changing haemophilia®

kot Iyll dstirilmig
ya§amk litesi ¢

JAY LUCKEY
ABD
Hemofili B

Hemofili degisiyor.
Yasam kalitesi yUkseliyor.

Hemofili — Hastalar ve Hasta
Yakinlari icin Bilgiler

0
changing

haemophilia

novo nordisk’



Bu brostr, hemofili hastaligindan sikayetci olan ya da ailesinde, dost veya arkadas cevresinde
hemofili hastasi bulunan kisiler icin hazirlanmistir. Brostirde hemofilinin ne oldugu
aciklanmakta ve gunlik yasamda ve 6zel durumlarda nasil davraniimasi gerektigine dair
bilgiler sunulmaktadir. E§er daha fazla bilgi edinmek isterseniz, bagl oldugunuz hemofili
merkezinin personeli, Alman Hemofili Dernegi (Deutsche Hamophiliegesellschaft = DHG)
ve dernegin yorenizdeki Uyeleri ve Hemofili Hastalari Cikar Birligi (Interessengemeinschaft
Hamophiler = IGH) gibi konunun uzmani pek cok kisi ve kurulus size hemofiliyle ilgili cesitli
konularda yardimci olacaktir.

Yazanlar: Bu brostiriin orijinali Novo Nordisk isvec tarafindan, Stockholm, Astrid Lindgrens
Barnsjukhus cocuk hastanesi Cocuk Koagulasyon Poliklinigi bashekimi Tony Frisk ve Goteborg,
Sahlgrenska Universitetssjukhuset Hastanesi Koagtlasyon Merkezi hemofili hemsiresi Linda
Myrin Westesson’un isbirligiyle hazirlanmistir. Brostr daha sonra GieBen-Marburg Universite
Klinikleri doktorlarindan hemofili uzmani Dr. med. Mohammed Alrifai tarafindan yerel
kosullara uyarlanmistir.

Mavi oklarla isaretlenmis » kavramlar brosiriin en arkasinda yer alan sézlikte aciklanmaktadir.

Sayin Dr. med. Mohammed Alrifai‘ye brosirin olusturulmasina verdigi destekten
ve tibbi konularda sagladigi katkilardan dolayr icten tesekkurlerimizi sunariz.
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Hemofili nedir?

Hemofili kanin gii¢ pihtilasmasina ( » koagiile olmasina)
neden olan bir kan pihtilasma bozuklugudur. Pihtilasma
hastaliklarinin en yaygin bicimlerinden biri olan hemofili
neredeyse sadece erkek cocuklar tutar.

Hemofili hastalarinda kan yavas pihtilastigindan, yaralan-
malarda ve tibbi midahalelerde (6rn. ameliyatlarda, asilarda
veya dis tedavilerinde) cok uzun stiren kanamalara maruz
kalirlar. Bazen kanama sanki kendiliginden ortaya cikar, o
zaman spontan kanamadan bahsedilir.
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Hemofili ile ilgili bir efsane

~Hemofili kanamanizi hizlandinr.”
Hemofili kanamanizi hizlandirmaz.
Hemofili kanin pihtilasmasi icin gereken

sUreyi etkiler. Belki kanamanin suresi
uzar, ama hizi artmaz.




Kanama ve normal pihtilasma

Bir insan kanamaya maruz kaldiginda, vicut digerleriyle
birlikte kandaki bazi proteinlerin, kan damarlarinin, kan
pulcuklarinin ve » pthtilasma faktérlerinin isbirligiyle
gerceklesen bir strec araciidiyla kanamayi durdurur. Kan
plazmasinda pihtilasmadan sorumlu toplam 13 faktor
bulunmaktadir. Bunlar romen rakamlariyla tanimlanir,
orn. Faktor | (1), Faktor 11 (2) vs. gibi.

Hemofilide pihtilagma nasildir?

Hemofili, bir insanda bu pihtilasma faktorlerinden birinin
gerektiginden az olmasi, hic olmamasi ya da gerektigi gibi
calismamasi demektir. En sik gorulen eksiklikler, Hemofili A
olarak adlandirilan Faktor VI (8) eksikligi ve Hemofili B
olarak adlandirilan Faktor 1X (9) eksikligidir. Bu eksiklikler
kan henlz pihtilasmadan » pihtilasma kaskadinin kesin-
tiye ugramasina yol acar ve kan duruma goére ancak bir
tedavi uygulamasiyla durdurulabilir. Bunu domino taslariyla
karsilastirmak mumkdnddr: Eger bir tas bir sonraki tasi
deviremezse, domino etkisi yarida kesilir.
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Pihtilasma kaskadinin
kesintiye ugramasi




Bir yaralanmadan veya baska bir nedenden dolayi bir yerimiz kanadiginda
sunlar olur:

Yaranin bulundugu noktadaki kan
damari kan akisini azaltmak igin
buzdldr.

Hemofilide kan
pthtilasmasi

Normal isleyen
kan pihtilasmasi

» Trombosit adi verilen kiigik
hticreler birbirlerine yapisarak
topaklasir ve trombosit tikaci olarak
bilinen bir tika¢ olusturarak yarall yeri
kapatir.

Bunun ardindan pihtilasma faktérleri
bir zincirleme reaksiyon baslatarak
(tip dilinde buna “pihtilasma kaskadi”
ya da "koagtilasyon kaskadi” denir)
yara yerinde kanin pihtilasmasini
saglariar. » Fibrin liflerinden olusan
9Ucli ve saglam bir ag meydana
gelir ve trombosit tikact ile birlikte
yarall yeri kapatarak kanamay!
durdurur.

Hemofilide aktif Faktdr VIl (8) veya
Faktor IX (9) eksikliginden dolayi
pihtilasma kaskadi kesintiye ugrar
ve kan yeterince pihtilasamaz.
Kanama olayindan 1 ila 2 saat sonra
kapandigi sanilan yaralar tekrar
kanamaya baglayabilir.

’ Eritrosit
\ Trombosit

‘ Lokosit



Hemofilinin gorilme sikligi

Almanya’da » hemofili hastasi olan yaklasik 6000 — 8000 insan
yasamaktadir. Dlinya Hemofili Federasyonunun verilerine gore
dunya genelinde yaklasik 400.000 kiside hemofili tespit edil-
mistir. Bu insanlar arasinda etkin bir tedaviden yararlananlarin
sayisi olmasi gerekenin cok altindadir. Dinyanin pek cok yoére-
sinde tibbi bakim kosullari hala gereken dizeyde degildir,

» faktor konsantrelerine erisim olanaklari yetersizdir. Bu
bolgelerde yasayan hemofili hastalari, tedavi edilmemesi duru-
munda kalici eklem hasarlarina yol acan ve yasam suresini
kisaltan agrili kanamalara maruz kalma riskiyle karsi karsiyadir.
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h::\ SHAHEEN ALMAJED
. Kiveyt
Hemofili A

Hemofili A ve B

iki tarld hemofili vardir. Hemofili A, Hemofili B'ye gére
dort kez daha sik gérdlur.
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Hemofili A
Faktor-VIIl (8) eksikligi
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Hemofili B
Faktor-IX (9) eksikligi




