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BOLUM | HEMOFYLY VE VON WILLEBRAND HASTALIDININ TANISI

Hemofili A ( Faktor VIII eksiklioi) ve Hemofili B (Faktor IX eksiklidi) X kromozomuna badly resesif gecipli kalytsal hastalyklardyr
Hemofilinin gorilme syklydy (A ve B birlikte) milyonda 80-110 arasynda dedipir. Buna goére lGlkemizde 5000-7000 arasynda hemc
hastasynyn olmasy beklenmektedir. Ancak 1500 dolayynda bildirilmip olgu bulunmaktadyr. Ciddi travma veya cerrahi giripim
gecirmemip hafif hemofiliklerin tany almamyp olma olasylyklary yiiksektir. Adyr hemofiliklerin prevelansy milyonda 40 dolayyndac
Hemofili A ve B'nin klinik belirtileri benzer olup kanama semptomlarynyn piddeti faktor eksiklidinin derecesine gére hafiften adyr:
kadar dedipir. Tablo I. Hemofili‘de klinik synyflandyrma ABPIR HEMOFYLY ORTA HEMOFYLY HAFYF HEMOI

Faktor duzeyi :< % | Spontan kanamalar tipiktir. % |- 5 Hafif travmayla kanama olasydyr. >0%5 Ciddi tr:

cerrahi giripim ve invazif giripimler sonrasy kanama olur. Spontan kanama nadirdir. Haftada | - 2 kez Ayda |
-2 kez Kanama problemi nadirdir. Eklemici kanama tipiktir. Eklemici kanama olabilir
Eklem kanamasy nadirdir Kanamalaryn piddetim viicudun yapysal 6zellikleri ve fizik kondisyon da énemli oranda etk
Hastalyk erken cocukluk cadynda oral kanamalarla kendini belli eder, daha sonra diz, ayak biledi ve dirsek eklemleri bapta olmal
Uzere eklem bopluklaryna tekrarlayan kanamalar olur. Uygun tedavi almayan hastalarda tekrarlayan kanamalar sinovit
denen kronik enflamasyona, kykyrdak ve kemik yykymyna, deformitelere ve fonksiyon kaybyna neden olur. Eklem
kanamalaryndan bapka kas icinde, gastrointestinal, Uriner ve santral sinir sistemlerinde ve solid organlarda da kanamalar
gorilebilir. Travmalarda ve cerrahi giripimlerden saatler veya giinler sonra ortaya ¢ykan gecikmip kanamalar hemofili icin tipiktir;
bunlary kontrol etmek de son derece gigctir. Von Willebrand Hastalydy (vWh) ise otozomal gecipli olup yalnyz erkeklerde goriile
hemofilinin aksine her iki cinste de gorilmektedir. Genetik, klinik ve laboratuar yoniinden son derece heterojen olan bu
hastalyk, von Willebrand Faktoriindeki (vWf) kantitatif veya kalitatif bozukluk sonucu ortaya ¢ykar. Hastalydyn 3 tipi vardyr: Tip |
vWh, vWf'in kysmi eksiklidine badly olup tim hastalaryn % 70" ini olupturur; codunlukla otozomal dominant geger; klinik olarak he
ve orta piddette mukozal yiizeylerde kanama edilimi ile karakterizedir. Epistaksis ve menoraji tipiktir. Tip 2, vWf&rsquo;in
yapysal ve fonksiyonel bozukluklaryna badly heterojen bir gruptur. vVWf (in multimer dadylymyna ve vWf deki fonksiyon kaybyna
farklylyk gosteren 4 alt tipi vardyr: Hemostatik etkinlidi en fazla olan yiiksek molekiler adyrlykly multimerler (YMAMM) Tip 2A'da
2B'de eksik, 2M ve 2N'de normaldir. Molekiillerin primer hemostaz icin gerekli olan GPYb'ye badlanma fonksiyonu 2A ve
2M'de azalmyp, 2B'de artmyp, 2N'de ise normaldir. Tip 2N,vWfiin FVIII badlama bélgesinde eksiklik sonucu ortaya ¢ykar ve
otozomal resesif gecer; Klinik olarak klasik hemofili belirtisi verir. Tip 3 (adyr tip) ise vWfin tam eksikligine badly olup otozomal
resesif gecer; homozigotlarda veya birlepik heterozigotlarda adyr kanama edilimi vardyr. Kanama zamany uzamasy tipiktir.
Hemofilideki derin doku kanamalannm aksine vWh'da kanama deri ve mukozal ylizeylerden olur. Kanamalaryn tipi ve piddeti
alttaki molekiler bozukludun tipine gore hafiften adyra kadar dedipir. En syk goriilen semptomlar ¢ocukluk ¢cadynda baplayyp gel
adodlesanstan sonra azalan veya kaybolan burun kanamalary, derinin ufak travmalarla ¢abucak ¢lirimesi, dipeti ve tonsil
kanamalary ile kadynlarda menoraji ve post-partum kanamalardyr. Hemofiliye benzer eklem ve kas i¢i kanamalary ile élimcul
olabilen adyr mukozal kanamalar Tip 3 vWf (Adyr tip vWh) da gorulir. Hemofilinin ve Von Willebrand hastalydynyn tanysynda, d
bir 6yku ile guvenilir bir laboratuvarda yapylacak bir seri laboratuvar testlerine gereksinim vardyr. Hastanyn kendisi ve aile
bireylerinde kanama semptomlarmyn varlydy, piddeti ve tipi ile hastalydyn genetik gecip peklinin belirlenmesin! sadlayacak iyi bir
Oykusu ve dikkatli fizik inceleme tany i¢in gok 6nemli ipuclary verir. Hemofilide anne tarafyndaki erkeklerde, vWh'da ise
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ebeveynlerden birinin aile bireylerinde ve her iki cinste kanama 6ykiisii alynyr. LABORATUVAR TESTLERY: |. Basamak
tarama testleri: Kanama semptomlary ile bapvuran her hastada apadydaki tarama testleri yapylmalydyr. - Trombosit sayypy ve
morfolojisi - Kanama zamany (KZ) - Protrombin zamany (PZ) parsiyel tromboplastin zamany (PTZ) - Fibrinojen diizeyi -
Trombin zamany - Faktor Xlll tarama testi - VWF antijeni (VWf:Ag) ve aktivitesi (v WF:RICoF) - Kan grubu - Dizeltme

deneyi : PTZ'si uzun her hastada hasta plazma, normal pool plazma ile I / | karyptynlarak PTZ tekrarlanyr. Konjenital faktor
eksiklidinde diizelme olurken inhibitdr varlydynda PTZ uzun kalyr. inhibitdrlli hasta plazmasynda intrensek yol faktorlerinin timun
diiplk bulunur. 1l. Basamak Testleri: ilk basamaktaki test sonuglaryna gére hemofili tipi ve vVWH tanypy icin apadydaki testlerden
veya daha fazlasy uygulanyr. - Faktor VIII koagulan aktivitesi (FVIILC) - Faktor IX koagulan aktivitesi (FIX:C) - Ristosetin (|
mg/ml) ile trombosit agregasyonu (RITA) - Ristosetin duyarlylyk testi: KZ uzun, PTZ normal, RiTA normal her hastaya, -
Muitimer analizi - Epitop spesifik ELISA: Tip 2 i¢in GP Ib spesifik kollajen badlama testi -Faktor VIII Badlama - DNA

