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LET TER OF INVITATION

The outstanding international level, that our country has reached in the field of hemophilia has 

been achieved as a result of the efforts of the Hemophilia Association of Turkey and the Hemophilia 

Federation as well as the health and social security authorities, and the contributions of the industry 

organizations. The hemophilia community always remembers with appreciation and gratitude the 

efforts that have made them healthier and improved their quality of life.

We are organizing our congress in Istanbul on 26-28 September 2024, with the participation of 

academics from home and abroad, association members, vhemophiliacs, their relatives and officials 

working in public institutions.

Congress Center Istanbul University Prof. Dr. Fuat Sezgin Congress and Culture Center Conference 

Hall, Istanbul University Rectorate Building Meeting Halls and Accommodation Hotel, Crowne Plaza 

Istanbul – Old City Hotel.

We invite all physicians and healthcare personnel related to hemophilia to our congress.

As always, Hemophilia and their relatives will be among us in different halls of the Hemophilia 

congress to benefit from up-to-date information.

We hope to see you at the 21st International Turkish Hemophilia Congress.

Prof. Dr. Bülent ZÜLFİKAR, MD

Congress Co-President

Prof. Dr. Kaan KAVAKLI, MD

Congress Co-President



4 ISBN 978-605-70919-4-9

BOARDS
Bülent Zülfikar

Kaan Kavaklı

Canan Albayrak

Ergül Berber

Yesim Dargaud, Fransa

Kaan Kavaklı

Robert Klamroth, Almanya

Johnny Mahlangu, Güney Afrika

Fahri Ovalı

Başak Koç Şenol

Bülent Zülfikar

Gülsüm Ak

Yılmaz Ay

Ece Çınar

Hayati Durmaz

Elçil Kayabıçer

David Lillicrap, Kanada

Wolfgang Miesbach, Almanya

Selmin Şenol

Mehmet Can Uğur

SCIENTIFIC COMMITTEE

Multidisciplinary

Mustafa Akyol

Aylin Arık

Fatma Bali

Hülya Dalkılıç Bingöl

Ali Ekber Dağhan

Irmak Gümüştaş

Hatice Kaltav

Sadettin Kaplan

Melike Tekinel

Haluk Zülfikar

Medical

Canan Albayrak

Semih Aydoğdu

Kazım Çapacı

Caner Dadak

Gökhan Polat

Başak Koç Şenol

Tuğçe Poyraz İşleyen

Mehmet Can Uğur

Kaan Kavaklı

Bülent Zülfikar

ORGANISING COMMITTEE

Yusuf Can Danga

Hülya Yetişener

CONGRESS SECRETARIES

CONGRESS CO-CHAIRS



5ISBN 978-605-70919-4-9

PROGRAM

MULTIDISCIPLINARY HALL

Session 1 Chairs Speakers

16:00 - 17:30
Healthcare 
Services and 
Economics

Haluk Zülfikar • Microeconomic Approach to Treatment - Simten Malhan
• Patients Rights and Medical Social Rights in Türkiye
Cansu Kaya Kızılırmak
• Telemedicine -  Ulaş Ünsal
• Disability Assessment for Adults Ayşe Resa AydınAtilla Taner

17:30 - 18:00 Break

18:00 Congress Opening

MEDICAL HALL

Panel Chairs Speakers

14:00 - 15:45 Clinical Trials in 
Haemophilia

Bülent Zülfikar • Cem Ar
• İlgen Şaşmaz
• Canan Albayrak
• Can Balkan
• Başak Koç Şenol
• Elif Ümit

Kaan Kavaklı

Yeşim Dargaud

Satellite
Symposiums 1 Roche Chairs Speakers

15:45 - 16:30
Never Give 
Up On Your 
Dreams! 

Başak Koç Şenol

• İlgen Şaşmaz
• Sinan Akbayram
• Kamuran Karaman
• Hale Ören
• Funda Küpesiz

16:30 - 17:00 Break

Conference Chairs Speakers

17:00 - 17:40
Global 
Principles in 
Hemophilia

Nazan Sarper
• Jan Blatny 

Gül Nihal 
Özdemir

18:00 Congress Opening
It will be held at Istanbul University Prof. Dr. Fuat Sezgin Congress and Culture Center Multidisciplanary Hall

26 SEPTEMBER, THURSDAY
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MULTIDISCIPLINARY HALL

Session 1 Chairs Speakers

10:00 - 11:00 Musculoskeletal 
System Health

Hayati Durmaz
• Development of Arthropathy in Patients with Hemophilia
Cem Karadağ
• Through the Lens of Hematology - Yusuf Ziya Aral
• Surgical Approaches to Joint Problems - Gökhan Polat
• Protective Excercices and Post-Surgical Physiotherapy Approache 
Tuğçe Poyraz İşleyen
• Importance of USG in Hemophilia - İpek Tamsel

Erkan Kaya

Session 2 Chairs Speakers

11:00 - 12:00
Carriers and 
Gynecological 
Problems

Ergül Berber • Genetic Transition - Tahir Atik
• Menorrhagia, Pregnancy and Birth Sema Ovalı
• Biopsychosocial Approach - Melike AktaçAylin Arık

12:00 - 14:00 Lunch Break (Lunch between 12.00-13.00)
Session 3 Chairs Speakers

14:00 - 15:15

Approaches to 
Neonatal, Pediatric 
and Adolescent 
Developmental 
Processes

Fahri Ovalı
• Neonatal Period Problems and Possible Solutions - Serap Karaman
• School Motivation and Attendance - Ali Duru
• Understanding and Living with Adolescence - Tarık Buğra Koç
• Importance of Relationship with Hematologist - Emine Türkkan
• Early Treatment Responsibility - Devrim Aydoğan 

Hüseyin Öztürk

Session 4 Chairs Speakers

15:15 - 16:15 Adulthood and Aging 
Related Problems

Mehmet Sönmez
• Evolving Treatments (Inhibitor Risks in Shifting from Plasma-based 
to Recombinant-based Medications) - Özgür Mehtap
• Work Life and Social Cohesion - Enes Yılmaztürk
• Romantic Relationships and Marriage - Irmak Gümüştaş
• Urological Approach to Sexual Health - Murat Dursun
• Health Problems in Aging - Mehmet Akif Karan

Sezgin Can Özpolat

16:15 - 16:30 Break
Session 5 Chairs Speakers

16:30 - 17:30 Oral and Dental 
Health

Gülsüm Ak • Caries Prevention in Pediatric Patients - Cem Doğan
• Gum Health in Individuals with Bleeding Problems - Ali Çekici
• Hemophilia and Jaw Surgery - Gülsüm Ak Fahinur Ertuğrul

MEDICAL HALL 

Chairs Presentations

09:00 - 10:00 Oral Presentations A 
(Turkish)

Murat Söker S-01, S-02, S-03, S-04,
S-05, S-06, S-09, S-12Mehmet Dağlı

Chairs Speakers

10:00 - 11:15 Global Experiences in 
Gene Therapy

Vahap Okan • Wolfgang Miesbach - Hemofilia A
• Glenn Pierce - Hemofilia BFahri Şahin

11:15 - 11:45 Break
Satellite
Symposium 2 Novo Nordisk Chairs Speakers

11:45-12:30 Lifelong Haemophilia Kaan Kavaklı
• Başak Koç Şenol
• Alphan Küpesiz
• Meryem Albayrak

Satellite
Symposium 3 Takeda Chairs Speakers

12:30 - 13:15
Adynovate: Longer 
Effect, Same 
Confidence

Bülent Zülfikar • Salih Aksu
• Canan AlbayrakKaan Kavaklı

13:15 - 14:45
Lunch (13:30 - 14:30)

Lunch Break / Poster Discussion(13:15 - 14:45)
Poster Session Chairs: Ali Fettah, Nihal Karadaş, Melike Sezgin Evim

27 SEPTEMBER, FRIDAY
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Musculoskeletal 
Session Chairs Speakers

14:45 - 15:45

Intra-articular 
Injections Fahri Şahin • Elçil Kaya Biçer

Joint Replacement 
Surgeries Bülent Atilla • Gökhan Polat

Satellite
Symposium 4 Proceutica Chairs Speakers

15:45 - 16:30 Surgical Experiences 
with Elocta Bülent Zülfikar • Bülent Antmen

16:30 - 17:00 Break

Inhibitors Session Chairs Speakers

17:00 - 18:15

Risk Factors of 
inhibitor Development

Bülent Antmen

• Selin Aytaç 

Prophylactic Treatment 
in PwH with Inhibitors • Yeşim Dargaud

NURSING SYMPOSIUM // I.U. Rectorate Building 2nd Floor

13:00 - 14:15

SESSION 1: HEMOPHILIA NURSING AND AI
Chairs: Aylin Canpolat, Hülya Bingöl

AI Cooperation in Hemophilia Nursing
Selmin Şenol

AI Possibilities in Hemophilia Care Planning
Hamide Nur Çevik Özdemir

Can AI aid Factor Implementations in Hemophilia?
Seda Ardahan Sevgili

14:15 - 15:30

ORAL PRESENTATIONS
Chairs: Selmin Şenol, Hüseyin Gülen

S-07, S-08, S-10, S-11, S-13, S-14

15:30 - 17:15

SESSION 2: CURRENT OPTIONS IN HEMOPHILIA CARE AND IMPLEMENTATION METHODS
Chairs: Selmin Şenol, Hüseyin Gülen

Long Acting Factors
Defne Ay, Arife Kutlu

Role of Nursing in Hemophilia Gene Therapy
Ruçhan Özdemir, Hülya Bingöl

Care Following Orthopedic Interventions
Nurten Sülü 

Home Care Management in Hemophilia
Hayriye Başer, Sinem Üzgün

A New Support Program in Hemophilia Clinical Trials: “Home Nursing System: Contributions to the Volunteer 
and Investigator
Yalçın Kaya
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27 SEPTEMBER, FRIDAY

MULTIDISCIPLINARY HALL

Session 1 Chairs Speakers

10:30 - 11:30 Non-factor Treatments
Yasemin Işık • Subcutaneous Implementations Elif Kazancı

• Individual Experience - Enes Saraç 
• Gene Treatment - Vahap Okan
• Individual Experience - Yusuf Can Danga Hakan Gürel

Session 2 Chairs Speakers

11:30 - 12:30 Factor Treatment in 
Hemophilia

Adalet Meral • Plasma and Recombinants - Asu Fergün Yılmaz
• Long-acting Factors - Sibel Akpınar TekgündüzCaner Dadak

12:30 - 13:30 Lunch Break
Session 3 Chairs Speakers

13:30 - 14:30
Disaster and 
Emergency 
Management

Fikret Bezgal • Preparation and Raising Awareness - Mehmet Çetinkol 
• Organization - Kerem Kınık
• Role of NGO’s - Ali Ekber Dağhan
• Volunteering - Fatma BaliBerşan Kayıkçı

Session 4 Chairs Speakers

14:30 - 15:30
Principles and 
Practices in Gene 
Therapy

Bülent Zülfikar
• David Lillicrap

Kaan Kavaklı

15:30 - 16:00 Break

Hemophilia Forum Chairs

16:00 - 17:00
Bülent Zülfikar
Kaan Kavaklı

Chairs Speakers

17:00 - 18:00 Take Home Messages

Bülent Zülfikar • Adherence to Treatment - Mehmet Can Uğur
• Demonstration of Exercises - Ece Çınar
• Nutritional Programs - Mesut Kaygusuz
• Factor Implementations - Sinem ÜzgünKaan Kavaklı

18:00 Closing Ceremony

MEDİCAL HALL 

Chairs Presentations

09:00 - 10:00 Oral Presentations B 
(English)

Ayşegül Ünüvar S-15, S-16, S-17, S-18,
S-19, S-20, S-21, S-22İbrahim Eker

Von Willebrand 
and Lab Session Chairs Speakers

10:00 - 11:15

Problems of vWD 
Laboratory

Yeşim Dargaud
• David Lillicrap
 
• Alphan Küpesiz

Fatih Aydın
Prophylaxis 
Indications of vWP Güneş Ak

11:15 - 11:45 Break
Satellite
Symposium 5 Pfizer Chairs Speakers

11:45 - 12:30

Solutions Increasing 
Compliance in 
Hemophilia A Patients 
- Refacto FuseNGo 
Form

Bülent Antmen
• Emine Türkkan

• Fahri Şahin
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Satellite
Symposium 6 CSL Behring Chairs Speakers

12:30 - 13:15

Approach to Von 
Willebrand Disease 
with Current 
Guidelines and 
Haemate P Treatmentz

Bülent Zülfikar • Veysel Gök

13:15- 14:30 Lunch break / Poster Discussion
Poster Session Chairs: Ali Fettah, Nihal Karadaş, Melike Sezgin Evim

Session 5
It will be held at Istanbul University Prof. Dr. 
Fuat Sezgin Congress and Culture Center 
Multidisciplanary Hall

Chairs Speakers

14:30 - 15:30
Principles and 
Practices in Gene 
Therapy  

Bülent Zülfikar

• David Lillicrap
Kaan Kavaklı

15:30 - 16:00 Break

Hemophilia Forum Chairs

16:00 - 17:00
It will be held at Istanbul University Prof. Dr. 
Fuat Sezgin Congress and Culture Center 
Multidisciplanary Hall

Bülent Zülfikar

Kaan Kavaklı

Chairs Speakers

17:00 - 18:00 Take Home Messages

Bülent Zülfikar
• Adherence to Treatment - Mehmet Can Uğur
• Demonstration of Exercises - Ece Çınar
• Nutritional Programs - Mesut Kaygusuz
• Factor Implementations - Sinem Üzgün

Kaan Kavaklı

18:00 Closing Ceremony It will be held at Istanbul University Prof. Dr. Fuat Sezgin Congress and Culture Center 
Multidisciplanary Hall
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Hemof&l&de Kl&n&k Araştırmalar 
 

Emisizumab 
Muhlis Cem Ar  
İ.Ü. Cerrahpaşa Hematoloji BD 
 
Emisizumab selim hematolojik hastalıkların tedavisi için geliştirilmiş ilk bispesifik antikor 
yapısındaki biyoteknolojik üründür. Monoklonal antikor yapısındaki emisizumab FVIIIa’nın 
fonksiyonunu taklit ederek FIXa ile FX’u bir araya getirir ve FX’un aktifleşmesini sağlayacak 
tenaz kompleksinin oluşmasını sağlar. İnnovatif olmasının ötesinde emisizumab yarı ömrü ve 
uygulama yolu ile de hemofili tedavisinde çığır açan bir molekül olmuştur. 26,8 günlük yarı 
ömrü sayesinde farklı dozlarda haftada birden ayda bire kadar değişen uygulama sıklığı 
alternatifleri sunmaktadır. Cilt altına yapılıyor olması yılda ortalama 180 kez damara girmek 
zorunda kalan Hemofili A hastaları için büyük kolaylık sağlamıştır.  
Fonksiyonel olarak FVIIIa’ya benzemesine karşın moleküler yapısının farklı olması sayesinde 
FVIII’e karşı inhibitör geliştirmiş Hemofili A hastalarında inhibitör antikorlardan etkilenmeden 
koagülasyonu sağlama özelliğine sahiptir. İlk olarak bu amaç için geliştirilmiştir. İnhibitörlü 
hastalarda etkinliği kanıtlandıktan sonra Hemofili A hastalarında standart profilaksi için 
endikasyon çalışmaları başlamıştır.  
İnhibitörlü, inhibitörsüz, çocuk ve erişkin, ağır ve orta hemofili A hastalarında yapılmış 7 adet 
endikasyon çalışması ile emisizumabın etkililik ve güvenliliği gösterilmiştir. Günümüzde 
emisizumabın ruhsat sonrası devam eden gerçek yaşam çalışmaları bulunmaktadır.  
Emisizumab hemofilide „sıfır kanama“hedefinin gerçekleşmesine büyük katkı sağlamış bir 
moleküldür. Mevcut faz ve gerçek yaşam çalışmalarının topluca değerlendirildiği yakın 
zamanda yayınlanmış bir analizde tedavi gerektiren ortanca yıllık kanama sayısı (annulised 
bleeding rate – ABR) 0,6 (0,2-1,4) bulunmuştur. Hastaların ortanca %65,5’inde (aralık: 55,6-
85,7) izlem boyunca tedavi gerektiren kanama olmamıştır.  tedavi gerektiren kanaması olmayan 
hasta oranı emisizumab ile  Molekülün aktif FVIII’i taklit etmesi nedeniyle en çekinilen 
komplikasyonu artmış tromboz eğilimi olmakla beraber faz çalışmaları ve gerçek yaşam verileri 
değerlendirildiğinde toplam 41 yayında ve 2363 hastada tromboz gözlenen toplam 11 olgu 
(sıklık aralığı  0-3,6) bildirilmiştir. Trombotik olayların gelişimi daha çok inhibitörlü hastalarda 
emisizumab ile birlikte yüksek doz aktive protrombin kompleks konsantresi kullanımı, altta 
yatan protrombotik çevresel faktörler dibi durumlar ile ilişkilendirilmiştir. Faz ve gerçek yaşam  
verileri toplandığında toplam 2246 hastada bildirilmiş ilaç ile doğrudan ilişkisiz 8 ölüm vakası 
vardır.  
 
Kaynakça 
 

1. Oldenburg J, Mahlangu JN, Kim B, et al. Emgcgzumab prophylaxgs gn hemophglga A wgth 
gnhgbgtors. N Engl J Med. 2017;377(9):809-818.  

2. Young G, Lgesner R, Chang T, et al. A multgcenter, open-label phase 3 study of 
emgcgzumab prophylaxgs gn chgldren wgth hemophglga A wgth gnhgbgtors. Blood. 
2019;134(24):2127-2138.  

3. Mahlangu J, Oldenburg J, Paz-Priel I, et al. Emgcgzumab prophylaxgs gn patgents who have 
hemophglga A wgthout gnhgbgtors. N Engl J Med. 2018;379(9):811-822.  

4. Pipe SW, Shima M, Lehle M, et al. Effgcacy, safety, and pharmacokgnetgcs of emgcgzumab 
prophylaxgs ggven every 4 weeks gn people wgth haemophglga A (HAVEN 4): a multgcentre, 
open-label, non-randomgsed phase 3 study. Lancet Haematol. 2019;6(6):e295-e305.  
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5. Yang R, Wang S, Wang X, et al. Prophylactgc emgcgzumab for hemophglga A gn the Asga-
Pacgfgc reggon: a randomgzed study (HAVEN 5). Res Pract Thromb Haemost. 
2022;6(2):e12670.  

6. Negrier C, Mahlangu J, Lehle M, et al. Emgcgzumab gn people wgth moderate or mgld 
haemophglga A (HAVEN 6): a multgcentre, open-label, sgngle-arm, phase 3 study. Lancet 
Haematol. 2023;10(3):e168-e177.  

7. Pgpe SW, Collgns P, Dhallugn C, et al. Emgcgzumab prophylaxgs for the treatment of gnfants 
wgth severe hemophglga A wgthout factor VIII gnhgbgtors: results from the gntergm analysgs 
of the HAVEN 7 study. Blood 2024 143 (14): 1355–1364. 

8. Young G, Pgpe SW, Kenet G, Oldenburg J, Safavg M, Czgrok T, Ngssen F, Mahlangu J. 
Emgcgzumab gs well tolerated and effectgve gn people wgth congengtal hemophglga A 
regardless of age, severgty of dgsease, or gnhgbgtor status: a scopgng revgew. Res Pract 
Thromb Haemost. 2024 Apr 18;8(4):102415 
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Conc2zumab 
Canan Albayrak  
Ondokuz Mayıs Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Hematolojisi ve Onkolojisi BD 
 
 
Doku Faktörü Yolu İnhgbgtörü (TFPI), gn vgvo doğal bgr antgkoagülan protegndgr ve Doku 
Faktörü (TF) Yolunu (yang ekzojen pıhtılaşma yolunu) spesgfgk olarak gnhgbe eder. Yapısal 
olarak TFPI, Kungtz tgpg sergn proteaz gnhgbgtör aglesgne agt tek zgncgrlg bgr glgkoprotegndgr ve 
sırasıyla N-termgnalden C-termgnal uçlara kadar K1, K2 ve K3 olarak adlandırılan üç tandem 
Kungtz tgpg gnhgbgtör fonksgyonel alanının varlığıyla karaktergze edglgr. K1 FVIIa-TF’e ve K2 gse 
FXa'ya bağlanır. Ancak K3'ün gşlevg açıklığa kavuşturulmamıştır.  
 
Concgzumab (mAb 2021), TFPI'ngn Kungtz-2 alanına yönelgk, FXa'yı seçgcg olarak hedef almak 
ve engellemek üzere tasarlanmış yüksek afgngtelg bgr humangze IgG4 monoklonal antgkor 
(mAb)’dır. Hayvan modellergnde, hem gntravenöz hem de subkutan olarak uygulanan mAb 
2021, kanamayı azaltmada etkglglgk göstermgştgr. Subkutan uygulama ayrıca hemostaz gçgn 
yeterlg bgyoyararlanım göstermgştgr. Sgnomolgus maymunlarında yapılan farmakokgnetgk 
çalışmalar, subkutan uygulamanın bgyoyararlanımını daha da desteklemgş ve concgzumab'ın 
(mAb 2021) gnhgbgtör durumundan bağımsız olarak hemofglg A ve B hastalarının tedavgsg gçgn 
potansgyel olarak geçerlg bgr alternatgf olduğunu göstermgştgr. Bu hastalarda yürütülen faz 1 ve 
2 çalışmaları, konsantrasyona bağlı prokoagülan etkglerg ve günlük gntravenöz ve subkutan 
uygulamadan sonra pozgtgf bgr güvenlgk profglgng doğrulamıştır. Ancak, faz 3 çalışmalarda 3 
ölümcül olmayan trombotgk olay nedengyle 2020 yılında klgngk gelgştgrme kısa bgr sürelgğgne 
durduruldu. Tromboembolgk rgskg azaltmak gçgn yeng bgr azaltılmış doz rejgmg gçeren bgr rgsk 
azaltma planını takgben, Explorer programının faz III çalışmaları yengden başlatıldı. Ek olarak, 
hafgf ve orta şgddette ang kanama ataklarının yönetgmg gçgn güncellenmgş endgkasyonlar önergldg. 
Faz 3 çalışmalarından (Explorer 7 ve Explorer 8) elde edglen sonuçlar, kanama ataklarını önemlg 
ölçüde azaltmada kanadıkça tedavgye kıyasla günlük subkutan concgzumab profglaksgsgngn 
etkgnlgğgng doğruladı. Ek olarak, Concgzumab profglaksgsg, klgngk çalışmaya katılanlarda hedef 
eklemler, bunların çözülmesg ve eklem kanaması üzergnde olumlu bgr uzun vadelg etkg (56 hafta) 
gösterdg. Günlük olarak subkutan olarak uygulanan bu glaç, özellgkle gnhgbgtörlerg olan hemofglg 
B hastalarında tedavg perspektgfgng değgştgrebglecek bgr glaçtır. Hemofglg B hastalarında gnhgbgtör 
gelgşgmg nadgr görülen bgr olaydır ve tüm hastaların yalnızca %1,5 gla %3'ünü etkgler. Ancak bu 
komplgkasyon, özellgkle alerjgk/anafglaktgk reaksgyonların ve nefrotgk sendromun ortaya 
çıkması nedengyle önemlg morbgdgte gle glgşkglgdgr. Bağışıklık toleransının gndüklenmesg sıklıkla 
başarısız olur ve özellgkle alerjg veya anafglaksg öyküsü olan hastalarda komplgkasyonlara yol 
açabglgr. Concgzumab, Mart 2023'te Kanada’da sağlık otorgtesg tarafından 12 yaş ve üzergndekg 
gnhgbgtörlü hemofglg B hastalarında profglaktgk tedavg gçgn onaylanmıştır. Explorer 10 çalışması 
12 yaş altında hastaların dahgl edgldgğg çalışmalardır ve ülkemgzde ve dünyada devam 
etmektedgr. 
 
Kaynakça 
 
1. Chowdary P. Inhgbgtgon of tgssue factor pathway gnhgbgtor (TFPI) as a treatment for 

haemophglga: ratgonale wgth focus on concgzumab. Drugs. 2018;78:881–90.  
2.  Hglden I, Laurgtzen B, Sørensen BB, Clausen JT, et al. Hemostatgc effect of a monoclonal 

antgbody mAb 2021 blockgng the gnteractgon between FXa and TFPI gn a rabbgt 
hemophglga model. Blood. 2012;119:5871–8. 



14 ISBN 978-605-70919-4-9

3. Agersø H, Overgaard RV, Petersen MB, Hansen L, et al. Pharmacokgnetgcs of an antg-TFPI 
monoclonal antgbody (concgzumab) blockgng the TFPI gnteractgon wgth the actgve sgte of 
FXa gn Cynomolgus monkeys after gv and sc admgngstratgon. Eur J Pharm Scg. 
2014;56:65–9.  

4.  Chowdary P, Lethagen S, Frgedrgch U, Brand B, et al. Safety and pharmacokgnetgcs of 
antg-TFPI antgbody (concgzumab) gn healthy volunteers and patgents wgth hemophglga: a 
randomgzed fgrst human dose trgal. J Thromb Haemost. 2015;13:743 54.  

5. Egchler H, Dockal M, Pachlgnger R, Hartmann R, et al. A randomgzed trgal of safety, 
pharmacokgnetgcs and pharmacodynamgcs of concgzumab gn people wgth hemophglga A. J 
Thromb Haemost. 2018;16:2184–95.  

6. Pasca S. Concgzumab as a subcutaneous prophylactgc treatment optgon for patgents wgth 
hemophglga A or B: a revgew of the evgdence and patgent’s perspectgves. J Blood Med. 
2022;13:191–9.  

7. Matsushgta T, Shapgro A, Abraham A, Angchagsuksgrg P, et al. Phase 3 trgal of concgzumab 
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F&tus&ran 
S. Başak Koç Şenol 
İ. Ü. Onkolojg Enstgtüsü, Kalıtsal Kanama Bozuklukları Bgrgmg 
 
Fitusiran, subkutan olarak kullanılan profilaktik bir siRNA tedavisidir. Fitusiran, hemostazı 
yeniden dengelemek ve inhibitör durumundan bağımsız olarak Hemofili A veya B'de kanamayı 
önlemek için yeterli trombin üretimini geri kazandırmak amacıyla antitrombini (AT) düşürmek 
üzere tasarlanmıştır .siRNA, mutasyona uğramış genleri düzeltmek veya değiştirmek yerine, 
belirli bir mRNA'yı spesifik olarak hedefleyerek ve kısa süreli bir süre boyunca düşürerek gen 
ifadesini düzenler, yani bir tür gen tedavisi değildir. 

Bgr sergn proteaz gnhgbgtörü olan antgtrombgn, karacgğerde sentezlenen doğal bgr antgkoagülandır. 
Aktgve antgtrombgn, trombgn ve FXa'yı ve daha az ölçüde FIXa, FXIa, FXIIa ve dgğer 
prokoagülanları gnaktgve ederek pıhtılaşmayı engeller. Antgtrombgn tarafından trombgn 
aktgvgtesgngn engellenmesg, fgbrgn pıhtı oluşumunda azalmaya ve gecgkmeye yol açarak 
hemofglgde kanama olaylarının meydana gelmesgne katkıda bulunur. Preklgngk ve klgngk 
gözlemler AT eksgklgğgngn trombgn düzeylergng gygleştgrdgğgng göstermektedgr. Hemofglgde gse 
kanamada genel bgr azalmaya yol açar. Fgtusgran subkutan olarak uygulanması, farklı hayvan 
modellergnde, AT sevgyelergnde doza bağlı ve kalıcı bgr azalmaya gle sonuçlanmıştır. Ayrıca 
gnsan olmayan prgmatlarda trombgn oluşumunu gygleştgrmgş ve fare etkgnlgk modellergnde, 
fgtusgran gle tedavg, hemostatgk pıhtı oluşumunun gygleştgrglmesg ve pıhtılaşma süresgngn 
düzeltglmesg de dahgl olmak üzere hemostazı desteklemgştgr. Antgtrombgn azaltılması rutgn FVIII 
ve FIX koagülasyon testlergnde önemlg bgr etkgleşgm göstermemektedgr. 
 
F2tus2ran Kl2n2k Gel2ş2m2:
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Fgtusgran'ın etkgnlgğg ve güvenlgğg, ATLAS klgngk gelgştgrme programında araştırılmaktadır. Bu 
program, tamamlanmış faz 3 çalışmaları olan ATLAS-INH (NCT03417102), ATLAS-A/B 
(NCT03417245) veya ATLAS-PPX (NCT03549871) gle devam eden ATLAS-OLE 
(NCT03754790) çalışmasını gçermektedgr. Fgtusgran'ın etkgnlgğg Faz3 ATLAS-A/B çalışmasında 
(fgtusgran gle on-demand Faktör kullanımını karşılaştıran) ve ATLAS-INH çalışmasında 
(gnhgbgtörlü on-demand faktör kullanan gle karşılaştırma) değerlendgrglmgştgr. Her gkg klgngk 
çalışmada da fgtusgran gle yapılan profglaktgk tedavg, yıllık kanama oranlarını kontrol gruplarıyla 
karşılaştırıldığında %90 oranında azaltmıştır (95% CI [84.1%; 93.6%], P <0.0001). ATLAS-
INH çalışmasında, fgtusgran 80 mg aylık dozunu alan gnhgbgtör pozgtgf hemofglgklergn %66’sı (38 
kgşgden 25’g) dokuz aylık tedavg sürecgnde sıfır kanama olayı yaşarken, on-demand tedavgde 
olan hemofglgklergn %5’g (19 kgşgden 1’g) sıfır kanama olayı yaşamıştır.  Bu çalışmalar, ATLAS-
OLE devam alışması gle devam etmektedgr. ATLAS-OLE, antgtrombgn hedef aralığını %15-%35 
arasında tutmayı amaçlayan bgr AT-DR revgzyonu gle fgtusgran'ın güvenlgğgng ve etkgnlgğgng 
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değerlendgren tek kollu, faz 3, açık etgketlg bgr çalışmadır. Bu çalışma, öncekg çalışmalara göre 
daha düşük dozlar ve daha seyrek dozlama gçermektedgr. ATLAS-NEO (NCT05662319), 
hemofglg A veya B hastalarında, gnhgbgtör antgkorları olan veya olmayan (≥12 yaş) erkek yetgşkgn 
ve ergen katılımcılarda fgtusgran gle tedavg edglen kanama epgzodlarının sıklığını AT-DR altında 
değerlendgrmek gçgn şu anda açık olan ek bgr faz 3 çalışmadır. Bu katılımcılar, öncekg standart 
tedavg yöntemlergnden geçgş yapmıştır. 
Fgtusgran, hemofglgde kanama kontrolünü gygleştgrme potansgyelg sunarak, mevcut tedavglere 
kıyasla daha az dozlama gereksgngmg gle güvenlgk ve etkgnlgk açısından umut vergcg bgr seçenek 
olarak öne çıkmaktadır. 
 
Kaynakça: 
 
1- Pasg KJ, Rangarajan S, Georggev P, Mant T, Creagh MD, Lgssgtchkov T, Bevan D, Austgn 

S, Hay CR, Hegemann I, Kazmg R, Chowdary P, Gercheva-Kyuchukova L, Mamonov V, 
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Kas – İskelet S&stem& Sağlığı 
 
Eklem İç& Enjeks&yonlar 
Elcil Kaya Biçer 
Ege Üniversitesi Tıp Fakültesi, Ortapedi ve Travmatoloji AD 
 
Hemofilide travma olmaksızın spontan olarak ya da minör travmalarla eklem içine kanama 
olabilmektedir. Nu kanamalar her eklemde olabilmekle birlikte sıklıkla diz, ayak bileği ve 
dirsek eklemlerinde görülmektedir. Kanamadan sonra, eklem içinde biriken kanın 
uzaklaştırılmasında sinovyum önemli bir göreve sahiptir. Kanın eklemden uzaklaştırılmasında 
ilk aşama geri emilebilecek parçalara degrede edilmesidir. Enflamatuvar hücreler ve ürettikleri 
sitokinler sayesinde kan parçalanır. Sinovya açığa çıkan demiri eklemden uzaklaştırır.  Aynı 
eklemin tekrarlayan kanama atakları sinovyal hipertrofiye ve enflamasyona yani sinovit 
gelişimine yol açar. Eklemdeki kanama sinovyanın geri emme kapasitesini aştığında kan yıkım 
ürünleri sinovyada birikmeye başlar. Hipertrofik sinovyum kanamaya daha yatkın bir dokudur; 
daha frajildir ve kolaylıkla kanar. Kanama sinovyal hipertrofiyi artırır. Böylelikle eklem içi 
kanama kısır bir döngüye girer ve hemofilik sinovit gelişir. Tedavide amaç tekrarlayan 
hemartroz ataklarını azaltmak ve eklemde kalıcı hasar gelişmesini engellemektir. Konservatif 
tedavi faktör replasman tedavisi, rehabilitasyon ve gerektiğinde atel, splint kullanımını kapsar. 
Üç-altı ay süreyle uygulanmış olan konservatif tedaviye karşın kanama ataklarının devam ettiği, 
sinovitin gerilemediği olgularda sinovektomi endikasyonu bulunmaktadır. Kimyasal, 
radyoaktif ve cerrahi sinovektomi olmak üzere üç çeşidi vardır. İlk seçenek olarak radyoaktif 
ya da kimyasal sinovektomi tercih edilmektedir. Bu enjeksiyonlardan fayda görmeyen 
olgularda cerrahi sinovektomi yapılabilmektedir. 
 
Radyoaktif Sinovektomi (RAS): Hedef eklemde son altı ayda uygun faktör replasmanına 
karşın üçten fazla kanama olması durumunda endikedir. Çocukluk çağında güvenle 
uygulanabilmektedir.RAS’da eklem içine enjeksiyon için beta ışıması yapan radyoizotoplar 
tercih edilir.  Penetrasyon derinliğine göre, diz gibi büyük eklemlerde yttrium-90, ayak bileği, 
dirsek gibi daha küçük eklemlerde rhenium- 186 ya da erbium- 169 uygulanmaktadır. Aynı 
anda birden fazla ekleme RAS yapılabilir.Alınan yanıta göre altı ay arayla üç kez 
tekrarlanabilir.%80 başarı oranına sahiptir.RAS’dan sonra 72 saat süreyle eklem immobilize 
edilir. Günümüzde ülkemiz koşullarında radyoaktif madde teminindeki sorunlar nedeniyle ne 
yazık ki uygulanamamaktadır. 
 
Kimyasal Sinovektomi: Eklem içine rifampisin ya da oksitetrasiklin gibi sinovyada fibrozise 
yol açacak ajanların enjeksiyonuyla yapılır. Günümüzde kimyasal sinovektomi, radyoaktif 
sinovektominin bir seçenek olduğu ülkeklerde sıklıkla tercih edilmemektedir; çünkü etkisi tam 
olarak ön görülememekte, etki elde etmek için tek bir enjeksiyon yeterli olmamaktadır. Çeşitli 
yan etkiler görülebilmektedir. Fakat; ülkemiz gibi radyoaktif sinovektomi seçeneğinin 
uygulanamadığı yerlerde cerrahi sinovektomi öncesi daha mimimalist bir girişim olarak tercih 
edilmek durumunda kalınmıştır. Ayak bileği, dirsek gibi küçük eklemlerde, haftada bir olacak 
şekilde terkrarlayan eklem içi enjeksiyonlar şeklinde rifampisin uygulanmaktadır. Sonuç 
alınması için üç ile beş arasında enjeksiyon yapılması gerekebilmektedir. Rifampisin 
kullanımına bağlı olarak karaciğer fonksiyonları bozulabileceğinden karaciğer fonskiyon 
testleri ile hastalar izlenmelidir. 
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Eve Götürecekler&m&z 
 
Tedav& Uyumu 
Mehmet Can Uğur 
İzmgr Bakırçay Üngversgtesg Çgğlg E.A.H. Hematolojg Bgrgmg 
 
Kron2k Hastalıklarda Tedav2ye Uyum: Genellgkle ömür boyu süren, tedavgsg çok uzun süre 
alan veya ömür boyu devam etmesg gereken hastalıklara ‘’krongk hastalık’’ dgyoruz.  Örneğgn 
dgyabet, hgpertansgyon,kanserler,romatogd artrgt, hemofglg ggbg…   Krongk hastalıklarda glk zorlu 
dönem tanı aşamasıdır.  
Bu aşamalar:  

-Şok dönemg 
-İnkâr dönemg 
-Öfke dönemg 
- Pazarlık dönemg 
-Depresyon dönemg 
- Kabullenme dönemg 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Kabullenme sürecgnden sonra bgle uzun süren tedavg sürecg gle bgrlgkte; tedavg sırasında ortaya 
çıkan yan etkgler,hastaya ve yakın çevresgne olan psgkososyal etkgler, tedavg malgyetg, hastada 
meydana gelen kalıcı veya geçgcg fgzgksel değgşgmler  ggbg sorunlar meydana gelmektedgr.  
Bununla bgrlgkte de hastanın tedavg sürecgne yönelgk motgvasyonu kırılmakta, yaşam tarzı 
değgşgklgklergng önemsememe, glacı düzenlg kullanmama veya tamamen bırakma, kontrollere 
düzenlg ggtmeme ggbg tedavgye uyum sorunları görülmektedgr.  
 
Hemof2l2 Tanısı Ve Yaşama Etk2ler2: Hemofglg hastalığı da bgr krongk hastalıktır. Dgğer krongk 
hastalıklar ggbg uzun –hatta ömür boyu- süren bgr tedavg sürecg vardır. Bu da az önce bahsedglen 
süreçlerden geçerek hastalığın bgr yaşam tarzı olarak bengmsenmesg, yaşamın  merkezgne 
yerleştgrglerek yaşamın dgğer parçalarının onun etrafında şekgllenmesgng sağlar. Bebeklgkte 
oynan oyuncaklar, arkadaşlarla oyunların seçgmg, kreş ve anaokulu,glkokula başlangıç, okul gçg 
aktgvgteler, lgse dönemg,meslek seçgmg,üngversgte hayatı,gş hayatı,evlglgk,çocuk sahgbg olma ve 
hayatın dgğer bgr çok dönemecg hemen her zaman hemofglg hastalığı etrafında şekgllengr.Yaşamın 
planlanması açısından önemlg olan eğgtgm ve gş hayatı noktalarına değgnmek gstgyorum. 
 
Hemofglg hastaları, dgğer gnsanlardan farklı olarak ağır fgzgksel güç gerektgren gşlerde 
çalışamazlar. Bu nedenle mümkünse ‘’masa başı’’, fgzgksel olarak zorlamayacak bgr meslek 
seçgmg önemlgdgr. Bunun yanı sıra tedavg malgyetgngn çok yüksek olması, sosyal güvenceyg de 
zorunlu kılmaktadır. Bu gkg krgter, mesleğgn seçgmg açısından önemlg bgr yol göstergcg olmalıdır.  
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Tamamen sağlıklı bgreylergn bgle gş bulmakta zorlandığı ülkemgzde, yukarıda belgrtglen 
nedenlerden dolayı seçeneklerg daha kısıtlı olan hemofglg hastalarının şüphesgz eğgtgm hayatı bgr 
kez daha önem kazanmaktadır. Ancak kanamalar, eklem sakatlıkları ggbg nedenlerle okula 
devamlılık sorunu sıkça karşımıza çıkmaktadır. Bu durumlarda hemofglg hastası öğrencgngn 
dgğer arkadaşlarına oranla daha fazla çaba göstererek aradakg açığı kapatması gerekecektgr. Bu 
konuda özellgkle aglengn desteğg ve teşvgkg çok önemlgdgr.Aynı şekglde okulun ardından gş 
hayatında da gereklg özverg gösterglmelgdgr. 
 