Agirhik dereceleri

Hemofilinin agirlik derecesi kanda ne kadar aktif Faktor VIII (8)
veya Faktor 1X (9) bulunduguna baghdir. Aktif » pithtilasma
faktoriiniin miktari ne kadar dustkse, hemofili o kadar agirdir.
Hemofili, pihtilasma faktortnin olctlen » eksiklik derecesine
gore hafif, orta ve agir dereceli olarak siniflandirilir.
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Hemofilinin pihtilagma faktori eksiklik derecesine gore siniflandiriimasi

Pihtilasma faktorii
eksiklik derecesi

%5 ila 15
. 4

Hemofilinin agirlik
derecesi

Hafif

Hemofili tedavisinin tarihcesi

GUNnUmMUzde normal kan pihtilasmasi icin ihtiyac duyulan eksik faktéri iceren ilaglar
bulunmaktadir. Ancak bu her zaman boyle olmamistir. Etkili bir tedavi ydontemi bulununcaya
kadar agir bir hemofiliye tutulan insanlar nadiren yetiskinlik cagina ulasmistir. Glnimdazde,
henlz tedavi ve profilaksiye yénelik faktor konsantreleri bulunmadan énce dogmus yasl
hemofili hastalari bulunmaktadir. Bu ylzden, bu kisilerin cogu kanamalara bagli eklem ve
kas hasarlarindan kaynaklanan hareket kisithliklarindan sikayetgidir.

Almanya‘da genel olarak hemofilisi olan insanlarla pihtilasma islevi saglikli insanlar arasinda
yasam beklentisi acisindan artik bir fark kalmamistir. Almanya, diinya genelinde hemofili
hastalarina en modern ve ileri bakim ve tedavi olanaklarini sunan lkelerden biridir.
Hastalarin cogu faktor konsantreleri sayesinde hastaliklarini, ayni kan seker diizeylerini
instlinle uygun bir dizeyde tutmayi basaran diyabet hastalari gibi, iyi kontrol edebilmekte-
dirler. Faktdr konsantreleri gerek spontan kanamalarda, gerekse de onleyici tedbir amacl
olarak kullaniimaktadir.






Semptomlar

Hemofili cogu kez emekleme cagindaki bir cocukta
normalden fazla mor leke gorilmesiyle anlasilir.

Kanamalar

Kanamalar hem dista (ytzeyel mor lekeler) hem de icte
(organlarda) olmak Gzere vicudun her yerinde bas
gosterebilir. Bir kanama spontan olarak (bir etken olmadan)

ya da bir siddet veya carpma etkisiyle meydana gelebilir. Asiri

zorlanmadan, travmatik etkilerden veya cerrahi girisimlerden
de kaynaklanabilir.

Kas ve eklem kanamalari yaygindir. Bu tir kanamalar cok
agri verici olabilir ve tedavi edilmemeleri durumunda eklem
kapsultnde, kikirdakta ve kemikte kalici degisimlere yol
acabilir. Kaslarin zayiflamasi da s6z konusudur.

Kanamalar sikintili ve cok endise verici olabilir. Hazirlikli
olmak ve bdyle bir durumda nasil davraniimasi gerektigini
bilmek sogukkanliigr korumaya yardimci olacaktir. Tehdit
edici bir kanamayi kontrol altina almak icin onu nasil tedavi
etmeniz gerektigini bilmenizde yarar vardir. Bu nedenle,
hemofili merkezi ile birlikte énceden bir tedavi plani
hazirlanir.

Bir kanama durumunda mutlaka derhal hemofili
merkeziniz ile iletisim kurun!

Semptomlar

Asagidaki belirti ve semptomlar hemofili
hastaligina isaret edebilir:

Kolay olusan kanamalar
Kanamanin uzun strmesi

Kanamanin bazen spontan (kendiliginden)
baslamasi

Sik burun kanamasi
Kolay olusan dis eti kanamalari
Yaygin ve/veya blytk mor lekeler

11



Kanamayi nasil fark ederim?

Kanamalari tedavi etmeyi 6grenmeden 6nce bir kanamanin nasil
gorindigina ve nasil hissedildigini bilmelisiniz. Kanamalar
vlicudun hem icinde hem de dis ylziinde meydana gelebilir.
Bazen bir kanama olup olmadigini anlamak zordur. Cocuklar
cogu kez kendilerini nasil hissettiklerini ifade edecek olgunluga
sahip degildir.

Bir kanama varligina isaret eden belirtilere dikkat edin!

Asagidaki tabloda vicudun gesitli bolgelerindeki kanamalara
isaret eden farkli belirtileri ve nelere dikkat etmeniz gerektigini
bulabilirsiniz.

Bir kanamayi nasil fark ederseniz: belirti ve semptomlara 6rnekler

/

Eklem

Kas

Eklemde igne batmasina benzer
bir duygu

Eklemleri hareket ettirmeye karsi
isteksizlik

Kisith hareketlilik

Sisme

Agrilar (kanamanin tedavi edilmemesi
durumunda artan siddette)

Eklemin Gzerindeki derinin sicak
olmasi

O zamana kadar iyi isleyen bir
eklemde hareket kisithliklari

Kas agrilari
Kollarda veya bacaklarda zayiflik
Topallama

Vicudun etkilenen kismini kullan-
maya karsi isteksizlik, érnegin ayakta
dururken veya yururken topugu yere
basmak istememek

Kisith hareketlilik
Sisme
Kanama yerindeki derinin sicak olmasi

Siddetli veya ani agri (sinirler Uzerinde
baski olustuguna isaret eder)

Duyarsizlik veya batma

12




Hemofili hastalarinda eklem agrilarinin ve » artropatinin agirlik derecesinin tahmini

Derece Eklem kanamasi

Hemofilik artropatinin alevlenmesi

1 Hizli bastiran ve 1-2 saatten fazla stren sisme Yerel, batma seklinde agri
2 Eklem hareketliliginin giderek kisitlanmasi Faaliyetsizlik/inaktivite sonrasi bas gosteren, hareketle
birlikte azalan, ancak uzun sureli aktiviteyle tekrar artan
agri
3 Agri: » prodromal olay seklinde lokal baslangig; Eklem hareketliliginin artan bicimde kisitlanmasi
daha sonra baski veren agri seklinde tim ekleme
yayllma
4 Ekleme yuklenmenin olanak disi olmasi » Palpasyonda agri vermeyen sisme
5 Tercih edilen eklem konumlari: Eklemin bilinen bir » hedef eklem olmasi

e Ayak bilegi eklemi: at ayagi (pes ekinus)
e Diz: 30-40° bikilme
e Dirsek: 60° bukulme

CARL LYONS
Danimarka
Hemofili A

Kazalar

Kazalarda, nadir olmakla birlikte, kafa ve karin ici kanamalar
meydana gelebilir. Ani bastiran siddetli bas agrisi, kusma
veya uyanma sorunlari kafada meydana gelen bir kanamanin
belirtileri olabilir.

