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* 9yas 8 ay kiz hasta

e Sikayet: Sol kalcada agri



e Bilinen hemofili A tanili hastanin 1 hafta dnce
sol kalcada agn sikayeti baslamis. Ustline
basamiyormus. Eslik eden ates, kizariklik

yokmus.

e Hastanin yakin zamanda bir travma oykusu
yokmus.



* Bu sikayetle dis merkeze basvuran hastaya
kalca eklemine yonelik ytuzeyel doku usg
cekilmis. Kitlesel lezyon veya eflizyon dikkat
cekmedi seklinde yorumlanmis.

* Yapilan kan tetkiklerinde CRP yuksekligi
saptanan hasta artrit? nedeniyle ileri tetkik ve
tedavi amacli tarafimiza yonlendirilmis.



OZGECMIS

Prenatal takiplerinde 6zellik yok
Miadinda 3300gr, 52 cm c¢/s ile dogmus.

Postnatal takiplerinde de herhangi bir 6zellik
saptanmamis.

8 aylikken ayagina cam batmasi sonrasinda
kanamasinin durmamasi Uzerine yapilan
incelemeler sonrasinda hemofili A tanisi almis.



* 3 yasinda sag ayak bileginde sislik, Uzerine
basamama sikayetlerinin olmasi Gzerine ayak
bilegine kanama oldugu tespit edilmis.

* Daha sonra birkac kez daha ayni eklemde
kanamalari tekrarlayan hastaya profilaktik
olarak haftada 3 giin 15-40 IU/Kg faktor 8

tedavisi baslanmis.



e Hastanin sol kalcadaki agrisi basladiktan sonra
3 gln pes pese faktor 8 tedavisi uygulanmis.
Ancak agrisinda azalma olmamis.



SOYGECMIS

Anne:38y, sag saglhkl
Baba:50 vy, sag saglikl

Anne ile baba uzaktan akraba
1.cocuk:14 vy, kiz, sag saghkl

2.cocuk:hastamiz

Ailede hemofili hastaligl 6ykisu yok.



FIZIK MUAYENE

Genel durum iyi. Bilin¢ acik ,hasta oryante ve koopere

Deri: Derirengi dogal. Turgor ve tonus dogal. Dékilintl yok. Lezyon
yok. Abse yok.

Lenf Duglimleri:Lenf digtmlerinin boyutlari olagan.

Bas Boyun :Anatomik bozukluk mevcut degil..Tiroid normal
boyutlarda ve simetrik. Boyunda kitle mevcut degil.

Gozler: Konjonktiva dogal. Sklera dogal.Nistagmus yok. Strabismus
yok.IR ++/++

KBB:Kulak sekli ve yerlesimi dogal. Isitme normal.Burun kanatlari
dogal. Akinti yok. Tikaniklik yok.OF dogal. Mukoza nemli, yumusak-
sert damak dogal.

Solunum Sistemi:Her iki hemitoraks solunuma esit katiliyor. Ral
yok.Rankus yok. Siyanoz yok. Takipne yok.



Dolasim Sistemi: S, + S, + Ek ses yok. Ufiirim yok. Nabizlar
bilateralpalpable.

Batin: Batinda rahat. Defans yok. Rebaund yok. Splenomegali var.Batinda
ufaridm yok. Bagirsak sesleri dogal. Asit yok. Glob vezikale yok.

Urogenital Sistem: Haricen kiz Yapisal bozukluk yok. Pigmentartisi yok.
Fistul yok.

Iskelet Sistemi:Omurga bicimi dogal. Yapisal bozukluk mevcut degil.Parmak
ve tirnaklar dogal. Sol bacak fleksiyonda. I¢ rotasyon, adduksiyon
yapamiyor. Ekstansiyon 30 dereceye kisitli.

Sinir Sistemi:Bilin¢c acik. Oryante- koopere. Kas Gucu bilateral Ust
ekstremite 5/5, sag alt ekstremite 5/5, sol alt ektremite 4/5(agridan
dolayi).Kranial sinir ciftleri muayenesi dogal. Derin tendon refleksleri: ++
Yizeyel refleksler: + Patolojik refleksler yok. Babinski yok. Klonus yok. Sol
tarafinin Gstline basamiyor. Ense sertligi yok. Kernig bulgusu yok.
Brudzinski bulgusu yok.