analizleri: Tany konulan her hastadan ileride gerek duyabilecek prenatal tany ve genetik danypma igin, agyk mavi kapakly sitratly
koagulasyon tiipiine alynan kanyn santrifiijden sonra plazmasynyn artydy hiicresel kysmy veya EDTA' ly tipe DNA icin 6zel olar
kam - 70 °C'lik derin dondurucuda saklanmalydyr. Hemofili hastalydyna, kanama zamany normal oldudu halde FVIILC veya
FIX:C duizeyinde azalmanyn (<%35) gosterilmesi ile tany koymak kolaydyr. Ozellikle cocuklarda travmatik vendz giriplerde olupa
pyhtylaryn faktér diizeyinin yanlyplykla diipik cykmasyna neden olabilecedi hatyrlanmalydyr. Yenidodan bebeklerde hemofili A, :
aodyr vWh tanysy kolaylykla konabilir; ancak orta ve hafif hemofili B tanysy icin 6. aydan sonrasyny beklemek gerekir. vVWH tanys
apadydaki 5 temel test gerekir: Kz, Faktor VIII:.C, vWf:Ag, VWIRICoF ve RIiTA. Bu testlerin sonuglary hastalydyn tipine goére farkl
gosterir. Hastalydyn alt tiplerim belirlemek icin gereken multimer analizi ve FVIII badlama rutin laboratuvarlarda
yapylamamaktadyr. vWH'da 5 temel testin hepsinin birlikte bozuk oldudu tek durum Tip-3 (adyr tip) vWh olgularydyr. Tip-3 vWh
da KZ>20 dakika, vWf:Ag < %l, FVIII:C<%10, vWf:RICof dlgulebilir dederin altyndadyr. Tip | vWh'da KZ uzun veya normal
olabilir. Ancak, FVIILC, vWf:Ag ve VWf:RCof orantyly olarak normalin %50'si kadar azalmyptyr. FVIILC ve vWf: Ag'nin kan
gurubu, enfeksiyon, menstruel dénem, steroidler, adrenalin, stres, egzersiz vb gibi faktdrlerle dedipmesi nedeniyle pupheli
olgularda testleri 1-2 kez tekrarlamak gerekebilir. vWTf:Ag ve FVIILC diizeyleri, kan gurubu O olan bireylerde O dypy kan
gruplaryndan herhangi birine sahip bireylere gére daha dupiik oldudundan test sonuglarym yorumlarken kan grubu dikkate
alynmalydyr. Tip 2-A ve 2-M vWh'da KZ uzun, RiTA ve vWf:RCof belirgin azalmyp, vWf : Ag ve F VIII: C normal veya

normalden hafif dipiktir. Tip-2B'de KZ uzun, vWf:Ag ve vVWf:RCof normal veya hafif dipiktir. Sadlam kontrol ile ayny zamand
yapylan RYTA teprinde, giderek azalan (6rn . 0.8, 0.6 ve 0.4 mg/ml) ristosetin dozlarynda agregasyon cevaby incelenir. Normal
kontrolde agregasyon olupturmayan diipiik dozlarda, hastanyn agregasyon gostermesi tanyyy koydurur. Tip 2B'li hastalaryn ¢od
devamly veya intermiten trombositopeni vardyr. Tip 2N: KZ, vWf: Ad, vWT : RiCof ve RIiTA normal, FVIILC diizeyi vWf:Ag'den
bariz olarak diipiiktir. Kupkulu olgularda FVIII badlama olgiilerek tany kesinleptirilir. TAPIYICILIK BELYRLEME VE PRENATAL
Tapyyycylyk belirleme: Bu iplem esas olarak 3 teste dayanyr: 1 - Pedigri analizi 2 - Annede F VIII: C / vWf:Ag orany 3 - DNA
analizi. Hemofilik babanyn kyzy zorunlu tapyyycydyr ve prenatal tany dypynda tapyyycylyk testi gerekmez. Kuguk kyz ¢cocuklani
tapyyycylyk belirlenmesinin gereklilidi ve etik yoni tartypmalydyr. DNA analizi ile prenatal tanynyn givenirlidi yuksektir fakat her
informatif olmayabilir. Prenatal tany icin DNA drnekleri 11. haftadan sonra koryonik villus biyopsisi, 15. haftadan sonra
amniyosentez ile elde edilen hiicrelerden elde edilir. Bu konuda daha ileri bilgi Bodazici Universitesi Molekiiler Biyoloji ve
Genetik Bolimu' nden (Prof. Dr. Hande ¢adlayan) alynabilir. Prenatal tany ipleminden 6nce annenin faktor diizeyi olgilip %40' t
faktor replasmany yapyldyktan sonra prenatal tany giripimi yapylmalydyr. Ulkemiz kopullarynda DNA analizi olanadynyn synyrly
ile kordon kanynda faktor dlculerek (19. haftadan sonra) veya fetal cinsiyet tayini yapylarak da genetik danypma verilebilir. 19
haftalyk fetusta FVIILC %40, faktdr IX %10 duzeyindedir. Kordon kanynyn guvenilir olmasy icin maternal kan bulapmamasy gere
Ultrasonografi ile 15. Haftada cinsiyet tayini yapylarak da dodacak bebedin hastalydy tapyma riski aileye agyklanyr ve gebelidin
sonlandyrylmasy karary aileye byrakylabilir. vWh'da prenatal tany, vWF'niin iki allelinin bulunmasy, ayryca bir psédogeninin
bulunmasy sebepleri ile tek genle gegen hemofiliye gére daha giigtir. BOLUM Il HEMOFYLY VE VON WILLEBRAND HASTAL
BAKIMI A. TEMEL PRENSYPLER 1. Hemofili Merkezleri: Hemofili tedavisi basit bir faktér replasmany ile yapylamaz, ideal
tedavi yaklapymy her turl( koruyucu 6nlemleri, kanamalaryn etkin tedavisin! ve fiziksel ve ruhsal rehabilitasyonu iceren
muitidisipliner bir bakym programymn geliptirilip uygulanmasy peklinde olmalydyr ve deneyimli hematoloji, ortopedi ve fizik tedav
uzmanlary ile deneyimli dip hekimi bulunan ve hemofili tany testlerim uygulayabilecek laboratuvarlara sahip merkezlerde
yapylmalydyr. Hembpire ve dider yardymcy sadlyk personelinin hemofili bakym editimi almyp olmalydyr. 2. Genetik Danypma: Ba
tedavisi cok pahaly ve zahmetli olan ve erken 6lim ve sakatlyklary timiyle 6nlenemeyen bu hastalyklara en ideal yaklapym has
bebeklerin dodmasynyn dnlenmesidir. Bunun igin ailelere hastalydyn seyri ve prognozuna ilipkin etrafly bilgi verilmeli, genetik ge
riskleri agyklanmaly, ayryca gelipmip prenatal tany olanaklary bulunan en az bir genetik merkez belirlenerek bunlara devlet deste
sadlanmalydyr. 3. Hemofili Kimlik Karty: Hemofili hastalary faktér diizeyi, kan grubu ve tedavi merkezinin adym gosteren kardan
daima yanlannda tapymalydyr. 4. Tedavi Karnesi: Tedavi merkezleri, her hastasyna y anynda tapymak tzere kimlik bilgisinin,
kanamalaryn yerinin ve tarihinin, verilen tedavinin cinsinin, faktdriin ady, dozu ve lot numarasynyn kaydedildidi kiiglik kitapgyklar
peklindeki karneler temin etmelidir. Bu karneler kontrollerde hekim tarafyndan gdzden gegirilerek imzalanmalydyr.  B.
KANAMALARIN TEDAVYSY 1. Temel prensip eksik olan faktériin en kysa siirede yerine konulmasyna dayanyr. Kanamadan en
olmak icin fizik bulgularyn ortaya ¢ykmasy beklenirse, doku zedelenmesi artar ve kanamayy durdurmak icin daha ¢ok faktor
kullanmak gerekir. Semptomlaryn baplangycyndan sonraki en gec 2 saat icinde faktor verilmelidir. 2. Hafif travmalardan sonra (c
enjeksiyonu, travmatik olmayan periferal venoz giripimler vb.) 5-10 dakika sireli lokal basy yapylyrsa fazla kanama olmaz.
Ancak daha ciddi travmalardan sonra faktor replasmany gerekir. 3. Vendz giripim icin kiiclik gcocuklarda 23-25 numara kelebek ¢
daha buyuklerde ve yetipkinlerde branil kullanylmalydyr. Braniller, en ge¢ 3 giinde bir dediptirilmelidir. Cok acil durumlar hari¢ ¢
acylmamahdyr. 4. Kanama ataklarmyn erken tedavisi anne-babadan birinin, 10 yapyndan biyiklerde ise hastanyn kendisinin fa
enjeksiyonunu 6grenmesi ve evde uygulanmasy ile mimkundir. Ev tedavisi i¢in anne-baba ve hasta egitimine erken yapta (5 ya
baplanmalydyr. 5. Aspirin ve benzeri non-steroid anti-inflamatuar ilaglar verimemelidir. HEMOFYLY A TEDAVYSY |. Faktér VII
konsantreleri ve kullanymlary: Liyofilize edilmip ¢epidi ticari konsantreler, Sadlyk Bakanlygy'nyn onayy alyndyktan sonra ithal ed
kullanyma sunulmaktadyr. Cok farkly plazma kaynaklaryndan ve farkly metodlarla dretilip saflaptynlan ve ¢odu cift viral inaktivas
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yontemi ile sterilize edilen bu driinlerin arasynda secim yaparken, saflyklary, etkinlikleri ve gtvenilirlikleri dikkate alynmalydyr. T
de mevcut olan preparatlar Tablo-2'de izlenebilir, insan plazmasyndan elde edilen kan utrtnlerinin HAV, Parvovirus B19 ve