Kanamaların erken kontrol edglmesg , hatta mümkünse profglaktgk faktör kullanımıyla 
kanamaların daha oluşmadan önlenmesg, okula ve gşe devamlılığı artırarak başarıyı 
destekleyecektgr.  Başarıyla bgrlgkte geleceğgn planlanması ve gelecek kaygısı, hemofglg 
tedavgsgnde hastanın motgvasyonunu artırarak tedavgye uyum sorunlarını azaltacaktır.Profglaksg 
uygulamalarının ve faktör kullanımının daha rahat sürdürülebgldgğg günümüzde, bgr çok 
hemofglg hastası gencgn ülkemgzgn önemlg üngversgtelergnde okuduğu, buralardan mezun olarak 
gş hayatına atıldığını görüyoruz.Yapılan bgr çalışmada hastaların eğgtgm sürelerg gle toplam FM 
skoru (p=0,039) ve toplam radyolojgk skorları (p=0,021) arasında anlamlı negatgf glgşkg 
saptanmıştır .  
 
Bu noktada profglaksg tedavgsgne dgkkatgngzg çekmek gstergm.  
 
Prof2laks2 ve Tedav2ye Uyum Sorunları: Profglaksg tedavgsg alan hastalarda kanamaların ve 
kalıcı eklem sakatlıklarının anlamlı olarak azaldığı bgr çok çalışmayla gösterglmgştgr.  
 
Profglaksgngn klgngk ve sosyal açıdan getgrglerg olduğu ggbg, hastanın ömür boyu gntravenöz glaç 
kullanım zorunluluğu nedengyle özellgkle ergşkgn hastalarda tedavgye uyum sorunları ortaya 
çıkmaktadır. Tedavg günlerg hasta tarafından aksatılmakta, sonuç olarak da tedavgden görülen 
yarar azalarak kanamalar ve eklem sakatlıkları ortaya çıkmaktadır.  
 
Yapılan çalışmalar bgrgncgl koruma alan hastaların %30-4O’ının ergşkgn yaşlara geldgğgnde 
koruma tedavgsgng bıraktıklarını göstermektedgr. Bırakan hastaların 1/3’gngn glerleyen dönemde 
düzenlg veya hedefe yönelgk (örn: spor aktgvgtesg öncesg) aralıklı profglaksgye gerg döndüklerg 
bgldgrglmgştgr.Bgrgncgl koruma tedavgsgngn en önemlg bırakılma nedeng sık faktör yergne 
koymanın yaşam tarzı ve kalgtesgng etkglemesg olarak gösterglmgştgr.  
 
Düzenlg yergne koyma tedavgsg sayesgnde yaşlanan hemofglglg kgşg sayısında da belgrggn bgr artış 
gözlenmektedgr. Bu durum hemofglg hastalarında glerg yaşlarda ortaya çıkan hgpertansgyon, 
gskemgk kalp hastalığı, gnme ggbg hastalıklara rastlanmasına neden olmaktadır. Kgmg 
durumlarda, eşlgk eden hastalıkların tedavgsg (ör: antgagregan kullanım gereklglgğg) gkgncgl 
profglaksg yapılmasını zorunlu kılmaktadır.  
 
Çözüm Öner2ler2: Hemofglgde tedavgye uyum sorunlarının başında hasta ve aglesgngn hastalığın 
tedavgsg ve olası komplgkasyonları hakkında yeterlg bglggye sahgp olmaması gelmektedgr. Bunun 
dışında uzun tedavg sürecg, sık aralıklarla gntravenöz glaç uygulanması da önemlg faktörlerdgr. 
Dolayısıyla bu faktörlere yönelgk çözüm yolları üretglmelgdgr.   

- Bölgesel hemofglg derneklerg, hastayı takgp eden hekgm tarafından belgrlg aralıklarla 
hasta ve hasta yakınlarına eğgtgmlergn verglmesg 

- Damar yolu ggrgşgmlergnde  farklı venlergn tercgh edglerek rotasyon uygulanması, 
böylece damar yolu hasarlarının en aza gndgrglerek uygulamadan kaynaklanan acı ve 
ağrının azaltılması 
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Kısa vadede uygulanabglecek ve tedavgye uyumu artıracak çözüm yolları olabglgr. Son 
yıllarda ön plana çıkan uzun etkglg faktörlergn rutgn kullanıma ggrmesg sık gntravenöz 
ggrgşgmlerg azaltarak hastanın yaşam kalgtesgngn artması ve tedavgye uyumunun 
desteklenmesg açısından önemlg bgr gelgşmedgr. Ayrıca subkutan tedavglergn de yakın 
zamanda ülkemgzde rutgn kullanıma ggrmesg, tedavg uyumuna cgddg bgr katkı sağlayacaktır. 
Santral katater gse ülkemgzde genellgkle çocuklarda kullanılmakta olup ergşkgnlerde rutgn 
kullanımda değgldgr.  
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Sağlık H&zmetler& ve Ekonom&s& 
 
Tedav2ye M2kroekonom2k Yaklaşım 
Sgmten Malhan  
Başkent Üngversgtesg Sağlık Yönetgmg 
 
G2r2ş ve Amaç: Küresel düşük gnsgdanslı ve yüksek malgyetlg bgr hastalık olarak kabul edglen 
Hemofglg, sadece hastanın değgl, yakın çevresgngn ve toplumun da bgr fgnansal yükü olarak kabul 
edglmektedgr. Gelgşmgş ülkelerde %90’lara varan tanısal oran, bazı gelgşmekte olan ülkelerde 
%5’lere kadar düşebglmektedgr (1). Hemofglg prevalansı, gelgşmekte olan ülkelerde yüzbgnde 
6,6 ve gelgşmgş ülkelerde yüzbgnde 12,8 olarak bgldgrglmektedgr (2). Konjengtal kanama 
bozuklukları, nadgr görülmekle beraber sosyoekonomgk yüklerg fazladır (3-5). Hemofglg 
hastalarının yaşam boyu süren tedavgsg oldukça pahalı bgr tedavgdgr. Dünyada yapılmış olan 
çalışmalar bu malgyetgn en büyük kısmını hastaların faktör gnfüzyonlarının oluşturduğunu 
göstermgştgr. Antghemofglgk glaç tedavgsg, hastalığın şgddetg ve uygulanan tedavg rejgmgne bağlı 
olarak toplam hemofglg hastalık malgyetgngn %45 gle %93’ünü oluşturmaktadır (6-10). Tüm 
dünyada önemlg bgr yüke sahgp olan Hemofglg A hastalığının Türkgye’dekg yükünü ortaya 
koymak çalışmanın temel amacıdır.  
 
Gereç ve Yöntem 
Çalışmada, Excel’de gelgştgrglmgş ve ülkemgzdekg Hemofglg A hastalarının tedavgsgng 
modellemek üzere tasarlanmış “Hastalık Malgyetg” metodolojgsg  kullanılarak Hemofglg A 
hastalık yükü hesaplanmıştır. Analgzde dgrekt bgrgm malgyetler güncel SUT üzergnden alınmıştır 
(11). Ülkemgzdekg hasta sayısı, kaynak kullanımı  E nabız verglerg üzergnden üzergnden temgn 
edglmgştgr (12). Bu verglere ulaşılamadığı durumlarda, mevcut en gyg kanıtlar kullanılmıştır. Bu 
raporda sunulan tüm vergler, 2023 yılına agttgr.  Dgrekt malgyetlerde tüm tıbbg kullanımlar; 
polgklgngk, klgngk, müdahaleler, glaçlar ve yan etkglerg gle komplgkasyonlara agt tüm kaynaklar 
dgkkate alınmıştır. Tıbbg olmayan dgrekt malgyetlerde SGK yol ve gündelgk ödemesg, refakatçı 
ve bakıcı kaynaklı ödemeler, ulaşım, yemek, konaklama ve cepten sağlık harcamalarına agt 
kaynak tüketgmlerg uzman görüşü üzergnden tahmgn edglmgştgr.  İndgrekt malgyetlerde gse erken 
emeklglgk, engellg maaşı, gzgn ve rapor kaynaklı ve erken ölümlerden kaynaklı ödemeler 
hesaplamalara dahgl edglmgştgr. İlgglg vergler lgteratür taraması sonucu elde edglmgştgr.  
 
Bulgular ve Sonuç: Hastalığın en önemlg malgyetg glaç tedavglergne agttgr. Hastaların vücut 
ağırlığına göre hesaplamaları yapabglmek gçgn yaş gruplarına agt ağırlıklar, 15 yaş ve üzerg gçgn 
TUİK verglergnden ve 15 yaş altı gçgn Türk erkek çocuklarının vücut ağırlığı 50. Persantgl 
değerlergnden yola çıkılarak hesaplanmıştır.  Ağır hemofglg hastalarında kanama sayısı medyan 
10 ve orta hemofglg hastalarda 7 olarak kabul edglmgştgr. Ağır hastaların %86’sı ve orta şgddetlg 
hastaların %33’ü profglaksg tedavgsg almaktadır. Ağır hastaların %14’ü kanadıkça ve orta 
şgddetlg hastaların %67’sg ve hafgf şgddetlg hastaların tamamı kanadıkça tedavg almaktadır. 
Komplgkasyonların görülme hızları Türkgye’de yapılmış çalışmalardan ve uzun sürelg hızlar 
yıllık olasılıklar üzergnden ağırlıklandırılarak hesaplamalara dahgl edglmgştgr. Yıllık olasılıklar, 
hemofglgk artropatg gçgn uygulanabglecek sgnovektomg ve artroplastgler gçgn ağırlıklandırılmıştır. 
Buna göre radyosgnovektomg yıllık olasılığı %5,1 artroskopgk sgnovektomg %1,6 ve artroplastg 
%5,3 olarak belgrlenmgştgr. Toplam hasta başı yıllık ortalama dgrekt tıbbg malgyet 1.303.374,4 
TL ve dgrekt tıbbg olmayan malgyetler hasta başı 59.125,2 TL olarak saptanmıştır. İndgrekt 
malgyetler hasta başı 647.804,9 TL olarak belgrlenmgştgr. Sonuç olarak toplam dgrekt tıbbg ve 
tıbbg olmayan malgyetler gle gndgrekt malgyetler yıllık 2.010.304,5 TL olarak hesaplanmıştır. 
İnhgbgtör pozgtgf hasta, toplam hasta gçgnde %5,3’lük oranda olup, Hemofglg A hastalık yükünün 
%21’gne neden olmaktadır. Toplam hastalık yükü 4.736 hasta üzergnden 9.520.802.112 TL olup, 
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toplam sağlık harcamalarının bgnde 15,7’sg, gayrg safg mgllg hasılanın bgnde 0,85’g  ve toplam 
bütçe büyüklüğünün bgnde 0,18’g kadar fgnansal yük getgrmektedgr.  
Ülkelergn ekonomgsg, hemofglg yaşam kalgtesg gle yakın glgşkglgdgr. Kgşg başı gayrg safg mgllg 
hasılanın (GSMH) yüksek olduğu ve spesgfgk bakım merkezlerg bulunan ülkelerde hemofglg 
bakımı optgmaldgr. Deneygmlg ve eğgtgmlg personelgn bulunduğu hemofglg merkezlerg, hastaneye 
yatış ve mortalgte hızını etkgler. Gelgşmekte olan ülkelerde tedavg ürünlergne yetergnce 
ulaşılamazsa bgle bu merkezlergn oluşturulması hemofglglg bgreyler gçgn yaşam kalgtesgng 
etkgleyecektgr (13). Ayrıca, hemofglg hastalarının %70’gne tanı konulamamakta, %75’g gse tedavg 
edglememektedgr (14-16). Gelgşmekte olan ülkelerde sağlık harcamalarının beslenme, aşılama, 
agle planlaması ve bulaşıcı hastalıklar ggbg öncelgklg sağlık sorunlarına aktarımı, hemofglg tanı 
ve tedavg yetersgzlgğgng artırmakta, yaşam kalgtesgng de düşürmektedgr (17). Tanı ve tedavg 
yetersgzlgğgngn belgrggnleştgğg gelgşmekte olan ülkelerde çözüme; hasta ve aglelerg, sağlık 
personelg (doktor, hemşgre, fgzyoterapgst, sosyal danışman, dgş hekgmg, laboratuvar tekngsyeng 
ggbg), hemofglg bgrgmlerg, hükümet yetkglglerg, Sağlık Bakanlığı ve glaç endüstrgsgngn 
bgrlgktelgklergng gçeren kurumsallaşmalarla ulaşılabglgr (13). Fgnansal destek ve hemofglg referans 
merkezlerg gle sağlık ağı gelgşgmg bu ülkelerde sağlanmalıdır. Halk Sağlığı ve Genetgk ggbg 
bölümlerg de kapsayan kurumlar arası dgyalog, kurumsallaşma açısından önemlgdgr (11). 
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Kas İskelet S&stem& Sağlığı 
 
Hemof2l2l2 K2ş2de Artropat2 Gel2ş2m2 
Cem Karadağ  

 
Mersin’de yaşıyorum, 42 yaşındayım evliyim ve 1 çocuğum var. Ağır Hemofili A hastasıyım, 
teşhisim 3 aylıkken Adana Numune Hastanesinde konuldu. Hayatımın ilk 15 yılında sadece 
plazma tedavisi gördüm. Anaokulundayken kurbağa yürüyüşü yaptırılırken dizimde ilk kanama 
gerçekleşti. O denemde nerdeyse her ay sağ dizimde ve iki ayak bileğimde kanama olurdu ve 
sağ diz ve iki ayak bileğim hedef eklem oldu. Maalesef bazen bir kez kanaması bile eklemin 
hedef eklem olmasına yetebiliyor. 35 yaşıma kadar kanadıkça kendim Faktör 8 uydulaması 
yaptım. Bu dönemde de Faktör 8 konsatreleri vardı ancak dönem dönem ilaca erişmede 
aksaklıklar yaşayabiliyorduk. Bu nedenle bu dönemde de kanamalarım çok oldu. 2016 yılından 
sonra yani 35 yaşımdan sonra koruyucu profilaksi tedavisine geçtim ancak sağ dizim ve ayak 
bileklerim artık son evreye gelmişlerdi. Gece ağrıları ve kilitlenmeler ile çok ağrılı yürüyüşler 
olmuştu. Hatta bir süre sonra da ağrıya alışmıştım. 2017 yılında Bülent ANTMEN hocamın 
koordinesinde Adana Acıbadem (Ortopedia) Hastanesinde sağ dizimden total diz protezi 
ameliyatı oldum. Burada şunu söylemekte fayda var ortopedi uzmanı cerrah için bu ameliyat 
belki sıradan ancak hasta hemofilili bir birey olunca ameliyatı ortopedi uzmanından ziyade 
hemotoloji uzmanı yapıyormuş gibi oluyor. Bir başka anlatımla bu operasyonların 
yapılabilmesi için Hemotoloji uzmanının koordinesi hayati öneme sahiptir. 

Maalesef ayak bileklerinde ekleme protez ameliyatı öngörülmüyor. Özellikle sağ bileğim son 
evreye gelmiş durumda. Bu bilek için artrodezi yani sabitleme işlemi yapılması gerekiyor. 
Zaten hareket aralığı çok azalmış bir eklem için sabitleme fikrinin çok sorun olmayacağını 
düşünüyorum ve bunu bir nevi simule etmek için Bülent ANTMEN Hocam ve Fizyoterapist 
Volkan  DENİZ hocamın bilgisi dahilinde 2 yıldır sol ayak bileğim için AFO (ankle foot 
orthosis) kullanıyorum. Bu aparat bileği sabitlemeye yarıyor. Zaten ileri derecede artropati olan 
eklemin istemsiz ve ani olarak bükülmesini önlüyor ve dolaylı olarak kanamayı engelliyor. Ben 
de bu aparatı sadece duş alırken çıkartıyorum. 

Yeni artropati gelişmemesi için ve mevcut artropatili eklemleri yani hedef eklemlerin 
durumunun ağırlaşmaması için öncelikli olarak kanama yaşamamak gerekiyor, bunu sağlamak 
için faktör seviyesinin yüksek tutacak bir kişiselleştirilmiş profilaksi tedavisi önemlidir. Ayrıca 
kas yapısının güçlendirilmesi eklem sağlığı için çok önemlidir.   
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Hemotoloj& Gözünden 
Yusuf Zgya Aral 
Aydın Adnan Menderes Üngversgtesg Tıp Fakültesg, Çocuk Hematolojgsg ve Onkolojgsg BD 
 
Hemofglg bgreylerde kas ve gskelet sağlığının korunması gçgn eklem hasarı oluşmadan 
proflaksgngn başlanması, spor ve egzersgzle kasları ve kemgklerg güçlendgrmek, gnhgbgtör 
oluşumunu önlemek, kanamaları etkgn şekglde tedavg etmek ve gereklg cerrahg müdahalelergn 
yapılması önemlgdgr.  
  
Proflaks2: Günümüzde hemofglg tedavgsgngn altın standardı, koruyucu tedavg gle kanamaları ve 
eklem sakatlıklarını önlemektgr. Dünya Hemofglg Federasyonu; ağır hemofglg A ve B’lg çocuk 
hastalarda eklem hasarı gelgşmeden ve gdeal olarak 3 yaşından önce, hemartroz dahgl kanamaları 
önlemek amacıyla faktör konsantrelerg (standart veya uzatılmış yarı ömürlü) veya yeng kullanım 
onayı alan dgğer faktör dışı hemostatgk ajanlar gle erken dönemde profglaksg başlanmasını 
önermektedgr. 
 
Ağır hemofglg tanısı alan yeng hastalarda profglaksgye haftada bgr kez faktör uygulaması gle 
başlanması (50 IU/kg), hastanın klgngk durumuna göre eğer kanamalar ygne oluyorsa önce 
haftada 2 kez (30 IU/kg), daha sonra gerekgrse haftada 3 kez (25 IU/kg)  faktör uygulamasına 
geçglmesg önerglmektedgr.  
 
Uzatılmış yarı ömürlü FVIII konsantrelerg 1,4-1,6 kat; FIX konsantrelerg yaklaşık 3-5 kat faktör 
yarılanma süresgnde uzama sağlamaktadır. Ülkemgzde uzatılmış yarı ömürlü faktör VIII 
preparatlarının 4 günde bgr/ haftada 2 kez kullanımı önerglmekte, haftada bgr kullanımı 
önerglmemektedgr.  
 
Profglaktgk tedavg alan hemofglg hastaları en az 3 aylık aralıklarla görülerek klgngk olarak 
değerlendgrglmelg, kanama sayıları, tüketglen glave faktör mgktarları ve hedef eklem varlığı ve 
gelgşgmg yönünden gzlenmelgdgrler. Hedef eklem tanımı hem agleye hem de hastanın kendgsgne 
gygce anlatılmalı ve önemg vurgulanmalıdır.  
 
Eklemlergn durumu mümkünse yılda bgr ortopedgk skorlama sgstemlerg gle (Hemophglga Jognt 
Health Score veya Gglbert) değerlendgrglmelg ve skorları kötüye ggden hastalarda erkenden 
önlem alınmalıdır.  
 
Manyetgk rezonans görüntüleme (MRG) eklem durumunu en gyg değerlendgren 
yöntemlerdendgr. Ancak küçük çocuklarda yapılması zor, zaman gerektgren ve pahalı bgr yöntem 
olduğu gçgn kısıtlılıkları olabglgr. Hemofglgk artropatg tanısında ultrasonografg (US) eklem 
efüzyonu, subklgngk veya erken eklem hasarını saptamada etkgn olarak kullanılabglgr.  
 
İnhgbgtör gelgşmesg günümüzde en sık rastlanan ve en cgddg tedavg komplgkasyonu olduğundan 
gnhgbgtörden korunmak gçgn gereklg önlemlergn alınması gerekmektedgr.   
 
İnh2b2törden Korunma Yolları: Öncelgkle erken bebeklgk dönemgnde gereksgz FVIII 
tedavgsgnden sakınılmalıdır.  
Tek seferlgk dozu hesaplarken yuvarlama yapılmamalı: >50 IU/kg verglmemelg  

Vgtal olmayan kanamalarda (akut hematom ve hemartrozlarda, gros hematürglerde) 3 günden 
fazla FVIII verglmemelg. 
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Sünnet ggbg elektgf amelgyatlar 50 uygulama günü tamamlanmadan yapılmamalı.  

Rutgn bebeklgk aşılamaları sırasında veya akut enfeksgyonlar sırasında rutgn olarak FVIII 
kullanılması önerglmez. Aşılar IM değgl, subkutan yapılmalıdır. 

İnh2b2törlü Hastanın Tedav2s2 
 

- İnhgbgtör tgtresgngn bglgnmedgğg olguların tedavgsgnde by-pass edgcg glaçların kullanılması 
önerglmektedgr.  

- Düşük tgtrelg (<5 BU/ml) hastalarda tedavgsgnde FVIII preparatları kullanılabglgr. 8-12 
saat aralarla gnhgbgtörsüz dönemde kullanılan FVIII dozundan 2-3 kat yüksek dozlarda 
(genellgkle 50-100 IU/kg) FVIII uygulanması gerekgr. Tedavg sonrasında anamnestgk 
reaksgyon gelgşme rgskg %30 dolayındadır. Bu durum söz konusu olursa FVIII 
tedavgsgngn bırakılması gerekgr.  

- Yüksek tgtrelg (≥5 BU/ml) hastalarda tedavgsgnde by-pass edgcg glaçların kullanılması 
önerglmektedgr.  

 
İnh2b2törlü Hastalarda Prof2laks2: Ülkemgzdekg gerg ödeme sgstemg aktgve protrombgn 
kompleks konsantrelerg (aPCC) gçgn kullanıma gzgn vermektedgr. Haftada 4.500 IU’lgk dozun 
aşılmaması kaydıyla hastalarda haftada 2 veya 3 kez 50-75 IU/kg dozlarda kullanılabglgr. 
Hastada yeng kanama olmasını beklemeden en az 6 ay süreyle kullanılması önerglgr. 
Rekombgnant Faktör VIIa (rFVIIa) gçgn Avrupa ülkelergnde uygulanan doz 90-270 
mcg/kg/gün’dür.  

 
Spor ve Egsers2z 
 

- Egzersgz, sağlıklı kemgkler oluşturmak ve eklemlerg destekleyen ve koruyan kasları 
güçlendgrmek gçgn önemlgdgr. 

- Düzenlg fgzgk aktgvgte kanamaları ve eklem hasarını önlemeye yardımcı olur. 
- Güçlü kaslar, eklem ağrılarını ve eklemlerdekg kanama ataklarının sıklığını ve şgddetgng 

azaltmaya yardımcı olur. 
- Güçlü ve esnek kaslar aşırı zorlanmaya daha gyg dayanabglgr. 

 
Kanama Yer2ne Göre Tedav2 Yaklaşımları   
 

a) Hemartroz 
 

- Eklem gçg kanamalarının erken dönemgnde karıncalanma ve gerggnlgk hgssg (aura) olur. 
Tedavg başlanmazsa daha sonra ağrı, sıcaklık artışı, şgşlgk ve eklem hareket açıklığında 
kısıtlılık gelgşgr. 

- Hastanın kas-gskelet sgstemg kanamasını düşündüren yakınmaları gle fgzgk muayene 
bulguları uyumlu değglse acgl ultrasonografg gstenebglgr. Ancak bu yaklaşım kanaması 
olan hastada tedavgde gecgkmeye neden olmamalıdır. 

- İlk bulgu (aura dahgl) ya da travma sonrası uygun dozda faktör verglmelg, daha sonra 
hasta klgngk veya gereğgnde radyolojgk olarak değerlendgrglmelgdgr. Eklem ağrısı veya 
hareket kısıtlılığı devam ederse 2. doz, hemofglg A’da 8-12 saat, hemofglg B’de 18-24 
saat sonra tekrarlanmalıdır.  

- Eklem bulguları kaybolana kadar uygun doz ve sıklıkta faktör verglmesgne devam 
edglmelgdgr. 
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- Hemofglg A’da glk doz 20-30 IU/kg’dır. Kanama belgrtglerg başlar başlamaz en kısa 
zamanda tedavg edglen hastaların çoğunda tek doz yeterlgdgr. Ağır kanamalarda gse daha 
yüksek dozlar kullanılmalıdır. 

- Faktör replasman tedavgsgne rağmen 12 saat sonra eklem kanama bulgularında hgç 
gergleme yoksa faktör aktgvgtesg ve gnhgbgtör testlerg yapılmalıdır. Uygulanan faktör dozu 
artırılmalıdır.  

- Uzatılmış yarı ömürlü FVIII ve FIX konsantrelerg gle tedavgde doz aralıkları ürünlergn 
yarı ömrüne göre ayarlanmalıdır. 

- Eklem kanamalarında semptomların yönetgmgnde ekleme yapılan gşlemlergn baş harflerg 
gle RICE (Rest-gstgrahat, Ice-buz, Compressgon-kompresyon, Elevatgon-yukarıda tutma) 
faktör tedavgsgne yardımcı bgr uygulamadır. Ancak korumanın önemg bu konuda da 
anlaşılınca RICE, PRICE (P = protectgon-koruma) olarak değgştgrglmgştgr ve sıklıkla bu 
önerglmektedgr. Ancak, uzun sürelg eklem gstgrahatgngn kas gücünü azaltarak eklem 
fonksgyonuna negatgf etkgsg nedengyle “rest” yergne “optgmal loadgng-optgmal yük 
vermengn” yer aldığı POLICE akrongmg de olası komplgkasyonları azaltmak/önlemek, 
klgngsyenlerg eklem gstgrahatg gle ekleme ağırlık verme arasında bgr denge kurmaya teşvgk 
etmek gçgn ortaya atılmıştır. Buz uygulaması şgşlgk ve ağrı azalana kadar veya eklem 
bölgesgndekg dergngn sıcaklığının azalmasına kadar devam edglgr kg bu da yaklaşık 10-
20 dakgka kadar sürer. Buzun dgrekt dergye teması engellenmelgdgr. Son yayınlarda 
özellgkle “uzun sürelg buz uygulamasının” koagülasyon ve yara gygleşmesg üzergne 
olumsuz etkglerg olduğu gösterglmgştgr. Bu nedenle soğuk veya buz uygulamasının 
özellgkle glk 6 saatte yapılması ve daha uzun süre devam edglmemesg önerglmektedgr. 

- Şgddetlg ağrı varsa ek olarak; parasetamol, selektgf COX-2 gnhgbgtörlerg, tramadol veya 
opgogdler kullanılabglgr. Bağımlılık rgskg nedengyle opgogdler ağrı uzmanı rehberlgğgnde 
kullanılmalıdır. 

- Rutgn olarak alçı ve atel uygulanmasından kaçınılmalıdır. Ağrı geçgnceye kadar aşamalı 
olarak ekleme yük bgndgrglmelgdgr. Bunun gçgn koltuk değneklerg veya yürüteç 
kullanılabglgr.  

- Akut hemartrozda kortgkosterogd kullanımı önerglmez.  
- Semptomlar 3 günden fazla devam edgyorsa gnhgbgtör varlığı, septgk artrgt ya da kırık 

düşünülmelgdgr. 
- Kalça eklemg ya da asetabular kanama femur başı aseptgk nekroz rgskg nedengyle hızla 

tedavg edglmelgdgr. Günde 2 kez faktör uygulanarak, en az 3 gün boyunca faktör düzeyg 
%30’un üzergnde tutulmalıdır. Yergne koyma (replasman) tedavgsg gle bgrlgkte kesgn yatak 
gstgrahatg uygulanmalıdır. 

- Hemostatgk tedavgye gyg yanıt alındıktan ve en son faktör uygulamasından 72 saat sonra 
gelgşen kanama yeng kanama olarak tanımlanır.  
 

Eklem Asp2rasyonu 
 

- Rutgn olarak eklem aspgrasyonu önerglmez. Ancak gnhgbgtör negatgf hemofglg 
hastalarında 24 saatten uzun, yeterlg faktör replasmanına rağmen eklemde şgddetlg ağrı 
ve gerggnlgğgn devam etmesg (daha çok kalça eklemgnde, bu eklemgn özel anatomgsgne 
bağlı olarak gerekebglgr) veya septgk artrgt şüphesg durumunda artrosentez yapılabglgr. Bu 
durumda faktör düzeyg 48-72 saat süresgnce, en az %30- 50 düzeygnde olmalıdır.  

- Radyolojgk değerlendgrme: USG olanağı varsa, hemartrozun erken tespgtgnde faydalı 
olabglgr. Travma öyküsü veya kırık şüphesg varsa uygun görüntüleme yöntemg 
yapılmalıdır.  

- Fgzgk tedavg yöntemlerg: İmmobglgzasyon ve ağırlık vermemeyg takgben, yeterlg faktör 
replasmanı altında fgzgk tedavg önerglmektedgr. Fgzgk tedavgde amaç; denge, esneklgk, 
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fonksgyonel ve güçlendgrme egzersgzlerg gle eklem ve kas fonksgyonlarını korumak veya 
gygleştgrmektgr. Akut sgnovgt bulguları kayboluncaya kadar ve eklemgn kanama 
öncesgndekg hareket açıklığı elde edglgnceye kadar aktgf egzersgzlere devam edglmelgdgr. 
 

Hedef Eklem: Altı aylık süre gçgnde 3 kez ya da daha fazla sayıda kanayan eklemlere hedef 
eklem dengr ve krongk hemofglgk artropatg gelgşgmgne sebep olur.  
 
B) Kron2k S2nov2t ve Tedav2 Seçenekler2  
 
Kas gücünü düzeltmek ve eklem hareketgng sürdürmek gçgn günlük egzersgz yapılmalı ve 
tekrarlayan kanamayı önlemek gçgn koruyucu faktör verglmelgdgr. Yoğun fgzyoterapg gle kısa 
sürelg (en az 6-8 hafta) sekonder profglaksg yararlıdır. 
 
S2nov2yektom2: Krongk sgnovgt, sık tekrarlayan kanamalar kontrol altına alınamayıp devam 
ettgğgnde düşünülmelgdgr. Radyogzotopgk (Rhengum 186 veya Yttrgum 90), artroskopgk ya da 
cerrahg sgnovgyektomg seçeneklerg vardır. Bu tedavg seçeneklerg deneygmlg ekgp ve yoğun faktör 
kullanımını gerektgrgr. Radyogzotopgk seçenekler arasında Yttrgum 90 daha çok dgzler gçgn, 
Rhengum 186 gse dgrsek, ayak bgleğg ve omuz eklemg gçgn önerglgr.  
  
c) Psödotümörler: Nadgr görülen krongk bgr hemofglg komplgkasyonu olup uzuvları ve 
nörovasküler yapıları etkgleyebgleceğg unutulmamalıdır. Lezyonun büyüklüğüne göre lokal 
önlemler, faktör verglmesg ve ampütasyona kadar ggdebglecek cerrahg yöntemler önerglmektedgr. 
Altı hafta süre gle faktör düzeygng %30-50 arasında tutacak şekglde faktör replasmanını takgben 
rezorpsgyon görülüyor gse hedef faktör düzeyg azaltılarak tedavgye devam edglebglgr. Bası 
yapması, kgtlengn gerglememesg durumunda eksgzyonu gerekebglgr.  
 
d) Kırıklar 
 

- Tedavgde acgl olarak faktör verglmelgdgr. Başlangıçta ve en az bgr hafta süre gle faktör 
düzeylergngn en az %50 düzeygnde tutulması, takgben kırık stabglgze olana kadar ve 
yumuşak doku kanamalarını önlemek gçgn faktör düzeylergngn 10-14 gün süreyle daha 
düşük düzeylerde sürdürülmesg önerglgr.  

- Özellgkle yumuşak doku hasarı varlığında doku gçgne kanamaların kontrolü açısından 
uzun sürelg faktör replasmanı gerekebglgr.  

- Kırık stabgl olduktan sonra rehabglgtasyon gereksgngmg olabglgr. Şgddetlg rehabglgtasyon 
gerektgren ortopedgk cerrahg ggrgşgmlerden sonra fgzgk tedavg yapıldığında FVIII 20-30 
IU/kg, FIX 40-60 IU/kg uygulanmalıdır 

 
E) Kas-Yumuşak Doku Kanamaları  
 

- Önerglen doz tablosuna göre tedavg edglmelgdgr. İzlemgne göre, 2-3 gün tedavg 
gerekebglgr. Bazı kanamalar nörovasküler basıya neden olabglgr. İlgopsoas kası (femoral 
sgngr felcg), soleus kası (postergor tgbgal sgngr; ekgn deformgtesg) ve ön kol kasları 
(Volkmann gskemgk kontraktürü) bunlara örnektgr. Bu bölgelergn kanamalarında acgl 
olarak yüksek dozlarda ve uzun sürelg faktör verglmesg gerekgr.  

- Faktör tedavgsgne ek olarak, etkglenen uzvun elevasyonu ve fgzgk tedavg-rehabglgtasyon 
ggbg yardımcı yöntemler uygulanmalıdır.  

- Pergton arkasında, skrotum, gluteal bölge ve uyluk kanamalarında kan kaybı fazla 
olabglgr, acgl tedavg yapılmalıdır. Kanama duruncaya kadar düzenlg olarak hemoglobgn 
düzeyg ve vgtal bulgular takgp edglmelgdgr. 
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F) İl2opsoas Kanaması  
 

- İlgopsoas kas gçg kanamalarının yerg dgğer kas-doku gçg kanamalarından ayrı olarak 
değerlendgrglmelgdgr.  

- Hastanın hastaneye yatırılması gerekmektedgr, ağrı kaybolana kadar hastanın fgzgksel 
aktgvgtesg azaltılır, genellgkle 7-10 gün süre gle faktör verglmesg ve kesgn yatak gstgrahatg 
uygulanmalıdır. Akut dönem sonrası sekonder profglaksg mutlaka yapılmalıdır. Fgzgk 
tedavg de çok önemlgdgr.  

 
I. Cerrah2 

 
a) İnh2b2törsüz Hemof2l2de Cerrah2 G2r2ş2mler 

 
1. Cerrahg ggrgşgmler kanama rgsklergne göre majör ve mgnör olmak üzere gkg gruba ayrılır.  

Ortopedgk gşlemler majör; radyoktgf sgnovgyektomg ve artroskopg mgnör cerrahg ggrgşgm 
olarak tanımlanmıştır (Tablo 1).  

 
Tablo 1.Hemofglgk hastada büyük ve küçük cerrahg ggrgşgmler 

 
 

2. Operasyon öncesg faktör düzeyg, hemostaz gçgn gstenen düzeylere getgrglmelgdgr. Faktörün 
operasyondan hemen önce yavaş gntravenöz bolus şeklgnde uygulanması önerglgr.  
3. Majör operasyonlardan 10-14 gün sonrasına kadar hemostaz gçgn yeterlg faktör düzeyg 
sağlanmalıdır. Ancak, bazı ortopedgk ggrgşgmlerde ve fgzgk tedavg rehabglgtasyon egzersgzlergngn 
eklendgğg durumlarda bu süre 6 haftaya kadar uzayabglgr. 
4. Faktör veya dgğer hemostatgk ajanların dozu ve süresg, gerçekleştgrglen amelgyatın türüne 
bağlıdır. Majör ve mgnör cerrahg ggrgşgmlerde operasyon öncesg, operasyon sürecg ve sonrasında 
Hemofglg A ve B hastaları gçgn hedef faktör düzeylerg Tablo 2 ve 3’de belgrtglmgştgr. 
 
Tablo 2. Hemofglg A/B hastaları gçgn “majör” cerrahg ggrgşgmlerde hedef faktör düzeylerg, süre 
ve verglgş sıklığı 
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Tablo 3. Hemofglg A/B hastaları gçgn “mgnör” cerrahg ggrgşgmlerde hedef faktör düzeylerg, süre 
ve verglgş sıklığı 

 
 
5. Eklem protez operasyonları öncesgnde hemofglg A hastalarına 60 IU/kg (%120 faktör düzeyg) 
faktör bolus gnfüzyon verdgkten sonra, operasyon sürecg 4 saatten uzun sürecekse, 20 IU/kg’den 
(%40 ek faktör düzeyg) ek doz faktör uygulaması yapılmalıdır. Operasyondan sonrakg glk 3 gün 
faktör düzeyg %60-80; 14. güne kadar %50, üçüncü haftadan gtgbaren %30-40 olmalıdır. 
6. Uzatılmış yarı ömürlü faktör preparatlarının mgnör ve majör cerrahgde kanamayı önlemek 
gçgn kullanıldığı ve etkglg olduğu bgldgrglmgştgr. Mgnör cerrahg gşlemlergn çoğunda 1 ya da 2 doz 
faktör kullanımı yeterlg olmuştur. 
 
İnh2b2törlü Hemof2l2de Cerrah2 G2r2ş2mler: Güncel bglggler ışığında hangg bypass edgcg 
ajanın, hangg dozda kullanılacağı gle glgglg kararın, uygulanacak cerrahg gşleme, hastanın daha 
öncekg yanıtına, glgglg merkezgn deneygmgne uygun olarak verglmesg, tedavgngn 
“bgreyselleştgrglmesg” önerglgr.  
1. İnhgbgtörlü hastalarda genel yaklaşımlar dışında protrombgn zamanı (PZ), aktgve parsgyel 

tromboplastgn zamanı (aPTZ), fgbrgnojen düzeylerg, D-dgmer düzeylergne başlangıçta 
bakılmalı ve 24-72 saatte bgr tekrarlanmalıdır. İmkanı olan merkezlerde tromboelastografg 
ggbg vgskoelastgk testlergn kullanılması takgp açısından kolaylık sağlayabglgr 

2. Hemofglg A ve düşük tgtrelg gnhgbgtörü olan hastaların küçük cerrahg ggrgşgmlergnde yüksek 
dozlarda ve sık aralıklarda faktör konsantresg verglmesg gle hemostaz sağlanabglgr. Faktör 
konsantresgngn tgpg önemlg değgldgr. Ancak bu hastalarda düzenlg FVIII sevgyesg ölçümü 
yapılması gerekgr. 

3. Yüksek cevaplı gnhgbgtörü olan hastalarda yapılacak olan cerrahg veya tıbbg ggrgşgmlerde 
bypass edgcg glaçlar kullanılır. Tek bypass edgcg ajan gle etkglg sonuç alınamazsa ardışık tedavg 
uygulanır. Genel olarak her gkg ajan küçük cerrahg ggrgşgmlerde 1-5 gün ve büyük 
cerrahglerde 10-14 gün kullanılır 
Hastaların gnhgbgtör tgtresg yanında, yapılacak cerrahg ggrgşgmgn de kanama potansgyelg ayrıca 

değerlendgrglmelgdgr. Cerrahg ekgbgn tüm üyelerg (anestezg hekgmg, cerrah, cerrahg hemşgre) 
hastanın tedavg sürecg konusunda bglgglendgrglmelgdgr. Uygulanacak bypass edgcg ajan dozunun 
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ve süresgngn belgrlenmesgnde cerrahg kanama rgskg de önemlg bgr belgrleygcgdgr. Ek olarak, 
kullanılan glaç dozunun etkgnlgğgngn temel belgrleygcgsg laboratuvar testlergnden zgyade 
kanamanın durmasıdır. 