LABORATUAR

WBC — 8340/mm3

NEU — 5230/mm3

LYM — 2100/mm3

HGB - 11,6 g/dL

HCT - % 33,9

MCV - 76,5 fL

PLT — 261.000/mm3
Sedimentasyon - 59 mm/h



Aclik Kan Sekeri (AKS) - 89 mg/dL
Urea - 16,6 mg/dL

Kreatinin - 0,44 mg/dL

AST (SGOT) - 26,3 U/L

ALT (SGPT) - 14,9 U/L

LDH - 284 U/L

Dizeltilmis Sodyum - 135,8 mEq/L
Potasyum (K) - 4,75 mEqg/L

CRP - 47,09 mg/L



e APTT:46,3 sn (24-36sn)
* PT:13,8 sn
* INR:1,05



PATOLOJIK BULGULAR

Sol kalcada agr
Hemofili A oykusu
Faktor tedavisine ragmen agrinin devam etmesi

Sol bacak fleksiyonda. I¢ rotasyon, adduksiyon
yvapamiyor. Ekstansiyon 30 dereceye kisitl.

Sedimentasyon - 59 mm/h
CRP-47,09 mg/L
APTT:46,3 sn (24-36sn)



e Ek tetkik?
e On tani?



e Hastanin sikayetleri Gzerine MR cekimi yapildi.

e Sakroiliak ve kalca mr 6n raporunda: Sol
iliopsoas kasi volumlu gorinimde izlenmis
olup T2'de sinyal artisi izlendi. Gorinim
hematom ve hemorajiye ait olabilir.

* Bilateral kalca ekleminde minimal efflizyon
izlendi.
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* Tani: Sol iliopsoasta kanama



HEMOFILI

* Hemofili, faktor VIIl veya IX eksikligi sonucunda
gelisen nadir bir kalitsal kanama bozuklugu
olup, eklem ici (hemartroz) ve kas ici
(hematom) kanamalarla kendini gosteren bir
grup hastaliktir.

e Faktor VI eksikligi Hemofili A, faktor IX
eksikligi ise Hemofili B olarak adlandirilir.



 Hemofili A yaklasik 5.000-10.000 erkek
dogumunda bir goralar.

 Hemofili, X’e bagli resesif gecis gdsteren
dogumsal bir kanama bozuklugudur. Hastalik
cogunlukla tasiyici kadinlardan, erkek cocuklarina

gecmektedir.



* Hastalik cok nadir olmakla birlikte kiz
cocuklarda da gorulebilir.

* Ornegin taslyic bir kadin ile hasta bir erkegin
birlikteliginde veya Turner Sendromu gibi tek X
kromozomu varliginda hastalik kiz cocuklarda
da ortaya cikabilir.

* Olgularin yaklasik 1/3 kadarinda aile 6ykusi
olmaksizin hastalik spontan de-novo
mutasyonlar ile ortaya cikabilir.



Faktor aktivitesi:

<%1 ise agir hemofili
%1-5 ise orta hemofili
>%5 ise hafif hemofili



KANAMA BULGULARI

Ciddi kanama-Sikhk

Yasami tehdit eden
kanamalar-Siklik

Hemartroz - %70-80

Eklemlerdeki kanama sikligt
* Diz - %45
* Dirsek - %30
* Ayak biledi - %15
* Omuz - %3
* El biledi - %3
* Kalca - %2

Dider - %2
Kas!yumugak doku - %10-20

Adiz/diseti/burun
Hematuri
Diger kanamalar - %5-10

Merkezi sinir sistemi - <%5
Sindirim sistemi
Boyun/bogaz

Ciddi travma

KRONIK KOMPLIKASYONLAR

Kas-iskelet inhibitor gelisimi

Transfiizyonla iliskili
Enfeksiydz hastaliklar

Alloantikor
ozelliginde

Zamana ve sicaklida
duyarl inhibitor
Tip 1inhibisyon
kinetidi gosterir

Kronik hemofilik artropati
Kronik sinovit

Kalici sakatliklar Kontraktur
Psddotumor

Kiriklar

HiV

Hepatit B virusu
Hepatit C virusu
Hepatit A virdsu
Parvovirus B19
Digerleri




KAS ICI KANAMALAR

Cocuk emekleme veya yurimeye basladiktan sonra
travmatik olarak 6zellikle buyuk kas gruplarinda
hematomlar olusmaktadir.