yeni varyant Creutzfeld - Jacobs hastalydym (nv CJD) tapyma riskleri vardyr. Urtinlerin viral inaktivasyon yontemi kadar plazma
kaynady olarak kullanylan donérlerin sadlydy da 6nemlidir. Etkinlik ydniinden c¢epitli preparatlann aralannda énemli fark yoktur. /
Ulkeye denetim dypy giripler olabilecedi dikkate alynmaly, faktér konsantreleri ile ilgili gelipmeler internet kaynaklanndan yakynde
izlenmeli ve riskli oldudu agyklanan serilerin kullanylmamasyna dikkat edilmelidir (www.fda.gov) (www.wfh.org). Faktor VIII
konsantreleri saflyklarma gore 3 gruptur. 1. Rekombinant driinler: Rekombinant trtinler heniliz Turkiye'ye girmemiptir. Viral bula
riskinin yok sayylmasy sebebi ile yeni tany konulan hemofilik bebeklerin tedavisinde Baty Ulkelerinde rekombinant Griin
kullanylmaktadyr. Plazma kaynakly drtinlerden daha syk inhibitdr geliptirdiklerine ilipkin ilk veriler dodrulanmamyptyr. 2. Monoklc
antikorlarla saflaptyrylmyp faktor VIII konsantreleri: Monarch M (Amerikan Red Cross), Hemofil M (Baxter) ve Monodate P
(Centeon) gibi monoklonal konsantreler icin kesin endikasyon, HIV (+) hemofilikler ve yeni tany alan ¢cocuk hastalardyr. 3.

Orta ve yuksek safhktaki Griinler: Yukaryda sayylanlaryn dypynda kalan bu drinlerin Baty Avrupa'da kullanymy azalmyp ve dlker
artmyptyr. Codu cift viral inaktivasyonludur. Faktor kullanymmda dikkat edilecek pratik noktalar punlardyr: a.Faktor pipeleri 250,
1000 unite (IV) faktor akrivitesi icermektedir. Kendi sulandyrycylary ile sulandyrylmalydyr. b. Doz: Doz hesabynda hastanyn baz
DDAVP ile yukseltilebilen faktér dederi dikkate alynmaly, eksik kysym faktor konsantresi veya plazma trtinl ile tamamlanmalydy
konsantresi bolup enjeksiyonla 8-12 saatte bir veya devamly inflizyonla verilebilir: Bolus enjeksiyon: Viicut agyrlygynyn her kg'
verilen | Gnite FVIII kandaki FVIII: C diizeyim %2 artyryr. Faktoriin dolapymyndaki yan émrii 8-12 saat arasynda olmakla birlikte
farmako kinetidi faktoriin cinsine, yasa ve kipiye gore degiptiginden adyr kanamalar ve cerrahi giripimler icin infizyondan 10 daki
sonra faktor VIII verilen venden bapka bir venden alynan kanda FVIII: C diizeyim 6lgmek gerekir. Bolus enjeksiyonla verilecek
FVIII miktarynyn hesaplanmasy: Verilecek miktar: Vicut agyrlygy(kg) X yikseltimek istenilen diizey (IU/ml)X 0.5 c-Cok pahaly
ithal ilaclar olan faktér konsantrelerinin bopa gitmemesi icin hesaplanan dozun eksik veya fazlasy pipedeki miktara en yakyn alt
veya lst doza tamamlanmaly ve ilag atylmamalydyr. Ornedin doz hesaby 850 veya 1120 IU ise 1000 IU olarak, 600 veya 460 IU
500 IU olarak verilebilir. d-Infiizyon hyzy yetipkinde 3 ml/dakikayy, kiigiik cocuklarda 100 YU/dakikayy gegmemelidir. f-Ydame t
kanamanyn tipine gore doz, verilme aralydy ve siire dedipir. Tablo 3' de gepitli endikasyonlar igin verilmesi gereken faktor miktar
ornekler verilmektedir. h-Devamly infiizyon: Cerrahi giripimler ve intrakranial kanamalar igin dnerilir. B6lUp enjeksiyonla istenilen
dizey elde edildikten hemen sonra 2-4 ILJ/kg/ saat dozunda inflizyon pompasy ile devamly inflizyon yapylyrsa yeterli faktor diize
sadlanabilir. Faktér konsantreleri kendi sulandyrycylary ile sulandyryldyklary takdirde oda ysysynda stabilitesini 12 saaten fazla,
buzdolabynda ise 3-5 gun korurlar, inflizyon i¢in SF, dextroz vb IV tedavi syvylary kullanylmaz. Devamly inflizyon, hematolog
tarafyndan uygulanmaly, her giin FVIILC dizeyi 6l¢tlmelidir. 2. Kriyopresipitat (KRP) ve Taze Donmup Plazma (TDP): Kan
merkezlerinde hazyrlanan bu yap kan komponenetlerin enfeksiyon bulaptyrma riski vardyr. Bu nedenle sosyal glivencesi olan
hemofili hastalarynda TDP veya KRP kullanymym 6nermiyoruz. Ancak sosyal giivencesi olmayan hastalarda bu kan
komponentlerinin kullanylmasy kagynylmazdyr. TDP' nin bir (initesi yaklapyk 200 ml'dir ve iginde 0.8 YU/mi (yaklapyk toplam 16C
bulunur. KRP ise 50-60 mi hacim icinde 80-100 IU FVIII ve vWTf aktivitesi bulunur. 3. Desmopressin (DDAVP): Bu ilag faktor