Midede bas gosteren kanamalar kanli veya siyah (kimi
zaman kahve telvesi seklinde) kusmuk veya siyah (kimi

zaman katran seklinde) diskiya neden olabilir.

Bunlar derhal tibbi yardim gerektiren ciddi belirti ve
semptomlardir.
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Tani ve kontroller

Eger doktor kanama veya mor lekeler gibi semptomlarla
kendisine basvuran bir hastada » hemofili oldugundan
sUphelenirse, kanda aktif Faktor VIII (8) veya Faktor 1X (9)
miktarini belirlemek icin kan érnekleri alacaktir. Hemofili
tanisi koymak icin daha baska incelemeler yapilmasi
gereklidir. Bu incelemeler genellikle bir hemofili merkezinde

yapillir.

Bircok anne baba, hemofili tanisi konmasina ve bunun agir
ve ciddi bir hastalik olarak algilanmasina karsin yine de
cocuklarindaki kanama ve mor lekelerin nedeni acikliga
kavustugu icin rahatlamaktadir. Cinkd bu belirtilerden
dolayi cocuklarini taciz ettiginden stiphelenilen anne baba
sayisi az degildir.

Hastaligin oldukga agir sekilleri, cocuk yasaminin ilk
yillarinda emeklemeye ve yiriimeye baslayinca bas gosteren
mor lekeler, agiz veya burun mukoza zari kanamalari veya
eklem ve kas ici kanamalardan anlasilir. Nadir olmakla
birlikte, hemofilinin dogum sirasinda vantuz veya kafa derisi
elektrodu uygulamalarinda meydana gelen kanamalara
bakilarak tespit edildigi de olmaktadir. Cogu hallerde kadinin
hastaligin tastyicisi (» kondiiktér de denir) oldugu 6nceden
bilinir. Bu durumda dogum sirasinda tani konur. Bakiniz

.Kalitsal gecis”, S. 18. (

Hastaligin daha hafif sekilleri genellikle yasamin daha ileri
evrelerinde, bazen bir cerrahi girisim ya da dis cekimi
sirasinda fark edilir. Hafif sekil tanimi hastaligin gidisinin
hafif olacagl anlamina gelmez. Tedavi edilmeyen kanamalar
hafif yaralanmalarda veya ameliyatlarda da sorun yaratabilir.

Kontrol randevulari

Kontrol randevularinin sikligr hemofilinin
agirlik derecesine ve klinik gidisine baghdir.
Agir bir hemofili sekline tutulan insanlar
yilda en az iki defa kontrolden gecirilir.
Orta ve hafif hemofili sekillerinde yilda bir
kontrol yapilir.
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Hemofili nasil meydana gelir?

Mutasyonlar

Kalitsal yapi ( » genler) viicuttaki proteinlerin yapisiyla ilgili
bilgiler icerir. Bir genin degismesi (mutasyonu) o genin

olusturmasi gereken proteinin yapilamamasina ya da hatali
yapiimasina ve éngorulen islevi Gstlenememesine yol acar.

Hemofiliye neden olan mutasyon kalitsal gecisli, yani
kendileri de hasta ya da hastaligin tastyicisi olan
ebeveynlerden kalitim yoluyla edinilmis olabilir. Ancak
onceden mutasyon olmayan ailelerde de ilk kez mutasyon
goruldigu olmaktadir. Bu, hemofili hastalarinin yaklasik
Gcte biri icin gecerlidir.

Faktor Viil‘den (8) Faktor IX'dan (9)
sorumlu genin sorumlu genin
mutasyonu mutasyonu

v v
Hemofili A Hemofili B
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Kalitsal gecis

Vicudun hemen her hicresinde kromozomlar bulunur:
Bunlar genleri iceren uzun DNA zincirleridir. Kromozomlar
cift olarak duizenlenmis olup her cift biri anneden, digeri
babadan gelen bir kromozomdan olusur. Bunun istisnasi
cinsel kromozomlardir: Kadinlar iki X kromozomuna,
erkekler ise bir X ve bir Y kromozomuna sahiptir.

Faktor VI (8) ve Faktor IX'un (9) genleri X kromozomunun
Gzerinde yer alir. Erkekler sadece tek bir X kromozomuna
sahip oldugundan, Faktor VI (8) veya Faktor IX (9)
genlerinde bir » mutasyon meydana gelmesi durumunda

mutlaka hemofilik olurlar. Hemofiliye tutulan insanlarin
cogunlukla erkek olmasinin nedeni budur. Mutasyona
maruz kalan kadinlar ise hastaligin tastyicisi ( » kondiiktor)
olup onlar da belli 6lctide kanama belirtileri verebilirler (6rn.
siddetli ve uzun stren adet kanamalari, gebelik sirasinda
kanamalar, ameliyat sonrasinda artci kanamalar v.b.). Bu
konuda ,Ben sadece konduktérim” adli brostrimuzden
daha ayrintili bilgi edinebilirsiniz. Bir erkek hastalik genini
kizina aktarabilir (bu durumda kizi tasiyici olur) ve onun
Gzerinden de erkek torununa gecirebilir.

~

Hemofilik erkek ile saghkli kadinda genlerin gecisi

Taslyicl kiz cocuk Taslyicl kiz cocuk

@ [ ]
XY XX
Hemofilik erkek Saglikl kadin
- | | M
[ ] [ ) @ [
XX XX XY XY

Saglikl erkek cocuk Saglikh erkek cocuk
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Saglhikh erkek ile tasiyici kadinda genlerin gecisi

@ [ )
Xy XX
Saglikl erkek Taslyicl kadin
- | | IR
[ ] [ ) o [ ]
XX XX XY XY

Taslyicl kiz cocuk

Saglikli kiz cocuk

Hemofilik erkek
cocuk

Saglikl erkek cocuk

/

X = Hemofili genini tasiyan kromozom

19



RENATO BERTOLI
talya
Hemofili A



Tedavi

» Hemofili tedavisinin hedefi kanda eksik olan » pthtilagsma
faktorlerini ikame etmektir. Bu amacla ilaclar intraventz
olarak, yani dogrudan periferik bir venin (toplardamarin)
icine verilir. Bunun icin alt kolda veya elin dis yizinde,
yenidoganlarda ise ayagin Ust tarafinda derinin yizeyinde
iyi gorulen ve dokunularak hissedilen bir ven secilir.

ilac konsantre edilmis sekilde pihtilasma faktérd, yani bir
» faktor konsantresi icerir: Hemofili A'da Faktor VIII (8),
Hemofili B'de ise Faktor IX (9) kullanilir. Boylece, normal
» pithtilagsma sureci tekrar tesis edilerek kanin pihtilasmasi
saglanmaya calisilir.

Onleyici tedavinin amaci kandaki Faktér VIl (8) veya

Faktor IX (9) miktarini kanamalari engelleyecek duzeye
cikarmaktir. Béylece, faktdr konsantresi araciligiyla agir bir
hemofili daha hafif bir sekle dénustirulebilir. Tedavinin
hedefi kanamalara, hareket kisitliliklarina ve hastaligin diger
komplikasyonlarina karsi 6nlem almak ve bunlara engel
olmaktir.