 
A. M2nör Cerrah2 İşlemlerde  

 
1) aPCC dozu: gşlem öncesg 50-75 U/kg/tek doz ve takgben 12-24 saatte bgr 50-75 U/kg olmak 
üzere 1-5 gün süre gle uygulanır (toplam günlük doz maksgmum 200 U/kg’yg geçmeyecek 
şekglde) 
2) rFVIIa dozu: gşlem öncesg 90-120 mgkrogram/kg/doz ve takgben 2 saatte bgr 90-120 
mgkrogram/kg olmak üzere toplam 4 doz uygulanması ve takgben 3-6 saatte olacak şekglde doz 
aralıklarının açılması suretgyle 1-5 gün süre gle uygulanır 
b. Orta ağırlıklı olan cerrahg gşlemler gle (artroskopg, sgngr serbestleştgrme, osteofgt ya da kgst 
çıkarımı ggbg) majör cerrahg gşlemlerde:  
1) aPCC dozu: gşlem öncesg 75-100 U/kg/tek doz ve takgben 8-12 saatte bgr 75-100 U/kg olmak 
üzere 1-5 gün süre gle ve takgp eden 14. güne kadar 12 saatte 1 kez 75-100 U/kg uygulanır 
(toplam günlük doz maksgmum 200 U/kg’yg geçmeyecek şekglde) 
2) rFVIIa dozu: gşlem öncesg 120 mgkrogram/kg/tek doz ve 2 saat sonra aynı dozun 
tekrarlanması ardından glk gün 2 saat aralıklar gle 90-120 mgkrogram/kg dozunda ve takgp eden 
2. günde aynı doz 3 saat aralık gle, 3-5. günler arası aynı doz 4 saat aralık gle ve 6-14. günler 
arası gse aynı doz 6 saat aralıklar gle uygulanır. Hastalar her gün kan sayımı, fgbrgnojen ve D-
dgmer gle gzlenmelgdgr.  
3) Yüksek tgtrede gnhgbgtörü olan ergşkgn hastalarda aPCC ve rFVIIa gle yapılan tedavglerde 
tromboembolg, YDP ve akut myokard gnfarktüsü ggbg trombotgk komplgkasyonlar görülebglgr. 
Bunlar özellgkle altta yatan aterosklerotgk hastalığı olan veya uzun süre hareketsgz kalan 
hastalarda görülür. Daha önce karacgğer hastalığı olanlarda ve prematüre bebeklerde de YDP 
gelgşebglgr.  
4) Nadgr durumlarda bgr glaçla başlayıp kanama kontrol altına alınamadığında, deneygmlg 
merkezlerde ardışık uygulama kurallarına dgkkat edglerek rFVIIa ve aPCC bgrbgrg ardına 
kullanılabglgr.  
5) Hemofglg B hastalarında da cerrahg ve gnvazgv prosedürlerden önce gnhgbgtör testg 
yapılmalıdır. İnhgbgtör (+) olan ve operasyon geçgren hemofglg B hastaları, aPCC dahgl olmak 
üzere FIX gçeren preparatlar kullanırken, alerjgk reaksgyon ve nefrotgk sendrom gelgşgmg 
açısından yakından gzlenmelg ve özel önlemler alınmalıdır. Böyle hastalarda aPCC yergne (FIX 
gçerdgğgnden) öncelgkle rFVIIa kullanılması önerglgr. Bypass edgcg ajanlarla hemostaz, yetergnce 
sağlanamamışsa, ajanlar ardışık şekglde alterne edglmelgdgr. Hemostaz sağlandıktan 3-5 gün 
sonra, bypass edgcg ajanlar hemen kesglmemelg, 1 hafta ya da daha uzun bgr sürede azaltılarak 
kesglmelgdgr 
 
G2r2ş2msel İşlemlerle İl2şk2l2 Özel Durumlar  
 
Hemof2l2de Ortoped2k G2r2ş2mler: Hemofglgk hastalarda ortopedgk cerrahg, bu cerrahgde 
deneygmlg bgr ekgbgn yer aldığı hemofglg merkezlergnde yönetglmelgdgr. Kan kaybını azaltmak 
gçgn pergoperatgf olarak traneksamgk asgt ve fgbrgn yapıştırıcılar kullanılabglgr.  
Fgzgk tedavg, gdeal olarak amelgyat gününde, erken mobglgzasyon ve egzersgzlerle hareketg ve 
kas gücünü yengden kazanmak gçgn başlamalıdır. Postoperatgf rehabglgtasyon önemlg olup 
eklemgn durumuna uygun bgr program belgrlenmelgdgr.  
Postoperatgf dönemde daha yüksek dozlarda analjezgk, faktör yergne koyma (replasman) 
tedavgsg ve yakın ağrı kontrolü ve takgbg yapılmalıdır. 
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Tromboprof2laks2: Ergşkgn hemofglgklerde majör ortopedgk operasyonlarda gelgşen venöz 
tromboembolgzm sıklığı hemofglgk olmayan bgreylerle aynı oranda görülmektedgr. Bu nedenle 
faktörün hedef düzeyde yergne konulduğundan emgn olunduğunda düşük molekül ağırlıklı 
hepargn (DMAH) gle antgkoagülan profglaksg gerekgr.  
• Tromboprofglaksg doz ve süresg, hemofglgk olmayan bgreylere uygulananlarla aynıdır. Ancak 
gnhgbgtörlü olgularda yapılan operasyonlarda farmakolojgk tromboprofglaksg yergne mekangk 
tromboprofglaksg uygulanması önerglgr.  
• Artroplastg yapılan gnhgbgtörsüz hastalarda faktör koruması altında DMAH gle 
tromboprofglaksg önerglgrken gnhgbgtörlü ve bypass edgcg glaçlar gle tedavg edglenlerde ve 
ortopedgk artroskopgk cerrahg uygulananlarda tromboprofglaksgde mekangk yollar 
uygulanmalıdır.  
• Pre-operatgf tromboprofglaksg yapılmaz. Kanama rgskgng azaltmak gçgn operasyon sonrası 
tercghan 6-12 saat sonra DMAH, 4 haftadan az olmamak şartı gle başlanabglgr. 
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Koruyucu Egzers&zler ve Cerrah& Sonrası F&zyoterap& Yaklaşımları 
Tuğçe Poyraz İşleyen  
Bahçeşehgr Üngversgtesg, Sağlık Bglgmlerg Fakültesg, Fgzyoterapg ve Rehabglgtasyon Bölümü  

Hemofili hastalarında tekrarlayan eklem içi kanamalar ve kas-iskelet sistemi sorunları 
yaygındır, bu durum zamanla ciddi eklem deformitelerine ve hareket kısıtlılıklarına yol açabilir. 
Koruyucu egzersizler, hemofili hastalarında kas gücünü artırmak, eklem stabilitesini sağlamak 
ve kanama riskini minimize etmek amacıyla uygulanan temel müdahalelerdir. Bu uygulamalar 
genellikle düşük etkili aerobik aktiviteler ve kontrollü direnç egzersizlerini içerir. Artropatilere 
bağlı yaşam kalitesindeki düşüş cerrahi müdahaleler gerektirebilir. Bu durumda fizyoterapi 
yaklaşımları cerrahi öncesinden başlamalıdır. Cerrahi müdahaleler sonrası ise fizyoterapi, 
hemofili hastalarının postoperatif iyileşme sürecinde eklem hareket açıklığını geri kazanma, 
kas gücünü artırma ve normal fonksiyonlara dönüşü hızlandırma açısından vazgeçilmezdir. 
Cerrahi sonrası fizyoterapi programları, kişiye özgü olarak düzenlenmeli ve hastanın iyileşme 
durumuna göre aşamalı olarak ilerletilmelidir. Bu süreçte, hem kas-iskelet sisteminin 
rehabilitasyonu hem de uzun dönem komplikasyonların önlenmesi hedeflenir. Fizyoterapi 
yaklaşımları, genellikle pasif ve aktif hareketler, mobilizasyon teknikleri, kuvvetlendirme 
egzersizleri ve denge-koordinasyon çalışmalarını içerir. Bu yaklaşımlar, cerrahi sonrası optimal 
iyileşmenin sağlanmasında ve yaşam kalitesinin artırılmasında önemli rol oynar. 
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Hemof&l&de Ultrasonun Önem& 
İpek Tamsel 
Ege Üngversgtesg Radyolojg AD 

 
Hemofglgde tekrarlayan eklem gçg kanamalar nedengyle ortaya çıkan artropatg sık görülen ve bu 
hastalığın önde gelen morbgdgte nedenlergndendgr. Eklem kanamaları yaşamın glk gkg dekadında 
başlar. Hedef eklemler özellgkle dgz, ayak bgleğg ve dgrsek daha sık olmak üzere büyük ve mobgl 
eklemlerdgr. Tekrarlayan eklem gçg kanamalar progresgf olarak eklem harabgyetgne yol açar. 
Kanamalar sonucu eklem gçg bgrgken hemosgdergn sgnovyumda gnflamatuar yanıta yol açarak 
sgnovyal hgpertrofgye neden olmakta; lgtgk enzgmlergn aktgve olması sonucunda kıkırdak ve 
kemgk dokuda hasar meydana gelmektedgr.   
 
Eklem fonksgyonu ve artropatgngn değerlendgrmesgnde fgzgk bakı bulguları yanısıra radyolojgk 
gnceleme yöntemlergnden yaralanılmaktadır. Radyolojgk yöntemlere agt değgşgk skorlama 
sgstemlerg kullanılmıştır. Pergyodgk görüntüleme kontrollerg gle ortaya konulabglen erken 
değgşgklgkler, profglaktgk tedavgye çabuk ve zamanında başlanmasına olanak sağlar.  
 
Ultrasonografg (US) kas gskelet sgstemgngn yumuşak doku, kaslar, tendonlar, sgnovyum, kıkırdak 
ve kemgk yüzeylergn gncelendgğg bgr görüntüleme yöntemgdgr. Hemofglg hastalarında akut 
hemartroz tanısında uzun yıllardır kullanılan US son yıllarda gelgştgrglen ve yaygınlaştırılan yeng 
değerlendgrme sgstemlerg gle çok daha hızlı ve pratgk şekglde uygulanabglgr hale gelmgştgr. 
Radyasyon gçermeyen, kolay uygulanabglgr, çocuklarda sedasyon gerektgrmeden 
değerlendgrmeye olanak sağlayan bgr yöntem olarak bgrçok merkezde rutgn ve pergyodgk 
değerlendgrmengn önemlg bgr aracı halgne gelmgştgr. Martgnolg ve arkadaşları tarafından 
gelgştgrglen HEAD US skorlama sgstemg gle eklem hasarı ve hastalık aktgvgtesgngn 
değerlendgrglmesg standartgze edglmgştgr. Hemofglg olgularında eklemlergn sonografgk olarak 
skorlanarak değerlendgrglmesgngn erken dönem eklem hasarı - hastalık aktgvgtesgngn tanınması, 
gzlenmesg, tedavg plan ve takgplergn gerçekleştgrglmesgnde önemlg fayda sağladığı görülmüştür.  
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Taşıyıcılık ve Kadın Sorunları 
 
Menoraj&, Gebel&k ve Doğum 
Sema Ovalı 
Kadın Hastalıkları ve Doğum Uzmanı 
 
Gerek hemofglg taşıyıcısı olan kadınlarda gerekse dgğer kalıtsal kanama bozukluğu olan 
kadınlarda âdet kanamaları, hamglelgk ve doğum konusundakg farkındalık son yıllarda ggderek 
artmaktadır. Bgrçok kadın,  
normalden daha fazla kanamaları olmasına rağmen “aglevg eğglgm” nedengyle bu durumu normal 
olarak kabul etmekte ve komplgkasyonların tanı ve tedavgsgnde geç kalınmaktadır. Bu 
kadınlarda âdet kanamaları yoğun geçtgğg ggbg menapoz sonrası kanamalar, myom varlığında 
yoğun kanamalar, cerrahg ggrgşgmler sırasında yoğun kanamalar görülebglgr. Kanama bozukluğu 
olan tüm bgreylere cgnsgyet farkı gözetmeksgzgn eşgt bakım sağlanması önemlgdgr. Bu kadınların 
ve aglelergn eğgtgmg, aglelergn bgr bütün olarak ele alınması ve zamanında doğru tanı konulması 
gerekgr. Kadınlarda kanama bozukluğundan şüphe edglgyorsa, öncelgkle vonWgllebrand faktör 
analgzg yapılmalıdır. Kadınlarda ağır kanamalara bağlı olarak gş, okul, spor ve sosyal 
aktgvgtelerde azalmalar, anemgye bağlı yorgunluk, halsgzlgk, eklem, beygn ve yumurtalık 
kanamaları, bazen kan transfüzyonu ghtgyacı görülebglgr.  Ağır menstrüel kanamaların erken tanı 
ve tedavgsg de gelgşecek komplgkasyonları önler. Bu kadınlarda gerek kanamaların önlenmesg 
gerekse sağlıklı çocukların dünyaya getgrglmesg açısından prekonsepsgyonel dönemde ve doğum 
öncesgnde uygun danışmanlığın verglmesg, doğum gçgn gereklg önlemlergn alınması halgnde hem 
kadın sağlığı hem de çocukların sağlığı korunmuş olur. Gebelgk sırasında ağır kanamalar ve 
düşük rgskg ortaya çıkabgleceğg ggbg postpartum kanamalar fazla olabglgr, yengdoğan bebekte de 
kanamalara görülebglgr.  Bu amaçla kadın-doğum hekgmlerg gle pedgatrgstler ve hematologlar 
arasında multgdgsgplgner çalışmaya ghtgyaç vardır. Tedavgde, hastanın durumuna göre 
pıhtılaşmanın düzeltglmesgne yönelgk glaçların yanı sıra hormonal glaçların kullanımı da söz 
konusu olabglgr. Doğum sırasında da gerekgrse profglaksg yapılır, doğum yergne ve doğum 
şeklgne bgrlgkte karar verglgr.  
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Yen& Doğan Çocuk ve Ergen Gel&ş&msel Sürec&ne Yaklaşım 

 
Yen&doğan Dönem& Sorunları ve Çözüm Öner&ler& 
Serap Karaman  
İ.Ü. Tıp Fakültesg, Çocuk Hematolojgsg ve Onkolojgsg BD 
 
Çocuk gelgşgmg yengdoğan, süt çocukluğu, oyun çağı, okul çağı ve ergenlgk dönemg olarak 
sınıflandırılır. Bunların gçgnde yengdoğan (YD), çocukluk çağının özel bgr dönemgdgr. 
Normallerg, anormallerg ve hastalıkları gle dgğer çocuklardan ayrılırlar. Bu dönemde karşılaşılan 
herhangg bgr sorun, çocuk hekgmgng olduğu kadar, kadın doğum ve genetgk hekgmg başta olmak 
üzere dgğer branştan hekgmlerg de yakından glgglendgrebglgr ve sorunları çözmek, multgdgsgplgner 
bgr yaklaşım gerektgrebglgr.  
 
Yengdoğan dönemgnde hemostaz hem ergşkgnlerden, hem de dgğer yaş grubu çocuklardan 
oldukça farklıdır. Pıhtılaşma faktörlergngn çoğunun düzeylerg, bu dönemde oldukça düşük olup, 
ergşkgn sevgyesgne 6.aydan sonra ulaşırlar. Tarama testg olarak da kullanılan Aktgve Parsgel 
tromboplastgn zamanı (aPTZ) ve Protrombgn zamanı (PZ), özellgkle bu dönemde oldukça uzun 
olup, “aylara göre belgrlenen normaller”e bakılarak değerlendgrglmelgdgr. Bu farklılığın, agle 
hekgmlerg, acglde çalışan hekgmler ve pedgatrgstler tarafından gyg bglgnmesg, bebeklere yanlışlıkla 
faktör eksgklgğg tanısı konarak gereksgz tetkgkler yapılmasının önüne geçecektgr. Sağlıklı 
yengdoğanlarda doğumda FVIII düzeyg ergşkgn düzeylerde olmasına rağmen, FIX düzeylerg 
düşüktür. Hemofglg A tanısı genellgkle yengdoğan dönemgnde kolayca konulurken, hemofglg B 
tanısı gçgn faktör düzeylergngn 3-6.ayda tekrar edglmesg gerekebglgr. Olası hemofglg taşıyıcısı 
annelerden doğan erkek bebeklergn kordon kanında aPTZ ve faktör düzeylerg çalışılabglgr.  
 
Bgr yengdoğanağır hemofglgk olarak doğsa da, glk aşamada genellgkle kanama gözlenmez. 
Özellgkle de novo mutasyonların varlığında, agle öyküsü de olmadığından hemofglg tanısı 
koymak bu aşamada zordur. Erken çocukluk dönemgnde (Özellgkle emekleme ve yürüme 
dönemgnde) kolay morarmalar, özellgkle eklem ve kas gçg kanamaları, ggrgşgm ve travma sonrası 
beklenenden uzun süren kanama öyküsü, hemofglg şüphesg uyandırmalıdır. Faktör VIII veya 
FIX düzeyg ne kadar düşük gse, kanama bulguları o kadar ağır olur.  Hastalığın ağırlık derecesg 
arttıkça, tanı yaşı erkene kaymakta ve klgngk bulgular daha şgddetlg yaşanmaktadır. Yengdoğan 
dönemgnde vakum kullanılarak gerçekleştgrglen doğumlarda beygn kanaması (parankgm, 
subdural veya pergostal) ya da kemgklerde kırıklar, kas zedelenmelerg ve yumuşak doku 
kanamaları olabglgr.  
 
Yendoğan dönemgnde bebeklere K vgtamgng uygulaması rutgndgr ve hemofglgk bgreylere de 
yapılmalıdır. Bu hastalara kas gçg uygulama yergne derg altına uygulama mevcut en küçük gğne 
gle yapılmalı ve 5 dakgka kadar bası uygulanmalıdır. Aşılar da aynı şekglde güvenle yapılabglgr. 
Kas gçg yapılması gereken uygulamalarda, öncesgnde tek doz faktör uygulaması yapılmalı, ygne 
mevcut en küçük gğne kullanılmalıdır. Ayrıca aşı öncesg enjeksgyon bölgesgne 5 dakgka süreyle 
buz torbası uygulaması, kanama ve şgşlgğg azaltmak gçgn bölgeye en az 10 dakgka basınç 
uygulaması, Türk Hematolojg Derneğg’ngn “Hemofglgde tanı ve tedavg  klavuzu” önerglerg 
arasında yer alır.  
 
Yengdoğan bebeklerde tarama programlarında alınması zorunlu olan topuk kanı alınırken de, 
aynı hassasgyet gösterglmelg,  mümkün olan en gnce lanset kullanılmalı ve en az 5 dakgka bası 
uygulanmalıdır. 
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Yengdoğan dönemgnde hemofglg tanı aşamasında karşılaşılan en önemlg sorunlardan bgrg, 
annengn “hemofglg taşıyıcılığı” durumudur. Hemofglg, nadgren “de novo” mutasyonlarla gelgşse 
de, çoğu kez anne taşıyıcı olmakta ve soygeçmgşte anne tarafında dayı ya da aglengn dgğer erkek 
bgreylergnde hemofglg tanısı alan bgr ya da bgrden fazla bgrey bulunmaktadır. Bu durum bazen 
evlglgk öncesg ggzlenmekte ve hemofglgk bebeğgn doğmasıyla gelgşebglecek sorunlara sosyal 
sorunlar da eklenmektedgr.  
Hemofglgde  genetgk gnceleme, hastalığın bgyolojgsgng tanımlamak, gnhgbgtör gelgşgmg açısından 
rgskg öngörebglmek, taşıyıcıları tespgt edebglmek ve eğer gstengrse prenatal tanıya olanak 
sağlamak açısından önemlgdgr. Genetgk  testler hemofglg tanısı alan hastalara ve taşıyıcılık 
açısından aglede rgsk altındakg tüm dgşg bgreylere önerglmelgdgr. Ancak hemofglgye neden olan 
varyant her zaman belgrlenemeyebglgr. F8/F9 varyantı taşıyan, hemofglg taşıyıcısı gebe 
kadınlarda, fetusun cgnsgyetgng belgrlemek öncelgkle önerglebglgr. Fetusun erkek olduğu 
belgrlengrse sonrakg basamakta prenatal tanı seçeneklerg planlanabglgr. Bebeğgn cgnsgyetg erkek 
gse, taşıyıcı gebengn erken gebelgk dönemgnde koryon vgllüs bgyopsgsg veya geç gebelgk 
dönemgnde amngosentez yapılarak prenatal tanı gerçekleştgrglgr. Bu gşlem doğumun yönetgmgne 
rehber olması açısından ya da etkglenmgş fetus nedengyle gebelgğgn sonlandırılması amacıyla 
planlanır.  
 
Klinik ve laboratuvar olarak hemofili tanısı doğrulananlar, zorunlu taşıyıcılar, taşıyıcılık 
açısından riskli olan ailedeki tüm dişi bireyler, aile hikayesi olmayan düşük FVIII veya FIX 
düzeyi bulunan tüm semptomatik dişi bireylere genetik test yapılması önerilir. 
 
Hemofglg taşıyıcılığı önemlg olup, olguların yaklaşık %30’unda faktör düzeylerg 40 IU/dL 
düzeygngn altındadır. Faktör değerlerg sınırda düşük de olabglgr. Hemofglg taşıyıcısı olduğu 
bglgnen kadınlarda özellgkle doğum sırası ve sonrasında meydana gelen kanamalar önemlg bgr 
sorundur. Bu nedenle taşıyıcıların gebelgk öncesg belgrlenmesg, anne ve bebeğgne doğru 
müdahelergn yapılması açısından önemlgdgr.  
 
Doğumun yönetgmg ve gzlem, önemlg bgr konudur ve doğumun hemofglg konusunda deneygmlg 
bgr hematoloğun olduğu hastanede yapılması önerglgr. Kadın doğum uzmanı, doğum yapacak 
taşıyıcının durumuna göre doğum yöntemgngn vajgnal mg veya sezaryen mg olacağına karar vergr. 
Her gkg yöntemde de doğumun  travmatgk olmamasına özen gösterglmelgdgr. Yardımcı alet 
(forseps, vakum ggbg) kullanılması önerglmez. Taşıyıcıda faktör düzeyg, normal doğum sırasında 
ve sonrasında 3 gün; sezaryen doğumda ve sonrasında 5 gün süre gle 50 IU/dl’ngn üzergnde 
tutulmalıdır. FVIII düzeyg doğum sonrası 2. haftanın sonunda gebelgk öncesg düzeygne düşeceğg 
gçgn kanama açısından dgkkatlg olunmalıdır. Düşük gelgşmesg durumunda faktör yergne koyma 
tedavgsg yapılmalıdır. Hemofglg taşıyıcılarında pergpartum hedeflenmesg gereken mgngmum 
faktör düzeyg 50 IU/dl’dgr. 
 
Sonuç olarak YD dönemg, hemofglgk bgreyler gçgn de özellgklg bgr dönemdgr. Hemofglg şüphesg 
varsa, tanı muhakkak en kısa zamanda doğrulanmalıdır. Hayatın dgğer dönemlergnde olduğu 
ggbg YD dönemgnde de asıl amaç; hastada gelgşebglecek kanamaları önlemek, kanama olması 
halgnde vakgt geçgrmeden faktör konsantrelerg gle tedavg etmektgr. Hayatı tehdgt eden, morbgdgte 
ve mortalgtesg yüksek olan beygn kanaması ggbg durumlarda erken tanı ve tedavg hayat kurtarır. 
Agle ve çocukların  hemofglg gle yaşamayı öğrenmesgnde  başta hekgmler olmak üzere, tüm sağlık 
çalışanlarına, sosyal kurumlara ve derneklere çok gş düşmektedgr.  

 
 

 
 



40 ISBN 978-605-70919-4-9

Okul Mot&vasyonu ve Devamlılığı 
Alg Duru  
Akdengz Üngversgtesg Tıp Fakültesg, Tıbbg Genetgk AD 
 
Hemofglg, kanın normal bgr şekglde pıhtılaşmasını engelleyen genetgk bgr hastalıktır ve bu 
durum, öğrencglergn okul hayatını etkgleyebglgr. Hemofglg hastası öğrencglergn okul motgvasyonu 
ve devamlılığı, fgzgksel sağlıkları, psgkolojgk durumları ve sosyal çevrelerg gle doğrudan 
glgşkglgdgr. 
 
F2z2ksel Sağlık: Hemofglg, öğrencglergn sık sık hastalanmasına veya yaralanmalarda cgddg 
sonuçlar yaşamasına neden olabglgr. Bu durum, devamsızlıklara yol açarak öğrencglergn 
derslergnden gerg kalmasına neden olabglgr. Ayrıca spor ve fgzgksel aktgvgtelere katılımın 
kısıtlanması da sosyal gzolasyon hgssgne yol açabglgr. 
 
Ps2koloj2k Destek: Hastalığın getgrdgğg zorluklar, öğrencglergn kendglergne olan güvengng ve 
motgvasyonunu düşürebglgr. Ancak, aglelergn ve öğretmenlergn psgkolojgk desteğg, öğrencglergn 
bu süreçte kendglergng daha güçlü hgssetmelergng sağlayabglgr. Motgvasyonlarını artırmak gçgn 
kgşgsel başarılarını takdgr etmek ve küçük hedefler belgrlemek faydalı olacaktır. 
 
Okul ve Öğretmen Desteğ2: Okul yönetgmg ve öğretmenler, hemofglg hastası öğrencglergn 
ghtgyaçlarına duyarlı olmalıdır. Onlara özel ders programları oluşturmak, gerektgğgnde ekstra 
zaman tanımak ve anlayışlı bgr tutum sergglemek, öğrencglergn motgvasyonunu artırabglgr. 
 
Sonuç olarak, hemofglg hastası öğrencglergn motgvasyonu ve devamlılığı, fgzgksel, psgkolojgk ve 
sosyal desteklerle güçlendgrglebglgr. Öğretmenler, agleler ve sağlık profesyonellerg arasındakg gş 
bgrlgğg, öğrencglergn okul hayatına daha gyg uyum sağlamasına yardımcı olacaktır. 
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Hematolog &le Kurulan İl&şk&n&n Önem& 
Emgne Türkkan 
İstanbul Okmeydanı E.A.H. Çocuk Hematolojgsg ve Onkolojgsg 
 
Hekgmlgk mesleğgngn odağı gnsandır. Hemofglgk bgreylere sağlık hgzmetg veren bgr hematoloğun 
mesleğgng yapması gçgn hemofglgk bgrey ve yakınları gle  süreklg bgr glgşkg gçergsgnde bulunması 
gereklgdgr. Başarılı bgr hekgm-hasta gletgşgmgngn hekgm-hasta gşbgrlgğgng gelgştgrgp, teşhgs ve 
tedavg sürecgnde başarıyı arttırdığı, hasta memnungyetgng yükselttgğg araştırmalarda 
gösterglmgştgr. Hematolog ve hemofglgk bgrey arasındakg glgşkg, hemofglgk bgreygn ve yakınının 
başvurusu, talebg, ghtgyacıyla kurulur. Bu glgşkgngn temel amacı, hemofglgk bgreygn  ghtgyaç ve 
beklentglergngn karşılanmasıdır. Hematologun hemofglgk adolesan veya çocuk gle glgşkgsgnde 
gstenglen düzeyde gletgşgmgn  sağlanamaması, hemofglgk bgreygn hematoloğa bağlanamamasına, 
tedavgden memnungyetsgzlgk duyulmasına neden olduğu ggbg, hematologda da tükenmgşlgk 
sendromu, karamsarlık ggbg durumlara yol açabglgr. Hemofglgk bgrey gle hematoloğun glgşkgsgnde, 
tüm kararları hematoloğun verdgğg ve hemofglgk bgreygn tamamen edglgen bgr konumda olduğu  
geleneksel hekgm merkezlg tıp uygulamasından kaçınılmalı, onun  yergne hemofglgk bgreyg 
merkez alan bgr uygulama olmalıdır. İyg bgr hemotolog-hemofglgk bgrey glgşkgsgnde, hemofglgk 
bgrey hekgm otorgtesgne koşulsuz teslgm olmaz. Hemofglgk bgreye sorunlarını açıkça gfade etmesg 
gçgn gereklg süre verglmelg; her türlü soruyu sorabgleceğg ortam sağlanmalıdır. Hematolog, 
kendgsgnden hgzmet alan hemofglglg bgreygn yakınmalarını ve sağlığının durumunu, hemofglg gle  
glgglg tüm algı ve  düşüncelergng öğrenmek gçgn gereklg çabayı göstermelgdgr. Hematolog 
hemofglgngn yaşam gçgnde ne tür değgşgklgkler meydana getgrdgğgng, ne sorunlarla hangg sıklıkta 
yüzleştgğgng öğrenmeye çalışmalıdır. Hemotolog hemofglgk bgrey yergne karar vermek yergne; 
onun doğru kararı verebglmesg gçgn gereklg güncel bglggyg aktarmalı, farklı tedavg seçeneklerg, 
alternatgf tedavglergn yan etkg ve etkgnlgklergng bglgmsel vergye dayanan şekglde ve anlaşılabglgr 
şekglde ona açıklamalıdır. Hemofglgk çocuk ve adolesanda, hem bgrey hem de ebebeygnlergngn 
fgkgrlerg alınmalı ve fgkgr bgrlgğg sağlanmalıdır. Aglengn aşırı koruyucu tutumu, genç bgreyde 
özgüven eksgklgğgne yol açabglgr ve hemofglgk bgrey ggderek yalnız kalabglgr. Hemofglgk  bgreyler,  
her yaşta psgkolojgk ve sosyal yönden desteklenmelgdgr. Hematolog glk teşhgs sürecgnde 
durumun kabullenglmesg konusunda hemofglgk bgrey ve aglesgne açık, gerçekçg ve empatgk bgr 
tutumla destek olmalıdır. Hemofglglg çocuğun büyümesg sırasında değgşen agle, okul, toplumsal 
çevre koşulları bu sürecg daha zorlaştırabglgr. Hematolog, ebebeygn kaybı, boşanma, ekonomgk 
sorunlar, okul sorunları ggbg durumların hemofglgk bgreygn ve aglesgngn tedavgye uyumunu 
bozacağını bglmelg ve bu konulardan haberdar olup gereken psgkolojgk ve sosyal desteğgn 
sağlanmasında yol göstergcg olmalıdır. Adolesan dönemde ayrıca bu dönemgn getgrdgğg gletgşgm 
bozukluğu, kgmlgk bunalımları, agle gle çatışmalar ggbg özel sorunlar mevcut duruma eklenebglgr.  
Bu durumlar da hematolog gle adolesan hemofglgk bgrey arasındakg glgşkgyg etkgleyebglgr. 
Hemotoloğun adolesan bgr hemofglgk bgreye daha çok zaman ayırması, daha sabırlı ve özenlg 
davranması ve normal düzeng bozan beklenmedgk gelgşmelere hazırlıklı olması gerekgr. Tüm 
gnsan glgşkglergnde olduğu ggbg hematolog ve hemofglgk bgrey arasındakg glgşkgngn de sağlıklı 
olması gçgn en önemlg öğeler, açık gletgşgm, dürüstlük, samgmgyet ve empatgdgr. 
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Yet&şk&nl&k ve Yaş Almayla Gel&şen Sorunlara Yaklaşım 
 
Romant&k İl&şk& ve Evl&l&k 
Irmak Gümüştaş  
Türkgye Hemofglg Derneğg 
 
Kalıtsal kanama bozukluğu olan bgreyler de doğum, çocukluk, ergenlgk, sosyal uyum, fgzgksel 
sağlık, ebeveyn tutum ve yaklaşımları, bakım verene bağlanma modellerg sebebg gle bgrçok 
yönden bgreylergn ego sgstemg üzergnde etkgsg vardır. Kgşglergn kendglerg gle kurduğu glgşkgye 
bağlantılı olarak çevreyle özellgkle duygusal glgşkg kurdukları bgreylerle olan glgşkglerg etkglengr. 
Romantgk glgşkgler ve evlglgk gnsan hayatındakg en önemlg yaşantılardan bgrdgr ve bu deneygmgn 
ngtelgğg, kgşgngn yaşam kalgtesgyle neredeyse bgre bgr glgşkglgdgr. Bgreylergn yaşamında yakın 
glgşkgler önemlgdgr ve öznel gyglgğgn en büyük kaynakları arasındadır.Ruhsal problemler, bgreyg 
ve bgreygn yaşamındakg dgğer bgreylerg de etkglemesg nedengyle temel sağlık hgzmetlerg gçgnde 
ele alınması gereken önemlg halk sağlığı problemlerg arasında yer almaktadır. Bgreylergn 
özgüveng ve özsaygı kurduğu glgşkgngn en temel belgrleygcglergndendgr. Krongk hastalığına olan 
tutumu, kabulü ve tedavgye uyumu glgşkglergn kalgtesgng doğrudan etkglemektedgr. Fgzgksel 
yönden cgnsel güdüyü doyurmak; sosyal olarak agt olma, güven duyma, koruma ve korunma, 
dayanışma; duygusal olarak sevme-sevglme; ekonomgk olarak geçgm zorluğuna beraber 
katlanma ggbg evlglgğgn pek çok güçlüğün üstesgnden gelmede gşlevgngn olduğu görülmektedgr. 
Hastalık halgnde, agle bgreylergngn enerjglergng hastalığa ve tedavgye yöneltmesg glgşkglerdekg 
dengeyg bozma rgskgng berabergnde getgrgr. Evlglgk bgr bgreygn hasta olması veya yeng doğan bgr 
bebeğgn hastalıkla dünyaya gelmesg gle oluşabglgr. Her gkg durumda temelde farklı problemler 
yaşansa da glgşkgler benzer yerlerden bozulabglgr. Cgnsel glgşkgler ve gletgşgm sorunları yaygın 
görülen sorunlardandır. Ülkemgzde eşlerarası glgşkgyg ele alan bglgmsel çalışmaların artması 
önemlgdgr. Geçmgşte ülkemgzde tabu olarak kabul edglen, tartışmaya açılmayan, hatta bgr sorun 
olarak bgle görülemeyen evlglgk problemlerg, son yıllarda artık daha rahat gündeme 
getgrglebglmektedgr. Evlglgk gçg çatışma ve problemler, toplumun; ruh sağlığı profesyonellergnden 
çözüm bekledgğg konular arasına ggrmgştgr. DSM-IV’de kullanılan eksen sınıflamasında, Eksen 
IV başlığı gle Psgkososyal ve Çevresel Sorunlar yer almaktadır. Bu bölümde “Bgrgncgl Destek 
Grubuyla Olan Sorunlar” gtemg agle gçgndekg problemlere atıf yapmaktadır. Tüm bu sınıflamalar 
agle ve evlglgk yaşantısının ruh sağlığı uzmanlarınca olduğu kadar halk sağlığı uzmanlarınca da 
takgp edglmesg gereken bgr parametre olduğunu bgze göstermektedgr. Özellgkle bu bağlamda eşlgk 
eden hastalık sürecg olumsuz etkgledgğgng desteğe ve gelgşgme açık olmak gkglg glgşkgler gçgn 
oldukça önem arz eder. Öncelgklg ghtgyaçların karşılanması halgnde mutlaka agle sgstemgngn 
dgnamgklerg kollanmalı, glgşkg kalgtesgngn önemg göz ardı edglmemelgdgr. Takgp eden hekgmlergn, 
kgşglergn glgşkglergne yönelgk gözlemlerg de hastalarının yaşam motgvasyonlarını sağlamak amacı 
gle mutlak dgkkat etmelerg gereken bgr husustur. Terapgler esnasında hastalığın romantgk 
glgşkglergn kalgtesgng etkglemesgngn yanı sıra, glgşkg kalgtesgngn gyglgğgngn de tedavg uyumuna olan 
olumlu etkglerg gözlenmektedgr. Sonuç olarak ego sgstemlerg ve kurulan glgşkg dgnamgklerg çok 
yönlü ele alınarak tanı ve tedavgye ghtgyaç duyabglmektedgr. 
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C&nsel Sağlığa Üroloj&k Yaklaşım 
Murat Dursun  
İ.Ü. Tıp Fakültesg Ürolojg AD 
 
Dünya Sağlık Örgütü (WHO) cgnsel sağlığı “cgnsellgkle glgglg fgzgksel, duygusal, zghgnsel ve 
sosyal gyglgk halg olarak tanımlamaktadır. Farklı çalışmalar, krongk hastalıklarda cgnsel sağlık ve 
cgnsel tatmgngn yaşam kalgtesg gçgn oldukça önemlg olduğunu göstermektedgr. Krongk 
hastalıklardan olan hemofglg hastalarının (HH) cgnsel sağlığı, glgşkgde çok sayıda soruna neden 
olabglecek çeşgtlg fgzgksel, sosyal ve psgkolojgk unsurlardan etkglenebglgr. Artropatg ve glgopsoas 
kanaması cgnsel glgşkgye ggrme yeteneğgng etkgleyebglgr; yorgunluk, düşük testosteron ve ağrı 
HH'yg cgnsel aktgvgtelerde bulunmaktan vazgeçgrebglgr.  Ayrıca, ruh sağlığı ve başkalarından 
'farklı hgssetme', HH gle partnerlerg arasındakg glgşkgyg etkgleyebglgr. Son olarak, yaşlı hemofglg 
popülasyonunda, HCV veya HIV gle oluşan enfeksgyonlar cgnsel gsteğgn azalmasına ve cgnsel 
gşlev bozukluğunun artmasına neden olabglgr ve bu vgrüslergn partnerlere bulaşmasına sebep 
olabglgr.  
 
Hemofglg Deneygmlerg, Sonuçları ve Fırsatları (HERO) çalışması, hemofglg hastalarının 
psgkososyal sorunlarını daha gyg anlamak gçgn tasarlanmıştır. On ülkede yürütülen bu çalışmada, 
çoğu orta derecede veya şgddetlg hemofglg A hastası olan erkek hastalar, yaşam kalgtesg gle glgglg 
anketler kullanılarak değerlendgrglmgş, yaşadıkları zorluklar ve ghtgyaçları tespgt edglmeye 
çalışılmıştır.Ygne,  Amergka Bgrleşgk Devletlerg'nde yürütülen Brgdggng Hemophglga B 
Expergences, Results and Opportungtges gnto Solutgons (B-HERO-S) çalışması, hemofglg B'lg 
yetgşkgn erkek ve kadın hastaları gçermektedgr. Bu çalışmada hemofglg B'ngn eğgtgm, gstghdam, 
glgşkgler ve fgzgksel aktgvgte üzergndekg etkgsg değerlendgrglmgştgr. Hem HERO hem de B-HERO-
S çalışmaları, erkeklerde cgnsel gşlev ve memnungyetg değerlendgrmek gçgn gelgştgrglmgş bgr anket 
olan Erkek Cgnsel Sağlık Anketg'nden (MSHQ) sorular gçermektedgr. Tüm HERO 
katılımcılarının % 53'ü hemofglgngn cgnsel yaşamlarının kalgtesgng etkgledgğgng bgldgrmgştgr, dgğer 
çalışmada katılımcıların %74'ü bu görüşe katılmıştır. Hemofglgngn cgnsel yaşamlarının kalgtesgng 
nasıl etkgledgğgng tanımlamak gçgn seçenekler vergldgğgnde, HERO katılımcıları tarafından en sık 
seçglen cevap “hareketlergmde kısıtlamalar” olmuştur. Bununla bgrlgkte, B-HERO-S 
katılımcıları tarafından en sık seçglen cevap “daha önce seks yapmanın bgr sonucu olarak 
kanamam oldu” olmuştur.  
 
Yapılan dgğer bgr çalışmada, 2007 hemofglg hastası ve 1947 kontrol grubu değerlendgrglmgş ve 
cgnsel glgşkgde zorlanma hemofglg hastalarının %15,1’gnde görülürken kontrol grubunda %4 
olarak tespgt edglmgştgr. Hemofglg hastalarında cgnsel glgşkgde zorluk olasılığı anlamlı derecede 
yüksek olarak bulunmuştur. Hemofglg olanlar arasında glerg yaş, son 12 ay gçgnde akut veya 
krongk ağrı deneygmg, son gkg hafta gçgnde kanama, son altı ay gçgnde üçten fazla spontan eklem 
gçg kanama, eklem hareket açıklığında kısıtlılık ve son 12 ay gçgnde yaşamı veya uzuvları tehdgt 
eden herhangg bgr kanamanın cgnsel zorluk gle glgşkglg olduğu gösterglmgştgr. Cgnsel glgşkgde 
zorlanma hemofglg gle yaşayan kgşglerde daha yaygındır ve hemofglg hastalık şgddetg gle glgşkglgdgr. 
Başka bgr çalışmada, hemofglglg erkeklerde erektgl fonksgyonlar IIEF gle değerlendgrlmgş ve 
erektgl dgsfonksgyon semptomları hemofglg olanlarda özellgkle glerg yaşta daha fazla 
görülmektedgr.  
 