VIII diizeyi > %5 olan hemofiliklerde inflizyondan 30-60 dakika sonra kandaki FVIII ve vWf diizeyin! 3-5 kat arttyryr. Faktor diizey
cok diipuk hastalarda etkisi yoktur. Ulkemizde | cc=4 mcg'lyk Minirin ve | cc=15 mcg'lyk Octostim isimli preparatlary bulunmaktad
ilacy recete etmeden dnce hastanyn cevaby test edilmelidir. Bunun igin bazal FVIII diizeyi icin kan alyndyktan sonra DDAVP 0.3
kg (toplam maksimum doz 15 mg) dozda 15-30 dakika i¢cinde 30-50 mi serum fizyolojik iginde inflize edilir. infizyonun
tamamlanmasyndan 60 dakika sonra FVIII diizeyi icin tekrar kan alynyr. Etki stiresi 6-12 saattir, ayny doz 12-24 saat aralyklarla -
4 kez tekrarlanabilirse de bazen tekrarlayan dozlarda etkisi %30 kadar azalyr veya kaybolur. DDAVP, IV dozunda

subkitan olarak da verilebilir; fazla volimin zararym 6nlemek i¢cin daha yodun olan preparat (15 mcg / ml'lik Octostim) tercih
edilmelidir. DDAVP'nin nazal formu her iki burun deligine sykylarak uygulanmaktadyr ancak bu preparat heniiz tlkemizde
bulunmamaktadyr. DDAVP, 2 yapyndan kii¢iik ¢cocuklara, tromboz ¢ykusi olanlara ve miyokard enfarktiisi gecirenlere énerilmel
Yan etkileri hafif olup, hyzly verildiginde syk karpylapylan bap agnsy, ylizde kyzarma, hafif hipotansiyon peklindedir. ilag verilmes
sonra fazla su alynmamaly, tekrarlayan dozlarda syvy ve elektrolit izlemi yapylmalydyr. DDAVP fibrinolizi hyzlandyrdigyndan birli
antifibrinolotik ajan (Transamin) verilmesi gerekir. 4. Traneksamik asit (Transamin): Bir anti-fibrinolitik olan Transamin

kanama diyatezli hastalarda gti¢likle olupabilen zayyf pyhtyyy erimekten korur. Bir defalyk dozu oral yoldan 15-25 mg/kg, IV yolc
10 mg/kg olup 3-4 kez tekrarlanabilir ve kanama piddetine gére tedaviye 8-10 giin devam edilir. Fibrinolizin hyzly oldudu oral,
gastrointestinal ve uterus kanamalarynda kullanylyr. Renal kanamalarda kontrendikedir. Adyz i¢i kanamalarynda ve dip ¢ekimind
sonra; ampul icindeki soliisyonu dodrudan agyza alynyp 10-15 dakika tutulur ve daha sonra sistemik etkisinden
yararalanylabilmesi icin yutulur. Bu ila¢ burun ve dider ylizeyel kanamalarda lokal olarak uygulanabilir. %2.5 ve %5'lik ampulleri
ve 250 mg'lyk kapstilleri vardyr. Trombofilisi veya tromboz 6ykisi olanlarda sistemik transamin kullanylmamalydyr. Antikoagular
almakta olan hastalarda kullanylabilir. 5. Fibrin Glue (Fibrin yapyptyrycylar): Liyofilize olarak hazyrlanmyp trombin ve fibrinogenc
olupan fibrin yapyptyrycylar hemofili hastalarmda her tiirlii kepi ve operasyonda lokal hemostazy sadlamak icin kullanylabilir. Oze
cekimlerinde, slinnette ve ortopedik operasyonlarda Fibrin Glue kullanymy faktdr konsantrelerin miktarym énemli dl¢tide
azaltmaktadyr. Slinnette fibrin glue ve traneksamik asit kullanyldydynda 48 saat faktor inflizyonu kanamayy 6nlemek icin yeterli
olmaktadyr. Yurdumuzda Tisseel-Kit (Immuno/Baxter) ve Beriplast-P (Behring) adly iki farkly preperat mevcuttur. HEMOFYLY

B TEDAVYSY |. Faktor IX konsantreleri: a. Saf FIX iceren konsantreler ve vitamin K'ya badymly dider faktorlerle birlikte FIX icer
preparatlar (PCC) Tablo-2'de goriilmektedir. FIX dozu hesaplanyrken istenilen diizey viicut adyrlydy ile carpylyr (YU FIX kan diiz
artyryr): Verilecek miktar= istenen diizey (IU/ml) X viicut adyrlydy) idame dozu baplangyc¢ dozunun yansy kadardyr. FIX'un kanc
Omri 18-24 saat, doz aralydy ise 24 saattir. Faktor IX konsantresinin inflizyon hyzy 3 mi / dakikayy apmamalydyr. Devamly infiiz
IU/kg/saat dozunda verilebilir, bu takdirde kan dizeyinin herglin kontrol edilmesi gerekir. b. Rekombinan FIX konsantresi
Ulkemizde bulunmamaktadyr. c. Protrombin kompleks konsantreleri (PCC): Faktor VII, 1X, X ve Il icermektedirler, ancak bazy
faktérlerin hazyrlanma syrasynda aktive olmalary nedeniyle dissemine intravaskiler koagiilasyon (DYK) ve trombozlara yol
actyklaryndan hemofili B tedavisinde tercih edilmemektedirler. Bu hastalykta kullanymlary F IX temin edilemeyen acil ve ciddi
kanamalarla synyrlydyr. Adyr karacider harabiyeti, yaygyn doku zedelenmesi, DYK ve tromboz riski olanlarda ve antifibrinolitikler

http://www.pediatriklinigi.com Joomla! ve MJ Turkiye ile Giiglendirilmiptir Olupturan: 8 September, 2010, 14:31