21
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Onleyici tedavi
(profilaksi)

Agir hemofili hastalari genellikle tedbir amacli (» profilaktik)
olarak faktor konsantresiyle tedavi edilir. Dozaj, yani ilacin
hangi miktarda ve hangi siklikta verilecedi, hemofilinin
agirlik derecesine, bireyin yasam tarzina, kan ornekleriyle
tespit edilen kandaki aktif Faktor VIII (8) veya Faktor 1X (9)
miktarina ve verilen ilaca baghdir. Cogu hasta ilacini iki veya
¢ guinde bir, bazilari ise haftada bir alir.

Tedavi Tedavi Tedavi

100
75
50

25

Kanda pihtilasma faktort duzeyi (%)

0 24 48 72 96
Sure (saat)

Ihtiyac Gizerine (On-Demand)
kanama tedauvisi

Kanama durumunda faktor konsantresiyle yapilan
tedavilere » ihtiyac lizerine ya da » On-Demand tedavi
de denmektedir. Bu tedavi sekli kanamalarin daha seyrek
oldugu hafif hemofili sekillerinde cok yaygindir.

Kanamalar tedbir amacli faktor konsantresi verilmesine
ragmen bas gosterebilir. O zaman, duruma gore ilaveten
faktor konsantresi enjekte etmek gerekli olabilir. Spontan
(kendiliginden) kanama adi verilen bu ic kanamalarda
hemofili merkezine mutlaka haber verilmesi gerekmektedir.

Iki giinde bir uygulanan bir Hemofili A
tedavisinin sematik gésterimi

~
Kanamalarda, asi ve tibbi midahale dncelerinde
(6rn. ameliyatlar, dis cekimleri) ve diger stpheli
durumlarda hemofili merkezinize basvurun. Olasilikla
dozajinizin uyarlanmasi gerekebilir.

J
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Evde kendi kendine tedavi

Bir cok » hemofili hastasi evde, is yerinde veya okulda kendi
kendine tedavi uygulamaktadir. Cogu anne baba, cocuk ve
yetiskin kendi kendilerine enjeksiyon yapmayi 6grenmekte-
dir. Biraz zaman almakla birlikte, kisilerin cogu tedavinin
baslangicindan itibaren bir yil icerisinde bunu 6grenmis
olmaktadir. Cocuklar normal olarak erken ergenlik caginda
kendi kendine tedaviye baslarlar.

Evde kendi kendine tedavi ydntemi sayesinde kanamalari
erken asamada, herhangi bir klinige gitmeye gerek olmadan
kendi kendine tedavi etmek mimkindur. Bu, pek cok anne
baba icin kendilerine daha genis bir 6zgurlik alani saglayan
onemli bir adimdir. Hastalar kendi kendilerine enjeksiyon
yapmayl, merkezlerde deneyimli tedavi uzmanlarinin ve
hemofili hemsirelerinin destegiyle dizenlenen enjeksiyon
kurslarinda 6grenebilirler.

Tedavi raporu

Evde kendi kendine tedavi uygulayan kisiler diizenli olarak
» tedavi rapor formlari doldurarak bunlari hemofili
merkezine gonderirler. Bu raporlara alinan ilacin tarihi, parti
numarasi ve dozu (faktor konsantresi) kaydedilir.

Tedavi raporlari, doktorunuzun ya da cocugunuzun
doktorunun size ya da cocugunuza dogru tedavi
uygulamasini garanti eden énemli belgelerdir. Doktor ayrica
Transflizyon Yasasi geregince ilac partilerini belgelemekle
yUkumludur. Evde kendi kendine tedavi uygulamalarinda
bunu ancak sizin yapacaginiz eksiksiz dokiimantasyona
dayanarak yapabilir. Bunun icin artik kagit biciminde cesitli
ikame takvimlerinin yani sira smartmedication™ gibi
elektronik sistemler de kullanilmaktadir.

Port kateteri

Bazi durumlarda kan damarini bulmak ve evde kendi kendine
tedavi yapmak kolay degildir. Bu durumda bir

» Port kateteri yararli olabilir: Ven sistemiyle baglantili
olarak deri altina yerlestirilen ve disaridan igne batirilarak
erisilen bir silikon odacik enjeksiyonu kolaylastirir. Baz
durumlarda, tedbir amaciyla ( » profilaktik olarak) tedavi
edilen cocuklarda da bir port kateter konabilir. Ancak ilac
(faktor konsantresi) genellikle periferik bir vene uygulanir.
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Muikemmel bir tedavi sonucu icin
neler yapilabilir?

Kanamalari mimkin oldugunca erken, en iyisi kanama basladiktan sonra en gec iki

saat icerisinde tedavi edin. Ne kadar erken baslarsaniz, agrilari o kadar cabuk yatistirir

ve kanamay! durdurursunuz. Tedaviye hemen baslarsaniz, cogu kez daha az » faktor
konsantresine ihtiyaciniz olacaktir. Bu sirada kani durdurma strecine eslik eden islemleri
de dikkate almalisiniz: koruma, istirahat, buz, baski bandaji ve yiksege yerlestirme

(bakiniz sagdaki kutu).

iyi bir &neri: Hazirlikli olun. Eger disarida kalacaksaniz, daima yaniniza bir veya birkac
doz faktor konsantresi alin. Bunun icin Standard-Kit veya Travel-Kit Mini gibi 6zel kitler

sunuyoruz.

ilac kullanimi bazen telastan kolayca atlanabilir, ancak bir hemofili hastasi tedavisini diizenli
bicimde surdidrmeye dikkat etmelidir.

Hemofili merkezinizin talimatlarina her zaman uyun.

— 7,25cm —

136m —

[

_ 20m —4m

Tek flakon kapasiteli Travel Kit Mini: Kisa bir

3 flakona kadar kapasiteli Standard Kit: Kisa
gezi igin ya da acil durum kiti olarak ideal

tatiller (6rnegin hafta sonu seyahatleri) icin ideal
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PRICE ilkesi:
Bir kanama sirasinda alinacak ek onlemler

PROTECTION (koruma) — Yarali eklemin, duruma
gore bir ilmek/ticgen bez veya yiriime destegi
kullanilarak daha fazla hasardan korunmasi.

REST (istirahat) — Eklemin en az 24 saat
dinlendirilmesi.

ICE (buz) — Buz yarali bélgede sicakhigi dustrerek
hasari azaltabilir, kanlanmayi ve buna bagl olarak
doku ici kanamayi yavaslatabilir ve agriyi yatistirabilir.
Bu amacla buz parcalari nemli bir beze sarilarak

2 saate bir 10—15 dakikaligina ilgili noktaya konur.
Buzu asla dogrudan koymayin.

COMPRESSION (baski sargisi) — ilk 24 saat
icerisinde baski sargisi sarilmasi veya destek corabi
kullaniimasi. Sarginin cok siki olmadigini sik sik
kontrol edin ve kiclk cocuklarda dikkatli olun.
Baski sismeyi kontrol eder ve iyilesmeyi hizlandirma
acgisindan olumlu bir etki gosterir.