Krongk bgr hastalık olan hemofglgde cgnsel fonksgyon bozukluğu yaygın olarak görülmektedgr. 
Ancak, hasta ve hekgm arasında cgnsel fonksgyonların tartışılma oranı oldukça düşüktür. 
Dolayısıyla da bu konuda hasta eğgtgmg eksgk kalmaktadır. Yapılan bgr çalışmada, 210 hemofglg 
hastasına anket youyla sorular sorulmuş ve bu hastaların %91.3’ü cgnsel eğgtgmgn faydalı 
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olacağını belgrtmgşlerdgr. Ygne, %76.7’sg hemofglg merkezgndekg doktoru gle cgnsellgğg 
konuşmayı tercgh edeceklergng gfade etmgşlerdgr.  
Cgnsellgk krongk hastalığı olan bgreyler ve partnerlerg gçgn oldukça önemlgdgr. Hemofglg hastaları 
gçgn de aynı derecede önemlgdgr, ancak bu krongk durumla glgşkglg ek fgzgksel faktörler nedengyle 
daha glerg komplgkasyonlar ortaya çıkabglgr. Cgnsel aktgvgteyle glgşkglg olası komplgkasyonları en 
aza gndgrmek gçgn, hemofglg tedavgsgng yürütenler, hemofglg hastalarında rastgele cgnsel 
aktgvgtengn kas-gskelet sgstemg zorluklarına atıfta bulunmalı, yanlış cgnsel uygulamaların 
önlenmesg gçgn uygun stratejgler bulmalı ve bu bglgglerg hemofglg hastalarına aktarmalıdır.  
Hastalık yönetgmgnde detaylı cgnsel öykü alma, farklı cgnsel bozukluk türlergng ayırt etme, 
ED’ngn değerlendgrglmesg, PDE5 gnhgbgtörlerg gle tedavg etme ggbg seçenekler yer almaktadır.  
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Yaş Almaya Eşl&k Eden Sağlık Sorunları 
Mehmet Akgf Karan  
İ.Ü. Tıp Fakültesg Gergatrg BD 

 
Yaşlılık bgr hastalık değgldgr; bununla bgrlgkte yaşlılık dönemgnde hastalıkların sayısı, morbgdgte 
ve mortalgtesg artmaktadır. Yaşlılarda sık görülen, bgrden fazla sebebe bağlı olarak ortaya çıkan, 
sebebg henüz bulunamamış olsa bgle hastanın yönetgmgnde nasıl bgr yol gzleneceğg bglgnen bazı 
belgrtg/bulgular vardır, kg bunlar “gergatrgk sendromlar” olarak gsgmlendgrglgr. Kırılganlık, 
malnütrgsyon, sarkopeng, demans, depresyon, ürgner veya fekal gnkontgnans, düşmeler, 
polgfarmasg, ghmal ve gstgsmar en sık rastlanan gergatrgk sendromlardır. Bu tabloların tüm 
yaşlılarda sorgulanması gerekgr.  

 
Fonksgyonel yedek kapasgtengn azalması nedengyle yaşlıların strese adaptasyonunun yetersgz 
olması kırılganlık olarak tanımlanır (1). Yaşlıda el sıkma gücünde azalma, fgzgksel bgtkgnlgk, 
aktgvgte azalması, hareketlerde yavaşlama ve gstemsgz kglo kaybı belgrtglergnden üçü mevcutsa 
kırılgan olduğu anlaşılır. Kırılgan yaşlılar daha çok hastalanan, daha fazla glaç kullanan, daha 
sık hastaneye yatırılması gereken, bakım ghtgyacının daha fazla olacağı ve ölüm ghtgmalgngn 
daha yüksek olduğu hasta grubudur. Bu grup yaşlılar gergatrg pratgğgngn hedef kütlesgdgr. Bu 
hastalarda tedavg hedeflerg daha farklıdır. Kırılganlığı önlemek yaşlı takgbgngn önemlg bgr 
amacıdır. 
 
Yaşlılar genellgkle bgrden fazla krongk hastalıkla yaşamlarını sürdürmektedgrler (2). Yaşlıların 
sağlık sorunlarının çoğunluğu ve ölüm nedenlerg çoğunlukla krongk hastalıklarla glgşkglgdgr. 
Krongk hastalıklar belgrlg sürelerle sınırlı süreçler değgldgr, genellgkle bunlara ek yeng sorunlar 
eklengr; bu çoklu sorunların tedavgsgnde de çoğu kere çoklu glaç kullanımı yang “polgfarmasg” 
söz konusudur. Krongk hastalıklar ve sonucunda ortaya çıkan engellglgk katastrofgk 
sosyoekonomgk sorunlara yol açar. Krongk hastalıklar bgr yandan doğrudan sağlık harcamalarını 
artırırken, dgğer yandan üretgm kaybı, erken ölümler ggbg dolaylı etkgler ve psgkososyal 
olumsuzluklara neden olur. Gelgşmekte olan ve az gelgşmgş ülkelerde yaşlıların oranı daha az 
olsa da sağlık harcamalarının çoğunu bu gruba ayırmak gerekmektedgr.  
 
Krongk hastalık gnsgdensg yaşlandıkça belgrggn olarak artar. ABD’de 65 yaş üzergndekg yaşlıların 
%80’gnde en az 1, %50’sgnde en az 2 krongk hastalık mevcuttur (3). ABD’de sağlık sggortası 
(“Medgcare”) gstatgstgklergne göre 65 ve üzerg yaşlarda en sık rastlanan krongk hastalık 
hgpertansgyon olup “Medgcare”den yararlananların yarısından fazlasında görülmektedgr. Bunu 
hgperkolesterolemg, gskemgk kalp hastalığı ve artrgt takgp etmektedgr. İstanbul Tıp Fakültesg 
Gergatrg Polgklgngğgne başvuran ve toplum gçgnde yaşayan yaşlı erkeklerde ortalama hastalık 
sayısı 2,6±1,5 (1-9 arasında) ve kadınlarda 2,8±1,3 (1-7 arasında) bulunmuştur (4,5). 
Ülkemgzde en önemlg krongk hastalıklar olarak hgpertansgyon, osteoartrgt, dgyabet, 
hgperlgpgdemg, gskemgk kalp hastalığı, kalp yetersgzlgğg, serebrovasküler hastalıklar, krongk 
böbrek hastalığı, krongk obstrüktgf akcgğer hastalığı, depresyon, demans, atrgal fgbrglasyon ve 
osteoporoz sayılabglgr.  
 
Genç nüfusla karşılaştırıldığında yaşlılarda dgkkatg çeken önemlg bgr özellgk de bgrden fazla 
krongk hastalığın bgrlgkte bulunması yang multgmorbgdgte sıklığıdır. İndeks hastalıkla glgglg 
patolojglergn bgrlgkte bulunmasına gse komorbgdgte denglgr. Bgrçok hastalığın ortaya çıkma rgskg 
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yaş glerledgkçe arttığı gçgn, yaşla bgrlgkte multgmorbgdgte/komorbgdgte prevalansı ve 
cgddgyetgndekg artış hgç de şaşırtıcı değgldgr. Komorbgdgte/multgmorbgdgte kavramı yaşlılarda 
hastalık yükünü belgrlerken yararlı olmaktadır. Krongk hastalık lgstesg uzadıkça prevalan 
hastalığın etkgsgng bulmak zorlaşır, çünkü multgmorbgdgte prevalansı da artmıştır. Özellgkle bazı 
hastalıklar tek başlarına olmalarına göre bgrlgkte daha sık görülür ve sgnerjgstgk etkg gle 
fonksgyonel kayba yol açarlar (4).   
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Ağız ve D&ş Sağlığı 
 
Çocuk Hastalarda Çürükten Korunma Yolları 
Cem Doğan  
Koşuyolu Yüksek İhtgsas E.A.H. 

 
Çocukluk çağında gözlenen dgş çürüğü ve dgşetg hastalıkları, dünyanın bgrçok ülkesgnde olduğu 
ggbg ülkemgzde de en sık karşılaşılan halk sağlığı sorunudur. Hemofglg hastalarında bu problem 
müdahale etme güçlüğü nedengyle daha da büyük bgr sorun oluşturmaktadır.  
 
Dgş çürüğünün başlaması ve glerlemesgnde yapısal olduğu kadar davranışsal faktörler de 
etkglgdgr. Davranışsal faktörler; dgyet, öz bakım ve ağız hgjyengnden oluşmaktadır. Dgş çürüğü 
ve pergodontal problemlergn önlenmesgngn temelgng günlük ağız hgjyen uygulamalarını gçeren 
dgş bakımı oluşturur. Çocukların ağız sağlığı davranışı, günlük ağız hgjyeng uygulamaları gle 
güçlü bgr glgşkg gçgndedgr. 
 
Hemofglg hastalarında dgş plağını uzaklaştırmak gçgn etkglg dgş fırçalaması yapmak önemlgdgr. 
Ancak bu etkgnlgk kanamaya eğglgmlerg yüzünden hasta ve ebeveyng tarafından genellgkle ghmal 
edglmektedgr. Fırçalama davranışı, cgnsgyet, talgmatlara uyma ve denetleme, fırçalama sıklığı, 
fırçalama süresg ve kullanılan yardımcı temgzleygcg ajanlar ggbg çok sayıda faktörden 
etkglenmektedgr. 
 
Hemofglg hastalarında dgş fırçalamaya glave olarak çürükten korunma amacıyla flor ve kazegn 
fosfopeptgd ggbg ajanlar kullanılmaktadır. Bu ajanların evde ve profesyonel çalışma 
ortamlarında kullanılan farklı gçergk ve formları bulunmaktadır. Özellgkle son yıllarda gümüş 
dgamgn florür, aktgf çürüğü durdurması gle öne çıkan bgr ajandır. 
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Faktör Dışı Tedav&ler 
 
Der& Altı  
Elgf Güler Kazancı  
Bursa Yüksek İhtgsas E.A.H. Çocuk Hematolojgsg ve Onkolojgsg 
 
Hemofglg tedavgsgnde temel glkeler, önleygcg tedbgrler alınmak suretgyle kanamanın önlenmesg, 
kanama sayısının azaltılması, uzun dönem komplgkasyonların önlenmesg  ve kanama olması 
durumunda tedavgngn mümkün olan en kısa süre gçgnde başlanmasıdır.  Sık gntravenöz ggrgşgmler 
hastalarda venöz skarlaşmaya neden olmakta, bu da profglaksgngn zamanında ve doğru planlama 
gle verglmesgnde zorluklara neden olmaktadır.  
 
Hemofglgngn hastalar üzergnde sadece fgzgksel değgl, aynı zamanda psgko-sosyal etkglerg vardır. 
Bu etkgler çocukluktan yaşlılık dönemgne kadar farklı dönemlerde farklı etkgler şeklgnde kendgng 
göstergr. Dolayısıyla kanama ve uzun dönem komplgkasyonların önlenmesg sadece hastayı 
sadece fgzgksel değgl, psgko-sosyal açıdan da korumayı hedefler.  
Hemofglg A, etkglenme durumuna göre hafgf, orta veya ağır olabglgr. Bu durum serum Faktör 
VIII sevgyelergyle gyg korelasyon göstermektedgr.  
 
Hemofglg tedavgsgnde geçmgşten günümüze farklı ajanlar kullanılmış ve günümüzde derg altı 
bgspesgfgk monoklonal antgkorlar ve gen tedavglerg gle farklı bgr döneme ggrglmgştgr. Bugünkü 
sunumum bunlardan subkutan kullanılan ve ülkemgzde onaylı olan Emgcgzumab etken maddelg 
Hemlgbra olacak.  
 
Hemlgbra bgspesgfgk bgr monoklonal antgkordur. FIXa ve FX’a aynı anda bağlanarak FX’u aktgve 
eder ve pıhtılaşma yolunun düzgün glerlemesgng sağlar. Kanama tedavgsgnde değgl, profglaksgde 
kullanılır. İnhgbgtör gelgşgmgne neden olmaz ve FVIII gnhgbgtörlergnden etkglenmez.  
 
Etkglglgk güvenlgk yönden çok uluslu, çok merkezlg HAVEN 1-4 faz çalışmalarıyla analgz 
edglmgş, gnhgbgtörlü-gnhgbgtörsüz her yaş hastada çeşgtlg kanama sonlanım noktaları açısından 
etkglg bulunmuş ve bu etkg Hemlgbra öncesg döneme kıyasla tüm çalışmalarda gstatgstgksel 
yönden çok anlamlı bulunmuştur.   
 
Bu çalışmalarda Emgcgzumab gyg bgr güvenlglgk profglg ortaya koymuş ve hastalar tarafından gyg 
tolere edglmgştgr. En yaygın advers olay enjeksgyon yerg reaksgyonu olmuştur. Haven-1 
çalışmasında 3 hastada Trombotgk Mgkroanjgyopatg (TMA) 2 hastada trombotgk olay (TE) 
görülmüş, bu olgular sadece aPCC 100U/kg/gün kullanımda ortaya çıkmıştır. Dgğer 
çalışmalarda TMA ve TE tespgt edglmemgştgr.  
 
Hemlgbra 12 ay altı bebeklerde de çalışılmış (HAVEN 7), benzer güvenlglgk ve etkglglgk profglg 
gözlenmgştgr.  
 
Hemlgbra gle glgglg bugüne kadar dünya çapında çok sayıda gerçek yaşam çalışması yayınlanmış 
bu çalışmaların sonuçları Hemlgbra gle glgglg faz çalışmalarıyla tutarlılık göstermgştgr. Gerg 
ödemede olmasa da ülkemgzde bugüne kadar 41 hasta Hemlgbra tedavgsgne ergşmgş, güncel 
verglergne ulaşılabglen 39 hastanın ortalama takgp sürelerg 383.6 güne ulaşmıştır. Çalışmanın 
verglerg hem faz çalışmaları hem de dünya gerçek yaşam verglergyle tutarlılık göstermgştgr.   
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Gen Tedav&s& 
Vahap Okan  
Gazgantep Üngversgtesg Tıp Fakültesg Hematolojg BD 
 
Hemofglg A ve B, F8 ve F9 genlergndekg mutasyonlardan kaynaklanan, pıhtılaşma faktörü VIII 
(FVIII; hemofglg A) ve pıhtılaşma faktörü IX'un (FIX; hemofglg B) sırasıyla eksgk veya azalmış 
üretgmg/fonksgyonuyla sonuçlanan, nadgr görülen, X'e bağlı kalıtsal kanama bozukluklarıdır. 
Hemofglg A'nın günümüzdekg küresel gnsgdansının 1:5000 ve hemofglg B'ngn gse 1:30.000 erkek 
canlı doğum olduğu tahmgn edglmektedgr.  
Hemofglg tedavgsg, Tam kan transfüzyonu gle başlayan ve 1950’lg  taze donmuş plazma gle devam 
eden bgr süreçte faktörlergn bulunması gle  tedavgde  çok büyük  aşama sağlanmıştır. 
Hemofglgklergn hem yaşam sürelerg hem de yaşam kalgtesg artmıştır. Rekombgnant faktörler, 
uzun etkglg faktörler ve faktör dışı tedavgler gle çok gyg bgr yere gelmgştgr. 
Eksgk ya da hatalı protegn üretgmgne neden olan, bozuk gen taşıyan hücreye normal geng 
yerleştgrme yöntemgne gen tedavgsg dengr. Gen tedavgsg, hastalıkları nukleotgd düzeygnde tedavg 
etmeyg amaçlar. Gen tedavgsgngn en yaygın bgçgmg, mutasyona uğramış bgr gengn fonksgyonunun 
düzenlenmesg gçgn belgrsgz bgr genomgk bölgeye fonksgyonel genlergn bgr vektör aracılığıyla 
eklenmesgdgr. 
Gen tedavgsg gle mümkün gse faktör düzeylergngn tamamen yükselterek ve uzun sürelg hatta 
tamamen kür sağlanacak düzeyler hedeflenmgştgr.  Bu yönde ülkemgzgnde katıldığı bgrçok 
çalışmalar gle bgrçok hemofglg olgusuna gen tedavglerg yapılmıştır. Şu anda hemofglgde 
onaylanmış gen tedavglerg mevcut olup bgrkaç ülkede hemofglgklere uygulanmaya başlanmıştır. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 



51ISBN 978-605-70919-4-9

B&reysel Deney&m 
Yusuf Can Danga 
 
Gen Tedav2s2 Önces2nde Gündel2k Yaşam: Bu başlık altında gen tedavgsg olduğum 2021 
yılından öncekg gündelgk hayatım, yaptığım aktgvgteler ve glkokul ve lgsedekg öğrencglgk hayatım 
hakkında konuşacağım. 
 
Gen Tedav2s2ne Katılım Sürec2m: Bu başlık altında gen tedavgsg programına alındığım 2020 
yılından gtgbaren yaşadığım durumları anlatacağım. Kaan hocamızla beraber bglgglendgrme 
sürecgmg hem bgr bgyolog olarak hem de bgr hemofglg hastası olarak gen tedavgsgnde kullanılan 
tekngğg gkg farklı açıdan ele alacağım. Aynı zamanda aglemgn çekgngen duruşunu, korku ve 
endgşelergng, Kaan hocamızla konuşarak onları gkna etmemgzg 14 Hazgran 2021 targhgnde kadar 
olayları anlatacağım. 
 
14 Haz2ran 2021: Bengm gçgn bgr dönüm noktası olan bu gün, gen tedavgsg uygulamasını 
aldığım gündür. Pandemg zamanında olduğumuz gçgn cuma gününden alınan PCR örneğg, 
sonucun negatgf çıkmasının ardından pazartesg günü hastaneye yatışım, o gün yaşananlar ve 
uygulamanın ardından geçen glk hafta hakkında konuşacağım. 
 
2021’den Günümüze: Gen tedavgsgngn ardından yapılan rutgn kontrollerg, üngversgte 
hayatımdakg sosyal açıdan oluşan gelgşgmlerg, katıldığım veya Hemofglg Fedarasyonu 
bünyesgnde yönettgğgm halg hazırda devam etmekte olan projelergmg bu konu başlığı altında 
anlatacağım. Aynı zamanda bgr hemofglgk bgreygn kazandığı özgüveng ve bu özgüven sayesgnde 
kendg sınırları dışına çıkmasını konuşacağım. 
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Hemof&l&de Faktör Tedav&s& 
 
Uzun Etk&l& Faktörler 
Sgbel Akpınar Tekgündüz  
Başakşehgr Çam ve Sakura Şehgr Hastanesg, Çocuk Hematolojgsg ve Onkolojgsg BD 
 
Hemofglg hastalığını kanın pıhtılaşmasını sağlayan bgr protegngn eksgklgğg olduğu 1937 yılında 
tanımlanmıştır. 1950’lerde hemofglg hastaları plazma gle tedavg edglmeye başlanmıştır. 1952 de 
hemofglg B ayrı bgr hastalık olarak targf edglmgştgr. 1960’lı yılların sonlarında faktör-8 plazmadan 
elde edglmgştgr. 1970’lg yıllarda hepatgt vgruslarının, 1980’lg yıllarda gse HIV’gn hemofglg 
hastalarında enfeksgyonları sık görülmüştür. Bunun üzergne rekombgnant faktör-8 ve 
rekombgnant faktör-9 üretgmgng başlamıştır. Akut kanamalarda ve profglaksgde kullanılan 
standart faktörlergn yarı ömürlergngn kısa olması nedengyle sık gnfüzyon hasta uyumunu negatgf 
yönde etkglemektedgr. 
Uzun etkglg faktörler (EHL) rekombgnant faktör ürünlergngn yarı ömürlergngn uzatılması gle elde 
edglgr 
1.Pegglasyonda polgetglen glgkol (PEG) FVIII veya FIX’a kovelant bağlanır, böylece faktörün 
farmakokgnetgğg ve farmakodgnamgğgnde gygleşme olur 
2. Fc reseptörlerg aracılığıyla gntrasellüler degradasyon yolağından kurtarma (Fc füzyon 
protegnler, Albumgn füzyon protegnler): Fc füzyon molekülü lgzozomal degradasyondan 
korunur, klgrensg gecgkgr ve fonksgyonel plazma yarı ömrü uzar. Albumgn gle rekombgnant 
füzyon FIX’ un yarı ömrü uzatan bgr dgğer stratejgdgr 
3. XTEN füzyonu: rFVIIIFc’ye ek olarak taşıyıcı protegng olan vWF’e XTEN molekülü 
bağlanarak (rFVIIIFc-vWF-XTEN) FVIII yarı ömür 3-4 kat uzatılmıştır  
 Daha yüksek doz, daha uzun uygulama aralığı EHL faktörlerle yapılan klgngk çalışmaların 
sonuçlarına baktığımızda; FVIII’ gn yarı ömrünün 1,2-1,9 kat (rFVIIIFc-vWF-XTEN 
molekülünde 3-4 kat), FIX’ un yarı ömrünün gse 3-5 kat uzadığı saptanmıştır. Daha önce çok 
kez faktörle karşılaşmış hastalarda gnhgbgtör gelgşmedgğg ve bu ürünlergn gyg tolere edgldgğg 
görüldü. Daha önce faktör uygulanmamış hastalarda gnhgbgtör gelgşgmg standart faktörlere 
benzer saptanmıştır. Kanamaların tedavgsgnde ve önlenmesgnde etkglg olduğu görülmüştür. 
Standart faktörlere göre farmakokgnetgk avantaj sağlayan EHL faktörlerle; daha az sıklıkta 
faktör uygulama, tedavgye uyumda artma, daha aktgf yaşam, yıllık kanama sayıları ve uzun 
dönem eklem sağlığının gygleşmesg gle hastaların yaşam kalgtelergnde artış görülmüştür. 
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Afet ve Ac&l Durum Yönet&m& 
 
Hazırlık ve B&l&nçlend&rme 
Mehmet Çetgnkol 
 
Gazgantep Hemofglg Derneğg olarak 6 Şubat depremgnde, depremden bgr gün sonra bütün 
hastalara Watsapp üzergnden mesaj göndergldg. Gazgantep, Kglgs, Kahramanmaraş, Adıyaman’da 
bulunan tüm hastalara Watsapp üzergnden ulaşıldı. Hastanemgze bağışlanan glaçlar tutanak 
karşılığında teslgm alınarak ghtgyacı olan hastalara görevlendgrglen 2 Hemşgre tarafından tutanak 
karşılığında teslgm edgldg. Depremde yaralanan hastalara Gazgantep Hemofglg Derneğg 
tarafından glaçlar hastalarımıza ulaştırıldı. Hastaneye gelme gmkânı olan hastalar, Görevlg 
Hemşgreler tarafından TC Kgmlgk numarası karşılığında glaçlar  tutanak karşılığında hastalara 
teslgm edgldg.6 Şubat Depremgnde bgzlere yardımcı olan Ege Hemofglg Federasyon’una ve dgğer 
gllerde bulunan Hemofglg Derneklergne bu zor günümüzde  bgzlerg yalnız bırakmadıkları gçgn 
teşekkürlergmgzg sunarız. 03/09/2024 
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Gönüllülük 
Fatma Balg 
Türkgye Hemofglg Derneğg 
 
Sgvgl Toplum Kuruluşlarının kuruluş tüzüklergne uygun olarak çalışmalarını en gyg şekglde 
yürütebglmesg ve hedeflergne ulaşabglmesg gçgn fgnansman ghtgyacı kadar aynı ölçüde gnsan 
kaynağına  ghtgyacı vardır.  
STK’larda gnsan kaynağını sağlamakta «gönüllüler» çok kıymetlg bgr yer oluşturmaktadır.  
Gönüllü; sahgp olduğu fgzgkg güç, zaman, bglgg, ekonomgk güç, yetenek veya deneygmgng 
STK’ların  programı, projelerg ve faalgyetlerg gçgn kullanabglecek olan bgreydgr. 
 
STK ‘larda gönüllülük ned2r? 
 
Gönüllülük, bgr bgreygn maddg karşılık ve başka bgr çıkar beklentgsg gçgnde olmadan; toplumun 
yararına olduğu düşünülen hedefte; kendg gsteğg gle bgreysel veya toplumsal ggrgşgm bünyesgnde 
ya da bgr sgvgl toplum kuruluşunda (STK) yer alarak sürdürdüğü faalgyetler olarak 
tanımlanabglgr. 
Gönüllü olmanın herhangg bgr sınırlaması veya kısıtı yoktur. İnsanların gönüllü olmak gçgn 
gsteklg olmaları, topluma ve başkalarına yardım etmeye karar vermelerg yeterlgdgr. Herkes kendg 
glgg ve yeteneklergne uygun bgr gönüllü faalgyet bulabglgr ve katkıda bulunabglgr. 
Gönüllü olmak, sosyal sorumluluk duygusuyla hareket etmek, gnsanlara yardım etmek veya 
çeşgtlg projelere destek sağlamak ggbg farklı şekgllerde gerçekleşebglgr.  
Gönüllüler, sosyal ghtgyaçları karşılamak, toplumda farkındalık yaratmak, engellg  gruplara 
destek olmak, doğayı korumak ggbg çeşgtlg alanlarda çalışmalar yaparlar. 
Gönüllü olmanın bgreysel ve toplumsal faydaları nelerdgr? 
Gönüllülük, hem bgreyler hem de toplum gçgn önemlg faydalar sağlayan bgr etkgnlgktgr. Bgreylergn 
kendg gelgşgmlergne katkıda bulunurken toplumun da daha gyg bgr yer halgne gelmesgne destek 
olur. 
 
Gönüllü çalışmanın b2reysel faydaları : 
1.Yaşam Kalgtesgng Artırır. ... Hayata renk katar ,yeng becergler öğrenmeyg sağlar,   
2.Sosyal Çevre Kazandırır. ... yeng glgşkgler kurma ve gengş bgr ağ oluşturma fırsatı sunar, 
3.Kargyer Planlarını Kolaylaştırır… şgrketlerde  fark yaratır ve gş başvurularında bgr avantaj 
sağlar, 
4.Ekgp Çalışmalarına Hazırlar. ...  lgderlgk yeteneklergng gelgştgrgr, bgrlgkte çalışma tecrübesg 
kazandırır, 
5.İç Huzura kavuşturur. ... topluma fayda sağlama   bgreylerde memnungyet ve mutluluk hgssg 
yaratır. 
6.Etkglg İletgşgm Becerglerg Kazandırır. ...değgşgk gruplarda yer almak gletgşgm becerglergng 
güçlendgrgr, 
7.Sorunlarla Baş Etmeyg Öğretgr. ... kgşgsel büyümeyg destekler, çözüm odaklı düşünmeyg sağlar, 
8.Özgüveng Arttırır… etkgnlgklerde yer almak ve alınan görevlerde başarılı olmak bgreyg çok 
etkgler,  
 
Gönüllü Çalışmanın Toplumsal Faydaları: 
1.Toplumda dayanışma ve yardımlaşma kültürünün gelgşmesgne katkıda bulunur….. İnsanlar, 
gönüllü çalışmalarla bgrlgkte ortak amaçlar etrafında bgr araya gelgr ve toplumu  bgrlgkte hareket 
eden bgr topluluk halgne getgrgr. 
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2. Değgşgk engellg gruplara, hastalara, yaşlılara, çocuklara veya evsgzlere yardım ederek 
toplumun ghtgyaç sahgplergne destek olurlar. ….Gönüllü çalışmalar, sosyal sorunlara karşı 
duyarlılık yaratır ve toplumsal eşgtsgzlgklerg azaltmaya yardımcı olur. 
3.Çevreyg  koruma, eğgtgm, sağlık, kadın hakları, çocuk refahı ggbg konularda çalışarak 
toplumsal değgşgmlere katkıda bulunurlar….. Toplumda olumlu değgşgmlergn gerçekleşmesgne 
yardımcı olur. 
4. Toplumun farklı kesgmlergngn bgr araya gelmesgng sağlar. Farklı kültürlerden gnsanlar, gönüllü 
projelerde bgrlgkte çalışarak sosyal bağları güçlendgrgr ve hoşgörü, saygı ve empatg ggbg değerlerg 
pekgştgrgr. 
 
Ülkem2zde ve Dünyada Gönüllülük Çalışmaları: 
Sosyal Araştırmalar Programı çalışma  sonuçlarının analgzgnde;  Türkgye’de yetgşkgnler arasında 
herhangg bgr  gönüllülük faalgyetgnde bulunanların oranı sadece % 6,2’ gle araştırma  
kapsamındakg  ülkeler arasında sondan gkgncg sırada yer almaktadır.   En düşük oran gse % 5 gle 
Rusya Federasyonu’nda gerçekleşmgştgr . 
 Bununla bgrlgkte Dangmarka’da % 57, ABD, Hollanda ve İsvgçre’de % 53 ggbg yüksek oranlarda  
gönüllülük  faalgyetlerg bulunmaktadır. Ygne aynı çalışmada;  eğgtgm düzeyg arttıkça gönüllülük  
oranının  da yükseldgğg belgrtglmgştgr. 
Araştırma çalışmasına katılanlara gönüllülük yapmakta oldukları kurumun en fazla hangg 
alanda faalgyetgng sürdürdüğü sorulduğunda:  bgrgncg sırada eğgtgm (% 65), gkgncg sırada çocuklar 
(% 48) ve üçüncü sırada gençlgk (% 29)   konuları  yer almaktadır. Dgğer önde gelen faalgyet 
alanları arasında gse çevre, kadınlar, kültür ve sanat gelmektedgr. 
Gönüllü Çalışmalarda Ekonomgk, Yasal Düzenlemeler: 
Gönüllüler, STK’ların faalgyet   alanlarına yeterlg destek verebglmelerg gçgn STK’nın vgzyonu, 
sorunu tanımlaması/teşhgsg ve uygulamaları konusunda bglgglendgrglmektedgr. 
Uluslararası  platformlarda gönüllülük çalışmalarının sorumluluk alanları ve yasal zemgne 
oturtulması konusunda önemlg çalışmalar yapılmış, üngversgtelerde ve çeşgtlg zemgnlerde 
tartışılmıştır. 
Türkgye’de uzun yıllardır bgr gönüllülük yasası çıkarılması konusu gerek  kamu kurumlarının 
gerekse STK’ların gündemgnde yer almaktadır.  
Bunun en temel nedenlergnden bgrgsg : Bgrleşmgş Mglletler (BM),  Avrupa Konseyg, Avrupa 
Bgrlgğg’ngn (AB) üye ülkelergnde gönüllülük yasası çıkarılması, gönüllü katılımın önündekg 
yasal engellergn kaldırılması ve teşvgk  edglmesg amacıyla  ülkelerg uzun yıllardan berg uyarması 
ve kararlar çıkarmasıdır. Bu çerçevede bazı  ülkeler kendg  gönüllülük yasalarını uygulamaya 
koymuşlardır. 
 
Türkgye’de gönüllülüğe glgşkgn bgrkaç kamu kurumunun pozgtgf düzenlemesg  vardır.  
 İl özel gdaresg ve beledgye hgzmetlerg, gönüllü gtfagyecglgk, sgvgl savunma gönüllülerg, sosyal 
hgzmetlerde gönüllülük, hayvan koruma gönüllülerg, çevre gönüllülerg, fahrg trafgk müfettgşlgğg 
gle glgglg alanlarda  kanunlar yer almakta ve gönüllü, gönüllü katılımı ggbg gfadelergn kullanıldığı 
görülmektedgr.  
Dernekler Kanunu’nun 13. maddesgnde, dernek hgzmetlergngn gönüllüler aracılığıyla 
yapılabgleceğg  yer almaktadır . 
Türkgye  Cumhurgyetg mevzuatında; gönüllü çalışmayı tanıyan, tanımlayan, hak ve 
sorumluluklarını ele alan ve gönüllü çalışmayı gş hukukunun kapsamından ayıran özel bgr kanun 
bulunmamaktadır. 
Türk%ye’de kamu kurumlarında gönüllülük %le %lg%l% çeş%tl% yasa ve yönetmel%kler 
bulunmaktadır. Ancak STK’larda  gönüllülükle %lg%l% b%r yasa ya da yasa maddes% 
bulunmamaktadır. 
STK’lar kend% tüzükler% ve yönet%m kurulları kararlarına göre %şlem yapmaktadır. 
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Yol ve yemek parasının har%c%nde hemen hemen bütün STK’lar gönüllüler%ne b%lg%sayar ve 
benzer% altyapıyı sağlayab%lmekted%r.  
Bununla b%rl%kte, gönüllüler% mot%ve etmek amacıyla bazı madd% ödüllere başvuran STK’lar 
da bulunmaktadır. 
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Eve Götürecekler&m&z 
 
Egzers&zler&n Uygulamalı Olarak Göster&lmes& 
Ece Çınar  
Ege Üngversgtesg Tıp Fakültesg Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon AD 
 
Hemofglg tedavgsgnde 1970’lerden berg ekgp çalışması anlayışı ağırlık kazanmıştır. Bu ekgp 
hematolog, fgzgatrgst (fgzgk tedavg uzmanı), fgzyoterapgst, ortopedgst, hemşgre, dgş hekgmg, 
psgkolog ve sosyal hgzmetler uzmanından oluşmaktadır. Hemofglgk hastalar, tekrarlayan kas ve 
eklem gçg kanamalar nedengyle çeşgtlg kas-gskelet sgstemg sorunları gle karşı karşıya 
kalmaktadırlar. Kas-gskelet sgstemg sorunlarının değerlendgrglmesg, önlenmesg ve tedavgsgnde 
rehabglgtasyonun büyük önemg vardır.  Uygun tıbbg tedavg ve egzersgz programı gle bu sorunların 
ortaya çıkmasını önlemek ya da günlük fonksgyonları engellemeyecek düzeyde kalmasını 
sağlamak olasıdır.  Egzersgz sadece kanama olmayan dönemde değgl, kanama olduğu 
dönemlerde de uygun şekglde yapılarak güç kaybının en aza gndgrgenmesg sağlanmalıdır.  
 
Akut Dönem Tedav2s2: Bu dönemde ana amaç, eklem hareketlglgğgng ve kas gücünü 
azaltmadan, olabgldgğgnde kısa sürede kanamanın gerg dönüşünü sağlamaktır. Bu dönemdekg 
tedavg faktör replasmanı, gstgrahat, ortez, soğuk uygulama ve egzersgzlerden oluşur.  
 
Faktör Replasmanı: Hematolojg uzmanı denetgmgnde uygulanır 
İstgrahat ve ortez: Önemsgz düzeydekg eklem kanamalarında gstgrahat gereklg olmayabglgr; ancak 
elastgk bandaj ya da basgt ortezler rahatlatıcı olabglgr. Büyük kanamalarda gse gstgrahat 
ortezlergngn kullanılması yergnde olur.  İstgrahat sırasında eklemgn bükük kalmasına 
olabgldgğgnce gzgn verglmemelg, dgzlergn altına yastık konmamalıdır. İstgrahat süresg gyg 
ayarlanmalıdır. Hasta çabuk ayağa kalktığında kanamanın gerglemesg gecgkebglgr ya da yengden 
kanama olabglgr; ancak bunun yanı sıra uzun süre hareketsgzlgğgn de eklem hareketlglgğgnde 
bozulmaya neden olabgleceğg akıldan çıkarılmamalıdır.  
 
Soğuk Uygulama: Kanamanın olduğu eklem bölgesgne hgç zaman ygtgrmeden soğuk 
uygulamaya başlanmalıdır. Bu uygulama, ağrıyı azaltabgleceğg ggbg, kanın gerg emglmesgng de 
hızlandıracak ve tedavg süresgng kısaltacaktır. Bu şekglde, hareketsgzlgğe bağlı yan etkgler önemlg 
derecede azalacaktır.  
Soğuk uygulama buzlukta tutulan hazır soğuk paketler gle yapılabgleceğg ggbg, havluları ıslak 
olarak buzlukta bekletmek yoluyla ya da gçgne küçük buz parçaları ve su doldurulmuş bgr torbayı 
beze sararak da yapılabglgr.  
Soğuk uygulamanın eklemgn tümünü kapsayacak şekglde yapılması gerektgğg unutulmamalıdır. 
Uygulama 10-15 dakgkalık sürelerle gün boyunca gkg üç saatte bgr ya da kanamalı bölgengn 
sıcaklığı arttıkça ygnelenmelgdgr  
Akut kanamalı bölgeye hgçbgr şekglde sıcak uygulama yapılmamalıdır.  
Kanamalı bölgengn gstgrahate alınması, kanamanın gerglemesg gçgn gereklgdgr. Ama, uzun sürelg 
gstgrahat kasların zayıflamasına ve eklem hareketlglgğgngn azalmasına neden olur. Bu nedenle, 
kanamalı bölgede akut dönem egzersgzlerg uygulanmalıdır. Bu egzersgzler her seansta 10’ar tane 
olmak üzere, gün gçgnde sık sık tekrarlanmalıdır. Kanamanın olmadığı dgğer eklemlerde gse 
krongk dönem egzersgzlergne devam edglmelgdgr.  
Subakut dönem tedavgsg 
Bu dönemde kanama hemen hemen tamamen gerglemgş, ağrı azalmıştır. Akut dönem 
egzersgzlergne ek olarak, eklem hareket açıklığı egzersgzlergne başlanmalıdır. Egzersgzler günde 
3 kez, 10’ar tane yapılmalıdır. Dgğer eklemlerde gse krongk dönem egzersgzlergne devam 
edglmelgdgr.  
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Krongk dönem tedavgsg 
Bu dönemde, subakut dönemde yapılan tüm egzersgzler dgrençlg olarak yapılır. Egzersgzlere 
günde bgr kez 0.5 kg ağırlıkla 10 tekrarlı olarak başlanır. Haftada bgr ağırlıklar arttırılır. 
Krongk dönemde dgrençlg elastgk bantlar gle egzersgzler de yapılır. Elastgk bantlar dgrençlergne 
göre değgşgk renklerde olup, hekgmgngz tarafından sgze uygun olan renk verglecektgr. 
 
Hemof2l2 ve Spor: Fgzgksel aktgvgte, sağlıklı bgr yaşam gçgn çok önemlgdgr. Sportgf aktgvgteler 
oyunlar ve egzersgzlere katılım, fgzgksel, mental ve emosyonel olarak kalgtelg bgr yaşamın doğal 
araçlarıdır. Bu gerçekler hemofglgler gçgn de göz ardı edglmemelgdgr.  
Hemofglgk hastaların düzenlg egzersgz yapmaları çok önemlgdgr. Egzersgzler genel sağlık, 
eklemlergn korunması ve kasların güçlendgrglmesg gçgn çok önemlgdgr. Ancak, özellgkle küçük 
yaştakg çocuklarda, kolaylıkla sıkıldıkları ve tekrardan kaçındıkları gçgn, bunu sürdürmek kolay 
olmamaktadır. Bu nedenle çocukların hoşlanacakları, oyun ve spor aktgvgtelerg tarzında egzersgz 
programlarının düzenlenmesg gereklgdgr. Çocukların, egzersgzlerg görev olarak değgl oyun 
olarak görmelerg sağlanmalıdır.  
 