Pediatriklinigi.com

birlikte PCC kullanylmasy sakyncalydyr. 2. Taze donmup plazma (TDP) Hemofili A'da oldudu gibi faktdr temin edilemeyen
hastalarda kanamanyn piddetine gére 10-15 mi/kg dozda, 12-24 saatte bir verilir. TDP ile FIX un kan diizeyin! %15'in Gizerine
cykarmak guctir. Ancak hemofili B'de kanamalar hemofili A'dan daha hafif oldugundan hafif ve orta piddetteki kanamalar bu doz
ile kontrol edilebilmektedir. 3. Traneksamik Asit Hemofili A'daki gibi uygulanyr, ancak PCC alan hastalaryn antifibrinolotik
kullanmasy tromboza neden olabileceginden kontrendikedir. HEMOFYLY A VE HEMOFYLY B DEKY OZEL KANAMA
TYPLERYNDE TEDAVY EKLEM KANAMALARI a. Once eklem istirahate alynyr, uygun dozda faktor verilir, sonra dederlendiril
X-ray, travma varsa gerekli olabilir. b. ilk belirtide veya travmadan hemen sonra faktor diizeyi %30-40'a ¢ykarylyr; eklem ¢ok pip
ve gergin ise faktor dizeyi %60'a c¢ykarylmalydyr. c. Eklemi 24 saat istirahate almak gerekir (Uzerine basylmayacak). Elevasyor
soduk kompres uygulamanyn yarary vardyr. d. Adry ve piplik gecmipse, tekrar faktér vermek gerekmez. e. Agn ve/veya piplikte ¢
azalma veya kaybolma olmamypsa ayny dozu hemofili A'da 12 saat, hemofili B'de 24 saat aralyklarla 1-2 kez tekrarlamak
gerekir. f. Adry gecer gegmez eklem mobilize edilir, izometrik egzersizlere baplanyr. Egzersiz faktor inflizyonunu izleyen ilk
saatlerde yapylmaly, adry olursa kesilmelidir. g. Semptomlar 3 giinden fazla surerse ortopedist ile konsulle edilir ve kyryk yonir
incelenir. h. Adry icin asetil salisilik asit icermeyen analjezikler kullanylyr. y. Kanamaly ekleme ponksiyon, bu iplemde 6zel editirr
deneyim sahibi olmayan kipiler tarafyndan yapylmamalydyr. KAS YCY KANAMALAR a. Once kas istirahate alynyr ve uygun dc
faktor verilir, sonra dederlendirilir. b. Kupkulu olgularda USG ile subkiitan hematomdan ayyrd edilir. c. ilk belirti ile veya
travmadan hemen sonra faktor diizeyi %40'yn (zerine ¢ykarylyr. d. Belirtiler (agn ve / veya piplik) devam ediyorsa hemartroz igir
verilen plan uygulanyr. e. Noérovaskiler bozukluk yéniinden izlenir. f. Adry ve piplik kaybolduktan sonra fizik tedaviye baplanyr.
YLYOPSOAS KANAMASY a. Akut karyn belirtileri ile gelen hemofilik hastada iliopsoas kanamasy diiptinilmelidir. Adry alt abdor
kasykta ve/veya belde olabilir, bacak adry nedeni ile tam ekstansiyona getirilemez. Kalca ekleminde rotasyon adryly dedildir,
bacadyn i¢ ylizinde duyu kayby femoral sinir basysyny gosterir. b. Faktér dizeyi hemofili A'da hemen %80-100'e, hemofili B'de
80'e ¢ykarylyr, semptomlaryn diizelmesine gore 48-96 saat sireyle %30-60 arasynda tutulur. c. Hasta hastanede takip edilmelic
d. Yliopsoas kanamasy akut apandisit ve kalga eklemine kanama ile karypabilir, piipheli olgularda acil abdominal CT yaptyrylaral
kanama dodrulanmalydyr. e. Adry gecinceye kadar mutlak yatak istirahat! uygulanyr, adry gecer gegcmez egzersizlere baplanyr,
egzersizden 6nce koruyucu faktor uygulamasy yapylyr. KAFA TRAVMALARI VE SANTRAL SINIR SYSTEMY KANAMALARI a.
Hemofilide en ciddi ve en ¢ok 6lime neden olan kanama tipidir. b. Kafa travmalary ve ciddi bap adrylary intrakranial kanama
olarak kabul edilmeli, semptomlaryn belirginlepmesin! ve radyolojik dederlendirmeyi beklemeden hemen faktor verilmelidir.

Kafa travmasy gecirmip olan asemptomatik cocuk hastalar, travmayy izleyen ilk 24 saat gézlem altynda tutulmalydyr. c. Kaname
varsa hemen, faktor diizeyi hemofili A'da % 100'e hemofili B'de % 80'e ¢ykarylmalydyr. d. Yntraserebral kanamalaryn mortalitesi
yiksektir, operasyondan yarar bekleniyorsa, hematom bopaltylyr, 10-14 giin idame verilir. e. Subdural hematomlar intrakranial
basync artmasy yapyyorsa acil olarak bopaltylyr, 8-10 giin idame verilir. BOYUN - bodaz VE DYLKOKU KANAMALARI a. Solur
yollary tykanabilir; dederlendirmeden énce uygun dozda faktor verilir, sonra dederlendirilir. b. Ciddi belirti veya travma varsa
hemen faktor diizeyi hemofili A'da %80-100'e, hemofili B'de %60-80'e ¢ykarylyr ve belirtiler kayboluncaya kadar hemofili A'da
%50, hemofili B'de %30'un Gizerinde tutulur. c. Travma ve kanama semptomlary varsa hastaneye yatyrylyr, KBB ile konsille
edilir. d. Piddetli tonsillitte kanamayy 6nlemek icin antibiyotik yanynda tek doz faktor verilebilir. GASTROYNTESTYNAL KANAN
a. Makroskopik kanamasy olan hastalara énce uygun dozda faktér verilir sonra dederlendirilir. b. Faktér diizeyi hemen hemofili
A'da % 80-100'e, hemofili B'de %60-80'e ¢ykarylyr. Neden aydynlatyncaya kadar, hemofili A'da %50'nin, hemofili B'de %30'un
Uizerinde tutulur. c. GIS kanamasy olan ve/veya akut batyn kupkulu olgular hastaneye yatyrylmalydyr. d. Anemi ve varsa pok
gerekli oldudu bigcimde tedavi edilmelidir. e. Kanamanyn kaynady gerekli oldudu bicimde tedavi edilmelidir. f. Hemofili A'ly hastay
transamin 25 mg/kg dozunda gtinde 3-4 kez kanama duruncaya kadar adyz yoluyla verilmelidir. AKUT ABDOMINAL
HEMORAJ1 a. Yliopsoas kanamasy ve peritoniti taklit edebilir. Uygun radyolojik tetkiklerle tany kesinleptirilir. b. Faktor diizeyi
hemen hemofili A'da %80-100'e, hemofili B'de %60-80'e yikseltilir ve semptomlar kayboluncaya kadar hemofili A'da

%50'nin, hemofili B'de %30'un lzerinde tutulur. GOZ YCY KANAMALARI a. Once uygun dozda faktor verilir, sonra dederlendiri
b. Faktor diizeyi hemen hemofili A'da %80-100'e, hemofili B'de %60-80'e ¢ykarylyr, hematom rezorbe oluncaya kadar %40'yn
Uzerinde tutulur. RENAL KANAMA a. Antifibrinolitik (Transamin) verilmez, renal tubuler pyhty ile tykanabilir, b. Yiksek doz
faktor VIl inflzyonu da Urelerde pyhty tykanmasma neden olabilir. ¢. Adrysyz hematuri 48 saat yatak istirahat! ve bol hidrasyonl
tedavi edilebilir. d. Kysa sireli (birkag gtin) kortizon (I mg/kg dozda) verilebilir. e. Adry varsa veya hidrasyona radmen 48 saat
sonra makroskopik hematiri devam ediyorsa faktor diiveyi tek inflizyonla hemofili A'da %50'ye, hemofili B'de % 40'a ¢ykarylyr.
Gerekirse doz 12 saat sonra bir defa tekrarlanyr. f. Tekrarlayan hematiride ve devam eden mikroskopik hematiride tap veya
renal patoloji araptyrylyr ORAL KANAMA a. Once soduk su ile adyz calkalanyr, yarym bardak suya eklenmip transamin ampul i
gargara yaptyrylyr veya birka¢ dakika adyz icinde tutulmasy onerilir. b. Kanama devam ediyorsa transamin yanynda faktor verile
c. Yara iyilepinceye kadar sulu gyda verilir. d. Faktér dizeyi hemofili A'da %20-30, hemofili B'de %15-20'ye ¢ykarylyr, kanama
devam ederse doz tekrarlanyr. BURUN KANAMASI a. Hasta dik oturtulur, burun soduk su ile temizlenir. b. Burunun

