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Degerli Hastalar,

Bu brosurde, edinsel hemofili ele alinmistir. Hastallk, pthtilasma faktdrindn inhibitérint tamamen ortadan
nadir gorulen kan pihtilasmasi bozukluklarindan biridir kaldirmaktir. flerleyen sayfalarda hastaligin nedenleri,
ve kanamalar meydana geldiginde akut olarak tedavi tanilari ve tedavi secenekleri hakkinda daha fazla bilgi
edilmelidir. Hizl hemostaz i¢in 6zel ilaclar mevcuttur. edineceksiniz.

Devaminda, tedavinin amaci, hastaligin nedenini,

Sayin Dr. Ute Scholz’a, Leipzig Kan Pihtilasmasi Bozukluklari Merkezine, MVZ Laboratuvarindan
Dr. Reising-Ackermann‘a ve ekibine mesleki destekleri icin tesekkur ederiz.
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Edinsel hemofili

Pihtilagma sistemi nedir?

Insan viicudu hem kanamali yaralarda kanamayi
durdurabilir hem de kan damarlarinin tikanmasini (tromboz
veya emboli) dnleyebilir. Bunun sorumlulugu, pihtilasma
faktorleri denen kan hucreleri ve ¢esitli proteinlerdir.
Bunlar, digerlerinin yani sira, I'den XlI'e kadar olan Roma
rakamlariyla tanimlanir.

Inhibiitér nedir?

Bagisiklik sistemi, vicudun kendisine ait ve yabanci yapilari
ayirt edemezse, yanhslikla vicuda ait yapilara zarar veren
daha fazla inhibitor (= antikor) Uretir. Edinsel hemofilide
de durum boyledir: Vicudun kendine ait pihtilasma

faktorlerine karsi, en yaygin olarak da Faktor VIITe kars,
inhibutorler olusur. Bunun sonucunda bu faktorlerin
etkileri engellenir ve sonug olarak kan pihtilagmasi bloke
edilir.

Kontrolden cikan bagisiklik sisteminin neden oldugu
inhibitorlerin olusumu belirli hastaliklar veya asagidaki
durumlar ile iliskili olabilir: Ornegin romatolojik
hastaliklarda, timorlerde, enflamatuvar bagirsak
hastaliklarda, ciddi enfeksiyonlarda veya gebelikte.



Tani

Tipik hastalik belirtileri nelerdir?

Hastalik, farkli seviyelerde kanama egilimiyle kendini
gosterir. Ozellikle cilt ve kaslarda, herhangi bir nedeni
tanimlanamayan uzun sureli kanamalar s6z konusu olabilir.
Ancak operasyonlardan sonra da nedeni belirsiz kanamalar
meydana gelebilir. Genellikle hastalara kan nakli yapiimasi
gerekir. Tani ve tedavi hizli olmazsa, hastalik ciddi kompli-
kasyonlara neden olabilir.



Hangi laboratuvar bulgulari taniy1 dogrular?
aPTZ'nin uzamasinin farkli nedenleri (kan inceltici ilaclar,
ornegin heparin veya ¢zel antifosfolipid antikorlar)
olmadigi strece, tanimlanamayan kanamalarda ve aPTZ*
uzamasi durumunda, doktorlar FVIII'e karsi bir inhibitor
olusumunu varsaymalidir.

Teyit, azalmis pihtilasma faktérindn tanisindan sonra,
Faktor VIII'e karsi antikor Uzerinde 6zel bir test ile
gerceklesir. Bunun icin cesitli laboratuvar testleri
mevcuttur. Cogunlukla, Bethesda birimleri olarak
adlandirilan dzel birimler temelinde kandaki inhibitor
aktivitesi belirtilir.

*aPTZ (etkinlestirilmis kismi tromboplastin stresi (zaman)), dogustan veya
edinilen kan pihtilasma bozukluklarr igin bir laboratuvar testidir.



Tedavi

Bir kanama nasil tedavi edilir? Inhibitériin yok edilmesi icin hangi yollar vardir?
Kanamalar meydana geldiginde, tum ilgililerin hizl bir Tedavinin amaci, Faktor VIII'e karsi inhibutorin tamamen
sekilde mudahale etmesi gerekir. Cunkud hasta hizli etki yok edilmesidir. Bu, 6rnegin bagisiklik sisteminin

eden ilaclar almalidir. Bu amacla, pihtilasma fonksiyonunu baskilanmasi icin ilaclar, antikorun kandan temizlenmesi
eski haline getirmek icin cesitli maddeler kullanilabilir. ya da inhibitort yok eden bir preparat verilmesi gibi
Gogunlukla pihtilasma faktord Grinleri kullanilir. cesitli ydontemlerle gerceklesebilir. Tedavi istenen

basariyl saglayamazsa, tedavi icin diger olasiliklarin bir
kombinasyonu g6z 6ninde bulundurulur.

Tedavi
stratejisi: Hemen Kanamay! Kisa vadede
Durdurma
2 Hedef

-

. Edinsel hemofili nadir gérulen bir hastaliktir.

2. Kanama olmasi durumunda derhal bir acil durum
tedavisine tabi tutulmalidir.

3. Tedavinin amaci, inhibitorleri tamamen yok etmektir.

4. Erkekler ve kadinlar edinsel hemofiliden esit dlctide

etkilenebilir.

Daha uzun inhibitorleri
vadeli yok etme
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