ELEVATION (yiiksege yerlestirme) — Yerel kan
damarlarinin icindeki basinci distirmek ve kanamayi
azaltmak icin ilgili eklemin ytksege yerlestirilmesi.
Vicudun ilgili kisminin yikseltilmesi yarali yerdeki

sismenin inmesini destekler ve artci kanamalari dnler.

BENJAMIN GRAY
Kanada
Hemofili A
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Kanamalarin onlenmesi

Hareketli kalmak

Hareket, spor ve bedensel faaliyet herkes icin oldugu gibi
» hemofilisi olan insanlar icin de énemlidir.

Egzersiz iyidir, ¢linkii:

e Kaslar glgclendirir ve boylece eklemlerin ytkinu azaltir —
Bu, eklem kanamalarina karsi iyi bir korunmadir

e Denge duygusunu ve koordinasyonu gelistirir

e Daha saglikli bir kiloya sahip olmanizi saglar

e Yeni arkadaslar edinmenize ve 6z glveninizi guclendir-
menize olanak verir

Bazi etkinlikler ve spor turleri dikkatli olmayi gerektirir, &rn.
temas sporlari. Eger kendinizden emin degilseniz, hemofili
tedavinizden sorumlu kisiye danisin!

Korunma

Bisiklete, kizaga veya kaykaya binerken koruyucu donanim
(6rnegin kask) kullanmaniz 6nemlidir. Bazi spor turleri icin
dirsek ve diz koruyucular mevcuttur. Ayagda sikica oturan iyi,
saglam ayakkabilar ayak bileklerini de korur. Ayni husus ev
terlikleri icin de gecerlidir.

Ev ortaminin ¢ocuklar i¢gin
guvenli hale getirilmesi

Eger hemofilisi olan kictk bir cocugunuz varsa, evinizi
butln diger cocuklar icin oldugu gibi, cocuk guvenligi
acisindan gdzden gecirmelisiniz. Masalarin, banklarin sivri
koselerini yumusak koruyucularla kaplayin, cocuk
emeklemeye ve ylriimeye baslayinca yere hali serin.

Dis saghginin korunmasi

iyi ve dogru bir dis bakimi dis ctirimelerine ve dis eti
kanamalarina karsi korur. Dis hekimi tarafindan bir mtidahale
veya tedavi yapilmasi gerektiginde, hemofili tedavinizden
sorumlu kisiye haber verin.
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Komplikasyonlar

Komplikasyonlar hemofilinin kendisinden veya tedaviden
kaynaklanabilir.

Hemofilinin en yaygin komplikasyonu kanamalardir.

Cok sayida kanama tekrarlamasi kronik eklem hasarlarina,

kas zayifligina, katiliga ve agrilara neden olabilir.

Faktor konsantrasyonu tedavisine bagli olarak goérulebilen
bir komplikasyon da » inhibitor (baskilayici cisim)
olusumudur. Onceki dénemlerde hepatit ve/veya HIV
enfeksiyonlari da gorilmastar.

Hareket sorunlari

En yaygin komplikasyonlar eklem ve kas ici kanamalardir.
Bir kag yil stren bir hastalik streci dahi hareket sorunlarina,
katiliga ve kronik agrilara neden olabilir. Yash hemofili
hastalarinin bazilari sadece hafif islevsel kisitliliklara maruz
kalirken, digerleri tekerlekli sandalyeye muhtag olabilir.

Hafif hemofili sekillerinde kalici hareket sorunlariyla
karsilasma olasiligr dustk olmakla birlikte bunlar tamamen
dislanamaz.

Saglikli eklem Eklem araligina yayilan kanama Artrozlu eklem
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Inhibitorler

immiin sistem (bagisiklik sistemi) viicuda ait olmayan
maddeleri algilayarak onlari nétralize eder. » Faktor
konsantresi kullanilan tedavilerde immun sistemin ilaca
tepki gosterme ve » antikor olusturarak onu nétralize
etmeye calisma olasiligi bulunmaktadir. Bu antikorlar ilacin,
yani Faktor VI (8) veya Faktor IX (9) konsantresinin etkisini
baskilar (inhibe eder) ve bundan dolayi ayni zamanda
inhibitorler olarak adlandirilirlar.

Kisilerin faktor konsantresine karsi inhibitor gelistirdigi
durumlarda kanamalarin tedavisi daha zordur. ilacin kan
durdurucu etkisi azalir ya da tamamen yok olur. Bu
durumda tedbir amaclh tedavi eskisi kadar etkili
olmayacagindan ya da tamamen etkisiz kalacagindan,
kanama tehlikesi de artar.

inhibitér olusumu nasil anlasilir?

Bir hemofili hastasinda eskiye gore daha fazla mor leke
gorulmesi veya gereken faktor konsantresi dozunun strekli
olarak artiriimasina ihtiya¢c duyulmasi veya kanamanin
tedaviden sonra da devam etmesi gibi durumlarda inhibitor
olusumundan stphe edilir. Bu durumda derhal tedaviden
sorumlu doktora basvurulmalidir.

inhibitorler ne kadar sik ve hangi nedenlerden
dolayi olusur?

inhibitorler agir Hemofili A hastalarinin yaklasik yiizde
30'unu etkileyen bir komplikasyondur. Orta veya hafif
dereceli Hemofili A vakalarinda daha seyrek gorulurler.
Hemofili B'de inhibitorler daha da nadirdir (hastalarin
yaklasik yizde 1-3'0). Inhibitérler cogu hallerde erken
asamalarda (ilk 50 ila¢ uygulamasi sirasinda) meydana
gelir, ancak nadir olarak ileri asamalarda da her zaman
olusabilirler.

30

Neden bazi kisilerin inhibitér olusturdugu,
bazilarinin ise olusturmadigi bilinmemektedir.
Ancak risk artisiyla iliskili oldugu disiinilen
bazi faktorler tespit edilmistir:

¢ Hemofilinin agirlik derecesi — Hemofili ne kadar
agirsa, risk o kadar yuksektir

e Hemofilinin tiirii — inhibitdrler Hemofili A'da
Hemofili B'ye gore daha sik goraltr

e Yakin akrabalarda inhibitor olmasi
e Kalitsal faktorler

* Yogun tedavi — Kisa sureli yiksek doz
uygulamalarinda risk biraz daha yiksek olabilir

inhibitér varliginda tedavi

Kanamalar inhibitér olusumu éncesine gore daha zor

tedavi edilir. Tedavi sekli kandaki inhibitor titrine baglidir.
Eger titr dUsUk ise, tedbir amacli tedavilerde duruma gore
inhibitorlerin belli bir stre icerisinde geriletilerek ortadan
kaldirilmasi icin faktor konsantresi dozajinin artiriimasi
yeterlidir. Ancak inhibitorler tedaviye gerek olmadan da
kendiliklerinden ortadan kaybolabilirler. inhibitér titri yiiksek
olan kisilerde kanamalar , baypas edici ilaclar” araciligiyla
tedavi edilmektedir. Bu ilaclar eksik » pithtilagsma faktériinii
(Faktor VI (8) veya IX (9)) icermez. Aksine, b pihtilagsma
kaskadinda faktor ,baypas edilir”. Onun yerine kanin
pihtilasmak icin ihtiyac duydugu bir veya birkag baska faktor
verilir.