kemiksiz kysmyna 20 dakika syky basy uygulanyrsa, codunlukla durur, faktor gerekmez. c. Allerjik rinit veya st solunum yollar
enfeksiyonu nedeni ile olupan burun kanamasynda 5-6 giin siire ile % 0.5-1" ilk epinefrin sollisyonu damlatylabilir. d. Devam
ediyorsa lokal ve sistemik transamin verilebilir. e. Spongostan ve benzer tamponlar kullanylabilir. YUMUPAK DOKU
KANAMALARI a. Yuzeyel yumupak doku kanamalary icin faktor gerekmez, syky basy ve soduk tatbiki yeterlidir. b. Kas ve sinirl
basy olup olmadydy kontrol edilir, varsa faktor verilir. c. Retroperitoneuma, skrotuma ve bacaklarda deri altyna kanamalar ciddi
kan kayby belirtisi verebilir, kupku varsa faktér verilir. d. Gévdedeki yaygyn ekimozlar tedavi gerektirmez. YUZEYEL KESYLER
a. Yizeyel laserasyonlarda yara temizlenir, antisepsi uygulanyr, transamin dokilerek kapatylyr, sykyca sarylyr. b. Abrazyonlar
temizlenir ve basy uygulanyr; ¢cok derin laserasyonlar 6nce temizlenir, faktor diizeyi hemofili A'da %50'ye, hemofili B'de %40'a
¢ykaryldyktan sonra dikip atylyr, sykyca sarylarak kapatylyr. c. Dikip almak igin tek doz faktor vermek yeterlidir. d. Fibrin glue ke
hemostaz sadlanmasy icin kullanylabilir. VON V/ILLEBRAND HASTALIDINDA (vWh) TEDAVY VWH'h hastalaryn ¢odunda
kanamalar hafif olup, bapta oral kanamalar ve epistaksis olmak Ulizere codu mukozal kanamalar virtis bulaptyrma riski olan kan
ardnlerinin kullanylmasma gerek olmadan hemostaza yardymcy ilaclarla durdurulabilir. vWh da kullanylan yardymcy hemostatik
ilaclar hemofili A'daki gibidir. I. Transamin: Oral kanamalarda %5'lik ampul soliisyonu ile giinde 6 kez gargara yapylyr (adyzda 1
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saniye tutulup sonra yutulur). Burun kanamalannda burun serum fizyolojik ile temizlenip yerine transamin damlatylyr, syk
tekrarlyyorsa transamin oral yoldan 15 mg/kg dozda giinde 3 kez birka¢ guin sire ile verilir. Menstruel kanamalar: VWh'ly
hanymlaryn en énemli sorunu olan apyn menstruel kanamalarda transamin 15-25 mg/kgx3/giin dozda 6-10 guin sure ile kullanyly
ilaca kanamanyn ilk giini baplanyr. Dip ¢ekimi gibi kii¢tik giripimlerden hemen 6nce 10 mg/kg transamin IV olarak 100 mi SF ici
verilir, 15-25 mg/kg x3/giin dozda 6-8 gin sire ile tedaviye devam edilir. Yan etki ve kontrendikasyonlan icin hemofili bélimtne
bakmyz. 2. Desmopressin (DDAVP): Tip | vWh'h olgularyn ¢odu ile tip 2A vWh'ly hastalaryn bir kysmy DDAVP'ye iyi yanyt verirle
Bu hastalarda spontan ve travmatik kanamalar ve mindr cerrahi giripimler i¢in 12-24 saat aralyklarla DDAVP ve birlikte oral
transamin verilir. DDAVP Tip 2B vWh'da trombositopeniye sebeb olabileceginden kullanylmamaly veya trombosit sayymym
yakyndan izleyerek dikkatle kullanylmalydyr. Tip 2N'li hastalaryn DDAVP'ye cevaplary az ve kysa surelidir. DDAVP Tip3 vWh'da
etkisizdir. 3. Ostrojen: Adyr uterus kanamalannda 40 mg konjuge 6strojen tek doz IV verilir, kanama devam ediyorsa 6 saatte
bir maksimum 4 doz'a kadar devam edilebilir. Apyry menstruel kanamalary olan adolesan/genc kyzlar ve geng hanymlar diizenli
olarak dodum kontrol haplary kullanabilirler. 4. VWF / FVIII konsantreleri : DDAVP'ye yanytsyz hastalardaki ciddi mukozal
kanamalarda ve cerrahi giripimlerde muitimer profili yoniinden plazmaya benzer konsantreler kullanylyr.  Yiksek molekil adyrl
vWi konsantreleri: Ulkemizde bulunan 2 konsantre: Haemate-P ve VHP-vW{7 LFB'dir. Bunlardan daha az olmak tizere BPL-
8Y'de yuksek molekul adyrlykly muitimerler icermektedir. Haemat-P hem vWfhem FVIII icermekte (I U FVIIl igin 2.5 URCof), VHF
VWF ise albumin icinde stabilize edilmip safvV/f (100 U / mg protein) ve %10 oranmda FVIII icermektedir. (Bakynyz Tablo-2).
biddetli uterus kanamalary, gastrointestinal ve intrakranial kanamalarla cerrahi giripimlerde énerilen doz 50-60 YU/kg RiCofdir.
VHP-vV/F'de FVIII ¢ok duplk oldugundan tedaviye cerrahi giripimden 12 saat 6nce baplanmaly, acil durumlarda ise VHP-vWF il
birlikte tek doz 50 U/kg FVIII konsantresi verilmelidir. VHP-vWF novo FVIII sentezin! arttyrarak 8. saatten itibaren FVIII

dizeyin! yikseltir ve 24 saat idame ettirir. VWF konsantrelerinin etkinliklerinin degerlendiriimesinde, infliize edilmelerinden

sonra hastanyn vWf:RiCofve /veya FVIII aktivitelerindeki artyp ile kanama zamanyndaki kysalma dikkate alynyr. RiCof ve FVIII
aktiviteleri cerrahi giripim icin %80-100'e yukseltiimip olmalydyr. Plphesiz tedavinin etkinlidin! gosterecek en iyi kanyt klinik olara
kanamanyn kontrol edilmip olmasydyr. 4-Kryopresipitat ve trombosit konsantresi: vWfkonsantresine radmen durdurulamayan
ciddi mukozal kanamalarda kryopresitat ile birlikte trétnbosit konsantresi verilebilir. OZELLYK GOSTEREN TEDAVYLER DIp
BAKIM VE TEDAVYSY |.Dip bakymy: Dipeti kanamalary ve buna badly dipeti iltihabym 6nlemek icin dip bakymyna ézel 6nem vi
yumupak fyrca ile glinde 2 kez temizlenmeli, mimkulnse tap dnleyici antitartar antiseptikler (listerin vb) ile gargara yapylmaly, ¢ir
erkenden saptanyp tedavi edilmelidir. GUnlik bakym ve temizlik icin faktor verilmesi gerekmez. Bazy tip 2 ve 3 vWh olgulannda
fyrcalamadan sonraki kanamalar soduk su ve arkasyndan transamin gargara ile kontrol edilebilir. Kan syzyntysy nedeniyle olupa
dipeti enfeksiyonlary antiseptik ve antibiyotiklerle tedavi edilir. 2. Bebeklerde sit diplerin gykmasy ve dokilmesi syrasynda hafif
kanamalar olabilir bunlar lokal buz ve basy uygulanarak durdurulamaz ise lokal transamin verilir; bu da etkili olmaz ve dip

cekimi sonrasy kanama hemoglobin diizeyin! diipiirecek kadar fazla olursa | doz faktér ile kan diizeyi %10-20'ye yikseltilir. 3. Di
tedavisi: Dolgu ve dip etine lokal anestezi i¢in faktor verilmesi gerekmez, iplemden sonra lokal transamin ve basy yeterlidir.
Diplerde kireclenme icin derin temizlik giripimi éncesinde faktor diizeyim tek doz ile % 40' in Gzerine ¢ykarmak ve 10 mg/kg trans
IV vermek yeterlidir. Adyr hemofiliklerde operatif dip ¢ekimi, blok anestezi gibi invazif giripimler ve cerrahi giripimler icin giripimde
saat 6nce hemofili A icin 35-40 U / kg FVIII ile diizeyi %70-80'e hemofili B igin 50-60 1U/ kg FIX ile diizeyi %50-60'a yukseltiimeli
ve post operatif 1-2 giin siireyle 12 saatte bir hemofili A'da 25-30 U/ kg FVIII, hemofili B'de 30-401U/ kg FIX verilmelidir.