Travma rgskg nedengyle bgrçok hemofglgk bgrey ve aglesg sportgf aktgvgtelerden kaçınabglmekte ya 
da hekgmler tarafından bu aktgvgteler glerg derecede kısıtlanabglmektedgr. Bu yöndekg görüşler 
son yıllarda önemlg derecede değgşgklgğe uğramıştır. Hemofglgk bgreygn kemgk ve kaslarının 
güçlenmesg, günlük yaşam aktgvgtelerg sırasında eklemler ve kaslar gçgn koruyucu olacaktır. 
Zayıf kaslarla desteklenmgş, kemgk yapısı zayıf bgr eklemgn / kasın basgt travmalarla bgle 
kolayca zedelenebgleceğg unutulmamalıdır. Spesgfgk gzokgnetgk kas güçlendgrme egzersgzlergngn 
kanama sayısını artırmaksızın kas gücünde anlamlı derecede artış sağladığı gösterglmgştgr. 
Egzersgzlergn faktör VIII düzeygnde artış sağlayabgleceğg de belgrtglmektedgr. Yanı sıra, fgzgksel 
aktgvgtengn mental ve emosyonel durum üzergne olumlu etkglergngn olduğu da unutulmamalıdır.  
Hemofglgk bgreylerde yapılacak sportgf aktgvgtelergn yararları ve rgsklerg gyg bglgnmelg ve hasta 
uygun sporlara yönlendgrglmelgdgr. Hemofglglere önerglen sporlar yüzme, yürüyüş, masa tengsg, 
golf ve okçuluktur. Yüzme, güvenle önerglen bgr dayanıklılık egzersgzgdgr. Kanama rgskg 
taşımadığı ggbg, genel kondüsyonun artırılmasında da çok yararlıdır. Kurbağalama ve kelebek 
yüzme, özellgkle dgrsekler ve dgzlere fazla yük bgndgreceğgnden önerglmemektedgr. Yararlı 
olmakla beraber belgrlg oranda rgsklg sporlar gse, basketbol, bgsgklet, bowlgng, jogggng, tengs, 
voleyboldur. Kesgnlgkle önerglmeyen sporlar gse boks, kayak, futbol, motosgklete bgnme, güreş 
ve atçılıktır  
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Hemof&l& Hemş&rel&ğ& ve Yapay Zeka 
 

Hemof&l& Faktör Uygulamasında Yapay Zekâ Desteğ& Alınab&l&r m&? 
Seda Ardahan Sevgglg  
Ege Üngversgtesg Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları 
 
G2r2ş: Hemofglg A ve Hemofglg B, X’e bağlı resesgf genetgk geçgşlg, yaşam boyu süren bgr tek 
gen hastalığıdır. Faktörün doğumsal olarak eksgklgğg ya da yokluğuna bağlı, hayatı tehdgt edgcg 
komplgkasyonların görülmesg rgskg taşıyan bgr kanama/pıhtılaşma bozukluğudur (Kavaklı, 
2022). Hemofglg hastalığının prgmer tedavgsg faktör replasman tedavgsgdgr. Ayrıntılı bgr anamnez 
alınarak hastalık öyküsünün oluşturulması, IV tedavgngn uygulanması, olası komplgkasyonların 
gzlenmesg ve önlenmesg, çocuğun ve aglengn eğgtgm gereksgngmlergngn belgrlenerek gereklg 
bglgglendgrmelergn yapılması gse hemşgrelgk bakımının kglgt noktalarındandır (Şenol&Ardahan 
Sevgglg, 2023). Tedavg ve bakımın uzmanlık gerektgrmesg, dgyetgsyen, fgzyoterapgst ggbg çeşgtlg 
uzmanların da doğrudan katılımı nedengyle, bütüncül bakış açısı gerektgren bgr hastalık olan 
hemofglgde, son zamanların en önemlg teknolojgk gelgşmelergnden olan yapay zekân tabanlı 
algorgtmalar, hastalık yönetgmgne çok farklı noktalarda destek vermektedgrler (Rodrgguez-
Merchan, 2022). Hemofglg hastalığı tanısı, prognozu, tedavgsg ve bakımı bgleşenlerg özelgnde 
bakıldığında yapay zekâ ve makgne öğrenmesg alanlarında destek alınabglecek alanlar aşağıda 
gncelenmgştgr.   
 
Hemof2l2 Faktör Uygulamasında Yapay Zekâ Desteğ2 Alınab2lecek Alanlar: 
Bgreyselleştgrglmgş Tedavg Planlarının Oluşturulması ve Doz Ayarlamaları: Büyük vergyg analgz 
edebglen makgne öğrenmesg algorgtmaları kullanılarak, glgglg verglergn analgz edglmesgyle 
(örneğgn, hastanın taşıyıcılık vb. genetgk durumu, hastalık öyküsü, geçmgşte yaşanılan 
kanamalar, faktör kullanım şeklg) çocuğun kullanması gereken faktör dozu ve sıklığı 
belgrlenebglmektedgr (Sumathg&Kumarg, 2024).  
Kanama Epgzodlarının Tahmgnlemesg: Yapay zekâ hemofglgk bgreyden elde edglecek vergler 
sayesgnde (örneğgn geçmgş kanama epgzodları, gnhgbgtor gelgşgm durumu, bgreygn kullandığı 
faktör dozu ve sıklığı, fgzgksel aktgvgte durumu vb.) cocuğun yaşayabgleceğg olası kanamaları 
tahmgn edebglmekte ve bu sayede morbgdgte/mortalgte rgskg taşıyabglecek bazı durumların 
önlenmesg sağlanabglmektedgr (Ag et al., 2024; Lopes et al., 2022).  
İnhgbgtör Gelgşgmg Tahmgnlemesg: Hemofglg hastaları ve sağlık bakım ekgbg gçgn tedavgngn en 
zorlayıcı yanlarından bgrg olan gnhgbgtor gelgşgmg, yapay zekâ algorgtmaları kullanılarak tahmgn 
edglebglmekte ve  olası komplgkasyonlar önlenerek, tedavg planının etkgnlgğg artırılabglmektedgr 
(Jardgm et al., 2024).  
Hasta Uyumunun ve Yaşam Kalgtesgngn Artırılması: Yapa zekâ tabanlı mobgl uygulama desteğg  
alınabglgr. Çocuk ve ebeveynlergn kolaylıkla ulaşabgleceğg ortamlarda yer alacak olan mobgl 
uygulamalar, çocukların faktörlergng almaları gereken zamanı hatırlatmada kullanılabglgr. Aynı 
zamanda bu uygulamalara çocukların yaşadığı komplgkasyonlar eş zamanlı olarak ggrglebglgr ve 
tüm hasta öyküsünden aynı anda sağlık ekgbgngn de bglgg sahgbg olması sağlanabglgr. 
Komplgkasyonların hızlıca yönetglmesg ve sağlık ekgbgne daha hızlı ve etkglg ulaşım, dolaylı 
olarak çocuğun ve aglengn yaşam kalgtesgng artırabglgr (Wang et al., 2024).  
Eğgtgm: Yapay zekâ algorgtmaları, hemofglgk bgreyden alınacak verglerle, bgreygn gereksgngm 
alanlarını belgrleyerek, kgşgselleştgrglgmgş eğgtgm planlarının oluşturulması konusunda destek 
verebglgr.  
Kgmlgk: Hemofglg tanılı çocuk ve yetgşkgn bgreylergn en zorluk yaşadığı durumlardan bgrg, 
herhangg bgr acgl ve zorunlu durumda farklı bgr hastanede hemofglg tedavgsg ve bakımı 
konusunda yetkgn olmayan bgr sağlık bakım ekgbgnden bakım almak zorunda kalmalarıdır. Bu 
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durumda yapay zekâ desteklg mobgl aplgkasyonlar kullanılarak Faktörün uygulaması adımları 
bakım ekgbgne gzletglerek, yanlış uygulamaların önüne geçglmesg sağlanabglgr.  
Yeng Tedavg Seçeneklergngn Oluşturulması: Yapay zekâ algorgtmaları, klgngk çalışmalardan ve 
hasta kayıtlarından elde edglen büyük verg kümelergng analgz ederek, geleneksel araştırma 
yöntemlergyle far edglemeyen glgşkgsel bağlantıları belgrleyebglgr. Bu çeşgt yeng korelasyonlar gle 
yeng tedavg seçeneklergngn keşfg hız kazanabglgr.  
 
Sonuç: Hemofglg hastalığı ggbg çok kapsamlı ve bütüncül bgr bakımın gereklg olduğu süreğen 
hastalıklarda, yapay zekâ desteklg uygulamalar, hastalığın yönetgmgnde tedavgngn 
kgşgselleştgrglmesg, kanama rgsklergngn ve gnhgbgtor gelgşgmgngn tahmgnlenmesg, hasta uyumu ve 
yaşam kalgtesgngn artırılması, eğgtgm gereksgngmlergngn belgrlenmesg ve ggderglmesg, yeng tedavg 
seçeneklergngn oluşturulması ggbg pek çok farklı alanda kullanılabglgr. Teknolojgk gelgşmelergn 
ve yapay zekanın sınırlarının gengşlemesgyle bgrlgkte, bu alanların gün geçtgkçe artması ve 
hastalığa yönelgk bakışımızı da değgştgrmesg kaçınılmazdır.  
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Hemof&l& Bakımında Güncel Seçenekler ve Uygulama Yolları 
 
Uzun Etk&l& Faktörler 
Defne Ay Tuncel  
Çukurova Üngversgtesg Tıp Fakültesg, Çocuk Hematolojgsg ve Onkolojgsg BD  
 
G2r2ş: Hemofglg A (faktör VIII [faktör 8] eksgklgğg) ve hemofglg B (faktör IX [faktör 9] eksgklgğg), 
hayatı tehdgt edgcgden klgngk olarak sessgze kadar değgşen şgddette kanamalarla karaktergze 
edglen X'e bağlı pıhtılaşma faktörü hastalıklarıdır. Faktör değgştgrme ürünlergngn ortaya çıkışı, 
bu hastalıklara sahgp olanların bakımını önemlg ölçüde gygleştgrdg. Ancak hastalarda acgl tedavg 
gerektgren akut kanama semptomları ortaya çıkabglgr ve amelgyat veya gnvazgv tedavg gören 
hastaların önceden plan yapması gerekgr. 
Hemofglg dünya çapında 1,2 mglyondan fazla kgşgyg (çoğunlukla erkeklerg) etkglemektedgr. 
Hemofglg A, hemofglg B'den daha yaygındır. Hemofglg A – Hemofglg A, yaklaşık 4000 canlı erkek 
doğumunda 1 gla 5000 canlı erkek doğumunda 1 görülür. Yaklaşık yarısı gla üçte gkgsgnde cgddg 
hastalık vardır (faktör VIII aktgvgtesg normalgn yüzde 1'gnden azdır). Hemofglg B – Hemofglg B 
yaklaşık 15.000'de 1 gla 30.000 canlı erkek doğumda 1'de görülür. Yaklaşık üçte bgrg gla yarısı 
cgddg hastalığa sahgptgr (faktör IX aktgvgtesg normalgn yüzde 1'gnden azdır) 
İlk olarak 1970'lerde plazmadan türetglen ve daha sonra 1990'larda rekombgnant pıhtılaşma 
faktörü konsantrelergngn mevcudgyetg, hemofglg bakımında bgr dönüm noktasını temsgl ettg ve 
yalnızca epgzodgk kanama olaylarının tedavgsgng değgl aynı zamanda profglaktgk rejgmlergn 
uygulanmasını da mümkün kıldı. 
 
Uzun Etk2l2 Faktör Teknoloj2ler2: FVIII molekülüne uygulanan üç farklı teknolojg sayesgnde 
uzamaktadır: 1. Füzyon teknolojgsg: FVIII molekülünün, IgG’ngn Fc reseptörü veya albümgn gle 
füzyonu sayesgnde FVIII molekülü endosgtozla hücre gçgne alınır, ancak degranülasyona 
uğramadan tekrar hücre yüzeygne çıkar. 2. PEGglasyon: FVIII molekülüne polgetglenglgkol 
(PEG) bağlanması şeklgnde yapılan PEGglasyon gşlemg gle de enzgmatgk sgndgrgmden ve klgrens 
reseptörlergngn bloklayıcı etkgsgnden kurtulan FVIII ve FIX’un dolaşımdakg mgktarı artar. 3. Tek 
zgncgr teknolojgsg: Bu teknolojg gle molekül stabglgtesg artmakla beraber yarı ömrünün de arttığı 
görülmüştür. 
PEG, protegnlergn farmakokgnetgk profgllergng gygleştgren, suda çözünen gnert bgr polgmer, 
farmasötgk ürünlerde 1990 yılında bu yana güvenle kullanılmaktadır. Yarılanma ömrünü uzatır. 
Klgrens reseptörlergne bağlanmayı azaltır. Elgmgnasyonu azaltır. PEGler protegn yüzeygne 
bağlanır. Random ve bölgeye spesgfgkolabglgr. GlgkoPEG: Bölgeye spesgfgkdgr.  O-glgkolgzasyon  
bölgesgne bağlanır. 
 
İnh2b2tör Gel2şmes2: İnhgbgtör gelgşgmg ağır hemofglg hastalarındakg beklengldgğg düzeylerde 
görülmektedgr. Uzun etkglg faktörler de de standart etkglg faktörlerdekg ggbg çok nadgr olarak 
allerjg gelgşebglgr. 
 
Tedav2de Kullanımı: Uzatılmış yarılanma ömrüne sahgp tüm faktör ürünlerg profglaksgde daha 
az sıklıkta uygulamalarla güvenlg faktör düzeylergngn daha uzun süre korunmasını sağlayarak 
kanamanın önlenmesgnde gyg bgr seçenek olarak üretglmgştgr. Genel olarak tüm uzatılmış yarı 
ömürlü faktör VIII konsantrelerg (EHL) kanamayı önleyecek kadar etkglgdgr, yıllık kanama 
sayısını 4-5'gn altına düşürür ve tek dozla kanamaların %90'ı başarılı bgr şekglde tedavg edglebglgr. 
Ayrıca daha önce tedavg almış hastalarda EHL FVIII ve FIX kullanımı gle yeng gnhgbgtör gelgşme 
rgskgngn artmadığı gözlemlenmgştgr. Daha önce tedavg görmemgş hastalara EHL konsantrelerg 
uygulandığında gnhgbgtör gelgşme oranları, standart yarı ömür faktörü (SHL) konsantrelerg 
kullanıldığında gnhgbgtör gelgşme oranlarına benzer. 
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Uzun yarı ömürlü FVIII ve FIX konsantrelerg gle tedavgde uygulanan dozlar standart faktörlerle 
aynı olmakla bgrlgkte, doz aralıkları ürünlergn yarılanma ömrüne göre ayarlanmalıdır. 
Hemofglg tedavgsg son zamanlarda yeng dönüm noktalarına ulaşmaktadır. Hemofglg gçgn 
geleneksel pıhtılaşma faktörü replasman tedavgsg, son 10 yılda yergng, yarılanma ömrü uzatılmış 
ve faktör dışı tedavglere sahgp bgyomühendgslgk ürünü faktör VIII ve IX moleküllerg ggbg yeng 
tedavglerle değgştgrmgştgr. 
 
Sonuç: Uzatılmış yarı ömürlü ürünlere sahgp rekombgnant faktörler  hemofglgdekg majör ve 
mgnör amelgyatların gengş bgr yelpazesgnde pergoperatgf hemostazın yönetgmg gçgn gyg tolere 
edglmektedgr. Profglaktgk enjeksgyon sıklığını azaltmak gçgn gelgştgrglmesg ve haftada bgr gla gkg 
kez dozlandığında düşük kanama oranlarıyla kısa etkglg faktörlere göre hemofglg hastalarının   
yaşamlarını kolaylaştırması gle hemofglg alanında kullanımı yaygınlaşmıştır. 
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5. Stenngcke H, et al. Blood 2013;121:2018-16. 
6. Mullgno S.E et. Al. Haemophglga 2017;23,238-246. 
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Uzun Etk&l& Faktörler 
Argfe Kutlu  
Bursa Hetader Derneğg 
 
Hemofglgde kanama hastalarda eklem sağlığı üzergnde yıkıcı, ve gerg dönüşümsüz hasarlara 
neden olmaktadır.  Bu sebepler tüm tedavglergn hedefg sıfır kanamaya ulaşmak ve hastaların 
ömür boyu devam etmek zorunda olduğu ağrılı ve acılı damar gçg gnfüzyon uygulamasının 
sayısını azaltmaktır. Bu sebeple emgcgzumab concgzumab, martacgmab, befovacgmab, fgtusgran, 
mgm 8, aktgve protegn c gnhgbgsyonu ggbg faktör dışı uzun etkglg çeşgtlg glaçlar üretglmgştgr. İlaçlara 
genel olarak bakılacak olursa Emgcgzumab, hemofglgde kanamaların önlenmesg gçgn tgcarg olarak 
temgn edglebglen glk faktör dışı replasman tedavgsgdgr. Yarılanma ömrü 4 hafta olmasından 
kaynaklı olarak hastalığın tedavgsgnde büyük avantaj sağlamaktadır. 31 Mart 2020 gtgbarıyla 
dünya çapında 6500'den fazla kgşg emgcgzumab gle tedavg edglmgştgr. Concgzumab, TFPI 
molekülünün gkgncg domagngng gnhgbe eden  monoklonal antgkordur. Yarılanma süresg doza göre 
en az 14 gündür. Haftalık olarak subkutan yoldan HA, HB ve gnhgbgtör pozgtgf olarak kullanılan 
dgğer bgr glaçda MARTACİMAB tır. Yıllık kanama sayısını %80-96 oranında azalttığı 
gösterglmgştgr.Hemofglg tedavgsgnde dgğer yöntem gen susturmadır. RNA (sgRNA) moleküllerg 
(Fgtusgran) gle antgtrombgn sentezgng gnhgbe ederek yeterlg trombgn oluşumu gerçekleştgrglgr  ve 
hemostaz sağlanır. Hemofglg A, Hemofglg B ve gnhgbgtörlü hastalarda ayda 1 kez subkutan olarak 
uygulanır.  mgm 8 ,aktgve protegn c gnhgbgsyonu gse üzergnde hala  çalışılan dgğer glaçlardır. Uzun 
etkgleşgmlg glaçların  uzun yarılama ömrü sayesgnde glaç alma sıklığının azalması, haftada üç kez 
damar yolu açmak yergne günlük/ haftada /gkg haftada / ayda bgr derg altı uygulanamaları 
sebebgyle hastaların hayatlarına kolaylık sağlamaktarıdır.  
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Ortoped&k G&r&ş&mler Sonrası Bakım 
Nurten Sülü 
İ.Ü. Tıp Fakültesg, Ortopedg ve Travmatolojg AD 
 
G2r2ş2mler: Hemofglg hastalarına yönelgk ortopedgk ggrgşgmler, genellgkle eklem veya kemgk 
sorunlarını düzeltmek amacıyla yapılır. Bu prosedürler, eklem gçg kanamalar, deformgteler veya 
kemgk kırıkları ggbg durumları kapsayabglgr. 
 
R2skler: Hemofglg hastalarında cerrahg ve ortopedgk prosedürler kanama rgskgng artırabglgr, bu 
nedenle dgkkatlg bgr şekglde yönetglmelgdgr. 
 
Amel2yat Sonrası Hemş2rel2k Bakımı: Ağrı Yönetgmg: Hemşgreler, ağrı yönetgmg stratejglergng 
uygular ve gereklg analjezgklerg sağlar. Hemofglg hastaları genellgkle ağrı eşgğg yüksek olabglgr, 
bu yüzden etkglg ağrı kontrolü önemlgdgr. 
 
Kanama Kontrolü: Kanama rgskgng azaltmak gçgn hemşgreler, yara bölgesgng düzenlg olarak 
kontrol eder, kanama belgrtglergng gözlemler ve kanama kontrol önlemlergng uygular. 
 
Pıhtılaşma Faktörlerg: Hemşgreler, hastanın pıhtılaşma faktörlergngn doğru dozda ve zamanında 
vergldgğgnden emgn olurlar. Bu, hemofglg hastalarının kanama rgskgng yönetmek gçgn krgtgk öneme 
sahgptgr. 
 
Yara Bakımı: Yara bakımı, enfeksgyon rgskgng azaltmak ve gygleşme sürecgng desteklemek gçgn 
önemlgdgr. Hemşgreler, yara bakım protokollergng uygular ve herhangg bgr enfeksgyon belgrtgsgng 
gzler. 
 
Mobglgzasyon ve Fgzgksel Terapg: Hemşgreler, hastanın güvenlg bgr şekglde mobglgze edglmesgng 
sağlar ve fgzgksel terapg süreçlergng destekler. Hemofglg hastalarının eklem hareketlglgğgng 
korumak ve kas gücünü artırmak gçgn dgkkatlg bgr rehabglgtasyon sürecg uygulanır. 
 
Eğgtgm ve Destek: Hemşgreler, hastalara ve aglelergne ortopedgk ggrgşgm sonrası bakım 
konusunda eğgtgm vergr. Bu eğgtgm, evde bakım, egzersgzler ve acgl durum yönetgmgng kapsar. 
 
Psgkososyal Destek: Hemşgreler, hastaların ve aglelergngn duygusal ve psgkolojgk destek 
ghtgyaçlarını karşılar. Amelgyat sonrası stres ve endgşelerg yönetmek, gygleşme sürecgng olumlu 
yönde etkgler. 
Komplgkasyonların Yönetgmg: 
 
Enfeksgyon: Hemşgreler, enfeksgyon belgrtglergng gzler ve gerektgğgnde erken müdahalede 
bulunur. 
 
Şgşlgk ve Morarma: Şgşlgk ve morarma yönetgmg gçgn hemşgreler, uygun pozgsyonlama ve soğuk 
uygulama yöntemlergng uygular. 
 
Sonuç: Hemofglg hastalarında ortopedgk ggrgşgmler sonrası hemşgrelgk bakımı, özel bgr dgkkat ve 
tgtgzlgk gerektgrgr. Hemşgreler, kanama rgskgng mgngmgze etmek, gygleşmeyg desteklemek ve 
hastaların genel sağlığını korumak gçgn önemlg bgr rol oynarlar. Hemşgrelgk bakımı, ağrı 
yönetgmgnden yara bakımına kadar gengş bgr yelpazeyg kapsar ve hastaların en gyg sonuçları elde 
etmelergng sağlar. 
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Hemof&l&de Evde Bakım Yönet&m& 
Hayrgye Başer 
Akdengz Üngversgtesg Tıp Fakültesg, Pedgatrgk Hematolojg 
 
Hemofglg tedavg yönetgmg gçgn “Kapsamlı Bakım” veya “Hemofglg Tedavg Merkezlg Bakım” 
modelg kullanılmaktadır. Kapsamlı bakım modelg hemofglg hasta ve aglesgng etkgleyen tüm tıbbg 
ve psgkososyal durumun süreklg gözetgmg ve ev temellg tedavgngn denetgmgne dayanır. 
Evde bakım sağlık kuruluşu dışında ev koşullarında uygulanabglen tedavg olup yaşam boyu 
tedavg gerektgren hastalıklarda yaşam kalgtesgng önemlg ölçüde artıran bgr uygulamadır. Hemofglg 
tedavgsgndekg gelgşmelerle bgrlgkte recombgnant faktör konsantrelergngn tedavgde yer alması 
hemofglgde evde bakım uygulamasını gündeme getgrmgştgr. Hemofglgde evde bakımın temelgnde 
faktör uygulama yer almaktadır. Hemofglg tedavg merkezlerg tarafından gereklg değerlendgrmeler 
yapılarak ev tedavgsgng uygulayabglecek hemofglgk veya agle üyesg gereklg self gnfüzyon 
eğgtgmgng aldıktan sonra evde tedavg uygulayabglmektedgr. Hemofglg çocuğun self gnfüzyon 
öğrenme yaşı ve tedavgye uyumu, aglengn tedavg uyumu farklılıklar gösterebglgr. Cesaretlendgrgcg 
destek ve akran eğgtgm programları uyum sürecgne katkı sağlamaktadır. 
Ev tedavgsgng sürdürebglme sürecgnde hemofglg bgrey ya da agle bgreygngn self gnfüzyonu 
bglmelerg önemlgdgr. Self gnfüzyon uygulamasında aseptgk tekngk kullanımı, faktör saklama 
koşulları, faktör hazırlama ve self gnfüzyon adımları, faktör verglgş süresg, atık yönetgmg ve kayıt 
tutulması ev tedavgsgngn temelgng oluşturmaktadır. Faktör uygulamanın yanısıra kanamayı 
tanıma, destek tedavgler ve kanamaya erken müdahale evde bakıma katkı sağlamaktadır. Ancak 
evde bakım yönetgmgnde; profesyonel tıbbg destek kullanımında azalma, faktör ürününe karşı 
olası alerjgk reaksgyonlar ggbg olumsuzluklar da unutulmamalıdır. 
Ev tedavgsg uygulaması kanamalarda erken tedavgyg sağlayarak komplgkasyonların önlenmesgne 
ve bakıma, hemofglg bgrey ve aglesgngn yaşam kalgtesgne, bgreye ve ülke ekonomgsgne olumlu 
katkılar sağlamaktadır. 
 
Kaynakça 
 
1. Hemofglg Yönetgmg İçgn Bakım Modellerg NHF-McMastter Rehberg 27.06.2016 
2. Şenol S. Hemofglg Hastalarında Kapsamlı Bakım Ve Hemşgrelgk Rolü, Türkgye Klgngklerg 

Journal of Internal Medgcal Scenses. 2006;2(2):59-64 
3. Kavaklı K(Edgtör). Hemofglg Hasta Okulu 2003:143-154 
4. Kavaklı K(Edgtör). Hemofglg Rehberg 2014;2.Baskı 
5. www.wfh.org 
6. WFH Gugdelgnes for theManagement of Hemophglga 2012; 2nd edgtgon 
7. Gözüm S. Hemofilisi Olan Bireyin Evde Bakımı ve Hemşirenin Rolü, Atatürk Üniv. 

Hemşirelik Yüksekokulu Dergisi, Cilt: 2, Sayı: 2. 1999 
8. Türk Hematoloji Derneği, Hemofili Tanı ve Tedavi Kılavuzu, 2021  
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Kl2n2k Araştırmalarda Ev V2z2tler2 
Yalçın Kaya 
 
Desantralgze klgngk araştırma konseptg klgngk araştırmalara agt pek çok unsurun merkezg 
olmayan bgr yaklaşımla gerçekleştgrglmesgng gçermektedgr. Klgngk araştırmaların 
planlanmasından gerçekleştgrglmesgne uzanan süreçlerde hasta, sponsor ve merkezler cgddg 
derecede gş, sorumluluk ve fgnansal yük altında kalmaktadır. Bu yükü dengelg ve etgk koşullarda 
azaltacak pratgk uygulamalar klgngk araştırmaların başarılı olmalarına katkı sağlamaktadır.  
2021 yılında Dünya Sağlık Örgütü’nün pandemg duyurusu gçgnde bulunduğumuz dünyayı pek 
çok anlamda tehdgt etmgştgr. Bu durum ülkelergn özellgkle sağlık hgzmetlerg organgzasyonu, 
fgnansman ve hgzmet sunumlarını sorgulamasına neden olmuştur. Öyle kg, gelgşmgş ve yüksek 
gelgr grubundakg ülkelerde bgle bütün sağlık kaynakları hızla ve tamamen tükenmgştgr. 
Pandemgngn etkgsg yalnızca mglyonlarca gnsanın ölümü gle sınırlı kalmamış, krongk hastalığı 
olanların pergyodgk kontrollergne ggdememesg, acgl ve glk yardıma ghtgyacı olanların ve zorunlu 
glaç uygulamalarının hastaneler tarafından kabul edglememesg gnsan sağlığını son derece 
olumsuz etkglemgştgr. 
 
Değgşgmgn gerçekleşme olasılığı zor dönemlerde çok daha yüksek olmaktadır. Pandemg 
gnsanoğlunun sosyal yaşamında alışılagelmgş pek çok yöntemgn değgştgrglmesgng zorunlu 
kılmıştır. İnsanoğlu aslında bu dönemde değgşgmg zorunlu olarak yaşamış, çalışma şeklgnden 
gletgşgme, sosyal yaşamda pek çok yeng yöntemlerg zorunlu olarak deneygmlemgş ve 
bengmsemgştgr. 
 
Covgd-19 pandemgsg sağlık hgzmet sunumu çerçevesgnde klgngk araştırmaların organgzasyonu ve 
sürdürülebglgrlgğgng de olumsuz etkglemgştgr. Hastanelergn ve dolayısı gle klgngk araştırma 
merkezlergngn karantgna merkezlerg halgne getgrglmesg devam eden ve planlanan araştırmaları 
neredeyse durma noktasına getgrmgştgr. İşte bu zorluk ortamında, desantralgzasyon konseptg gle 
uyumlu olarak klgngk araştırma vgzgtlergngn bgr bölümünün gönüllülergn evlergnde 
gerçekleştgrglmesg yaklaşımı gelgştgrglmgştgr.  
 
Genel tanım olarak, “Evde Klgngk Araştırma Vgzgtlerg” olarak konumlandırılan bu yaklaşım, 
gönüllülergn merkezlerde yapılması zorunlu olan vgzgtlergn dışında, “ara vgzgt” olarak 
tanımlanan kontrollergngn gönüllünün bulunduğu yerel ortamda (ev, gş yerg vb) bu amaçla eğgtgm 
almış hemşgreler tarafından gerçekleştgrglmesgng gçermektedgr. 
Evde klgngk araştırma vgzgtlergngn temel fgkrg, belgrlg araştırma vgzgtlergngn gönüllünün 
bulunduğu ortamda bu amaçla özel olarak eğgtglmgş yerel bgr hemşgre tarafından 
gerçekleştgrglmesgdgr. Ülkelergn sağlık mevzuatındakg farklılıklara bağlı olmakla bgrlgkte, bu 
amaçla eğgtgm almış lokal hemşgreler aşağıda sıralanan görevlerg yergne getgrgler; 
 

§ Gönüllünün genel sağlık durumunun değerlendgrglmesg 
§ Vgtal bulguların alınması ve kaydedglmesg, 
§ Bgyolojgk materyal alınması, gşlenmesg ve örneklergn göndergme hazır hale getgrglmesg, 
§ Araştırma ürününün uygulanması, 
§ Advers olay değerlendgrmesg, 
§ Araştırma ürünü kullanımının takgbg ve kaydedglmesg 
§ Kaynak dokumanın eksgksgz olarak doldurulması ve gönderglmesg 

 

Evde Kl2n2k Araştırma V2z2tler2n2n Sağladığı Faydalar: Evde klgngk araştırma vgzgtlergngn 
faydalarını gönüllü, sponsor ve merkezler açısından aşağıdakg başlıklarda değerlendgrebglgrgz. 
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Gönüllüye sağlanan faydalar; 
§ Gönüllünün araştırma merkezgne seyahat zorunluluğunu azaltarak, bakıcı yükü ve 

ekonomgk zorluklara karşı avantajlar sağlar, 
§ Gönüllünün enfeksgyon bulaşı ve sağlık durumu nedenlergyle rgsklergng azaltır,  
§ Ev vgzgtlerg gönüllünün araştırmayı daha net olarak anlamasına katkı sağlar, 
§ Gönüllünün araştırma protokolüne uyumunu artırır, 
§ Gönüllünün çalışmada kalma olasılığını artırır, 
§ Gönüllülergn günlük rutgnlergng bozmadan araştırmada kalmalarına katkı eder. 

Merkezlere sağlanan faydalar; 
§ Ev vgzgtlerg merkezlergn zgyaret ve dokümantasyon anlamında gş yükünü azaltır 
§ Gereksgz hastane ve merkez vgzgtlergng azaltır, 
§ Merkezlergn araştırmaya daha çok hasta kaydı yapabglmesgne olanak sağlar, 
§ Verg kontrolü ve kalgtesgngn artırılmasını sağlar, 

Sponsora sağlanan faydalar; 
§ Gönüllülergn düzenlg ve sık aralıklarla merkez zgyaretlergng azalttığından, araştırmaya 

katılım oranlarını artırır, 
§ Ev vgzgtg yapan hemşgrengn gönüllü gle açık bgr gletgşgm kurmasını ve motgvasyonunu 

sağlar, 
§ Merkez zgyaretlerg ve seyahatlergn azalması nedenlergyle gönüllüye agt güvenlgk rgsklerg 

azalır, 
§ Seyahat, enfeksgyon bulaşları ve güvenlgk rgsklergngn azalması gle araştırma malgyetlerg 

azalır. 
 

Evde Kl2n2k Araştırma V2z2tler2n2n Organ2zasyonu: Evde klgngk araştırma vgzgtlergngn 
gerçekleştgrglmesg, pek çok komponentg barındıran profesyonel bgr anlayış ve organgzasyon 
gerektgrmektedgr. Ev vgzgtlergngn gerçekleştgrglme sürecg aşağıdakg adımlardan oluşmaktadır; 
 

1. Merkezgn ev vgzgtg planlamasına katılımı 
a. Sorumlu araştırmacıdan ev vgzgtg talebg ve onayının alınması (PoF: Physgcgan 

order form) 
b. Gönüllünün bulunduğu lokalgzasyonda yerleşgk ev vgzgtg hemşgresgngn 

belgrlenmesg 
c. Ev vgzgtg hemşgresgngn araştırma protokolü çerçevesgnde eğgtgmlergngn 

tamamlanması  
d. Ev vgzgtg hemşgresgngn merkez ve TİTCK yetkglendgrmelergngn gerçekleştgrglmesg 

 
2. Planlama ve Koordgnasyon 

a. Ev vgzgtg hemşgresg tarafından merkez gle ev vgzgtgngn planlanması ve 
koordgnasyonu 

b. Gerekgyorsa araştırma ürünün sgpargşg ve transferg gçgn merkez gle 
koordgnasyonun sağlanması 

c. Bgyolojgk materyalgn belgrlenen laboratuvara transferg gçgn eve kurye 
randevularının oluşturulması  
 

3. Ev vgzgtg faalgyetlerg 
a. Hemşgre tarafından araştırma ürünün transfergngn koordgnasyonu 
b. Ev vgzgtg gçgn hemşgrengn gönüllü gle ev vgzgtg randevusunu oluşturulması ve 

merkezgn bglgglendgrglmesg 
c. İdarg ve lojgstgk ghtgyaçlar gçgn randevuların oluşturulması 
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d. Hemşgre tarafından ev vgzgtgngn gerçekleştgrglmesg 
e. Bgyolojgk materyal transfergngn yapılması ve kaynak dokumanın kontrole 

gönderglmesg 
f. Ev vgzgtgngn tamamlanması 

 
4. Dokümantasyon ve Kalgte kontrolü 

a. Kaynak dokümanın merkeze gletglmeden önce kalgte kontrolünün yapılması, 
b. SOP’ler ve KVKK çerçevesgnde güvenlg gletgşgm, verg ve doküman paylaşımının 

tamamlanması 
c.  

Sonuç olarak, evde klgngk araştırma vgzgtlerg, klgngk araştırmaların bütün paydaşlarına önemlg 
fayda ve avantajlar sunan desantralgzasyon konseptgngn önemlg bgr bgleşeng halgne gelmgştgr.  
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S-01 

Faktör VIII Tay0n0 İç0n Plazmon0k Sensör Hazırlanması 

 

Serok Devr)m Aydoğan1, Yeşeren Saylan1 

1Hacettepe Ün)vers)tes), Fen Fakültes), K)mya Bölümü 

G"r"ş ve Amaç: B)yosensörler hastalıkların tanı ve tedav) planlamasında öneml) b)r rol 
oynamaktadır. Nad)r hastalıklar ve kanama bozukluklarında tanı ve tedav) )ç)n uygulanan teor)k 
temeller, tüm popülasyona aynı etk)nl)kte uygulanamamaktadır. Mevcut laboratuvar 
çalışmalarının yüksek enstrümental gereks)n)mler), )ht)yaç duyulan profesyonel personeller tüm 
hasta popülasyona sağlanamadığında, hasta-hek)m )let)ş)m)n) zayıflatmaktadır. Kalıtsal kanama 
bozukluklarından b)r) olan hemof)l) )ç)n pıhtılaşma prote)nler)n)n baskılanmış pol)merlerle parmak 
)z)n)n çıkarılması, kr)t)k tanı ve tedav) planı )ç)n gerekl) ver)ler)n gerçek zamanlı olarak, mekândan 
bağımsız ölçüleb)lmes)n) sağlaması amaçlanmaktadır. Bu yaklaşımın oluşturacağı ver) kaynağı )le 
global anlamda k)ş)selleşt)r)lm)ş tıp ve tedav) süreçler) )ç)n öneml) b)r yer kaplayacağı 
düşünülmekted)r. Hek)mler)n ver)ler) yorumlama gücünü destekleyecek, hastanın günlük 
yaşamına olumlu katkı sağlayacaktır. Bu yaklaşım sayes)nde hastalar katma değer üret)m)nde de 
ger) kalmayacaktır. 

Gereç ve Yöntem: Bu amaçlarla Faktör VIII plazmon)k sensör yüzeyler)n)n mod)f)kasyonu )ç)n 
seç)c) ve duyarlı baskılanmış nanopart)küller hazırlanmıştır. Nanopart)küller)n sentezlenmes) 
sonrasında, karakter)zasyonu )ç)n k)myasal, f)z)ksel ve morfoloj)k yöntemler kullanılmıştır. 
Karakter)ze ed)len nanopart)küller )le baskılanmış plazmon)k sensör hazırlanmış ve y)ne çeş)tl) 
karakter)zasyon yöntemler) )le sensör yüzey) )ncelenm)şt)r. 

Bulgular ve Sonuç: Hazırlanan plazmon)k sensör )le Faktör VIII’)n gerçek zamanlı olarak k)net)k, 
seç)c)l)k ve tekrarlanab)l)rl)k performansları test ed)lm)şt)r. Elde ed)len ver)ler ışığında, farklı 
der)ş)mlerde Faktör VIII m)ktarları ölçülmüş olup der)ş)me bağlı yüzde kırılma )nd)s değerler)n)n 
tutarlı şek)lde değ)şt)ğ) gözlenm)şt)r. 

Anahtar Kel"meler: K)ş)selleşt)r)lm)ş Tedav), Nad)r Hastalıklar, Koagülasyon, Prote)n Tay)n), 
Moleküler Baskılanmış Pol)mer; Plazmon)k B)yosensör 
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S-02 

Hemof0l0k B0reylerde Denge ve Yürümen0n Gel0şt0r0lmes0nde Kapalı K0net0k 
Z0nc0r Egzers0zler0ne Karşın Propr0osept0f Egzers0zler0n Etk0nl0ğ0: Ön Çalışma 

 

Tuğçe Poyraz İşleyen1, Tuğçe Poyraz İşleyen2, Ela Tarakcı3, Gökçe Lebleb)c)4, İpek Yeldan3, 
Bülent Zülf)kar5 

1Bahçeşeh)r Ün)vers)tes), Sağlık B)l)mler) Fakültes), F)zyoterap) ve Rehab)l)tasyon Bölümü, 
İstanbul 
2İstanbul Ün)vers)tes)-Cerrahpaşa, L)sansüstü Eğ)t)m Enst)tüsü, İstanbul 
3İstanbul Ün)vers)tes)-Cerrahpaşa, Sağlık B)l)mler) Fakültes), F)zyoterap) ve Rehab)l)tasyon 
Bölümü, İstanbul 
4İstanbul Meden)yet Ün)vers)tes), Sağlık B)l)mler) Fakültes), F)zyoterap) ve Rehab)l)tasyon 
Bölümü, İstanbul 
5İstanbul Ün)vers)tes), Onkoloj) Enst)tüsü, Kalıtsal Kanama Bozuklukları B)r)m) 

 

G"r"ş ve Amaç: Hemof)l)k b)reylerde tekrarlayan hemartrozlar, s)novyal membranın h)pertrof)s)ne 
ve artan hemof)l)k artropat) r)sk)ne yol açmaktadır. Kanamaları önlemek ve semptomları azaltmak 
)ç)n farklı f)zyoterap) yöntemler) uygulanmaktadır. Kapalı k)net)k z)nc)r egzers)zler) (KKZE), 
eklem stab)l)tes)n) artırarak nöromüsküler kontrol sağlamaktadır. Propr)osept)f egzers)z eğ)t)m) )se 
sensör)motor s)stem) güçlend)rerek yaralanmaları önler ve vücut denges)n) korumaya yardımcı 
olmaktadır. Hemartrozların alt ekstrem)te eklemler)nde sık görülmes) neden)yle hemof)l) 
hastalarında denge ve yürüme parametreler)nde değ)ş)kl)kler gözleneb)lmekted)r. Bu nedenle 
çalışmamız hemof)l)k b)reylerde denge ve yürümen)n gel)şt)r)lmes)nde kapalı k)net)k z)nc)r 
egzers)zler) ve propr)osept)f egzers)z eğ)t)m) yaklaşımlarının etk)s)n) araştırmayı amaçlamaktadır. 