Immiinotolerans terapisi (ITT)

inhibitor titrinin yiksek oldugu durumlarda inhibitérleri yok
etmek icin ingilizcede Immune Tolerance Induction (ITI),
Turkcede ise immiin Tolerans Terapisi (ITT) olarak bilinen bir
yontem uygulanmaktadir. Burada immdan sistem faktor
konsantresine alistirilir ve konsantrenin artik viicut
tarafindan yabanci bir madde olarak algilanmamasi saglanir.
Bunun icin her glin ya da haftada birkac kez ytksek dozda
faktor konsantresi uygulanir. Amag inhibitorlerin artik faktor
konsantresini baskilamamasini ya da immdan sistemin
inhibitor olusturmamasini saglamaktir. Bunu alerjilere kars!
uygulanan » hiposensibilizasyon tedavisiyle karsilastirmak
mumkinddr: Bu tedavide vicut alerjik tepki gésterdigi
maddeye maruz birakilarak onu tolere etmesi ve immdin
sistemin artik bu maddeye karsi tepki vermemesi
saglanmaktadir.

Antikorlar yok olduktan sonra normal tedbir amacli tedaviye
dénmek mumkindir. Eger ITT tedavisinden sonra hala
antikor varsa, akut kanamalar » baypas edici ilaclarla
tedavi edilebilir.

Bir iTT'nin etkinligi

Bir ITT'nin etkisini gdstermesi aylar strebilir. Ayrica, cok
sayida enjeksiyona gerek duyuldugundan strecte yer alan
herkesin yogun katilimi gereklidir. Tedavi Hemofili A
hastalarinin yaklasik ylzde 70-85'inde iyi sonug
vermektedir. Buna karsilik ITT Hemofili B‘de daha az
etkili olup hastalarin yalnizca ytizde 20-30’unda yararli
olmaktadir.
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— ABDUL AZIZ AL-ARMALLY:




Hemofili ile yasamak

GUnUmUzde mevcut olan tedavi yontemleri hemofilisi

olan bir cok insanin saglikli insanlarinkinden farkl olmayan
bir yasam strdirmesine olanak saglamaktadir. Ancak onlarin
her ihtimale karsi ilaclarini hazir bulundurmasinda yarar
vardir.

Gunliik yasam

Hemofilisi olan insanlar diger insanlarin yapabildigi hemen
her seyi yapabilmekle birlikte asiri spor turlerinden uzak
durmalidirlar. Calisabilirler, egzersiz ve yolculuk yapabilirler.

Eger hemofili merkezi disinda bir yerde, 6rnegin bir saglik
merkezinde tedavi olmaniz gerekirse, orada hastaliginizdan
bahsetmeyi unutmayin. Hemofili karnenizi yaninizda tasiyin
ve saglik merkezi personeline gdsterin.

Eger hemofili hastasi bir cocugun anne babasi iseniz,
kanama olasiligi nedeniyle daha dikkatli ve hatta endiseli
olmaniza ragmen, ¢ocugunuza bltin cocuklar gibi gelismesi
icin yeterli alan birakin ve onu asiri kontrol etmeyin. Cocuk
oynayabilmeli ve hareket edebilmelidir.

Aynen diger cocuklarda oldugu gibi gézetim, sefkat
ve 6zgiirliik arasindaki dengeyi korumaya dikkat edin.

-

Sunu unutmayin:

e Ne kadar dikkat ederse etsin, hemofilisi olan bir insanin
mor lekeleri olacaktir. Bu hemofilinin ayrilmaz bir
parcasidir.

e Evinizde daima akut kanamalari tedavi etmek icin ilag
bulundurun ve geziye veya seyahate ciktiginizda ya da
disarida gecelediginizde, faktor konsantrenizi ve diger
ilaclarinizi yaniniza alin.

o Asetilsalisilik asit iceren ilaclardan kacinin, ctinkt
bunlar kanin pihtilasmasini engeller. Ibuprofen,
Diclofenac veya Naproxen iceren ilaclar da
kullanilmamalidir. Buna karsilik Paracetamol iceren
ilaglar uygundur.

e Hemofili hastalarina hemofili tedavi ekibi tarafindan
Hemofili karnesi olarak bilinen bir kimlik verilir. Bu
karnenin amaci, kendinizin veya yakinlarinizin
hastaliginiz hakkinda bilgi verecek durumda olmamasi
halinde baskalarinin size dogru sekilde yardim
edebilmesini saglamaktir. Karnede hemofili tipi ve acil
durumlarda basvurulacak adresler belirtilmistir. Hemofili
karnesi daima yaninizda olmalidir.
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Cocuk yuvasi ve okul

Hemofili asistani 6zel durumlarda, s6zlU veya yazili olarak
hemofili hakkinda bilgi vermek ve bir kanama sirasinda
yapilmasi gerekenleri anlatmak icin cocuk yuvasina veya
okula gelebilir. Okul personelinin degismesi durumunda
bu bilgilerin tekrar saglanmasi gerekmektedir. Eger cocuk
sabahlari yuvaya veya okula gitmeden énce enjeksiyon
aliyorsa, personele bu konuda bilgi verilmeli ve islemin
bazen uzun slrebilecegi ve cocugun zamaninda
gelemeyebilecegi belirtiimelidir.

Eger sizde ya da cocugunuzda » hemofili sikayeti varsa, kisa
zamanda bu hastaligin ve tedavisinin uzmani olacaksiniz.
Aile cevrenizdeki kisiler belki bu konuda sizin kadar bilgi
sahibi olmayabilirler. Sunu unutmayin: Bilgi her zaman
hastaliga iliskin endiseleri hafifletir ve hemofilisi olan bir
insan olarak neyin yapilmasi, neyin yapilmamasi gerektigi
konusunda daha guivenli olmayi saglar. Onemli olan
cevrenizin de herhangi bir olayda nasil davraniimasi
gerektigini bilmesidir.

Anne baba olarak cocugunuzun yakin ¢evresindeki
kisileri bilgilendirmenizde yarar vardir:

e Onlara cocugunuzda hemofili oldugunu soyleyin

e Cocugun hareket aliskanliklarinda meydana gelecek bir
degisikligin veya bir eklemin asiri zorlanmasinin bir eklem
ici veya kas ici kanamaya isaret edebilecegini belirtin.

e Cocugunuzun neleri yapmaktan hoslandigini, neleri
yapma yetisine sahip oldugunu ve neleri kesinlikle yapma-
mas! gerektigini anlatin.

e Cocugunuza intramuskuler enjeksiyon yapilmamasi
gerektigini (saglik personeli icin Gnemli) soyleyin.

e Kendi telefon numaraniz ile hemofili merkezinizin telefon
numarasi dahil olmak tzere, iletisim bilgilerinizi verin

-
Seyahatler

Hemofili hastaligi olanlar hastaliga ragmen seyahat edebilir-
ler. Bir cok Ulkede ila¢c bulunmakla birlikte kendi ilaclarini
yaninda goétirmekte yarar vardir. Bunun icin gmrik kontro-
linden gecerken goéstermeniz gereken ve o ilaclara
ihtiyaciniz oldugunu belirten bir belge gereklidir. Bu belgeyi
hemofili merkezinden alabilirsiniz. Litfen bunun, kendi
aracinizla yaptiginiz yolculuklar da dahil olmak Gzere, tlke
sinirlarini asan her yolculuk icin gerekli oldugunu unutmayin.