Faktor VIl diizeyi %5 ve Uizerindeki hastalarda DDAVP ile FVIII diizeyi yikseltilir ve kalan agyk faktor inflizyonu ile kapatylyr. DC
12-24 saat aralyklarla 3-5 kez tekrarlanyr. Ayryca iplemden 24 saat 6ncesinden baplanarak 10 giin sireyle giinde 3 defa 15-25r
kg oral transamin kapsil ve iplemden sonra 4 saat aralyklarla kanama duruncaya kadar transamin soltisyon ile gargara onerilir.
4. Cekilen dipin yerine absorbe olabilen fibrin yapyptyrycylary, kollajen hemostat, liyofilize trombin ile pudralanarak veya tek
basma uygulanabilir. Hemofili hastalaryyla bu konularda deneyim kazanmyp dip hekimlerinin ilgilenmesi uygun olur. 5. Tek
dip ¢ekimi icin hastayy hastaneye yatyrmak gerekmez, cok sayyda dipin ¢ekimine gerek varsa faktdr kullanymym azaltmak igin
hastaneye yatyrylyp faktor verilerek ayny seansta veya kysa aralyklarla iplem tamamlanyr ve 10 giin sire ile oral transamin verili
Operatif olmayan basit dip gekimleri igin tek doz faktér infiizyonu (500 veya 1000 U) yeterli olacaktyr. 6. inhibitorlii hastalarda
kanamayy kontrol etmek ¢ok gii¢ oldugundan prensip olarak dip ¢ekimi kontrendikedir. Gerekli durumlarda anamnestik cevapla
artabilecek inhibitor diizeyin! takip edebilecek donanymdaki bir hastanede ve hematolog kontroliinde yapylabilir. CERRAHI
GYRYPYMLER Hemofili hastasy, hemofili izlem ve tedavisin! uygun olarak yapylabilecek hemofili merkezi 6zelliginde olmayan
hastanelerde operasyona (stinnet dahil) alynmamalydyr. Hastanenin, kadrolu hematologu, faktor ve inhibitdr tayin olanaklary
gerekli durumlarda kullanylacak tam kan, eritrosit, TDP, kriyo ve trombosit gibi kan komponentleri acil olarak temin

edebilecek hastane kan merkezi bulunmalydyr. Giripim 6ncesi ve sonrasy hastayy izleyecek araptyrma gorevlilerinin yapylacakla
kendi gorevlerim dodru algyladigyndan emin olmaly ve genel bir tedavi izlem plany ¢cykarylyp hastanyn dosyasyna konulmup olm
Mesai dypy acil durumlar i¢in bir icapgy laboratuvar teknisyeni belirlenmelidir. Hastanyn giiniin 24 saatinde faktor diizeyi 6l¢imi
olabilir. Pre-operatif ddnem: Giripim 6ncesi apadydaki dnlemler alynmyp olmalydyr. * Hepatit A ve B apysy (acil olmayan ve ele
giripimlerde) * Tam kan sayymy ve karacider fonksiyon testleri * Bazal faktor diizeyi * inflzyon sonu artypyn degerlendirilmesi
Tnhibitdr tarama, kupkulu olgularda titraj tayini * Desmopressine yanyt testi * Yeteri kadar faktor stoku * Yeteri kadar eritrosit,
vWh i¢in TDP / kriyo ve viral taramasy yapylmyp hazyr dondr * Transamin kapsul ve ampul  Matematiksel hesaplara dayanyla
faktor diizeyinin istenilen dizeye ulapmyp oldudu farz edilmemeli, operasyondan dnce faktor verilerek kan diizeyi olclilimeli ve ve
faktérin kanda istenilen artypy yaptyoyndan emin olmalydyr. Yuksek dozda faktor kullanylacak A ve B kan grubundan olan hast
konsantre icindeki anti-A ve anti-B diizeyi diipiik olmalydyr. Operasyon: Giripim 6ncesi faktor diizeyi kiiguk giripimlerde %40-60,
giripimlerde %80-100'e yukseltiimelidir. Faktor giripimden 90 dakika énce infize edilmeli ve bélip olarak devam edecek ise girip
sonu 4. saatte faktor diizeyi kontrol edilmeli ve bilylk cerrahi giripimlerde idame tedavisi faktér diizeyi %50'nin Gizerinde tutacak
pekilde duzenlenmelidir. Buyuk cerrahi giripimlerde istikrarly bir faktor diizeyi sadlayabilmek icin kontinu inflizyon tercih edilir. Ba
olarak 40-50 IU / kg faktori IV bélip verildikten sonra hemofili A'da 2-4 |U/kg/saat, hemofili B'de 4-51U/kg/saat dozda ve her 8-
12 saatte bir yenilenen inflizyonlar peklinde hazyrlanarak sabit hyzda infiizyon pompasy ile verilir. Ydame: Operasyonun tipine
ve hemofilinin adyrlydyna gore faktor tedavisine | ila 3 hafta devam edilir. Ortopedik giripimlerden sonra 1-3 ay daha profilaktik
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(haftada 3 kez) faktor destedini surdiirmek gerekir. SUNNET Tirk toplumu igin 6nemli bir toplumsal ve dinsel gelenek olan stinr
hemofili hastalary icin buyik problemler yaratmaktadyr. Ailesi ve kendisi stinnet olmaya istekli hastalaryn bu isteginin karpylanm:
gerektigine inanyyoruz; ancak siinnet hastane partlannda ve hematolog kontroliinde yapylmalydyr. Stinnet operasyonunda
kullanylacak faktor destedi siresi 3-7 glin arasynda ise de, lokal hemostaz icin Fibrin Glue kullanyldigynda, lokal ve sistemik
transamin destedi ile sadece 48 saat devamly inflizyon uygulamasy da yeterli olabilir. Dider operasyonlarda alynan tim énlemler
(inhibitér taramasy dahil) siinnet igin de alynmalydyr. iplem bittikten sonra lokal ve sistemik Transamin uygulanmasy gerekir. MY
YNVAZYF GYRYPYMLER Hemofili hastasmda lomber ponksiyon, kemik ilidi, bronkoskopi, deri biyopsisi, endoskopi, basit dip
cekimi, derin vendz giripim, dikip alma gibi giripimler tek doz faktdr uygulanmasy ile dizey %30'a ¢ykarylarak yapylmalydyr. GEE
dodum Gebelik syrasynda vWf ve FVIII:C diizeyi genellikle normalin iki katy kadar artar, bu nedenle hemofili A tapyyycysy ve Tij
IVWh'h hastalarda 34.-36. haftalar arasynda FVIII ve vWT duzeyleri dl¢tilmelidir. vWf ve FVIII:C dizeyleri %40'yn Uzerinde ise
dodum i¢in replasmana gerek olmaz. Bu dederin altynda ise dodum eylemi veya sezaryen i¢in replasman gerekebilir. Gebelikte
FIX diizeyi degipmediginden FIX diizeyi %40'dan az olan hemofili B tapyyycylarynda gebelik syrasyndaki kanamalar ve dodum i
replasman gerekir. FVIII ve vWf diizeyleri dodumu izleyen ilk 24. saatte diipmeye baplar ve |. haftanyn sonunda bazal
degerlerine inerler. Tip | vVWh'ly hastalarla ve apyn iyonizasyon nedeni ile FVIII duzeyi %40'yn altynda olan hemofili A tapyyycylal
gecikmip post partum kanamalar olabilir. Bu gecikmip post partum kanamalar piddetli ise replasman yapylmalydyr. Tip 2 ve Tip
3 vWh olgularmda dodum eyleminin baplamasyny izleyen 7 giin siresince replasman yapylyr. Gebelik ve dodum syrasynda
transamin kullanylmaz. DDAVP gebelikte verilmez; gobek kordonu kesildikten sonra verilmesinde sakynca yoktur. Annesi
tapyyycy olan bebedin hemofilik olup olmadydynyn bilinmesi dodum eylemi i¢in 6nemlidir. Fetus hemofilik ise, zor dodum beklen
sezaryenle doduma gerek yoktur. Vajinal doduma izin verilebilir. Kordon kanynda faktor lctlerek hemofili tanypy konulabilir ve d
sonra yapylacak travma tik ventz giripime gerek kalmaz. Forseps kullanylan veya zor dodan hemofilik bebeklere hemen faktor
verilmelidir. insan kaynakly kan trtnleri konsantreleri yeni dodanlarda fatal seyredebilen Parvovirus B 19 enfeksiyonu
nakledebilecedinden kesin indikasyon olmadykca kullanylmamaly, mimkinse rekombinant veya en azyndan monoklonal faktor
konsantresi tercih edilmelidir. APILAR Cocukluk ¢cadynda hepatit B ve hepatit A dahil rutin apylar zamanynda yapylmalydyr,
intramiskdiler apylar; ince bir idne ile (tercihen deltoid tizerinde veya uylukta) deri altyna yapylyr, enjeksiyon yerine 5-10 dakika s
basy uygulanyrsa faktér vermek gerekmez. Daha 6nce hepatit apylary yapylmamyp olanlara bu apylar tanydan sonra hemen yay
ailedeki seronegatif dider bireyler de apylanmalydyr. SPOR VE DYDER AKTYVYTELER Spor hastanyn kas giicunii arttyrarak
kanamalary azaltyr ve 6zguvenini glclendirerek hastalydy benimsemesini sadlar. Hastanyn ydnelecedi spor kipisel tercihine,
kondiisyonuna ve yeteneklerine uygun olmalydyr. Ydraytp, jimnastik, ylizme, bisiklet, golf, balyk tutma, masa tenisi gibi sporlar
onerilir. Bisiklet kullanylyrken kask giyilmelidir. Glrep, boks, futbol, tekvando gibi sporlardan kagynylmalydyr. Kas giictini artyryc
ve jimnastik hareketleri fizik tedavi uzmanynyn denetiminde ve koruyucu faktor verildikten sonra yapylmalydyr. Hemofilik
cocuklaryn erken yapta kitap okuma, pul kolleksiyonu, fotodrafcylyk, resim, mizik, koroda parky sdyleme, bilgisayar gibi hobiler
edinmesi, hastalydym kabul etmesi ve kendine giiven duygusunun geliptirilmesi sadlanmalydyr. PROFLAKSY Amag adyr hemc
veya adyr (Tip 3) vWh'h ¢ocuklarda kanama olmasym beklemeksizin haftanyn belirli glinlerinde yapylan koruyucu faktdr tedavisi
ile daha az sakatlyk gelipen orta veya hafif hemofiliye déndirilmesidir. Profilaksiye genellikle 3 yapyndan sonra baplanyr. Profila
icin ailenin programa tam uyum gostermesi ve ebeveynlerden en az birinin faktor tedavisin! yapmayy 6drenmip olmasy gerekir.
Hemofilik cocuk 7 yapyndan sonra faktériini kendisinin yapmasy icin editime baplamaly ve 12 yapyndan sonra enjeksiyonunu ke
yapabilmelidir. Profilaksi i¢in dnerilen dozlar : Hemofili A igin 20-50 U / kg, haftada 2 veya 3 kez (Pazartesi, Carpamba,