Gereç ve Yöntem: Katılımcıların çalışmaya dah)l ed)lme kr)terler) Hemof)l) A veya Hemof)l) B 
tanısı almış olmak, kan faktör düzey)n)n %5’)n altında olmak, 13-25 yaş arasında olmak, alt 
ekstrem)telere yönel)k geç)r)lm)ş kanama öyküsü ve hedef eklem) olmak, toplam alt ekstrem)te 
hemof)l) eklem sağlığı skoru ≥3 olmak, proflakt)k tedav) alıyor olmaktır. Katılımcıların dışlanma 
kr)terler) )se; son 6 ay )ç)nde alt ekstrem)telere a)t cerrah) g)r)ş)m geç)rm)ş olmak, beden k)tle 
)ndeks) 30 kg/m2’n)n üzer)nde olmak, )nh)b)töre sah)p olmak, yürümeye yardımcı c)haz kullanıyor 
olmak, son 6 ay )ç)nde herhang) b)r f)zyoterap)/egzers)z programına dah)l olmuş olmaktır. Dah)l 
ed)lme kr)terler)ne uyan katılımcılar random)ze olarak 3 gruba ayrılmıştır. B)r)nc) gruba 12 hafta 
haftada 2 günde, günde 45 dak)ka olmak üzere KKZE, )k)nc) gruba aynı süre ve frekansta 
propr)osept)f egzers)zler uygulanmıştır. Üçüncü gruba )se herhang) b)r müdahale yapılmamıştır. 
Katılımcıların postüral salınımları B)odex denge c)hazı )le, yürüme hızları 10 metre yürüme hızı 
test) )le, eklem sağlıkları Hemof)l) Eklem Sağlığı Skoru(HESS) )le değerlend)r)lm)şt)r. Tüm 
değerlend)rmeler müdahale önces) ve sonrası tekrarlanmıştır. 
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Bulgular ve Sonuç: Bu çalışma b)r ön çalışma olarak planlanmıştır ve her grupta 5 katılımcı olmak 
üzere toplamda 15 hasta dah)l ed)lm)şt)r. Katılımcıların yaş ortalaması 18,9(m)n 14-max 21) yıldı 
ve %60'ı Hemof)l) A, %40'ı Hemof)l) B tanılıydı. Katılımcıların yürüme hızı sonuçları her )k) 
müdahale grubunda )y)leş)rken kontrol grubunda aynı kalmıştır. Postüral salınım parametreler)nde 
)se müdahale gruplarında benzer )y)leşmeler gözlenm)şt)r. Yalnızca gözler açık med)olateral 
salınım değer)nde sadece KKZ EG’da )y)leşme bulunmuştur. Katılımcılara a)t tedav) önces) ve 
sonrası postüral salınım, yürüme hızı ve eklem sağlığı skorları Tablo 1, Tablo 2 ve Tablo 3’te 
göster)lm)şt)r. İstat)ksel olarak anlamlı sonuçların elde ed)leb)lmes) )ç)n çalışmanın katılımcı sayısı 
artırılacaktır. 

Tablo 1. Grupların tedav) önces) ve sonrası postüral salınım sonuçları 

 

KKZE EG: kapalı k)net)k z)nc)r egzers)z grubu, ML:med)lateral, AP: anteroposter)or. 

Tablo 2. Grupların tedav) önces) ve sonrası yürüme hızı değerler) 

 

KKZE EG: kapalı k)net)k z)nc)r egzers)z grubu, 10MYHT: 10 metre yürüme hızı test), sn: 
san)ye. 
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Tablo 3. Grupların tedav) önces) ve sonrası ortalama HESS değerler) 

 

KKZE EG: kapalı k)net)k z)nc)r egzers)z grubu, HESS: hemof)l) eklem sağlığı skoru. 

Anahtar Kel"meler: f)zyoterap) ve rehab)l)tasyon, egzers)z, denge, hemof)l), yürüme 
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S-03 

Hemof0l0k Artropat0 Patogenez0nde Oks0dat0f Stres0n Rolü 

 

İlknur B)ngül1, Başak Koç Şenol2, Ayşegül Han)koğlu3, El)f Delen3, Yeş)m Ünlüçerç)3, Sema 
Genç3, Bülent Zülf)kar2 

1İstanbul Ün)vers)tes), İstanbul Tıp Fakültes), Tıbb) B)yok)mya Anab)l)m Dalı 
2İstanbul Ün)vers)tes), Onkoloj) Enst)tüsü, Çocuk Hematoloj)s)/Onkoloj)s) B)l)m Dalı 
3İstanbul Sağlık ve Teknoloj) Ün)vers)tes), Tıp Fakültes), Tıbb) B)yok)mya Anab)l)m Dalı 

 

G"r"ş ve Amaç: Hemof)l),A faktör VIII (FVIII), hemof)l) B )se faktör IX (FVIX)’u kodlayan 
genlerdek) mutasyona bağlı olarak ortaya çıkan konjen)tal kanamalı hastalıklardır.vMutasyon 
sonucu, koagülasyon faktörler)n)n akt)v)tes) tamamen veya kısmen bozulur ve buna bağlı olarak 
da hemof)l) sınıflandırılır.   

Hemof)l) hastalarında erken yaşta ve sık tekrarlayan eklem-)ç) kanamalar dejenerat)f, kalıcı 
sakatlıkların ortaya çıkmasına sebep olarak hastaların yaşam kal)tes)n) etk)leyen hastalığın en 
öneml) kompl)kasyonunu oluşturur. Bu nedenle, artropat) patogenez)n)n açığa çıkarılması bu 
kompl)kasyonların gel)şmes)n)n önlenmes) açısından önem taşımaktadır. 

Hemartropat) ve oks)dat)f stress; Madalyonun )k) yüzü   

Eklem yüzey)nde kıkırdak doku vücut ağırlığının taşıyacak ve ağırlığı eş)t olarak dağıtacak şek)lde 
düzenlenm)şt)r. İç eklem kapsülü kaplayan s)novyal membran,  )nnervasyonu ve vaskülar)zayonu 
mükemmel )nce b)r bağ dokusudur (1). Damarlanması ve )nnervasyonunun tam olması eklem )ç)n 
gerekl) nutr)entler)n, debr)s ve metabol)zma sonucu atık maddeler)n transportunu, )mmun 
regülasyonunun ve eklemdek) )nflamasyonun kontrolü )ç)n esastır (2).   

Çalışmalar hemof)l) hastalarında tekrarlayan eklem )ç) kanamaların )ntra-art)kular )nflamasyon, 
ang)ogenez ve eklem hasarı şekl)nde b)r kaskada sebep olduğunu ortaya koymaktadır. Hemof)l)k 
art)r)t’)n  3 aşaması vardır; akut hemartroz, kron)k s)nov)t,  dejenerat)f art)r)t. Bu mekan)zmada 
erken aşamada , reakt)f oks)jen türevler)n)n s)novyal )nflamasyon ve kondros)t apoptoz)s)ndek) 
etk)nl)ğ), hala açıklanması gereken b)r alandır.  

Er)tros)tlerden serbestleşen dem)r,  bu mekan)zmada mult)faktöryel etk)l)d)r; 

Normal hücresel fonks)yon )ç)n dem)r homeostaz)s)  regülasyonunun  çok öneml) olduğu 
b)l)nmekted)r. Hemof)l)k artropat)de, eklem )ç) kan effüzyonu )le, er)tros)tlerden açığa çıkan dem)r 
ve hemos)der)n)n eklem yüzeyler)nde b)r)kmes)n)n p)votal etk)s) olduğu ortaya konmuştur (3,4)  
Dem)r yüklü s)nov)os)tler ve hemos)der)n, )nterlök)n (IL)-1α, IL-6, and tumor nekroz faktor-alfa 
(TNF)-α g)b) pro)nflamatuvar s)tok)nler)n ve matr)ks metalloprote)naz (MMP)  sentez)n) uyararır 
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(4,5). Aynı zamanda c-Myc, Mdm2 g)b) s)nov)os)t prol)ferasyonundan sorumlu gen 
ekspresyonlarını bozarak s)novyal prol)ferasyona sebep olduğu b)ld)r)lmekted)r (6,7).  Yapılan 
çalışmalar, hemof)l)k artropat)de monos)t ve makrofaj akt)vasyonuna sebep olan pro)nflamatuvar 
s)tok)nler)n salınımını regüle eden )nflamasomun rolüne d)kkat çekmekted)r (4). Akt)ve monos)t 
ve makrofajlar )se MMP g)b) proteazların, NO ve doku plazm)nojen akt)vatörü (tPA) sentezler)n) 
uyararak doku hasarına katılırlar (8). Bu olayların sonucunda s)novyal prol)ferasyon ve artan 
vasküler endotelyal büyüme faktörü (VEGF) g)b) ang)ogen)k faktörlere bağlı oks)jen )ht)yacının 
artması, kıkırdak ve subkondr)yal kem)k hasarını ortaya çıkarır (9,10). 

Aşırı dem)r b)r)k)m)n)n d)ğer b)r etk)s) )se reakt)f oks)jen türevler)n)n (ROS) yapımını uyararak 
hücre hasarına sebep olmasıdır. Dem)r oks)dat)f stress) uyarak d)rekt olarak  kıkırdak hasarın sebep 
olab)l)r (11,12). Akt)ve mononükleer hücreler ve kondros)tler tarafından yapılan h)drojen peroks)d 
(H2O2) g)b) oks)dan maddeler, er)tros)t kaynaklı dem)r varlığında Fenton reaks)yonu )le membran 
l)p)tler)n)n peroks)dasyonuna, m)tokondr)yal fonks)yon bozukluğu, hücresel prote)n ve nükle)k 
as)t hasarı ve kalıcı kıkırdak hasarına sebep olab)lecek  toks)k h)droks)k rad)kaller)ne  dönüşür  
(12-14).  Son yıllarda yapılan çalışmalar, osteoart)r)t, osteoporoz, Alzhe)mer Park)nson g)b) b)rçok 
hastalıkta bozulmuş dem)r homestaz)s)ne d)kkat çekmekted)r (15). 

Bu çalışmada, eklem )ç) kanamalar bağlı  eklem yüzey)nde b)r)ken dem)r ve hemos)der)ne bağlı 
sentezler) uyarılan serbest rad)kaller)n, artropat) oluşumundak) roller)n)n anlaşılması ve 
organ)zmadak) prooks)dan/ant)oks)dan dengen)n bu hasarların önleneb)lmes) veya kontrolündek) 
etk)nl)ğ)n)n araştırılması amaçlanmıştır. 

 

Gereç ve Yöntem: 

Çalışma grubu: Çalışma grubu, İstanbul Ün)vers)tes), Onkoloj) Enst)tüsü, Ped)atr)k 
Hematoloj)/Onkoloj) B)l)m Dalı'nda hemof)l) tanısı almış ve tak)pler) yapılan artropat)s) olmayan 
18 hasta hasta [medyan:10 (3-36)] ve artropat)s) olan 38 hasta [medyan:31 (13-65)] hastadan 
oluştu. Hastalar vücut k)tle )ndeks) ve s)gara )çme alışkanlığı açısından da değerlend)r)ld). Akut 
enfeks)yon, kron)k hepat)t, renal, kard)yak veya oto)mmün/romatoloj)k hastalığı olan k)ş)ler 
çalışma grubunun dışında tutuldu.  

Metodlar: Hasta serumlarında prooks)dan moleküller; t)yobarb)tur)k as)t reakt)f maddeler 
(TBARS), )ler) oks)dasyon prote)n ürünler) (AOPP), )ler) gl)kasyon son ürünler) (AGE) 
spektrofotometr)k yöntemle, reakt)f oks)jen türevler) (ROS) )se fluorometr)k yöntemle ölçüldü.  

Hasta serumlarında ant)oks)dan moleküller; dem)r )yonu )nd)rgey)c) ant)oks)dan güç (FRAP) ve 
total-t)yol )çer)ğ) (t-SH) spektrofotometr)k yöntemle ölçüldü.  

Bulgular ve Sonuç: Hemof)l) hastalarının demograf)k özell)kler) Tablo 1’de göster)lm)şt)r. Bu 
çalışmada artropat) gel)şm)ş hastaların serum ROS, TBARS düzeyler) artropat)s) olmayanlarla 
kıyaslandığında fark görülmezken, AGE düzeyler)n)n anlamlı olarak arttığı 183.1 (146.5-221.8) 
vs 208.8 (104.2-287.2) p=0.002 bulundu (Tablo 2).  
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Total ant)oks)dan kapas)tey) gösteren FRAP düzeyler)n)n )se artropat)l) grupta anlamlı olarak 
arttığı, T-SH düzeyler)nde )se  %10’luk anlamlı olmayan b)r artış saptandı. Oks)dat)f stres) 
uyardığı b)l)nen s)gara kullanımı dışlanarak yapılan regresyon anal)z)nde )se; prooks)dan ve 
ant)oks)dan düzeyler)nde değ)ş)kl)k )zlenmed) (Tablo 2). 

Taşar ve arkadaşları, hemof)l) hastalarında, oks)dat)f stres) gösteren d)sülf)t düzeyler)n)n 
değ)şmed)ğ)n), ancak d)sulf)t/total th)ol oranını artmış olarak bulmuştur.  T)yol-d)sülf)t 
denges)nde, t)yol grupları arasında d)sülf)t bağları oluşmasıyla oks)dat)f strese karşı b)r savunma 
mekan)zması oluşturduğu göster)lm)şt)r (16).  

Bulgularımıza göre, oks)dat)f stress bel)rteçler)nde anlamlı fark bulunmazken, FRAP ve t-SH 
düzeyler)nde, artış, artan ant)oks)dan kapas)te )le prooks)dan/ant)oks)dan dengen)n korunması 
amacıyla  prooks)dan bel)rteçler)n konsantrasyonlarının korunduğunu göstermekted)r. Bu sonuçlar 
kompl)kasyonların  başlamasında ve kısıtlayıcı deform)ten)n oluşumunun önlenmes)nde 
ant)oks)dan tedav)n)n katkılarının olab)leceğ)n) düşündürmekted)r. 

Gelecekte, çalışmanın artropat) olgularının akut ve kron)k olarak sınıflandırılarak ve daha fazla 
hasta )çerecek şek)lde planlanması, anj)ogenet)k ve pro)nflamatuvar s)tok)nler)n de değ)ş)mler)n)n 
bu olgularda )zlenmes) mekan)zmanın daha açık şek)lde )ncelenmes)ne katkıda bulunacaktır.  
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S-04 

Gen Tedav0s0 Uygulanan Hemof0l0k Gençler0n ve Hek0mler0n0n İzlem Sonrası 
Görüşler0: Hemof0l0 Federasyonu Gen Tedav0s0 Çalıştayı Sonuç Raporu 

Kaan Kavaklı1, C)han Önder1, N)hal Karadaş1, Bülent Antmen2, İlgen Şaşmaz2, Vahap Okan3, 
Bülent Zülf)kar4, Başak Koç4 

1Ege Ün)vers)tes) Çocuk Hastanes) Hematoloj) B)l)m Dalı 
2Acıbadem Adana Hastanes) Ped)atr)k Hematoloj) 
3Gaz)antep Ün)vers)tes) Hematoloj) B)l)m Dalı 
4İstanbul Ün)vers)tes) Onkoloj) Enst)tüsü 

 

G"r"ş ve Amaç: Hemof)l) güncel tedav)s)nde son yıllarda gerçekleşen başarılı tedav) seçenekler)ne 
FDA ve EMA onayları sonrası Gen Tedav)s) de eklenm)şt)r. Hem hemof)l)-A (HA) hem de 
Hemof)l)-B (HB) )ç)n batı ülkeler)nde artık gerçek yaşam deney)mler) başlamıştır. Ülkem)zde )se 
son 5 yılda toplamda 46 hemof)l)k gence başarılı gen tedav)s) uygulaması uluslararası kl)n)k )laç 
araştırmaları çerçeves)nde yapılmış olup 29 gen tedav)s) uygulaması )le Ege Ün)vers)tes) Çocuk 
hastanes) ön sıradadır. 

Gereç ve Yöntem: Bu çalışma 2 Mart 2024 tar)h)nde İzm)r’de Ramada Otel)nde Hemof)l) 
Federasyonu tarafından gerçekleşt)r)len 1. Hemof)l)de Gen Tedav)s) çalıştayına katılan gen 
tedav)s) uygulanan 30 genç ve hek)mler)yle yapılan görüş-alışver)ş) sonrası elde ed)len sosyal 
ver)lerle hazırlandı. Özell)kle “Hemoph)l)a-Free M)nd” (Hemof)l)den kurtulma) kavramını nasıl 
algıladıkları sorgulandı. Daha sonra da gen tedav)s)n)n end)şe yaratan yönler) üzer)nde duruldu. 
Gençler)n 19’u HA ve 11’) HB olup yaş ortalaması 25 (dağılım 19-40 yıl) )d). Gen tedav)s) sonrası 
)zlem süres) ortalama 1.5 yıl (1-3 yıl) )d). Tamamı gen tedav)s) sonrası kanaması ve faktör 
kullanımları olmayan hastalardı. Sorulara yönel)k yanıtların değerlend)r)lmes); tam b)r görüş 
b)rl)ğ) sağlanması (++++), üçte )k)s)nde görüş b)rl)ğ) sağlanması (+++), grubun yarısının (++) ve 
ancak dörtte b)r)n)n görüşünün sağlanması (+) şekl)nde değerlned)r)ld). 

Bulgular ve Sonuç: Gen tedav)s) uygulanan hemof)l)k gençler)n özell)kle “hemof)l)den kurtulma” 
kavramına verd)kler) yanıtlar değerlend)r)ld)ğ)nde; 1-Haftada 2-3 gün damar yoluyla uygulanan 
prof)laks)den kurtulmak (++++). 2-Özgüven kazanmak (+++), 3-Kanamalardan kurtulmak (++), 
4-Eklem ağrılarından kurtulmak (++), 5-Egzers)z ve Spor yapab)lmek (+) )ken; Gençlere gen 
tedav)s) sürec)ndek) “en çok end)şelend)ren süreçler” sorulduğunda; 1-Özell)kle )lk 6 ayda 
pol)kl)n)k ve/veya ev şartlarında yapılan sık ve yoğun kan testler) (+++), 2-Özell)kle )lk 3 aydak) 
sık sperm vektör anal)zler) (+++), 3-Kort)zon ve m)de )laçlarının aylarca kullanımı (+) )d). 
Hek)mlere “s)z) en çok end)şelend)ren süreçler neyd)” sorusuna ver)len yanıtlar )se;1-HA’da )lk 6 
ayda yüksek FVIII düzeyler) )ç)n kullanılan ant)koagulan tedav) (+++), 2-Aylarca süreb)len 
kort)zon tedav)s) (++), 3-Karac)ğer toks)s)tes) r)sk) (++), 4-Onkogenez)s r)sk) (++), 5-Başarısız 
olma end)şes) (+) )d). Gen tedav)s) uzun sürel) )zlem) devam eden ve yaklaşık % 85 hastada başarılı 
olan yan) kanamasız ve faktör prof)laks)s) gerekmeden yaşamına devam eden hemof)l)k gençler)n 
ve hek)mler)n)n farklı end)şe kaynakları olması )lg) çek)c)d)r. Gençler)n “hemof)l)den kurtulma” 
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kavramına nasıl yaklaştıkları da d)kkat çek)c) olup özell)kle prof)laks)den kurtulmak ve öz güven 
kazanmak ön plana çıkmaktadır. 

Anahtar Kel"meler: Hemof)l)-A, Hemof)l)-B, Gen Tedav)s), Hemof)l)den kurtulma kavramı, 
Hayat Kal)tes) 
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S-05 

Kalıtsal Kanama Bozukluğu Olan Kadınların C0nsel İşlev Bozukluğu ve Kaygı 
Durumlarının İncelenmes0 

Irmak Erdoğmuş1, Mel)ke Tek)nel1, S. Başak Koç Şenol2, O. Bülent Zülf)kar2 

1Türk)ye Hemof)l) Derneğ) 
2İstanbul Ün)vers)tes) Onkoloj) Enst)tüsü, Kalıtsal Kanama Bozuklukları B)r)m) 

 

G"r"ş: Kron)k hastalıklara bağlı bel)rt)ler ve yakınmalar, hastaların günlük yaşam )şlevsell)ğ)n) ve 
ruhsal durumunu olumsuz etk)leyerek sağlıklı kalmalarını zorlaştırab)l)r. C)nsell)k, k)ş)n)n 
bedensel, ruhsal ve sosyal sağlığının b)r arada )y) olduğunu göster)r. Ancak c)nsel )şlev 
bozukluklarının nedenler) yalnızca b)yoloj)k faktörlerle sınırlı olmayıp, ps)koloj)k, sosyoloj)k 
değ)şkenler ve k)ş)ler arası etk)leş)mlerden de kaynaklanab)l)r. Bu bozuklukların sonuçları da bu 
alanların tamamını etk)ler. C)nsel )şlev bozukluğu (CİB), bazı hastalıkların erken bel)rt)s) 
olab)leceğ) g)b), mevcut hastalıklar veya tedav)ler)n)n b)r sonucu da olab)l)r. Kron)k hastalıkların 
c)nsel )şlevler üzer)ndek) etk)ler)n) değerlend)r)rken, hastalığın bel)rt)ler), k)ş)n)n ps)koloj)k 
yanıtları, k)ş)l)k özell)kler), a)le ve c)nsel eş özell)kler) )le sosyal koşullar d)kkate alınmalıdır. 
C)nsel )şlev bozuklukları )le başvuran hastalarda ayırıcı tanı yaparken, kron)k hastalıklar 
sorgulanmalı ve kron)k hastalığı olan hastalarda c)nsel öykü özenle alınmalıdır. Kron)k hastalıklar 
da genell)kle c)nsel yanıt döngüsünün )stek ve uyarılma aşamalarını bozma eğ)l)m) vardır. 
Örneğ)n, tedav) sürec)n)n yaşam boyu devam ett)ğ) kanama bozukluklarında yaşam tarzı 
değ)ş)kl)kler), hastanın beden )majı ve c)nsel b)r b)rey olarak kend)n) algılaması üzer)nde olumsuz 
etk)ler yaratab)l)r. Kadın c)nsel )şlev bozuklukları f)zyoloj)k, ps)koloj)k sosyal ve kültürel 
b)leşenler) olan çok boyutlu b)r sağlık sorunudur. Kalıtsal kanama bozukluğu olan hastaların büyük 
b)r çoğunluğu doğumdan )t)baren bakım veren k)ş)ler tarafından daha katı sınırların ve kuralların 
olduğu b)r a)le s)stem)nde büyütülmekted)r. Ayrıca hastalıklarına bağlı olarak ortaya çıkan 
bel)rt)ler ve yakınmalar hastaların gerek günlük yaşam )ç)ndek) )şlevsell)kler)n) gerekse ruhsal 
durumlarını bozarak sağlıklı kalmalarını engeller. Menstrüasyon kanamaların uzun ve fazla 
olması, ağrı )le kurdukları bağ ve romant)k )l)şk)ler)ndek) kaygılı oluşları hayatlarının olumsuz 
etk)lenmes)ne sebep olmaktadır. Tüm bu sebepler neden) )le kalıtsal kanama bozukluğu olan 
kadınlardak) ps)koloj)k zorlanmalar ve kaygılı oluş c)nsel )şlevlerde sorunlar yaşamasına neden 
olab)l)r. Her ne kadar gel)şen tedav) olanakları )le normal yaşam koşulları sağlanmış olsa da tüm 
bu faktörler ele alındığında c)nsel sağlıkları ve ps)koloj)k )y)l)k haller)nde problem olduğu 
düşünülmekted)r. 

Materyal ve Metod: Bu çalışma 16 )le 35 yaş arasında kl)n)k olarak tak)p ed)len 29 kalıtsal 
kanama bozukluğu olan kadının ve 29 kalıtsal kanama bozukluğu olmayan kadının katılımı )le yüz 
yüze anketler ve ölçekler uygulanarak yapılmıştır. C)nsel sağlıkları ve kaygı skorları ölçülmüştür. 
Hastalara Sosyademograf)k b)lg) formu, Arı̇zona Cı̇nsel Yaşantılar Ölçeğı̇ Kadın Formu ve STAI 
FORM I ve II kaygı ölçekler) uygulanmıştır. 
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Bulgular: Ar)zona C)nsel Yaşantılar Ölçeğ) genel ortalamada hastaların c)nsel sağlıklarında 
sorunlar olduğu saptanmıştır. Çalışma sonuçlarında korelasyon analizlerine bakıldığında ise 
Ar)zona C)nsel Yaşantılar Ölçeğ)yle, STAI 1’ ve STAI 2’le ilişkili (r=-0.809, p=0,271) 
bulunmuştur. Hasta ve kontrol grup karşılaştırıldığında kaygı ölçeği hasta grupta yüksek skor elde 
edilmiştir. Buna bağlantılı devam eden cinsel sağlık ve cinsel işlev bozuklukları ile ilgili ölçek 
skorlarında hasta grup anlamlı olarak yüksek bulunmuştur. Kalıtsal kanama bozukluğu olan grup 
duygusal olarak değerlendirildiğinde kontrol gruba göre daha yüksek oranda çökkün ve depresif 
hissetmekte, buna bağlı olarak cinsel yaşantılarında daha zorlandıkları gözlenmektedir.  

 

Hasta Grup  

STAI 1 

Düşük 8 kişi 

Orta 13 kişi 

Yüksek 8 kişi 

STAI 2 

Düşük 1 kişi 

Orta 17 kişi 

Yüksek 11 kişi 

Ar)zona C)nsel İstek 

Ölçeğ) 

Sağlıklı Cinsel Yaşam 5 kişi 

Cinsel Işlev Bozukluğu 24 kişi 

 

 

 

Kontrol Grup 

 

STAI 1 

Düşük 17 kişi 

Orta 7 kişi 

Yüksek 5 kişi 

STAI 2 

Düşük 19 kişi 

Orta 8 kişi 

Yüksek 2 kişi 

Ar)zona C)nsel İstek 

Ölçeğ) 

Sağlıklı Cinsel Yaşam 22 kişi 

Cinsel Işlev Bozukluğu  7 kişi 
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Sonuç: Kalıtsal kanama bozukluğu olan kadınlar ve herhang) b)r kron)k hastalığı olmayan sağlıklı 
kadınlarda, ps)koloj)k durumları (ps)koloj)k )y)l)k hal)) ve c)nsel )şlev bozuklukları 
karşılaştırıldığında kadın kanama bozukluklarının kanama sıklığı ve yaşam kal)tes)ne olan etk)ler) 
çalışmanın c)nsel )şlev sorunların d)kkate alınmasının ve uygulamada hemotoloj), j)nekoloj), 
ps)k)yatr) ve kl)n)k ps)koloj) g)b) d)s)pl)nler)n )ş b)rl)ğ) )ç)nde çalışarak tedav) planının çok yönlü 
ve bütünleşt)r)c) olması gerekmekted)r. Yaşamın b)r parçası olan c)nsell)ğ)n hastalar açısından 
nasıl değerlend)r)ld)ğ), hastalıklarının yarattığı kaygılı durum, yoğun geçen kanamalar, c)nsell)k 
sırasında beden )majı ve kas eklem sağlığı )le )lg)l) f)z)ksel engeller c)nsell)k üzer)nde olan 
olumsuz etk)ler) )le baş etmekte zorlanmaktadırlar. Mevcut l)teratür, c)nsell)ğ)n hastalar )ç)n 
önem)n) göstermes)ne rağmen, doktorlar genell)kle kl)n)k görüşmelerde bu konuyu gündeme 
get)rmemekte veya kron)k hastalıkları olan hastaların c)nsel end)şeler)n) ele almamaktadır. Bu 
hastalıkların ve tedav)ler)n)n karmaşıklığı )le zaman kısıtlamaları neden)yle, c)nsel fonks)yonla 
)lg)l) sorgulamalar göz ardı ed)leb)l)r. Doktor yönlend)rmes) olmadan hastalar, c)nsel end)şeler) 
d)le get)rmekte )steks)zd)rler. C)nsel fonks)yonları koruma ve gel)şt)rme konusunda eğ)t)mler)n)n 
attırılarak, hastaların uygun koşullar altında h)zmet alması sağlanmalıdır. İler)ye dönük bu 
çalışmanın kontrol ve hasta gruba benzer c)nsel terap) yaklaşımları )le tedav) planı oluşturulduktan 
sonra yen)lenerek ver) elde ed)lmes) olacaktır.  
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S-06 

F0tus0ran Alan İnh0b0törlü ve İnh0b0törsüz Hemof0l0 A veya B Hastalarında 
Cerrah0 Deney0m 

N)hal Karadaş1, Alok Sr)vastava2, Pencho Georg)ev3, Toshko L)ss)tchkov4, Margaret V. Ragn)5, 
Laurel A. Menapace6, Yuq)an Shen7, Zh)y)ng Q)u7, Marja Puurunen6, Shauna Andersson6, Marek 
Dem)ss)e6, Steven W. P)pe8 

1Ege Ün)vers)tes) Tıp Fakültes) Çocuk Hastanes), Ped)atr)k Hematoloj) ve Onkoloj) Bölümü, 
İzm)r, Türk)ye 
2Hematoloj) Bölümü, Chr)st)an Med)cal College, Vellore H)nd)stan; Kök Hücre Araştırma 
Merkez), )nStem, Vellore, H)nd)stan 
3Mult)prof)l Akt)f Tedav) Ün)vers)te Hastanes) “Svet) Georg)” ve Plovd)v Tıp Ün)vers)tes), 
Bulgar)stan 
4Hematoloj)k Hastalıkların Akt)f Tedav)s) )ç)n Kl)n)k İht)sas Hastanes), Sofya, Bulgar)stan 
5P)ttsburgh Ün)vers)tes) ve Batı Pennsylvan)a Hemof)l) Merkez), P)ttsburgh, PA, Amer)ka 
B)rleş)k Devletler) 
6Sanof), Cambr)dge, MA, Amer)ka B)rleş)k Devletler) 
7Sanof), Br)dgewater, NJ, Amer)ka B)rleş)k Devletler) 
8Ped)atr) ve Patoloj) Bölümler), M)ch)gan Ün)vers)tes), Ann Arbor, MI, Amer)ka B)rleş)k 
Devletler) 

G"r"ş ve Amaç: Araştırılmakta olan subkutan b)r s)RNA temell) tedav) olan F)tus)ran, )nh)b)tör 
durumuna bakılmaksızın hemof)l) A veya B hastalarında hemostazı yen)den dengelemek ve 
tromb)n oluşumunu artırmak amacıyla ant)tromb)n) düşürmekted)r. Per)operat)f hemostazın 
yönet)m) )ç)n, faktör konsantreler)n)n (FK) veya bypass ed)c) ajanların (BEA) dozunun ve/veya 
sıklığının azaltıldığı Kanama Yönet)m) Yönerges) (KYY) uygulanmıştır (Tablo). Bu çalışmada, 
)nh)b)tör durumuna bakılmaksızın ≥12 yaş Hemof)l) A/B'de f)tus)ran prof)laks)s) sırasında 
gerçekleşt)r)len büyük amel)yatların hemostat)k sonuçları paylaşılmıştır. 

Tablo: F)tus)ran kullanırken Kanama ve Per)operat)f Hemostaz Yönet)m) Yönergeler) 
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Gereç ve Yöntem: Haz)ran 2023'e kadar f)tus)ran kl)n)k gel)şt)rme programındak) tüm büyük 
amel)yatlar, 80 mg QM ve rev)ze ant)tromb)n bazlı doz rej)m)ndek) katılımcılar da dah)l olmak 
üzere değerlend)r)lm)şt)r. Tüm çalışmalar )ç)n aydınlatılmış onam ve et)k kurul onayı alınmıştır. 
F)tus)ran prof)laks)s) sırasında yapılan ve AT (ant)tromb)n) akt)v)tes) <%60 olan prosedürler dah)l 
ed)lm)şt)r. Büyük amel)yatlar şunları )çermekted)r: büyük b)r vücut boşluğuna açılan operasyonlar, 
eklem operasyonları, b)r organın çıkarılması, normal anatom)n)n operat)f olarak değ)şt)r)lmes), 
mezenk)mal b)r duvarın geç)lmes), molar d)şler)n veya ≥3 non-molar d)ş)n çek)m) veya d)ş 
)mplantasyonu. Araştırmacılar/cerrahlar per)operat)f hemostat)k kontrolü Uluslararası Tromboz ve 
Hemostaz Derneğ) (ISTH) 4 puanlı yanıt ölçeğ)ne (mükemmel/)y)/orta/zayıf) göre 
değerlend)rm)şt)r. 

Bulgular ve Sonuç: Altmış büyük amel)yat (24'ü )nh)b)tör hastalarda) gerçekleşt)r)lm)şt)r. Büyük 
amel)yatların 47's)nde (%78,3) KYY tak)p ed)ld) ve per)operat)f prof)laks) olarak azaltılmış dozlar 
kullanıldı. Dört büyük amel)yat ek FK/BEA kullanılmadan gerçekleşt)r)lm)şt)r. Amel)yat günü 
hemostat)k kontrol KYY uygulanan 30/31 (%97) ve KYY uygulanmayan 9/10 (%90) vakada 
mükemmel/)y) olarak değerlend)r)lm)şt)r (Şek)l). Mükemmel/)y) hemostat)k sonuç elde ed)len 7 
amel)yatta f)tus)ranın farmakod)nam)k etk)s)n) ters)ne çev)rmek )ç)n ATIII konsantres) 
kullanılmıştır. Per)operat)f olarak tedav)yle )lg)l) öneml) b)r güvenl)k sorunu tesp)t ed)lmem)şt)r. 
Amel)yat sonrası tromboz yalnızca 2 katılımcıda KYY öner)ler)n)n üzer)nde doz uygulandığında 
meydana gelm)şt)r. İnh)b)tör durumuna bakılmaksızın KYY'ye uyulduğunda f)tus)ran prof)laks)s) 
sırasında büyük amel)yatlar güvenl) ve etk)l) b)r şek)lde gerçekleşt)r)leb)l)r. Düşürülen AT'n)n 
tekrar arttırılması gerekl) değ)ld)r. 

Şek)l A) )nh)b)törlü katılımcılarda f)tus)ran prof)laks)s) sırasında yapılan büyük amel)yatların 
hemostat)k sonuçları 
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Şek)l B) )nh)b)törsüz katılımcılarda f)tus)ran prof)laks)s) sırasında yapılan büyük amel)yatların 
hemostat)k sonuçları 

 

Anahtar Kel"meler: F)tus)ran, Cerrah), Hemof)l) 
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S-09 

Hemof0l0 Gen Tedav0s0 Tarama Testler0nde Adenov0rus Ant0koru Seroprevalansı 
Oranları: Türk0ye Hemof0l0 Gen Tedav0s0 Çalışma Grubu Güncel Ver0ler0 

Kaan Kavaklı1, N)hal Karadaş1, Can Balkan1, Bülent Antmen2, İlgen Şaşmaz2, Vahap Okan3, 
Bülent Zülf)kar4, Başak Koç4, Fahr) Şah)n1 

1Ege Ün)vers)tes) Tıp Fakültes) 
2Adana Acıbadem Hastanes) Tıp Fakültes) 
3Gaz)antep Ün)vers)tes) Tıp Fakültes) 
4İstanbul Ün)vers)tes) Onkoloj) Enst)tüsü Kalıtsal Kanama Bozuklukları B)r)m) 

G"r"ş ve Amaç: Hemof)l)de gen tedav)s)nde tarama testler)nde kullanılan Adenov)rus ant)korları 
(AAV-Ab) poz)t)fl)ğ) gen tedav)s)nden dışlanmanın en sık ve öneml) neden)d)r. Ülkem)zde geçen 
yıl yaptığımız çok merkezl) değerlend)rmede 123 / 175 (% 70) oranda adenov)rus seropoz)t)v)te 
oranı saptanmıştı. Bu çalışmada 2023-2024 yıllarında AAV-5 serot)p)yle yapılan yen) testler)n 
sonuçlarıyla b)rl)kte tekrar değerlend)rme ve farklı serot)plerdek) sonuçların karşılaştırılması 
hedeflend). 

Gereç ve Yöntem: Tüm AAV-Ab testler) yurt dışındak) farklı sentral laboratuvarlarda spes)f)k 
hücresel yöntemlerle gerçekleşt)r)ld). Kullanılan yöntemler )se hücre bazlı test )d). AAV-5-Ab 
testler) 16 yen) hemof)l)-A (HA) hastasında kullanıldı. 

Bulgular ve Sonuç: AAV-5 ant)koru bakılan güncel hastalarda 6/16 (%38) seropoz)t)v)te oranı 
elde ed)ld). Toplamda tüm hastalarda ve tüm serot)plerde elde ed)len oran 129 / 191 (% 67) olarak 
saptandı. Sonuç olarak Ülkem)zdek) Adenov)rus (AAV) farklı serot)pler)ndek) seroprevalans 
oranları; AAV-6 (+) 45 / 68 (% 66), AAV-8 (+) 6 / 13 (%46), AAV-Rh74 (+) 72 / 94 (% 77), 
AAV-5 (+) 6 / 16 (% 38) olmak üzere Toplam(+) 129 / 191 (% 67) şekl)nde elde ed)ld).Farklı 
serot)pler)nde elde ed)len seroprevalans oranları değerlend)r)ld)ğ)nde AAV-5 serot)p)yle en düşük 
oran elde ed)ld). Söz konusu oran batı ülkeler)nde elde ed)len oranlara oldukça yakındır. Halbuk) 
ülkem)zde 5 yıl önce başlayan HA ve HB gen tedav)s) taramalarında ortalama % 70 c)varında 
seropoz)t)v)te elde ed)ld)ğ) )ç)n gen tedav)s) adaylarının 2/3’ü sadece bu nedenle dışlanmıştı. Son 
yıl yapmaya başladığımız testlerde AAV-5 serot)p)yle oldukça makul oranlar elde ed)lmes) yan) 
sadece 1/3 hastanın gen tedav)s)nden elenmes) memnun)yet ver)c)d)r. Bu çalışma aynı 
populasyonda farklı AAV-genom t)pler)yle farklı oranda seroprevalans oranı elde ed)leb)leceğ)n) 
göstermekted)r. AAV-5 serot)p) kullanan hem HA hem HB gen tedav)s) seçenekler)n)n mevcut 
olması daha çok sayıda hastanın bu )mkandan yararlanması şansını arttıracaktır. 

Ülkem)zde gen tedav)s) önces) AAV-Ant)kor seroprevalansı oranları 

Tüm 
Sonuçlar 129 191 %67 Hemof)l) t)p) 

AAV-5 6 16 % 38 HA 
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AAV-8 6 13 % 46 HB 

AAV-6 45 68 % 66 HA 

AAV-Rh74 72 94 % 77 HB 

Anahtar Kel"meler: Hemof)l), Gen Tedav)s), Adenov)rus, Adenov)rus-assoc)ated v)rus, 
Seroprevalans 
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S-12 

8-20 Yaş Hemof0l0lerde Beslenme ve F0z0ksel Akt0v0te Durumu 

Fatma Sargın Altıntaş1, Mel)ke Sezg)n Ev)m2, Mehmet Altıntaş1 

1Bursa Uludağ Ün)vers)tes) Translasyonel Tıp Anab)l)m Dalı 
2Bursa Uludağ Ün)vers)tes) Çocuk Hematoloj) B)l)m Dalı 
 

G"r"ş ve Amaç: Hemof)l)n)n yönet)m)ndek) gel)şmeler, hemof)l) hastalarının beklenen yaşam 
süres)n) sağlıklı )nsan popülasyonuna yaklaştırmıştır. Dolayısıyla obez)te ve obez)teye bağlı 
kompl)kasyonların görülme sıklığı artmıştır.Akden)z d)yet)n)n kron)k hastalık r)sk)n) azalttığı 
b)l)nmekted)r. Bu çalışmanın amacı; 8-20 yaş hemof)l) hastalarının beslenme ve f)z)ksel akt)v)te 
durumlarının bel)rlenmes)d)r. 