Tibbi bakim olanaklari ve ilaglar tlkeden Ulkeye degisir.
Dolayisiyla, gideceginiz Ulkedeki dizenlemeler hakkinda
bilgi edinin. Bunun icin HaemTravel™ uygulamamizi
(App) kullanabilirsiniz. Uygulamayi Ucretsiz olarak
www.haemtravel.de adresinden ya da Apple ve Google
madazalarindan indirebilirsiniz.

Bu konuda DHG, WFH ve Novo Nordisk Pharma GmbH
Web sitelerinden de daha fazla bilgi edinebilirsiniz. Adresleri
sayfa 38'de bulabilirsiniz.

HaemTravel™ | \L_,_
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Eklem sagliginin korunmasi

Hemofilinin en yaygin komplikasyonu eklem ici kanamalardir.  Eklem ici kanama sonrasinda rehabilitasyon

Eklemler igin bircok sey yapmak ve kanamalarin onlara

mumkin oldugu kadar az zarar vermesini saglamak Bir kanama sonrasinda tekrar yavas yavas hareketlenmeden

mUumkainddr. 6nce mumkiin oldugu kadar istirahate gerek vardir. Hemofili
ekibiniz sizi bu konuda memnuniyetle aydinlatacaktir.

Bedensel faaliyetler de buna dahildir. Hareket iskelet yapis,

kas gucunun gelistiriimesi, eklem islevleri ve denge igin Cogu kez, hemofili konusunda uzmanlasmis bir fizyoterapist

onemlidir. bir eklem ici kanama sonrasinda hemofili merkezinin diger

elemanlariyla birlikte eklemlerin durumunu degerlendirebilir.

Fizyoterapist daha baska kanamalari énlemek icin bir

rehabilitasyon programi hazirlar. Uzman fizyoterapistlerin bir

listesini www.haemacademy.de adresinde bulabilirsiniz.

Hareket iyidir

Hemofilisi olan bazi insanlar bedensel faaliyetten kaginirlar.
Oysa, dogru yapilmak kosuluyla, diizenli egzersiz, spor ve

hareket kanamalari ve eklem hasarlarini énleyebilir Siskinlik ve agrilar yatistiktan hemen sonra eklem islevini ve

hareketliligi geri kazanma calismalarina baslanir. Amac yavas
yavas kanama 6ncesindeki diizeye dénmek ve hatta belki

Bir cok spor turi ve hareket seceneginiz mevcuttur.
bunu asmaktir.

Hangi faaliyetlerden hoslaniyorsunuz? Doktorunuz, bakim
personeliniz veya fizyoterapistiniz ile goruserek sizin icin

hangisinin uygun oldugunu égrenebilirsiniz Fizyoterapist ile birlikte kisinin kanama 6ncesinde ne derece

faal oldugu tespit edilir ve tekrar o diizeye ulasmak icin

hedefler belirlenir. Bunlar, érn. tekrar is yerine veya okula

dénmek, engelsiz olarak istedigini yapmak ya da belki yeni
e IR\ bir spor tlrine baslamak gibi hedeflerdir.

Bedensel faaliyetlerin hemofilisi olan
insanlara sagladigi yararlar:

e Eklem korunur ve saglikl kalir, kaslarin
glclenmesiyle eklem ici kanama riski azalir.

e Denge, koordinasyon ve vicut algisi gelisir, bu
da yaralanma ve dusme riskini azaltir.

¢ Kilo normal dizeyde olursa, daha az faktére
ihtiyac duyulur ve eklemlerin yuku hafifler.

e Saglik ve esenlik iyilesir

35



Destek ve yardim

Yasaminizi kolaylastirmak icin destek ve yardim arayin.
Basta hemofili merkezinde, DHG'de (Deutsche Hamophilie-
gesellschaft e.V. — Alman Hemofili Dernegi) ve IGH'de
(Interessengemeinschaft Hamophiler e.V. — Hemofili
Hastalari Cikar Birligi) olmak Gzere bircok kisi size yardimci
olacaktir.

Hemofili Ekibi

Hemofili merkezinde, hemofilisi olan insanlara en iyi bakimi
sunmak icin cesitli meslek gruplarindan bircok insan
calismaktadir. Eger bir Kapsamli Bakim Merkezinden
(Comprehensive Care Center) bakim aliyorsaniz, hemofili
doktorlari ve hemsireler ihtiyac halinde ortopedistler,
jinekologlar, fizyoterapistler, ergoterapistler ve sosyal
pedagoglar tarafindan desteklenirler.

Isvicre
. *Hemofili




Deutsche Hamophilie-
gesellschaft (DHG)
(Alman Hemofili Dernegi)

DHG, dogustan veya edinilmis hemofili hastalarinin, onlarin
yakinlarinin ve onlara tibbi ve sosyal bakim saglayan kisilerin
cikarlarini Federal Almanya genelinde temsil eden bir birliktir.
DHG 1956 yilinda hastaliktan etkilenen kisiler, hasta yakinlari
ve doktorlar tarafindan kurulmustur. Federal yonetim merkezi
Hamburg'tadir. Kamu yararina faaliyet gésteren kurulus
statlstine sahip olan dernegin halihazirda 2300 Uyesi
bulunmaktadir.

DHG'nin asll ilgi alani, Almanya’da yasayan — bebeklik
cagindan emeklilik cagina kadar — tim hemofili hastalarinin
durumunu iyilestirmektir. DHG yillardir yazlar ¢ocuk ve
ergenler icin bos zamanlari degerlendirmeye yonelik bircok
etkinlik dizenlemektedir. Genc anne babalar, hemofili
hastalarinin esleri ve yasl hemofili hastalari gibi diger hedef
gruplar icin de duzenli olarak 6zel organizasyonlar ve
etkinlikler dizenlenmektedir. DHG ayrica , Arbeitskreis Blut”
(AK Blut — Kan Calisma Grubu) ve Gemeinsamer
Bundesausschuss (G-BA — Ortak Federal Kurul) gibi siyasi
platformlarda da temsil edilmektedir. DHG hakkinda daha
fazla bilgi edinmek icin lutfen DHG'nin genel merkezine
basvurunuz:

Deutsche Hamophiliegesellschaft (DHG)
Neumann-Reichardt-Str. 34

22041 Hamburg, Almanya

Tel.: (040) 672 29 70

E-posta: dhg@dhg.de

www.dhg.de

Interessengemeinschaft
Hamophiler (IGH)
(Hemofili Hastalar Cikar Birligi)

IGH, dogustan hemofili hastalarinin ve onlarin yakinlarinin
cikarlarini Federal Almanya genelinde temsil eden bir hasta
birligidir. Halihazirda yaklasik 850 Uyesi bulunmaktadir.
IGH e.V. Uyeleri hastaliktan etkilenen kisiler ve hasta
yakinlarindan, dostlardan, sponsorlardan, doktorlardan ve
bilim insanlarindan olusmaktadir.