Cuma) Hemofili B i¢in 25-30 IU / kg, haftada 2 kez (Pazartesi ve Perpembe) Adyr vwWh' ly ¢cocuklarda program hemofili A gibi
uygulanyr ancak verilen faktériin icinde yiiksek molekiil adyrlykly vVWF bulunmalydyr. HEMOFYLY KOMPLIKASYONLARI 1. Yn
gelipmesi: Hemofili A'ly hastalaryn %20-25'inde tedaviye baplandydy ilk aylarda daha syk olmak tzere faktor VIII' e karpy antikor
Hemofili B ve vWh'da inhibitér gelipmesi daha nadirdir. Hastanyn kanamalarynyn aniden syklapmasy ve faktor tedavisi ile kontro
edilememesi inhibitdr geliptidini dupundurir. Hastalar her 6-12 ayda bir ve cerrahi giripimden dnce mutlaka inhibitér yéniinden
incelenmelidir, inhibitér tedavisi deneyim ve uzmanlyk gerektirdidinden deneyimli hematoloji uzmany tarafyndan yapylmalydyr. 2
Sinovit: Sinovial membranda kanama sonucu gelipen inflamasyon olup syklykla dizde gelipir, nadiren adryly kanama ile
karyptyrylabilir. Sinovitte adry pek olmaz, eklemde piplik ve hareket kysytlylydy vardyr. Hemartrozda ise piplik yanynda artrit, ysy
artan adry vardyr. Kanama ekarte edildikten sonra aspirin icermeyen ibubrufen, tolmetin gibi antiinflamatuar ilaclar
kullanylabilirse de faktor tedavisine yanyt vermeyen olgularla sinoviektomi gerekir. Tedavisi ¢ok gii¢ olan bu komplikasyon igin,
ortopedist, hematolog ve fizyoterapistin ipbirlidi yapmasy gerekir. 3. HIV ve Hepatit Bulapmasy : Modern yontemlerle uretilen
faktor konsantreleri ile HIV, HBV ve HCV bulapma riski yoktur. Faktorlerin Ankara Hyfzysyhha Enstitiisiinde bu virisler yéniinder
taranmasyndan sonra ithal izni verilmektedir. HAV ve Parvovirus B 19 bulapma riskleri ise tam olarak ortadan
kaldynlamamaktadyr. TTV hemofiliklerde yeni saptanmyp olan bir virtistiir ve inaktive edilemedidi anlapylmaktadyr. Bovin ensefa
veya Creutzfeldt - Jacobs hastalygynyn bir tiiri olan ilerleyici beyin zedelenmesine neden olan prionlaryn kan drinleri ile gegtigir
ilipkin kesin delil mevcut olmamakla birlikte teorik bir risk mevcuttur. Ulkemiz kopullarynda hemofili hastalanna kanama nedeni
ile kan veya plazma inflizyonu syklykla yapylmaktadyr. Bu sebeple tim hemofilikler en az yylda 2 kez viral belirleyiciler ve
karacider fonksiyon testleri yoniinden kontrol edilmelidir. 4. Faktor konsantrelerine karpy allerji : Faktor inflizyonu syrasynda ate|
titreme ve Urtikerial deri dokuntuleri peklinde allerjik reaksiyon gorulebilir. Konsantrelerin ambalajy icindeki filtreler kullanyldigynd
allerji riski azalyr, ilk reaksiyonda konsantreyi dediptirmek gerekmez, inflizyondan énce difenhidramin tipindeki bir

antihistaminik verilmesi reaksiyonlary dnler. Antihistaminige radmen ortaya ¢ykan reaksiyonda IV steroid verilir. Buna radmen
ayny konsantreye karpy syk syk allerjik reaksiyon oluyorsa bapka bir konsantreye gegcilir. Hemofili B'li hastalarda anaflaksi olmas
inhibitor varlygyna iparet edebilir. ORTOPEDYK GERECLER Ayak bileginde artropati olan hemofiliklerin ortezler, bileklikler ve
topuk destekleri kullanmasy ve biledi sykyca saran bagcikly botlar giymeleri yararlydyr. Pok absorbe eden tabanlyklarda kanama
azaltyr. Hemofili hastalarynda kullanylacak ortopedik malzemeler icin konu hakkynda deneyimi olan ortopedistlerle gorupulmelidi
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