Gereç ve Yöntem: Uludağ Ün)vers)tes) Çocuk Hematoloj) B)l)m Dalı’ndan tak)pl) 8-20 yaş 
arasında 33 hemof)l)k b)reyle aynı yaş aralığında 38 sağlıklı katılımcı çalışmaya dah)l ed)ld). 
Katılımcıların vücut k)tle )ndeks) (BKI) sınıflaması Hastalık Kontrol ve Koruma Merkez) 
ver)ler)ne göre yapıldı. BKI <5 percent)l ‘zayıf’, 5-85 ‘normal’, 85-95 ‘fazla k)lolu’ ve ≥%95 olan 
k)ş)ler obez olarak tanımlandı. 8-14 yaş arası katılımcılar )ç)n F)z)ksel Akt)v)te Ölçeğ) çocuk formu 
(PAQ-C), 14-20 yaş arası katılımcılar )ç)n genç formu (PAQ-A), Akden)z D)yet Kal)tes) Ölçeğ) 
(KIDMED) ve 24 saatl)k ger)ye dönük bes)n tüket)m kayıtları alındı. F)z)ksel akt)v)te sev)yeler)n) 
bel)rlemek )ç)n kullanılan PAQ puanları ≤2 puan (düşük düzey f)z)ksel akt)v)te), 2-3 puan (orta 
düzey), 3-5 puan (yüksek düzey) şekl)nde değerlend)rmeye alındı. KIDMED skoru düşük, orta ve 
yüksek olarak gruplandırıldı. Bes)n tüket)m kaydı BeB)s 8.2 b)lg)sayar programı )le anal)z ed)ld). 
İstat)st)ksel anal)zler IBM SPSS 28 paket programı kullanılarak gerçekleşt)r)ld). 

Bulgular ve Sonuç: Katılımcıların BKI-KIDMED )l)şk)s) Şek)l-1’de ver)lm)şt)r. Gruplar arasında 
BKI, KIDMED skoru ve BKI - KIDMED )l)şk)s) )stat)st)ksel olarak anlamlı olmadığı saptanmıştır 
(p>0,05). Her )k) grubun beslenme alışkanlıklarının ve vücut ağırlıklarının benzer olduğunu 
gösterm)şt)r.  
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Şek)l-1: Katılımcıların BKI )le KIDMED arasındak) )l)şk) 

Günlük enerj) ve bes)n öğes) alımlarının gruplara göre dağılımının ver)ld)ğ) Tablo-1’de, kontrol 
grubunun hemof)l) hastalarına kıyasla daha yüksek karbonh)drat, l)f, C v)tam)n), potasyum, 
kals)yum, magnezyum ve fosfor alımına sah)p olduğu görülmekted)r. Bu bes)n öğeler)n)n yeterl) 
alımı, genel sağlık ve hastalık yönet)m) açısından öneml) olup, hemof)l) hastalarının d)yetler)nde 
bu öğeler)n artırılması gerekt)ğ)n) vurgulamaktadır. Kontrol grubunun F)z)ksel Akt)v)te 
Ortalaması, hemof)l) grubuna göre anlamlı derecede daha yüksek bulunmuştur (p: 0,031) (Tablo-
2). Hemof)l) hastalarının kas-)skelet s)stem) problemler) ve kanama r)skler) neden)yle f)z)ksel 
akt)v)te sev)yeler)n)n düşük olab)leceğ) düşünülmekted)r. Bu sonuçlar, hemof)l) hastalarının 
beslenme ve f)z)ksel akt)v)te alışkanlıklarının )y)leşt)r)lmes) gerekt)ğ)n) ortaya koymaktadır. 
Hemof)l) hastalarının d)yetler)nde bes)n öğeler)n)n yeterl) sev)yeye çıkarılması ve f)z)ksel akt)v)te 
sev)yeler)n)n artırılması öneml)d)r. Sağlık profesyoneller), hemof)l) hastalarına yönel)k özel 
beslenme ve f)z)ksel akt)v)te programları gel)şt)rerek, bu b)reyler)n yaşam kal)tes)n) artırmaya 
yardımcı olmalıdır. 
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Tablo-1: Katılımcıların günlük enerj) ve bes)n öğes) alımlarının gruplara göre dağılımı 

 

Tablo-2: Katılımcıların PAQ skorları 
 
Anahtar Kel"meler 
Akden)z d)yet kal)te ölçeğ), f)z)ksel akt)v)te, hemof)l) 
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S-07 

Hemof0l0k Gençler0n Perspekt0f0nden Uzatılmış Yarı Ömürlü Faktör VIII 
Deney0m0 

Mehmet Can Uğur1, Kaan Kavaklı2 
1Sağlık B)l)mler) Ün)vers)tes) Tepec)k Eğ)t)m ve Araştırma Hastanes), Hematoloj) 
2Ege Ün)vers)tes) Tıp Fakültes) Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Anab)l)m Dalı, Hematoloj) B)l)m 
Dalı 
 

G"r"ş ve Amaç: G)r)ş:Faktör VIII’e albüm)n, )mmunglobul)n Fc fragmanı veya pol)et)len gl)kol 
g)b) moleküller)n eklenmes)yle yarı ömrünün uzatılmasına dayanan yen) ürünler son 2 yıldır 
ülkem)zde de rut)n kullanıma g)rm)şt)r. Bu ürünlerle FVIII yarı ömrü ortalama 18 saate çıkarılarak, 
haftalık )nfüzyon sayısının azaltılması veya daha yüksek çukur FVIII düzey) elde ed)lmes) 
mümkün olmaktadır. Amaç:Bu çalışmada, uzatılmış yarı ömürlü (EHL) Faktör VIII kullanmaya 
başlayan hastaların kend) bakış açılarıyla yen) tedav)den elde ed)len sonuçların değerlend)r)lmes) 
amaçlanmıştır. 

Gereç ve Yöntem: En az 1 yıldır EHL FVIII kullanan )nh)b)tör negat)f ağır Hemof)l) A tanılı 
hastalara tarafımızca hazırlanan ‘’EHL FaktörVIII Hasta Değerlend)rme Anket)’’, yüz yüze anket 
yöntem)yle uygulandı. Elde ed)len ver)ler )stat)st)ksel yöntemlerle değerlend)r)ld). P değer) 0,05’)n 
altında anlamlı kabul ed)ld). 

Bulgular ve Sonuç: Bulgular: Çalışmaya 16 hasta dah)l ed)ld). Hastaların ortalama yaşı 27,2 )d) 
(Aralık:18-39). Hastaların 3’ünde hedef eklem mevcuttu. Ortalama yıllık kanama sayısı 6,7’d) 
(Aralık:1-15). Ortalama )nfüzyon sayısı 2,5/hafta ve ortalama FVIII dozu 4600 IU/haftaydı 
(Aralık:4000-6000). Hastaların 14’ü rekomb)nant 2’s) plazma kaynaklı standart FVIII’den 
EHL’ye geç)ş yapmıştı. V)sual Analog Skala (VAS) )le hastaların )fade ett)ğ) eklem ağrısı ortalama 
%55 (Aralık: %10-70) ve kullandığı standart FVIII’den memnun)yet) %67,5’d) (Aralık: %50-80). 
Hastalar EHL FVIII’e geçt)kten sonra haftalık )nfüzyon sayısı değ)şmem)şt). Ortalama haftalık doz 
4400 IU’ye ger)lem)şt) (p=0,351). Yıllık kanama sayısı ortalama 1,2’ye ger)lem)şt) (Aralık:0-3) 
(p=0,031). 3 hastanın da hedef eklem) ger)lem)şt). VAS )le ağrı puanı %26’ya ger)lem)ş (p=0,015) 
ve EHL FVIII’den memnun)yet %91,3’e çıkmıştı (p=0,01). Sonuç: Hastalar EHL FVIII’e 
geçt)kten sonra haftalık )nfüzyon sayısı ve )laç dozu değ)şmemes)ne rağmen, yıllık kanama sayısı 
ve ağrı ş)kâyet) azalmış, buna paralel olarak hasta memnun)yet) artmıştı. Ülkem)zde er)şk)n 
hastalarda EHL FVIII prat)ğ)n)n; )nfüzyon sayısını azaltmadan çukur faktör düzey)n)n)n artırılması 
ve buna bağlı olarak kanamaların azaltılarak hasta yaşam kal)tes)n)n artırılmasını hedefled)ğ) 
sonucuna varılmıştır. Bu yaklaşımın hasta perspekt)f)nde memnun)yet) artırdığı görülmüştür. 
Ülkem)zde aynı f)yat bandından ger) ödemes) yapılması neden)yle bu )laçların ön planda 
kullanılması uygun görünmekted)r. 

Anahtar Kel"meler: EHL FVIII, standart FVIII, Hemof)l) A 
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S-08 

Hemof0l0 Hastalarda Yaşam Kal0tes0 ve Hemş0rel0k Yaklaşımı 

Gülbahar Kesk)n1 

1Hal)ç Ün)vers)tes) Sağlık B)l)mler) Fakültes) 

Hemof)l) hastalığı öneml) sağlık sorunlarından b)r) olarak kabul ed)lmekted)r. Kron)k 
hastalıklardan b)r) olan hemof)l), kalıtsal yollarla aktarılan kanama bozukluğu olarak 
tanımlanmaktadır. Hemof)l), ömür boyu sürmes) ve yaşamın her evres)nde b)reyler) etk)lemes) 
neden)yle kron)k hastalıklar grubunda n)telend)r)lmekted)r.   

Güncel anlamda hemof)l) 1920’de tanımlanmış ve 1937’de )se patogenez) bel)rlenm)şt)r. Hemof)l), 
kanın pıhtılaşma s)stem)nde rol alan faktör VIII ve IX’ un kalıtsal olarak eks)kl)ğ), yokluğu veya 
)şlev)n)n bozuk olması sonucu ortaya çıkan kron)k kompl)ke b)r hastalık olarak tar)f ed)lmekted)r. 
Kanın pıhtılaşmasının yeters)z olmasının neden) pıhtılaşma fonks)yonu )ç)n mutlak gerekl) olan 
faktör VIII (Hemof)l) A) adlı prote)n)n kanda eks)k olmasıdır. Yan) hemof)l) hastası çocuklar 
doğumdan )t)baren hayatları boyunca kanlarında faktör VIII adlı prote)nler) eks)k olarak 
hayatlarını sürdürürler. (Aydoğdu İ, 2015). 

Hemof)l) tanısı kl)n)k bulguların )rdelenmes)yle konur. Hemof)l) teşh)s) genel olarak doğumda 
konulur, bulaşıcılığı yoktur ve hemof)l) herhang) b)r kanser t)p) değ)ld)r. Eğer vücut pıhtılaşma 
faktörler)ne saldıran ve onları yok eden ant)korlar üretmeye başlarsa bozukluk yaşamın )lerleyen 
dönemler)nde de ortaya çıkab)l)r.  Sıyrık ve kes)ler)n uzun süre kanaması, eklemler ve kaslar başta 
olmak üzere der)n doku )ç) kanamalar, doğumda gel)şen göbek kordonu kanamaları, adolesan 
dönemde uzun süren menoraj)ler hemof)l)y) düşündürmel)d)r (Müftüoğlu E. 2005; Vel)beyoğlu F, 
2004). 

Soy ağacında b)rden fazla hemof)l) olan vakalar “fam$lyal”, )lk defa kend)s) hemof)l) olan vakalar 
)se “sporad$k” olarak adlandırılır. Nes)lden nes)le geçen ve c)dd) b)r kanama d)atez) olan hemof)l) 
hastalığı gel)şmekte olan ülkelerde özürlü çocuk ve genç nüfusun öneml) kısmının tedav)ler)n)n 
kend) ve hemş)rel)k uygulamaları )le hemof)l) bakımının doğru yapılması açısından çok öneml)d)r. 
Hastalığın önem) ömür boyu sürmes), kron)k – kompl)ke – mult)d)s)pl)ner b)r ek)p yaklaşımı 
gerekt)rmes) ve tedav)s)n)n masraflı olmasından kaynaklanmaktadır. (Vel)beyoğlu F. 2004).Yurt 
dışından )thal ed)lerek kullanılan )laçların pahalı olması neden) )le uygulanacak )laçların ve 
hemş)rel)k bakımının çok öneml) b)r yer) vardır. Kan ürünler)n)n gerekl) olması )le tedav) 
mal)yet)n) arttırmaktadır. Çocuk ve gençlerde kanamalarla yaşamlarının kal)tes)n)n düşmes)ne 
hayatlarının tehd)t ed)lmes)ne veya sakat kalmasına yol açan bu hastalık b)r toplum sağlığı sorunu 
olarak değerlend)r)lmekted)r (Öztürk M. ve ark.  2005). 

Hemof)l) olan b)reye, a)les)ne ve topluma c)dd) yükler get)rmekted)r. Hemof)l), eks)k olan faktörün 
c)ns)ne ve m)ktarına bağlı olarak sınıflandırılmaktadır. Vakalarda faktör VIII eks)kl)ğ) mevcut )se 
“hemof$l$ A”, faktör IX eks)kl)ğ) mevcut )se “hemof$l$ B” olarak adlandırılır. Hemof)l) 
hastalığının erkek popülasyondak) sıklığı 1/5000 )ken, hemof)l) B hastalığının erkek 
popülasyondak) sıklığı 1/30.000 c)varındadır.  Hemof)l) olgularında kanamalar geç dönem 
kompl)kasyonlardan oluşur. Travmalardan (yaralanma, d)ş çek)m), sünnet vb) sonra çoğu zaman 
geç kanama t)p)nde aşırı kanamalar ortaya çıkar (Bazgal, F. 2024). 
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Hemof"l"de Yaşam Kal"tes" ve Tedav": Hastalıkla geçen sürec)n uzun olması b)rey)n yaşam 
kal)tes)n) doğrudan etk)lemekted)r. İlk defa 1920 yılında P)gau tarafından ele alınan yaşam kal)tes) 
kavramı, b)reyler)n memnun)yet veya memnun)yets)zl)kler)ne bağlı olarak kend)n) )y) h)ssetmes) 
olarak değerlend)r)lmekted)r. Başka b)r dey)şle yaşam kal)tes) b)reyler)n kend)ler)n) ne oranda )y) 
h)ssett)kler)yle )lg)lenen, f)z)ksel/patoloj)k n)tel)kler)n)n sev)yes)n), )şlevler)n) yer)ne get)r)rken 
mevcut kısıtlamalarını ve bunları yaparken h)ssett)kler) memnun)yet) kapsayan oldukça gen)ş 
)çer)kl) b)r kavramdır.  

Dünya Sağlık Örgütü tarafından “k)ş)n)n kend) durumunu kültürü ve değerler s)stem) )ç)ndek) 
algılayış b)ç)m)” olarak tanımlanan yaşam kal)tes) kavramı temelde dört ana alanda ortaya 
çıkmaktadır (World Health Organ)zat)on, 1997):  

K)ş)sel )çsel alan (değerler, )nançlar, k)ş)sel hedefler, sorunlarla başa çıkma vb)  
K)ş)sel sosyal alan (a)le yapısı, gel)r durumu, )ş durumu, toplumun tanıdığı olanaklar vb)  
Dışsal doğal çevre alanı (hava, su kal)tes) vb)  

Dışsal toplumsal çevre alanı (kültürel, sosyal ve d)n) kurumlar, toplumsal olanaklar, okul, sağlık 
h)zmetler), güvenl)k, ulaşım, alışver)ş vb)  
Sağlık alanındak) teknoloj)k gel)şmeler kron)k hastalıklar karşısında b)reylere daha uzun süre 
yaşama şansı tanımıştır. Sağlıkla )lg)l) yaşam kal)tes) kavramının b)reyler)n fonks)yonel 
durumlarıyla )lg)l) gen)ş alanları, ps)koloj)k ve sosyal olarak )y) durumda olmalarını, sağlığı 
algılamalarını, hastalık ve tedav)s) )le )lg)l) semptomları )çeren hemof)l), yaşamı tehd)t etse de 
ölümcül b)r hastalık olmayıp tedav)s) mümkün olan ve bu alanda çok c)dd) çalışmaların devam 
ett)ğ) b)r kan hastalığıdır. Kanama, hemof)l) hastasının yaşam kal)tes)n) bozan b)r durumdur.  

Hemof)l) hastalarında kanama nasıl durdurulmalı? 

C)dd) kanamalar ve travmalarda )se kanamayı önlemek amacıyla düzenl) olarak pıhtılaştırıcı 
enjeks)yon tedav)s) uygulanır. Hemof)l) hastalığının tedav)s)nde faktör konsantreler) 
kullanılmaktadır. Hemof)l) ve d)ğer tüm kanama-pıhtılaşma bozukluklarında hemş)re b)rey)n 
hemof)l) tablosunu )y) b)lmel)d)r. Kanamayı en kısa zamanda durdurmak, sekel, sakatlık ve 
deform)te gel)şmes)n) önlemek öneml)d)r. 

Hemof"l" Hastada Hemş"rel"k Yaklaşımı: Hemş)rel)k bakımının ana temasını enfeks)yonlardan 
korunma )lkeler) ve kanama kontrolü oluşturur. Hemof)l) tedav)s) )ç)n mult)d)s)pl)ner b)r ek)p 
yaklaşımı öneml)d)r. Hematolog, f)z)k tedav) ve rehab)l)tasyon uzmanı, ortoped) ve travmatoloj) 
uzmanı, f)zyoterap)st, hemş)re, sosyal h)zmet uzmanı bu ek)pte yer almalıdır.  

Hemş)re destekl) a)le eğ)t)m) ve evde bakım ayrıca önem taşımaktadır. Başarılı b)r evde bakım )ç)n 
hasta ve a)les)n)n hastalığın tüm detaylarını )çeren b)r eğ)t)m programına alınması gerekl)d)r. 
Eğ)t)len a)le üyeler) hemof)l) hastasının çoğu bakımını evde ve oldukça yeterl) b)r b)ç)mde 
yapab)l)r. Evde erken başlatılan g)r)ş)mlerle hastaneye yatmayı gerekt)recek b)rçok durum 
engellenerek, oldukça pahalı ve sınırlı olan kaynakların gereks)z yere kullanımının 
engelleneb)leceğ) bel)rt)lmekted)r.  

Eğ)t)m, danışmanlık ve eşgüdümün dışında hemş)ren)n en öneml) sorumluluğu, hemof)l) 
hastasının evde bakımının )zlem) ve desteklenmes)d)r. Bu amaçla hemş)re, hasta ve a)les)yle sağlık 
ek)b)n)n d)ğer üyeler) arasında ç)ft yönlü )let)ş)m)n kurulmasında öneml) rolü vardır. Gel)şeb)lecek 
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kompl)kasyonları hastanın hek)m) )le değerlend)rerek kompl)kasyonlara göre bakım vermel)d)r 
(B)rol L. Akdem)r N. 2005). 

Hemof)l) olan b)reylerde gel)şen kompl)kasyonları “hastalığa bağlı kompl)kasyonlar” ve 
“kullanılan )laçlara bağlı olarak gel)şen kompl)kasyonlar” olarakta ortaya çıkab)l)r.  
Hemş)re faktör konsantreler)n)n uygulanmasında hemof)l)kler)n tedav)s)nde gel)şeb)lecek 
kompl)kasyonlar açısından da d)kkatl) olmak durumundadır. Faktör konsantreler) )çler)ndek) 
çeş)tl) b)leşenler neden)yle alerj)k reaks)yonlara neden olab)leceğ) göz önünde bulundurmalıdır 
(Türk)ye Hemof)l) Derneğ), 2024). 

 

 

 

 

Burun kanamasında yapılması gereken; çocuk d)k otururken, kanama görülen burun del)ğ)ne 
10-20 dak)ka boyunca sıkı b)r baskı veya en fazla 5 dak)ka boyunca burun köprüsüne b)r havlu 
)ç)nde buz torbası uygulayın. Burun kanamalarında tampon yapmamaları, 

 Ağız "ç" kanamaları durumunda yapılması gereken; çocuğun b)r buz küpü emmes) )şe 
yarayab)l)r; ancak genell)kle ağız )ç)ndek) kanamanın hemof)l) tedav) merkez)nde tedav) ed)lmes) 
gerekmekted)r. 

Eklem kanamalarında yapılması gereken; eklem kanamalarının en sık görüldüğü yerler d)z, 
d)rsek ve ayak b)leğ)d)r. Bas)t olanlar evde d)ğerler) eklem veya kas kanamaları, hemof)l) 
merkez)nde tedav) ed)lmel)d)r. Eklemlerde hemotom gel)şm)ş )se sıcak değ)l soğuk uygulama 
yapmaları, 

C"dd" kafa travmaları durumunda yapılması gereken; Hastayı b)l)nçs)z bırakan kafa 
yaralanmaları özell)kle hemof)l) olanlar )ç)n c)dd)d)r. Kafa )ç) kanamanın bel)rt)ler)ne d)kkat 
ed)lmel) tak)p altında tutulmalıdır.  Baş ağrısı, uyku hal), bulantı, kusma, ç)ft görme, şaşılık, denge 
kaybı, kasılma varsa  hemof)l) tak)p eden doktoruna haber ver)lmel)d)r.  
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Hemof)l) ve d)ğer tüm kanama-pıhtılaşma bozukluklarında amaç; kanamayı en kısa zamanda 
durdurmak, sekel, sakatlık ve deform)te gel)şmes)n) önlemekt)r (Zülf)kar B. 1997). Hemof)l) 
hastalığının tedav)s)nde faktör konsantreler) kullanılmaktadır. 

Yanında mutlaka hemof)l) hastası olduğunu gösteren b)r kart taşımaları gerekt)ğ) hakkında 
b)lg)lend)r)lmel)d)r  

Ev tedav"s"nde hemş"reler: hemof)l) hastanın yaşamını kal)tel) sürdüreb)lmes) kend)ne 
bakab)lmes) çok öneml)d)r. Faktör konsantreler) nasıl kullanması gerekt)ğ)n) göstermek 
tekrarlamak tedav) merkezler)nde ve hastane dışında ver)leb)l)r. Kanama başladığında evde faktör 
kullanımı )y) b)lmel) evde uygulamaya başlamalı, )y) beslenmek ve düzenl) egzers)z  hemof)l) 
tedav)s)nde öneml)d)r. (Gözüm S, 1999).  Fazla k)lo almak eklemlere yük b)nmes)n) get)receğ)nden 
kanamayı yükselteb)l)r ve ataklarını tet)kleyeb)l)r. Bu nedenle normal k)lonun korunması 
öneml)d)r. Ev kazalarının da önlenmes) )ç)n gerekl) tedb)rler)n alınması çocuklar )ç)n çarpma yada 
düşmeler)n ev )ç) kazaların önlenmes) )ç)n gerekl) tedb)rler)n alınması gerek)r. 1997'de Genova'da 
yapılan toplantıda gel)şmekte olan ülkelerde hemof)l) hastalarının bakımında karşılaşılan 
sorunların nedenler) ve bu ülkelerde hemof)l) bakımı )ç)n olanaklar ve öncel)kler ele alınmış ve 
bazı öner)lerde bulunulmuştur.  

Sonuç ve öner"ler: 

Hemş)reler hasta ve a)les)ne faktör kullanımında d)kkat ed)lmes) gerekenler hakkında eğ)t)m 
ver)lmel)d)r, 

Travmalara karşı d)kkatl) olmaları, 

Enfeks)yon r)sk) açısından d)kkatl) olmaları, 

Kullandığı )laçlar varsa bunların aksatılmaması gerekt)ğ), 

Hastaneler)n ac)ller)nde çalışan hemş)reler)n hemof)l) hastalığı hakkında b)lg) sah)b) olması 

Sağlık personel)n)n ve a)leye sürekl) eğ)t)m) yapılması, 

Hemof)l) dernekler) )le  öğrenc) buluşmaları sağlanması, 

Bakım verenler)n eğ)t)lmes) ve bakım merkezler)n)n kurulması,  

Hemof)l) hastalarının bel)rlenmes) ve kayıtlarının tutulması,  

Hemofıl) bakımına )l)şk)n hastanın ve a)len)n eğ)t)lmes),  

Güvenl) tedav) ürünler)n)n sağlanması, 

Hemofıl)ye )l)şk)n sosyal b)l)nc)n gel)şt)r)lmes),  

Hemofıl)n)n önlenmes),  

Gen tedav)s) hakkında hemof)l) olan a)leler)n b)lg)lend)r)lmes)d)r. 

Sonuç olarak, ülkem)zde 1993 yılından bu yana etk)nl)k gösteren Türk)ye Hemofıl) Derneğ), bu 
öner)ler)n b)rçoğunu yer)ne get)ren g)r)ş)mlerde bulunmaktadır. Sağlık Bakanlığı 2001 yılından 
ber) hemof)l) hastalığını b)ld)r)m) zorunlu hastalık olarak kabul etm)ş, böylece tanı konulan tüm 
hastaların kayıt altına alınması sağlanmaya başlanmıştır.  



97ISBN 978-605-70919-4-9

Kaynakça 

1.Aydoğdu İ. Kan Hastalıkları. S)stem Matbaacılık, Ankara, 2005. 

2.B)rol L, Akdem)r N. İç Hastalıkları Hemş)rel)ğ). S)stem Ofset, Ankara,2005. 

3.Bazgal F. Hemof)l) ned)r? Nedenler), Bel)rt)ler) ve Tedav) Yöntemler). Er)ş)m tar)h): 
01.08.2024. 

4.Gözüm S. Hemof)l)s) Olan B)rey)n Evde Bakımı ve Hemş)ren)n Rolü. Atatürk Ün)v. 
Hemş)rel)k Yüksekokulu Derg)s), C)lt: 2, Sayı: 2. I999. 

5.Müftüoğlu  E. Kl)n)k Hematoloj). D)cle Ün)vers)tes) Yayınları, D)yarbakır,1986. 

6.Öztürk M, Zülf)kar B, Sayar K, Uğurad I, Zoroğlu S, Tüzün Ü, Elemek A. Hemof)l)l)   Çocuklar 
ve Anneler)nde Emosyonel Zorlanma. Yen) Sympos)um 2005; 43(4): 157-62.  

7. Türk)ye Hemof)l) Derneğ), 2024. 

8.Vel)beyoğlu F. Dâh)l)yen)n Sırları. Nobel Tıp K)tabev), İstanbul, 2004. 

9.Zülf)kar B. Hemof)l) El K)tabı. İstanbul: Türk)ye Hemof)l) Derneğ) Yayınları, I. Bölüm, 1997: 
1-43.  

10.World Health Organ)zat)on.  Control of Hemoph)l)a: Hemoph)l)a Care )n Develop)ng 
Countr)es, Geneva, 16-17 June 1997.  
 

 

  



98 ISBN 978-605-70919-4-9

S-10 

Hemof0l0de Bakım Beklent0ler0 

Seda Ardahan Sevg)l)1, Selm)n Şenol2, Ham)de Nur Çev)k Özdem)r3 

1Ege Ün)vers)tes) Hemş)rel)k Fakültes) Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Hemş)rel)ğ) Anab)l)m Dalı, 
İzm)r, Türk)ye 
2Kütahya Sağlık B)l)mler) Ün)vers)tes) Sağlık B)l)mler) Fakültes) Hemş)rel)k Bölümü Çocuk 
Sağlığı ve Hastalıkları Hemş)rel)ğ) Anab)l)m Dalı, Kütahya/Türk)ye 
3Afyonkarah)sar Sağlık B)l)mler) Ün)vers)tes) Sağlık B)l)mler) Fakültes) Hemş)rel)k Bölümü 
Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Hemş)rel)ğ) Anab)l)m Dalı, Afyon/Türk)ye 

G"r"ş ve Amaç: Hemof)l), X’e bağlı reses)f genet)k geç)şl) ve yaşam boyu süren, faktörün eks)kl)ğ) 
ya da yokluğuna bağlı olarak yaşamı tehd)t ed)c) kompl)kasyonlar r)sk) olan b)r kanama/pıhtılaşma 
bozukluğudur. Hastalığın temel tedav)s) Faktörün )ntravenöz uygulanması olup, bu g)r)ş)mde 
hemş)reler)n yükümlülükler) bulunmaktadır. Hemof)l) hemş)reler), profesyonel hemş)rel)k roller) 
doğrultusunda hemof)l)de tedav)n)n uygulanması ve etk)n bakımın sürdürülmes)nde sorumluluk 
üstlen)r. İntravenöz g)r)ş)mler sırasında çocuğa ve a)les)ne kapsamlı bakımı, şefkatl) hemş)rel)k 
yaklaşımı )le sunmak hastalığa uyumu destekler. Bu destek hemof)l)de günlük yaşamın olağan 
akışında sürdürüleb)lmes)n) sağlar. Bu çalışmanın amacı, hemof)l) tanılı çocuk/gençler ve 
a)leler)n)n kend)ler)ne bakım veren hemof)l) hemş)reler)nden beklent)ler)n) tanımlamaktır. 

Gereç ve Yöntem: Tanımlayıcı t)pte, karma desenl) bu araştırma, hemof)l) tanılı çocuk/gençler ve 
ebeveynler) )le yürütülmüştür. Hemof)l) tanısı olan çocuk/gençler ve ebeveynler)n)n, hemof)l) 
bakımı veren hemş)relerden beklent)ler)n)n sorulduğu ver) toplama formu, araştırmacılar 
tarafından l)teratür doğrultusunda hazırlanmıştır. Araştırmanın ver)ler), Google Formlar 
kullanılarak toplanmıştır. 

Bulgular ve Sonuç: Katılımcıların %45,3’ünü (n=24) hemof)l)k b)reyler, %54,7’s)n) (n=33) 
ebeveynler oluşturmaktadır. Bakım sürec)nde beklent)ler)n)n karşılanma durumlarına yönel)k 
olarak; hemof)l)k b)reyler ve ebeveynler)n)n %62,3’ü (n=33) hemş)reler)n kend)ler)ne k)bar ve 
)nsancıl davrandıklarını, %69.8’) (n=37) tedav)n)n yapılması sırasında yeter)nce )lg) gördükler)n) 
bel)rtm)şlerd)r. Araştırmanın n)tel ver)ler) )ncelend)ğ)nde )se katılımcılar, hemş)rel)k 
h)zmetler)nden b)l)nçl), özver)l), güler yüzlü, t)t)z b)r yaklaşım bekled)kler)n) ve sorularına güncel 
b)lg)lerle açıklayıcı, sabırlı yanıtlar almak )sted)kler)n) bel)rtm)şlerd)r. Yanı sıra self-)nfüzyona 
yönel)k eğ)t)mler)n daha sık olmasını ve ulusal ölçekte hemof)l) konusunda donanımlı ve güven 
ver)c) hemş)reler) görmek )sted)kler)n) )fade etm)şlerd)r. Katılımcılar hemof)l) konusunda 
eğ)t)mler)n daha sık sürdürülmes)n), özell)kle yen) tanı almış olguların uyum sürec)n) hızlandırıp 
güçlend)ren akt)f katılımlı çalışmalar yapılmasını, yazılı ve görsel medya aracılığı )le toplumda 
hemof)l) farkındalığının artırılmasını bekled)kler)n) )fade etm)şlerd)r. Hemof)l) tanısı almış çocuğa 
sah)p ebeveynler )se self-)nfüzyon g)r)ş)m)n)n öğret)lmes), yen) tanı alan çocuk/ebeveynler)n 
tecrübel) d)ğer üyelerle destek gruplarının oluşturularak duygusal ve sosyal baş etmede 
gereks)n)mler)ne vurgu yapmışlardır. Araştırmanın yukarıdak) sonuçları doğrultusunda; 
hemof)l)de çocuk/ebeveynler)n bakım gereks)n)mler)ne yönel)k beklent)ler)n)n karşılanmasında 
bakım ver)c) rolünün yanı sıra eğ)t)c), koord)ne ed)c), savunucu rollere d)kkat çek)ld)ğ) 
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saptanmıştır. Hemş)reler)n profesyonel bakım ver)c)l)k sürec)nde etk)l) )let)ş)m becer)ler)n) de 
kullanmaları beklenmekted)r. Sonuçlar göstermekted)r k); beklent)ler)n karşılanması, 
çocuk/ebeveynler)n günlük yaşam akt)v)teler)n)n sağlıklı ve kes)nt)s)z şek)lde devamlılığını 
sağlamada, yaşam kal)teler)n) ve hastalığa uyumlarını artırmada destekley)c) olacaktır. 

Anahtar Kel"meler: hemof)l), çocuk, hemş)re, bakım, beklent) 
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S-11 

Trust 0n AI as a Hematolog0st 

Arzu Çırpan Kantarcıoğlu1, Mel)ke Sezg)n Ev)m2 

1Bursa Techn)cal Un)vers)ty Psychology Department 
2Uludag Un)verst)y Med)cal Faculty, Ped)atr)c Hematology Department 

Introduct"on and purpose: Th)s study a)med to compare the trust levels of mothers of ch)ldren 
w)th hemoph)l)a w)th the)r doctors and )f there were art)f)c)al )ntell)gence doctors. It also 
)nvest)gated the cond)t)ons that lead to trust and d)strust )n art)f)c)al )ntell)gence doctors )n the 
future. 

Mater"als and Methods: Twenty mothers of hemoph)l)a ch)ldren f)lled out a scale of trust )n 
doctors. They were f)rst asked to answer th)s scale by th)nk)ng of the)r own doctors, and then they 
were asked to answer the same scale by ask)ng how they would th)nk )f an art)f)c)al )ntell)gence 
were the)r doctor. At the same t)me, some quest)ons were prepared that would )ncrease the 
rel)ab)l)ty of the art)f)c)al )ntell)gence as a doctor and could be a cause for d)strust, and they 
answered yes or no. The mothers' age and level of educat)on were taken as )ndependent var)ables. 

Results and Conclus"on: The mothers' trust )n the)r doctors was s)gn)f)cantly h)gher than the)r 
trust )n AI doctors. Although the level of trust )n doctors d)d not change w)th age, )t was found that 
the group w)th the least trust )n AI doctors was pr)mary school graduate mothers, followed by h)gh 
school and un)vers)ty graduate mothers. The cond)t)ons that w)ll )ncrease trust )n AI are pr)vacy, 
access)b)l)ty, approval for use )n developed countr)es, and affordable pr)ces. The cond)t)ons that 
w)ll damage trust )n AI as a doctor are the lack of emot)ons, the )nab)l)ty to empath)ze w)th the 
pat)ent, uncerta)nty about who w)ll take respons)b)l)ty )n case of m)stakes, and the poss)b)l)ty of 
pat)ent )nformat)on be)ng se)zed by some compan)es.In conclus)on, )t )s seen that mothers w)th 
hemoph)l)a ch)ldren feel pretty )nsecure about rece)v)ng health serv)ces from art)f)c)al )ntell)gence 
compared to human doctors. For art)f)c)al )ntell)gence to prov)de health serv)ces, )t should be 
supported by software that )ncludes pr)vacy and empathy, and )t should be clar)f)ed who w)ll take 
respons)b)l)ty )n case of maltreatment. 

Keywords: art)f)c)al )ntell)gence, hemoph)l)a care, mothers of hemoph)l)a ch)ldren 
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S-13 

Hemof0l0 Örneğ0nde S0v0l Toplum Kuruluşları 

Selm)n Şenol1, Raz)ye Işım2, Ham)de Nur Çev)k Özdem)r3, Seda Ardahan Sevg)l)4, Ruçhan 
Özdem)r5, Mehmet Can Uğur6, Kaan Kavaklı7 

1Kütahya Sağlık B)l)mler) Ün)vers)tes) Sağlık B)l)mler) Fakültes) 
2Ege Hemof)l) Derneğ) 
3Afyonkarah)sar Sağlık B)l)mler) Ün)vers)tes) Sağlık B)l)mler) Fakültes) 
4Ege Ün)vers)tes) Hemş)rel)k Fakültes) 
5Ege Ün)vers)tes) Tıp Fakültes) Çocuk Hastanes) 
6İzm)r Bakırçay Ün)vers)tes) Ç)ğl) Eğ)t)m ve Araştırma Hastanes) 
7Ege Ün)vers)tes) Tıp Fakültes) Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Anab)l)m Dalı 

G"r"ş ve Amaç: Hemof)l), hastalar )ç)n sürekl) tedav) ve destek gerekt)ren kron)k b)r hastalıktır. 
Bu bağlamda, s)v)l toplum kuruluşları, hemof)l) hastalarının yaşam kal)tes)n) artırmada ve 
toplumsal farkındalığı gel)şt)rmede kr)t)k b)r rol oynamaktadır. Söz konusu kuruluşlar, sağlık 
h)zmetler), eğ)t)m ve b)lg)lend)rme, ps)kososyal destek, savunuculuk, f)nansal yardım ve araştırma 
g)b) çeş)tl) alanlarda hemof)l)k b)reylere ve a)leler)ne destek vermekted)r. Bu çalışmanın amacı, 
Türk)ye’de hemof)l) alanında faal)yet gösteren s)v)l toplum kuruluşlarının web s)teler) ve sosyal 
medya hesapları üzer)nden roller)n) ve )şlevler)n) değerlend)rmek, ayrıca d)yaloj)k )l)şk) 
düzeyler)n) )ncelemekt)r. 

Gereç ve Yöntem: Tanımlayıcı t)pte olan bu çalışmada, amaçlı örnekleme yöntem) )le bel)rlenen 
on s)v)l toplum kuruluşu örneklem grubunu oluşturdu. Ver)ler, araştırmacılar tarafından hazırlanan 
değerlend)rme formu )le döküman )ncelemes) yöntem)yle toplandı. Ver)ler)n değerlend)r)lmes)nde 
)çer)k anal)z) yöntem) kullanıldı. Ayrıca d)yaloj)k )l)şk) ölçeğ) kullanılarak s)v)l toplum 
kuruluşlarının d)yaloj)k )l)şk)ler) değerlend)r)ld). 

Bulgular ve Sonuç: Türk)ye’de hemof)l) odaklı on dernek olduğu tesp)t ed)ld). Türk)ye Hemof)l) 
Derneğ), 1992 yılında Prof. Dr. A.Gündüz Ged)koğlu tarafından İstanbul’da kurulan )lk dernek 
olup, Prof.Dr. Bülent Zülf)kar başkanlık görev)n) yürütmekted)r. 1994 yılında Prof. Dr. Güngör 
N)şl) öncülüğünde İzm)r’de Ege Hemof)l) Derneğ) kuruldu, 1998 yılında Prof.Dr.Kaan Kavaklı 
başkanlık görev)n) üstlend). Ege Hemof)l) Derneğ) l)derl)ğ)nde 2005 yılında beş bölgesel hemof)l) 
derneğ)n)n b)r araya gelmes)yle Hemof)l) Dernekler) Federasyonu kurulmuştur. Hemof)l) 
Federasyonu çatısı altında farklı bölgeler) tems)l eden dernekler hemof)l)klere ve a)leler)ne h)zmet 
vermeye devam etmekted)r. S)v)l toplum kuruluşlarının web s)teler)n)n bulunduğu ancak 
bazılarının güncel ve akt)f olmadığı görüldü. Dernekler)n tamamına yakını resmî web sayfalarında 
arayüz kullanım kolaylığını karşılamaktaydı. Ancak üyelere/gönüllülere yönel)k enformasyon 
karşılamada yeterl) düzeyde değ)ld). Dernekler)n web s)teler) ve sosyal medya hesapları; görsell)k, 
er)ş)leb)l)rl)k, gez)leb)l)rl)k, güncell)k ve görünürlük açısından değerlend)r)ld)ğ)nde aranılan 
kr)terler) etk)n b)ç)mde karşılayamıyordu. Dernek web s)teler)nde, hastalığa )l)şk)n eğ)t)m k)tler), 
güncel tedav) yaklaşımları, rehberler, b)lg)lend)r)c) v)deolar g)b) faydalı materyaller yer 
alıyordu.Anal)z sonuçları, hemof)l) alanında ülkem)zde faal)yet gösteren s)v)l toplum 
kuruluşlarının web s)teler)n)n ve sosyal medya hesaplarının hemof)l)k b)reyler)n yaşam 
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standartlarını yükseltmede ve toplumsal farkındalık oluşturmada öneml) b)r aktör olduğunu 
göstermekted)r. Bu platformlar, destek grupları oluşturarak ve kamuoyunu b)l)nçlend)rerek, 
hemof)l)k b)reyler)n karşılaştığı zorlukların azaltılmasına katkı sağlayab)l)r. S)v)l toplum 
kuruluşlarının d)yaloj)k )l)şk)ler)n) )y)leşt)rmek )ç)n, daha etk)leş)ml), ger) b)ld)r)m odaklı 
stratej)ler)n platformlara entegre ed)lmes) öner)lmekted)r. 