IGH e.V."nin yuksek motivasyonlu doktorlari, bilim insanlari
ve fahri gorev yapan hasta temsilcileri en modern bilimsel
standartlara dayanan, Usttn kaliteli bir hemofili tedavisi icin
ugras vermektedir. Temsil ettigimiz hastalar icin uzun vadede
guvenli bir gelecek vadeden, mikemmel bir tedavi yapisi
garanti etmek istiyoruz.

Bunlar IGH'nin gelecege yonelik en énemli gérevleridir.
Onemli karar verici platformlardaki Gyelikler (6rn. Robert
Koch Enstitlst bunyesindeki , Arbeitskreis Blut” (Kan
Galisma Grubu), Deutsches Hamophilieregister (Alman
Hemoloji Sicili), Gemeinsamer Bundesausschuss (Ortak
Federal Kurul), Stiftung ,,Humanitare Soforthilfe fur durch
Blut und Blutprodukte HIV-infizierte Personen” (Kan ve Kan
Urtnleri Aracihigiyla HIV Enfeksiyonuna Maruz Kalmis Kisiler
icin Acil insani Yardim Vakfi) ve digerleri) stlenilen gorevlerin
hayata gecirilmesine, hedeflere ulasilmasina ve boylece
tedavilerin glivence altina alinmasina katki saglamaktadir.

Destek

Interessengemeinschaft Himophiler e.V. (IGH)
Remmingsheimer Str. 3

72108 Rottenburg am Neckar, Almanya

Tel.: (07472) 22 648

E-posta: mail@igh.info

www.igh.info
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Hemofili hakkinda daha
baska bilgi kaynaklari

Deutsche Hamophiliegesellschaft (DHG)
www.dhg.de

Interessengemeinschaft Hamophiler (IGH)
www.igh.info

IGH

Interessengemeinschaft 6
Hamophiler e.V.

World Federation of Hemophilia (WFH)
www.wfh.org

& WEH

WORLD FEDERATION OF HEMOPHILIA
FEDERATION MONDIALE DE L'HEMOPHILIE
FEDERACION MUNDIAL DE HEMOFILIA

Novo Nordisk Pharma GmbH
www.haemcare.de
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Sozluk

A

Antikorlar
Vlcutta yabanci maddelere (antijenlere) karsi tepki
olarak olusturulan savunma proteinleri

Artropati

Diz, ayak bilegi, omuz ve dirsek gibi biyuk
eklemlerde tekrarlayan i¢ kanamalar sonucunda
meydana gelen agir, kronik eklem hastalig

B

Baypas edici ilag

Eksik pihtilasma faktord yerine pihtilasma icin
gerekli bir veya birden fazla baska faktér saglayarak
onu ,baypas eden” ilac

E

Eksiklik derecesi

Eksiklik derecesi, ilgili faktérin ikame yapiimadan
(faktor ilaci verilmeden) 6nce saglikl bir insana
(%100) kiyasla ytzde olarak oranini belirtir

F

Faktor konsantresi

Eksik veya yetersiz faktoru/faktorleri ikame etmek
icin konsantre sekilde pihtilasma faktoru/faktorleri
iceren ilac. Enjeksiyon yoluyla verilir.

Fibrin lifleri
Kan pihtilasmasi sirasinda fibrin adli protein
araciligiyla liflerden olusturulan ve kanamayi
durduran ag

G

Gen
Kalitsal materyal

H

Hedef eklem

ISTH (International Society of Thrombosis and
Haemostaseology — Uluslararasi Tromboz ve
Hemostazoloji Dernegi) tanimina goére son 6 ay
icerisinde 3'ten fazla spontan kanama geciren ve
kanamalarin yizde 901 kadarina maruz kalan bir
eklem

Hemofili
Kanama hastaligi. Hemofili A'da Faktor VIl (8),
Hemofili B'de ise Faktor IX (9) eksiktir.

Hemofili karnesi

Devamli yaninizda bulundurmaniz gereken hasta
kimligi. iletisim bilgileri ve hemofili tipine dair
bilgiler icerir.

Hiposensibilizasyon
immiin sistemi alistirmak icin viicudun alerjik
oldugu maddeye maruz birakilmasi

ihtiyag lizerine tedavi

Kanamalarda faktor konsantresi kullanilarak yapilan
tedavi (ayrica bakiniz » On-Demand)

inhibitorler

Bir kimyasal veya biyokimyasal reaksiyonu frenleyen
veya engelleyen proteinler. Eger inhibitor disaridan
verilen bir faktore karsi olusan bir reaksiyon
sonucunda meydana gelmisse, o faktériin etkisini
ortadan kaldirir ya da onu baskilar.

ITI (Immune Tolerance Induction)

Faktor konsantresini baskilayan inhibitorleri yok
etmek icin uygulanan tedavi; Turkgesi: immiin
Tolerans Tedavisi.
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K

Kanama egilimi
Kanin gi¢ pihtilasmasina yol acan hastalik veya
durum

Koagiile olmak, koagiilasyon
Pihtilasmak (kan)

M

Mutasyon
Bir genin degisime ugramasi

O

On-Demand

ihtiyac Uzerine faktor konsantresi kullanilarak
yapilan tedavi, 6rn. spontan (kendiliginden olusan)
kanamalarda veya cerrahi girisimlerde uygulanir

(» profilaksinin karsitidir)

P

Palpasyon
Vicudu elle dokunarak/yoklayarak muayene etme

Pihtilasma faktori
Kanda pihtilasma icin gerekli olan cok sayida
proteinin her biri

Pihtilasma (koagiilasyon) kaskadi
Pihtilasma faktorlerinin birbirleriyle etkileserek kani
pihtilastirdidi zincirleme reaksiyon

PRICE

Protect, Rest, Ice, Compression ve Elevation
kelimelerinin kisaltmasindan olusan bir kavram —
Kanama tedavisine yonelik bir ydontem

Prodromal olay
Tanisi hentiz konmamis bir hastaligin erken

asamasinda meydana gelen olay

Profilaksi
Tedbir amacl tedavi (On-Demand’in karsitidir)
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T

Tasiyic kadin

Burada Hemofili A veya B baglaminda olmak Uzere,
belli bir genetik 6zelligi cocuklarina aktarma
niteligine sahip olan kadin. Taslyici disariya karsi
saglikhdir, ancak duruma gore hastaligin disa
vurumu s6z konusu olabilir (6rn. siddetli adet
kanamalar).

Tedavi raporlar
Evde kendi kendine tedavi uygulamalarinda duzenli
olarak hemofili merkezine génderilen raporlar

Trombositler
Kanamalari durdurmak icin énemli olan kan
cisimcikleri. Kan pulcuklari olarak da bilinirler.






HaemCare"

Hemofili degisiyor. Yasam kalitesi yUkseliyor.
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