Gorulme sikligi yaklasik %10-20 civarindadir.

lgili kasta sislik, 1s1 artisi, agri, kizariklik olmasi ile tan
konur.

Kasin katildigi eklem hareketleri sinirlanmis ve agrilidir.
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ILIOPSOAS KANAMASI

* Kanama miktarinin fazla olabilmesi ve atlanma olasiligi
bakimindan hemofilideki ciddi kanamalardan biridir.

e Hastada karin agrisinin yaninda dik yiriyememe, kalcada
fleksiyon varligi s6z konusudur. Kalca ve/veya dizin pasif
ekstansiyonu son derece agrili olup kisitlanmistir.

* Femoral sinir basisi nedeniyle bacakta uyusma,
karincalanma ve duyu kaybi olabilir.






* En hizli tan1 yontemi USG olmakla birlikte BT ve
MR ile daha ayrintili bilgi alinabilir.

 Zamaninda tedavi edilmezse yasami tehdit
eden kanamalardan kalici hareket kisithligina
varan spektrumda sonuclar dogurabilir. Bu
nedenle erken, yeterli doz ve stredeki tedavi
cok dnemlidir.



HAEMOPHILIA - BLEEDS IN A CHILD




TEDAVI

* Hemofili hastalari icin plazma kaynakl ve
rekombinant Urunler mevcuttur.

 Faktor VIII 1 1U/kg verildiginde, plazma FVIII
duzeyi %2 artar, yartlanma omru 8-12 saattir.

* Plazma kaynakli Faktor I1X 1 1U/kg verildiginde,
plazma FIX duzeyini %1 arttirir, yari dmru 18-
24 saattir.



Kas i¢i kanamasi | %40-60 |2-3 glin, yanit | %40-60 |2-3 giin,
(iliopsoas harig) yeterli degilse yanit yeterli
daha uzun degilse daha
uzun

MSS/Kafa

Travmasi

*Baslangig %80-100 |1-7 glin %60-80 [1-7 glin
*Devam %50 8-21 glin %30 8-21gin

Sindirim Sistemi
*Baslanqu; %80—100 %60-80

Derin laserasyon _|%50 __ [57gin ___ |%40  |57gin |




* Genel olarak; orta siddetteki kanama
ataklarinda (hemartroz, ilerlemis yumusak
doku kanamasi) FVIII 20-25 1U/kg uygulanir,
12-24 saat icinde bulgular devam ediyorsa
tedaviye devam edilmelidir.



* Faktorler en az 5 dakika sure ile, yavas damar
ici bolus seklinde uygulanmalidir. (eriskinde 3
ml/dakika, cocukta ise 100 U/ dakikayi

asmamalhidir).

e Tedavi suresi ortalama 10-21 glnddr.



* |liopsoas kas ici kanamalari diger kas-doku ici
kanamalardan ayri olarak degerlendirilmelidir.

* Hastanin hastaneye yatirilmasi gerekmektedir.

e 7-10 gun sure ile faktor verilmesi ve kesin yatak
istirahati uygulanmaldir.



* Gerek tani ve gerekse izlemde goruntileme
yontemleri (USG veya BT/MR) kullaniilmalidir.

* Agri kaybolana kadar hastanin fiziksel aktivitesi
azaltihr.

* Fizik tedavi cok 6nemlidir. Akut donem sonrasi
sekonder profilaksi yapilmalidir.



* Hastalar 6-12 ayda bir degerlendirilmelidir.
Kas-iskelet sistemi klinik skorlarla yillik,
radyolojik skorlar ise endike oldugunda
Olculmelidir.

 Hemofiliklerde en iyi egzersiz ve spor yuzme ve
yuruyus kabul edilmektedir.



Klinik Izlem

* Hastaya takiplerinde ilk 3 giin 75 IU/Kg faktor
8 tedavisi verildi. U¢ glin sonunda hastanin
agrilari hafifledi.YUrumeye basladi.

* Sonraki 3 giin 50 IU/Kg dan faktor 8 tedavisi
uygulandi.

* Genel durumu iyi olan hasta 4 giin 25 IU /Kg
tedaviye devam etmesi ardindan cocuk
hematoloji poliklinik kontroline gelmesi
planlanarak taburcu edildi.



e TESEKKURLER....

e KAYNAKCA: TURK HEMATOLOJi DERNEGI
HEMOFILI TANI VE TEDAVI KILAVUZU



