteroloji servisine yatirilmig. Hastanin faktor VIII diizeyi:%5.6,VWF
antijeni:<10.1,VWF AC:<%15,VWF Ac(Ricof)/VWF Ag:<1.49,FVIII/VWF Ag:<0.55 olarak
geldi(tip 1 VWD?).Hastaya VWF+FVIII konsantresi(kanama protokolii seklinde)ve
verildi.Yapilan endoskopide hafif derecede noneroziv gastrit ve evre A 6zafajit, kolonoskopi
ise normal olarak degerlendirilmis. Enterokliziste mide antrumunda diffiiz simetrik duvar
kalinlik artiglar1 antralgastrit lehine yorumlanmus,intestinal ve kolonik anslar normal olarak
degerlendirildi.Kanama kontrolii saglanan hasta taburcu edilmis. Temmuz 2022°de siyah

renkli gaita yapma sikayeti ile bagvuran hastaninhemoglobin degeri:8.2 gr/dl 1 ve melena
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olmasi tizerine hasta klinigimize yatirildi. Hedef faktor degeri %80-100 olacak sekilde
FVIII+VWF konsantresi kanama kontrolii saglanana kadar verildi.Kanama kontrolii saglanan
hastaya kronik gastrointestinal hemoraji tanistyla proflaktik FVIII+VWF konsantresi(haftada
2 giin 2000 [U)regete edilerek taburcu edildi.Yaklasik 2 aydir proflaksi tedavisi alan (haftada
2 giin 2000 1U-500 Unite Faktor V111 aktivitesi ve 1200 Unite Von Willebrand Faktor
Ristosetin Kofaktor aktivitesi iceren preparat)hastada GIS hemorajisi izlenmedi.Takip ve
tedavisi devam etmektedir.

Tartigma-Sonug:

VWh’nin tedavisinde lokal hemostatikler, antifibrinolitikler, vWTf diizeyini artiran ilaglar,
hormonal tedaviler ve yerine koyma tedavileri hastaligin tipine, kanamann yerine ve
siddetine gore degismek iizere tekli veya ¢esitli kombinasyonlarda kullanilir.Rekiirren GIS

kanamalarinda proflaktik faktdr konsantreleri kullanilmaktadir.

Anahtar Kelimeler: VWF eksikligi, vWh, Gastrointestinal hemoraji
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Kalitsal kanama bozukluklarinda beden Kkitle indeksi ile eklem saghgi iliskisi: pilot

calisma

Nursel Keklik!, Tugce Poyraz Isleyen?, Tugce Poyraz Isleyen?

'Tiirkiye Hemofili Dernegi, Istanbul

?[stanbul Universitesi, Cerrahpasa Lisansiistii Egitim Enstitiisii, Istanbul

Amag: Calismalar beden kitle indeksi (BK1I) yiiksek olan kisilerde fazla viicut agirhigina sahip
olmanin alt ekstremite patolojileri agisindan olumsuz bir etken oldugunu gostermistir. Kalitsal
kanama bozukluklar olan kisilerde tekrarlayan eklem kanamalar1 eklem sagligini olumsuz
etkileyebilmektedir. Bu ¢alismanin amaci BK1 ile eklem saghg arasindaki iliskiyi

arastirmaktir.

Method: 18-36 yas aras1 17 KKB’li erkek hastanin demografik bilgileri (yas, hastalik, boy,
kilo) beden kitle indeksi ve eklem saglig1 degerlendirildi (Tablo 1). Eklem Sagligi
Degerlendirmesi Hemofili Eklem Sagligi Skoru (HESS) ile yapildi. HESS Diz, dirsek ve ayak
bilegi eklemlerini ¢ift tarafli degerlendiren bir skordur. Skor toplam puani eklem
degerlendirmesine ek olarak yliriiyiis puani eklenerek hesaplanir. En yiiksek toplam puan 112

olmak iizere, puanin yiikselmesi eklem hasarmin artmas1 anlamima gelmektedir.

Bulgular: Katilimcilarin yiizde 11,1'1 obez, yilizde 33,3'0 asir1 kilolu oldugu saptanmaigstir.
Calismanin sonucunda elde edilen bulgulara gére; eklem saglig1 ile BKI arasinda istatiksel

olarak anlamli iligki bulunmamastir (p>0,05).

Sonug: KKB’li bireylerde eklem sagligindaki bozulmay1 yalnizca BKI ile degil, biitiinciil
degerlendirmek gereklidir. Daha yiiksek 6rneklem biiyiikligii ve diger faktorlerin gz oniinde
bulundurulmasi (yas, tutulan eklem sayisi, profilaksi kullanim durumu, fiziksel aktivite
seviyesi, beslenme durumu) eklem sagligina etki eden faktorleri degerlendirmede daha

saglikli sonuclar elde etmeye yarayabilir.
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Anahtar Kelimeler: BKI, eklem, beslenme

Tablo 1

Orttss Minimum Maksimum
Yas  22,0645,43 13 36
BKI 23,53+5,41 15,30 30,90

HJHS 19,94+6,61 7 29

Demografik Ozellikler
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