Anahtar Kel"meler: Hemof)l), S)v)l toplum kuruluşları, Roller, D)yaloj)k )l)şk) 
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S-14 

Yapay Zekâ Temell0 Ped0atr0k Hemof0l0 Bakım Yönet0m0: Uygulama Örneğ0 

Ham)de Nur Çev)k Özdem)r1, Selm)n Şenol2, Seda Ardahan Sevg)l)3 

1Afyonkarah)sar Sağlık B)l)mler) Ün)vers)tes) Sağlık B)l)mler) Fakültes) Çocuk Sağlığı ve 
Hastalıkları Hemş)rel)ğ) Anab)l)m Dalı 
2Kütahya Sağlık B)l)mler) Ün)vers)tes) Sağlık B)l)mler) Fakültes) Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları 
Hemş)rel)ğ) Anab)l)m Dalı 
3Ege Ün)vers)tes) Hemş)rel)k Fakültes) Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Hemş)rel)ğ) Anab)l)m Dalı 

G"r"ş ve Amaç: Güncel b)l)ş)m gel)şmeler)nde yapay zekâ pek çok alanda olduğu g)b) sağlık 
alanında da çıktıların oluşturulmasında kullanılmaktadır. Yapay zekâya dayalı robotlar sağlık 
gereks)n)mler)ne yanıt verme potans)yel)n) gen)şletmeye ve bu alandak) çıktılarını da yaşama 
geç)rmeye başlamıştır. Sağlık alanında kron)k çocuk hastalıkları, enfeks)yonlar, koruyucu 
önlemler g)b) konularda yapay zekâ destekl) çalışmalar her geçen gün artmaktadır. Bu çalışmanın 
amacı, yapay zekâ temell) yöntemler)n kullanılmasıyla ped)atr)k hemof)l)de b)r bakım planı 
oluşturmak ve bu planın uygulanab)l)rl)ğ)n) ve etk)nl)ğ)n) değerlend)rmekt)r. Ayrıca yapay zekâ 
tarafından desteklenen b)r yaklaşımın nasıl kullanılab)leceğ)n) ve ped)atr)k hemof)l)dek) bakım 
yönet)m)nde ne tür avantajlar sağlayab)leceğ)n) bel)rlemekt)r. 

Gereç ve Yöntem: Bu çalışmada, genet)k geç)ş özell)ğ) ağırlıklı olan hemof)l) hastalığının bakım 
yönet)m)nde “hemş)rel)k bakım planı” oluşturmak üzere yapay zekâ (ChatGPT) yazılımı 
kullanılmıştır. Hemof)l) olguları doğrultusunda bakıma yönel)k anahtar ver) g)r)ş)n)n ardından 
konuya )l)şk)n ChatGPT’den alınan çıktılar hemof)l) bakımında deney)ml) ve uzman araştırmacılar 
tarafından değerlend)r)lm)şt)r. 

Bulgular ve Sonuç: Hemof)l) X’e bağlık geç)şle görülen b)r kanama bozukluğu olup, olgularda 
yaşam boyu eks)k olan Faktörün (XIII, IX ) yer)ne konulması tedav)n)n temel )lkes)d)r. Sıklıkla 
karşılaşılan ağır Hemof)l) A ve B olgularında Faktör düzey) <1’d)r. Erken çocukluk yıllarında tanı 
almaya başlayan olgular güncel tedav) fırsatları doğrultusunda prof)lakt)k Faktör tedav)s) )le 
büyüme gel)şme sürec)n) olağan akışta tamamlamaktadırlar. Ancak çocukluk dönem) özell)kler), 
a)le yapısı, sosyoekonom)k koşullar tedav) uyumunda bel)rley)c)d)r. Bu nedenle bakıma yönel)k, 
b)reyselleşt)r)lm)ş bakım planı tanıları, g)r)ş)mler) ve değerlend)r)lmes) çocuk olgulardak) tedav) 
uyumunu destekleyen ve sorunlara çözüm üret)lmes)nde zaman kazandırmaktadır. Hemof)l) tedav) 
ve bakımındak); Faktör düzey), )nh)b)tör gel)şme durumu, kanama r)skler), kanama odakları, sık 
görülen eklem )ç) kanamalarda )lk müdahale, faktörün uygulanması, çocuğun )zlem) g)b) temel 
konularda ChatGPT’n)n bakım planı çıktıları değerlend)r)lm)şt)r. Bakıma yönel)k tanılarda; 
çocuğun kanama r)sk), olası kaza durumları, önlemler)n alınması ve çocuğun )let)ş)m ağına yer 
ver)ld)ğ) saptanmıştır. Ancak bakımın b)reye özgü noktalarıyla )lg)l) çıktı gözlenmem)şt)r.Sonuç: 
Yapay zekâya dayalı b)r sohbet robotu olan ChatGPT’n)n bakım planı çıktılarında bazı tanılara yer 
ver)l)rken, çocukların yaşına, büyüme gel)şme sürec) özell)kler)ne ve hemof)l) bakımının k)ş)ye 
özel yaklaşımlarına değ)nmed)ğ) görülmekted)r. ChatGPT çıktıları )lk bakışta anlamlı görünmekle 
b)rl)kte, olguların b)reyselleşt)r)lm)ş bakımına özgü tanı ve g)r)ş)mler)ndek) yetk)nl)ğ) tartışmaya 
açıktır. Araştırmacıların yapay zekâ robotundan elde ett)kler) çıktıların güven)rl)ğ)n) test etmes) 
öner)lmekted)r. 

Anahtar Kel"meler: Hemof)l), Bakım yönet)m), Yapay zeka, Ped)atr) 
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Background: Hemoph)l)a A (HemA) )s caused by mutat)ons )n the F8 gene that cause a def)c)ency 
of funct)onal Factor VIII (FVIII), a glycoprote)n cofactor requ)red for clott)ng, wh)ch results )n a 
pred)spos)t)on to spontaneous or prolonged bleed)ng.1 Res)dual plasma FVIII level )s the most 
cr)t)cal determ)nant of spontaneous bleed)ng, wh)ch )s common )n )nd)v)duals w)th severe HemA 
(FVIII act)v)ty <1% of normal) but rare )n pat)ents w)th m)ld/moderate d)sease (FVIII act)v)ty 1% 
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Background: Hemoph)l)a A (HemA) )s caused by mutat)ons )n the F8 gene that cause a def)c)ency 
of funct)onal Factor VIII (FVIII), a glycoprote)n cofactor requ)red for clott)ng, wh)ch results )n a 
pred)spos)t)on to spontaneous or prolonged bleed)ng.1 Res)dual plasma FVIII level )s the most 
cr)t)cal determ)nant of spontaneous bleed)ng, wh)ch )s common )n )nd)v)duals w)th severe HemA 
(FVIII act)v)ty <1% of normal) but rare )n pat)ents w)th m)ld/moderate d)sease (FVIII act)v)ty 1% 

to <40% of normal). 1–3 Most of the bleed)ng dur)ng the course of the d)sease occurs )n the jo)nts 
or muscles.4,5 These bleed)ng ep)sodes cause pa)nful, progress)ve, and )rrevers)ble jo)nt damage, 
funct)onal movement l)m)tat)ons, and d)sab)l)t)es, wh)ch negat)vely affect pat)ents' qual)ty of 
l)fe.6,7 
HemA )s an )mportant publ)c health problem )n Türk)ye due to the spontaneous and trauma-related 
bleed)ng ep)sodes, permanent damage and funct)onal losses )n jo)nts (arthros)s/jo)nt damage), and 
decreased qual)ty of l)fe caused by cont)nuous FVIII replacement, thus forc)ng pat)ents to soc)al 
w)thdrawal, or w)thdrawal from work l)fe, and phys)cal act)v)t)es.8–11

 
A pat)ent who rece)ves FVIII 

replacement 2-3 t)mes a week must have >100 )nfus)ons annually. 12 Th)s reveals the l)felong 
regular )nfus)on/)nject)on burden that espec)ally severe HemA pat)ents face. Therefore, novel 
treatment alternat)ves are expected to effect)vely prevent jo)nt damage and target jo)nt format)on, 
better manage bleed)ng and acute and chron)c pa)n, and enable pat)ents to part)c)pate more )n the)r 
da)ly act)v)t)es ().e., work and school attendance).13

 

 
A"m: Th)s mult)center, non-)ntervent)onal survey study a)med to determ)ne the compl)ance and 
sat)sfact)on levels of )nh)b)tor-free adult severe hemoph)l)a A (HemA) pat)ents w)th the)r current 
prophylax)s treatments, the)r qual)ty of l)fe (QoL), percept)on and knowledge about gene 
therapy, concerns and quest)ons, and request for gene therapy. 
 
Method: Severe HemA pat)ents (≥18 years) who gave )nformed consent and rece)ved prophylax)s 
for at least 1 year were )ncluded. The surveys were conducted v)a phone; treatments/treatment 
changes were recorded )n electron)c data collect)on forms. Descr)pt)ve stat)st)cs were analyzed. 
 
Results: The study )ncluded 141 male pat)ents (mean age, 33±13 years) from 14 centers )n 
Türk)ye. The mean we)ght was 76 kg, the age at d)agnos)s was 3.7 years, and the Factor VIII levels 
at the t)me of d)agnos)s were 1.01; 9.9% rece)ved genet)c counsel)ng, and 36.2% had a fam)ly 
h)story. For prophylax)s, 91.5% used Factor VIII, and 8.5% used em)c)zumab )n the last 12 months. 
73% had jo)nt bleed)ng (mean number of bleed)ng= 16.76), and 70% had a target jo)nt. Table 1 
shows the number of annual bleed)ngs accord)ng to pat)ents’ age. 
 
For compl)ance w)th Factor VIII treatment, pat)ents were asked whether they adm)n)stered the 
scheduled prophylax)s doses on prespec)f)ed t)mel)nes. Of them, 43.3% answered “always,” 45.4% 
“often,” and 11.3% “somet)mes,” when asked whether they appl)ed the total prophylax)s dose, 
87.9% answered “always,” 9.2% “often,” and 2.8% “somet)mes.” Table 2 summar)zes the reasons 
for noncompl)ance )n pat)ents who answered the quest)ons "often/somet)mes"; F)gure 1 shows the 
d)str)but)on of pat)ents who fully comply w)th the treatment accord)ng to the number of bleed)ngs. 
Moreover, 20.6% of pat)ents w)th noncompl)ance had severe health problems (41% pa)n, 38% 
h)story of pa)n and bleed)ng). 
 
When asked how the)r health was generally, 16.3% answered "very good," and 44% answered 
"good" when determ)n)ng pat)ents' sat)sfact)on w)th the)r current treatment. The number of pat)ents 
who d)d not feel any d)scomfort from the)r d)sease was 28 (20%). 
 
The effect of HemA on QoL was exam)ned under the head)ngs of act)v)ty, phys)cal l)m)tat)on, 
sensory status, and future anx)ety. Of the pat)ents, 69.5-80.2% descr)bed the)r )nab)l)ty to perform 
act)v)t)es such as da)ly act)v)t)es, work/school/housework, and travel as “never” and “rarely,” and 
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5%-8.5% as “often” and “always.” Dur)ng the last 3 months, 61% of pat)ents reported jo)nt pa)n; 
59.6% stated d)ff)culty mov)ng the)r arms or legs, and 48.2% stated d)ff)culty walk)ng. Wh)le 
78.7% of the pat)ents sa)d they "never-rarely" got angry due to the t)me spent on )nject)ons )n the 
last 3 months, 71.7% and 71% stated they "never-rarely" felt anx)ety and anger, respect)vely, due 
to the)r )llness; 93% d)d not feel excluded from the)r soc)al c)rcle. Of the pat)ents, 44%, 53%, and 
52% answered "somet)mes, often, always" to the quest)ons of d)ff)culty )n l)v)ng a normal l)fe )n 
the future due to the)r d)sease, concern about further deter)orat)on of the)r health cond)t)on )n the 
future, and ab)l)ty to make long-term plans, respect)vely. 
When the treatment compl)ance and QoL of pat)ents )n whom the number of annual bleed)ngs >6 
(n=59) was quest)oned, 42.4% cons)stently appl)ed the prophylax)s dose on the spec)f)ed days, 
91.5% cons)stently appl)ed the total prophylax)s dose g)ven, but 54.2% generally descr)bed the)r 
health as "moderate-bad-very bad.” Of them, 55.9% felt "moderate-to-very" uncomfortable w)th 
hemoph)l)a. Of these pat)ents, 29 (49.2%) had d)ff)culty concentrat)ng due to pa)n. 
 
Of the pat)ents, 76.6% knew about gene therapy. The pr)mary source of )nformat)on was “doctors” 
(74.1%) and “assoc)at)ons and soc)al med)a” (20.4%). When compar)ng gene therapy w)th other 
treatments, 41% stated “gene therapy )s a more permanent treatment,” 27% stated they “w)ll avo)d 
tak)ng med)cat)on,” and 31.2% stated they "have no )nformat)on about )t." Of the pat)ents, 39.7% 
stated “gene therapy w)ll be successful,” 50.4% stated “they d)d not know,” and 7.1% were 
“undec)ded.” Of the pat)ents, 75.9% wanted to rece)ve gene therapy, 69.5% stated the reason as 
"to get r)d of the d)sease completely and lead a normal l)fe," and 22% stated the reason as "to get 
r)d of med)c)ne." Pat)ents' f)rst treatment cho)ce was gene therapy (75.2%) followed by 
em)c)zumab, the)r current treatment, and extended half-l)fe Factor VIII. 
 
Conclus"on: The results showed that 30-40% of adult severe HemA pat)ents have poor QoL. 
Factor VIII treatment creates ser)ous noncompl)ance, and thus, pat)ents exper)ence bleed)ng and 
pa)n. Desp)te full compl)ance w)th the treatment, the number of bleed)ng ep)sodes )s h)gh. Most 
pat)ents have )nformat)on about gene therapy and would prefer )t due to the l)m)tat)ons of vascular 
)nject)ons and to ach)eve complete recovery from HemA. The rates of treatment noncompl)ance )n 
Türk)ye are s)m)lar to those )n Europe, suggest)ng a need to change treatment methods for non-
compl)ant pat)ents. 
 
Table 1. The mean number of bleed)ng ep)sodes accord)ng to the age range of the pat)ents over 
the prev)ous 12 months. 
 

Age range Mean We*ght 
(kg) 

Number of jo*nt 
bleed*ngs (mean) 

Number of jo*nt 
bleed*ngs (med*an) 

18-30 years 74.6 11.3 4.0 
31-40 years 78.4 15.1 5.0 
41+ years 79 7.7 3.0 

Table 2. Reasons for noncompl)ance of pat)ents who answered "often" and "somet)mes" to 
treatment compl)ance quest)ons 
 
N= 80 n (%) 

Because he forgets 28 (35.0) 
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Because he does not want to have a quCet day 21 (26.3) 

Due to dCffCculty Cn fCndCng vascular access 17 (21.3) 

Because Ct Cs Cntense 13 (16.3) 

Because he doesn't lCke gCvCng CnjectCons or havCng them done 10 (12.5) 

Because he has dCffCculty goCng to appoCntments 6 (7.5) 

Because hCs home Cs far from the hospCtal, or he lCves Cn the countrysCde 6 (7.5) 

Because he does not want to take an extra dose of medCcatCon 4 (5.0) 

Because he dCd not thCnk that drug treatment was necessary 3 (3.8) 

Due to dCffCcultCes Cn supplyCng medCcCne 3 (3.8) 
Because of dCffCculty Cn goCng to the pharmacy/hospCtal to buy medCcCnes or get a 
prescrCptCon due to economCc dCffCcultCes 1 (1.3) 

Because of paCn due to CnjectCons 1 (1.3) 

Because of dCffCculty understandCng the treatment regCmen 0 (0,0) 

Due to sCde effects experCenced durCng hemophClCa treatment 0 (0.0) 
 

 

  
F"gure 1. D)str)but)on of pat)ents who fully comply w)th the treatment accord)ng to the number 
of jo)nt bleed)ng ep)sodes. 
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Background: The recent World Federat)on of Hemoph)l)a (WFH) annual global surveys )nd)cate 
that the expected number of males w)th hemoph)l)a worldw)de )s 1,125,000, the major)ty of whom 
are und)agnosed, )nclud)ng an est)mated 418,000 males w)th severe hemoph)l)a.1 Const)tut)ng 80-
85% of all hemoph)l)a cases, Hemoph)l)a A (HemA) )s the most common severe bleed)ng d)sorder 
caused by X-l)nked recess)ve def)c)ency of clott)ng factor VIII (FVIII), 1 )n every 5000 male b)rths 
w)thout ethn)c predom)nance.2,3 S)nce FVIII and FIX genes are prone to new mutat)ons, 
spontaneous genet)c var)ants are observed )n approx)mately 30% of all cases.3 Gene defects ().e., 
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large delet)ons and nonsense mutat)ons detected dur)ng genet)c analys)s are est)mated to contr)bute 
40% of the r)sk of )nh)b)tor format)on.4  
In Turkey, the adm)n)strat)on of weekly FVIII )nfus)ons )s re)mbursed for bleed)ng prophylax)s 
due to HemA.5 S)nce the half-l)fe of FVIII products )s approx)mately 2-3 days, susta)nable levels 
of FVIII may not be ma)nta)ned )n some pat)ents.3,6,7 Recent gu)del)nes remark that trough levels 
should be personal)zed based on pat)ent-spec)f)c factors and PK handl)ng of factors (>3%-5% or 
h)gher).3 H)gh treatment compl)ance and prevent)on of compl)cat)ons dur)ng the d)sease course 
(jo)nt patholog)es due to bleed)ng, acute/chron)c jo)nt pa)n, l)m)ted movement, etc.) are essent)al 
)n ach)ev)ng effect)ve treatment.8,9 
 
A"m: The study a)med to evaluate current treatment approaches for severe adult hemoph)l)a A 
(HemA) pat)ents w)thout )nh)b)tors from phys)c)ans’ perspect)ves and cl)n)cal results and to obta)n 
expert op)n)ons on pat)ents' compl)ance w)th the)r current treatments, pat)ents’ compl)ance 
problems, and phys)c)ans' approach to gene therapy. 
 
Method: Faculty members from centers that follow adult HemA pat)ents )n Türk)ye and are 
p)oneers )n )nnovat)ve treatment pract)ces were selected; the a)m and methodology were expla)ned 
to the part)c)pants; a quest)onna)re form was created based on the)r op)n)ons/suggest)ons. The form 
was then appl)ed to the part)c)pants as an electron)c quest)onna)re. The quest)onna)re was prepared 
cons)der)ng HemA pat)ents who were followed by the part)c)pants and met the study cr)ter)a (adult 
severe HemA pat)ents not hav)ng act)ve )nh)b)tors, )nh)b)tor h)story, act)ve l)ver d)sease or cancer, 
not hav)ng h)gh l)ver funct)on tests, and rece)v)ng regular prophylact)c treatment )n the last 12 
months). The quest)ons were asked to be answered cons)der)ng these pat)ents. Descr)pt)ve stat)st)cs 
were analyzed. 
 
Results: The study )ncluded 15 faculty members w)th 0-35 years of exper)ence )n HemA (mean, 
23.9 years). All centers worked w)th a mult)d)sc)pl)nary team for pat)ent follow-up. The number 
of HemA pat)ents followed )n the centers was 2009; of them, 731 (36.4%) met the study cr)ter)a.  
Of the pat)ents followed, 70 (9.6%), 386 (52.8%), and 181 (24.8%) were rece)v)ng pr)mary, 
secondary, and tert)ary prophylax)s, respect)vely. For prophylax)s, all the centers used standard 
half-l)fe (SHL) factor VIII (FVIII) (319 pat)ents), 13 used prolonged half-l)fe (PHL) FVIII (143 
pat)ents), and 9 used plasma-der)ved FVIII concentrates (255 pat)ents). 
 
The mean number of bleed)ngs exper)enced by the pat)ents )n the last 12 months was 5.3; the mean 
number of bleed)ngs )n those rece)v)ng treatment was 4.4. Ten (1.2%) pat)ents had l)fe-threaten)ng 
bleed)ng. The mean total FVIII used was 326,163 IU for prophylax)s and 12,285 IU for bleed)ng 
control at 12 months (the mean total FVIII used per pat)ent at 12 months: 54,054 IU). Thus, the 
mean total FVIII used per pat)ent over 12 months )n 731 pat)ents was 380,217 IU. 
 
Table 1 shows the prophylax)s reg)mens used by the part)c)pants; an average of 37 IU, 27 IU, and 
21 IU products per kg were used for h)gh, med)um, and low-dose prophylax)s. 
 
When the answers to the quest)ons of sat)sfact)on w)th current prophylact)c treatments and the 
areas )n wh)ch these treatments are )nadequate were evaluated together, the part)c)pants stated 
PHL-FVIII (8.5/10 sat)sfact)on), SHL-FVIII (7.4/10), and plasma-der)ved FVIII concentrates 
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(5.6/10) were effect)ve for “bleed)ng control” and “prevent)on of target jo)nt damage.” (only 3 
part)c)pants used Em)c)zumab; thus, no analys)s could be performed due to )nsuff)c)ent number). 
 
The mean compl)ance w)th prophylact)c treatment was stated as 71-80% by 6 part)c)pants, 50-
60%, by 4 part)c)pants, and 61-70% by other 4 part)c)pants. Table 2 shows the reasons for 
noncompl)ance w)th prophylact)c treatment. 
 
Of the part)c)pants, 10 (71.4%) stated apart from the ex)st)ng opt)ons, pat)ents would benef)t from 
“gene therapy,” and 4 (28.6%) sa)d” pat)ents would benef)t from “other drugs prov)d)ng hemostat)c 
balance.” Table 3 shows part)c)pants' preferences for new treatments. 
 
Of the part)c)pants, 12 (85.7%) stated hav)ng a “suff)c)ent” level of knowledge, and 2 (14.3%) sa)d 
hav)ng a “med)um” level of knowledge about gene therapy. On the “ab)l)ty level of answer)ng 
pat)ents' quest)ons about the safety and effect)veness of gene therapy based on current cl)n)cal 
study results,” 6 (42.9%) part)c)pants stated, “I cons)der myself an expert,” 5 (35.7%) sa)d, “I feel 
comfortable answer)ng quest)ons about cl)n)cal tr)als of gene therapy for hemoph)l)a”; only 1 
part)c)pant responded, “I have read some stud)es, but I do not feel very comfortable answer)ng 
pat)ents' quest)ons.” The )ssue they most frequently worr)ed about )n gene therapy was “long-term 
safety and eff)cacy data.” Regard)ng the benef)ts of gene therapy, the most common responses 
were “prov)d)ng bleed)ng control” (23.8%), “)ncreas)ng the qual)ty of l)fe” (14.3%), “max)mum 
adaptat)on to soc)al l)fe” (14.3%), “pat)ents forgett)ng about hav)ng hemoph)l)a and el)m)nat)on of 
factor dependency” (14.3%). 
 
Conclus"on: Although all pat)ents rece)ved prophylact)c treatment and the noncompl)ance rate 
was 34%, the h)gh rate of pat)ents rece)v)ng secondary and tert)ary prophylax)s, bleed)ng desp)te 
treatment, and development of jo)nt destruct)on )nd)cate that the pat)ents d)d not fully benef)t from 
standard treatments. It )s extremely cruc)al to prevent jo)nt destruct)on and target jo)nt format)on 
)n adult severe HemA pat)ents, to prov)de long-term complete bleed)ng control at a level that w)ll 
reduce bleed)ng-related pa)n and )mprove pat)ents' da)ly act)v)t)es, work and school l)ves. 
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Table 1. Prophylax)s types and doses recommended by centers for adult severe hemoph)l)a A 
pat)ents w)thout )nh)b)tors 
 

 Number of centers 
n (%) 

H*gh dose prophylax*s [IU Factor VIII/kg 
every other day] 

 

25 1 (7.1) 
30 5 (35.7) 
35 1 (7.1) 
40 4 (28.6) 
50 3 (21.4) 

Med*um dose prophylax*s [IU/Factor VIII/kg 3 
days per week] 

 

20 4 (28.6) 
25 3 (21.4) 
30 5 (35.7) 
35 1 (7.1) 
40 1 (7.1) 

Low dose prophylax*s [IU/Factor VIII/kg] 2 days *n a week 3 days *n a week 
10 1 (7.1) 2 (14.3) 
15 3 (21.4) 4 (28.6) 
20 6 (42.9) 6 (42.9) 
25 1 (7.1) 1 (7.1) 
30 3 (21.4) 1 (7.1) 

  



113ISBN 978-605-70919-4-9

Table 2. Reasons for non-compl)ance to treatment )n adult severe hemoph)l)a A pat)ents w)thout 
)nh)b)tors on prophylax)s 
 

Reasons for non-compl*ance w*th treatment 
Number of 

centers 
n (%) 

Number of pat*ents 
Mean±SD 

Med*an (Q1-Q3) 
(M*n.-Max.) 

Because he doesn't lCke gCvCng CnjectCons or havCng them 
done. 14 (100) 

30.36±15.00 
30.00 (20.00-40.00) 

(5.00-60.00) 

Due to dCffCculty Cn fCndCng vascular access 13 (92.9) 
21.38±13.19 

20.00 (10.00-30.00) 
(3.00-40.00) 

Because he forgets 12 (85.7) 
16.00±11.41 

10.00 (7.50-27.50) 
(2.00-35.00) 

Because he dCd not thCnk that drug treatment was necessary 10 (71.4) 
19.20±12.33 

20.00 (10.00-30.00) 
(2.00-40.00) 

Because of paCn due to CnjectCons 8 (57.1) 
13.13±8.43 

10.00 (7.50-17.50) 
(5.00-30.00) 

Because he has dCffCculty goCng to appoCntments 6 (42.9) 
18.83±16.92 

17.50 (5.00-20.00) 
(3.00-50.00) 

Because of dCffCculty understandCng the treatment regCmen 5 (35.7) 
9.00±6.52 

5.00 (5.00-10.00) 
(5.00-20.00) 

Due to sCde effects experCenced durCng hemophClCa treatment 2 (14.3) 
5.00±0.00 

5.00 (5.00-5.00) 
(5.00-5.00) 

Because of dCffCculty Cn goCng to the pharmacy/hospCtal to buy 
medCcCnes or get a prescrCptCon due to economCc dCffCcultCes 2 (14.3) 

15.00±7.07 
15.00 (10.00-20.00) 

(10.00-20.00) 

Due to dCffCcultCes Cn supplyCng medCcCne 1 (7.1) 
10.00±0.00 

10.00 (10.00-10.00) 
(10.00-10.00) 
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Table 3. Faculty members' preferences regard)ng new treatments for hemoph)l)a A 
 
New treatment opt*on cho*ce offered *n the treatment of pat*ents w*th severe 
hemoph*l*a A w*thout *nh*b*tors 

Number of centers 
n (%) 

Extended half-l*fe Factor VIII concentrates 8 (57.1) 
fCrst choCce 4 (50.0) 
second choCce 4 (50.0) 

Em*c*zumab 8 (57.1) 
fCrst choCce 3 (37.5) 
second choCce 5 (62.5) 

Gene therapy 8 (57.1) 
fCrst choCce 6 (75.0) 
second choCce 2 (25.0) 

Other drugs that prov*de hemostat*c balance 3 (21.4) 
fCrst choCce 1 (33.3) 
second choCce 2 (66.7) 

I want to cont*nue w*th the current treatment opt*on 1 (7.1) 
second choCce 1 (100.0) 
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Evaluat0ng Prophylax0s 0n von W0llebrand D0sease: Outcomes and Eff0cacy 0n 
Severe Cases 

Başak Koç1, Bülent Zülf)kar1 

1Istanbul Un)vers)ty Oncology Inst)tute, Hered)tary Bleed)ng D)sorders Un)t 

Introduct"on: Wh)le von W)llebrand d)sease (VWD) )s typ)cally a m)ld cond)t)on, a subset of 
pat)ents suffers from frequent bleed)ng ep)sodes. Unl)ke severe hemoph)l)a, where prophylax)s )s 
w)dely recogn)zed as the standard treatment, )ts use )n VWD )s less common. Most pat)ents w)th 
type 1 VWD can be effect)vely managed w)th on-demand desmopress)n and tranexam)c ac)d. 
However, )n cases of more severe d)sease, part)cularly )n type 3 VWD, challenges such as jo)nt 
bleeds, nosebleeds, heavy menstrual bleed)ng, and gastro)ntest)nal bleed)ng often requ)re 
treatment w)th von W)llebrand factor/factor VIII (VWF/FVIII) concentrate. For )nd)v)duals w)th 
more severe forms of the cond)t)on, prophylax)s w)th VWF concentrate should now be cons)dered 
the standard of care. Th)s study presents the outcomes of von W)llebrand pat)ents who were 
followed under prophylax)s. 

Mater"al-Method: A total of 154 von W)llebrand pat)ents' records reg)stered at the Istanbul 
Un)vers)ty Oncology Inst)tute's Hered)tary Bleed)ng D)sorders Center were rev)ewed. Th)rteen 
pat)ents undergo)ng prophylax)s were )ncluded )n the study. Data on the pat)ents’ age at d)agnos)s, 
bleed)ng ep)sodes before and after prophylax)s, reasons for start)ng prophylax)s, as well as the 
dosage and frequency of prophylax)s, were recorded. 

Results: The med)an age was 22 years and the med)an age at d)agnos)s was 11 years (range:6 
months-25 years). 8 of the pat)ents were male and 5 were female. Pat)ent character)st)cs are 
deta)led )n Table 1. In four pat)ents (#2,3,6,10) w)th heavy mentural bleed)ng (HMB) as the reason 
for prophylax)s, HMB could not be managed solely w)th tranexam)c as)d, hormonal theraphy and 
menstrual prophylax)s, and three pat)ents requ)red erythrocyte transfus)ons. Follow)ng the 
)n)t)at)on of the rout)ne prophylax)s program, menstrual bleed)ng was effect)vely controlled. 

 

 Type Bleed)ng phenotype prophylax)s 
)nd)cat)on 

ABR  
(before prophylax)s) 

ABR  
(after prophylax)s) 

1 1 Ep#stax#s, 
G#ng#vorrhag#a 

severe #ngu#nal 
bleed#ng after 
#ntervent#on 

3 0 

2 1 Menorrhag#a Menorrhag#a -- -- 
3 1 Menorrhag#a Menorrhag#a -- -- 
4 1 Ep#stax#s, 

G#ng#vorrhag#a 
Ep#stax#s 7 0 

5 2 Hemarthros#s Hemarthros#s 3 0 
6 2 Menorrhag#a Menorrhag#a -- -- 
7 3 Ep#stax#s, 

G#ng#vorrhag#a, 
Hemarthros#s 

Hemarthros#s 5 0 
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8 3 Ep#stax#s, 
G#ng#vorrhag#a, 
Hemarthros#s 

Hemarthros#s 4 0 

9 3 Menorrhag#a, 
Hemarthros#s 

Hemarthros#s 9 2 

10 3 Ep#stax#s, Menorrhag#a Menorrhag#a -- -- 
11 3 Ep#stax#s, GI bleed#ng, 

Hemarthros#s 
Hemarthros#s 5 1 

12 3 Ep#stxs#s, 
G#ng#vorrhag#a, 
Hemarthros#s 

Hemarthros#s 12 0 

13 3 Ep#stax#s, 
G#ng#vorrhag#a 

Ep#stax#s 5 0 

 

 

Conclus"on: Prophylax)s an effect)ve and well-tolerated therapy used to prevent recurrent 
bleed)ng ep)sodes )n pat)ents w)th severe and symptomat)c VWD and seems to reduce the r)sk of 
spontaneous bleed)ng, ep)stax)s, and hosp)tal)zat)ons. Although there )s no standard prophylax)s 
for von W)llebrand d)sease as there )s for hemoph)l)a, pat)ents should be )nd)v)dually assessed and 
prophylax)s should be )n)t)ated when necessary. 

Although there have been s)gn)f)cant advances )n d)agnos)ng and manag)ng von W)llebrand 
d)sease (VWD) over the past th)rty years, challenges rema)n )n ach)ev)ng t)mely and accurate 
d)agnos)s and effect)ve treatment for all pat)ents. Unl)ke the extens)ve range of new therap)es 
ava)lable for hemoph)l)a, changes )n the treatment landscape for VWD have been l)m)ted. 
However, the overs)ght of th)s pat)ent group )s now be)ng addressed, w)th several new therap)es 
currently under development.  S)nce factor concentrates are st)ll the best opt)on, pat)ents w)th 
severe bleed)ng phenotypes of VWD benef)t from long-term prophylax)s us)ng VWF concentrate. 
Standard)z)ng and val)dat)ng the bleed)ng score, along w)th us)ng )t to assess pat)ents’ bleed)ng 
tendenc)es, w)ll l)kely help ta)lor )nd)v)dual treatment plans. 
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Prophylact0c Treatment Exper0ence of Haemoph0l0a Pat0ents In Azerba0jan 

Gunel Al)zade1, Elm)ra Gad)mova1, H)kmet Ibrah)ml)2, Natella Yus)fova1, Mehpara Kaz)mova1, 
G)yas Huseynov1 

1Azerba)jan State Advanced Tra)n)ng Inst)tute for Doctors named after A.Al)yev. 
2The State Agency on Mandatory Health Insurance. 
 

Introduct"on and purpose: Care for pat)ents w)th haemoph)l)a at the state level )n the Republ)c 
of Azerba)jan )s based on world best pract)ces and )t lets to plan a model of prophylact)c treatment 
of haemoph)l)a )n the country and )mplement )t w)th relat)vely econom)cally v)able opt)ons. For 
th)s, )t )s necessary to study the cl)n)cal problems assoc)ated w)th the organ)zat)on of prevent)ve 
treatment. Substant)at)on of recommendat)ons on )mplementat)on of prophylact)c treatment model 
of haemoph)l)a )n Azerba)jan. 

Mater"als and Methods: After obta)n)ng the complex character)st)cs of 625 pat)ents l)v)ng )n 
Baku c)ty , there were selected pat)ents among them for test)ng a prophylact)c treatment model.52 
pat)ents from the cont)ngent under our observat)on l)v)ng )n Baku c)ty have severe haemoph)l)a A 
and 40 have moderate haemoph)l)a A. The ava)lable protocols have been appl)ed to these pat)ents 
by means of select)ng method. Accord)ng to the Malmo protocol F VIII have been appl)ed to 
pat)ents w)th A three t)me )n a week at a dose of 25-40 BV / kg. Pat)ents from the control group 
hav)ng the same age and gender (52 pat)ents w)th severe haemoph)l)a, 40 pat)ents w)th moderate 
haemoph)l)a ) were treated on demand. Observat)on of pat)ents )n both groups dur)ng 365 days 
was prov)ded, all hemorrhag)c cases were reg)stered and analyzed. 

Results and Conclus"on: Prophylact)c treatment reduced the r)sk of target organs )n pat)ents w)th 
a d)agnos)s of severe and moderate haemoph)l)a by 2.2 and 1.9 t)mes, the probab)l)ty of severe 
bleed)ng by 2.1 and 4.0 t)mes, and the l)m)tat)on of bleed)ng-related act)v)ty by 1.4 t)mes compared 
to treatment on demand. 9.0 t)mes, reduces da)ly pa)n syndrome 1.7 t)mes . As a result of 
prophylact)c treatment, the qual)ty of l)fe of pat)ents )mproves, the pos)t)ve results )ncrease, 
espec)ally phys)cal, pos)t)onal, soc)al and emot)onal funct)onal)ty. The effect)veness of 
prophylact)c treatment decreases depend)ng on age.It should be noted that compl)cat)ons and 
consequences )n the background of on demand treatment depend on age, the r)sk of hemorrhage 
)ncreases w)th age.As the durat)on of haemoph)l)a )s proport)onal to the frequency of )ts 
compl)cat)ons, start)ng the prophylact)c treatment at the stage when pat)ents are f)rst d)agnosed )s 
recommended. 

Keywords: haemoph)l)a, bleed)ng, prophylax)s. 
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Introduct"on and purpose: F)tus)ran, a subcutaneous (SC) )nvest)gat)onal s)RNA therapeut)c, 
lowers ant)thromb)n (AT) to )ncrease thromb)n generat)on and rebalance haemostas)s )n people 
w)th haemoph)l)a (PwH) A or B, regardless of )nh)b)tor status. We report )nter)m safety and 
eff)cacy of f)tus)ran ant)thromb)n-based dose reg)men (AT-DR) )n a Phase 3 open-label extens)on 
study (ATLAS-OLE; NCT03754790). 

Mater"als and Methods: Males aged ≥12 years w)th severe haemoph)l)a A or B, w)th or w)thout 
)nh)b)tors, who completed a f)tus)ran Phase 3 study were enrolled. The or)g)nal 80mg SC monthly 
(QM) dose reg)men [ODR] was adjusted to AT-DR, target)ng AT act)v)ty levels 15–35% to 
m)t)gate adverse events (AEs). Part)c)pants rece)ved f)tus)ran prophylax)s 50mg or 20mg every 
other month (Q2M) or QM. Doses were )nd)v)dually adjusted to ach)eve target AT act)v)ty. Safety 
was compared w)th ODR across all f)tus)ran stud)es, and eff)cacy was compared w)th control 
groups )n parent stud)es. 

Results and Conclus"on: Overall, 227 part)c)pants were enrolled. Mean (SD) AT level was 23.5 
(4.6) on AT-DR. 78% of part)c)pants were on Q2M reg)mens; 38% requ)red zero and 56% requ)red 
one dose adjustment to ach)eve AT 15–35%. Safety analyses )ncluded all part)c)pants exposed to 
f)tus)ran (n=270, ODR; n=286, AT-DR). For ODR, total pat)ent (pt)-years of exposure was 306.8 
(≥12 months exposure n=101). For AT-DR, total pt-years of exposure was 486.0 (≥12 months 
exposure; n=238). The exposure-adjusted )nc)dence rate of AEs was substant)ally reduced on AT-
DR: thrombot)c events (TE) (ODR 2.28 vs AT-DR 0.82/100 pt-years), alan)ne 
am)notransferase/aspartate am)notransferase >3xULN (ODR 16.62 vs AT-DR 2.26/100 pt-years), 
and cholecyst)t)s/cholel)th)as)s (ODR 14.67 vs 2.26/100 pt-years). All TE had s)gn)f)cant 
contr)but)ng r)sk factors. Med)an annual)zed bleed)ng rate (IQR) was 3.7 (0.0;7.5); 1.9 (0.0;5.6) )n 
PwH w)th )nh)b)tors and 3.8 (0.0;11.2) )n PwH w)thout )nh)b)tors. Super)or bleed control was 
demonstrated vs on-demand clott)ng factor concentrates (CFC)/bypass)ng agents (BPA) )n PwH 
w)th or w)thout )nh)b)tors (73% and 71% reduct)ons, p<0.0006, 0.0001, respect)vely). Bleed rate 
was reduced by 70% vs BPA prophylax)s (p=0.0002) and was comparable w)th CFC prophylax)s 
(p=0.6). In th)s study, f)tus)ran AT-DR target)ng AT levels of 15–35% )mproved safety prof)le 
substant)ally versus ODR and ma)nta)ned bleed protect)on )n PwH A or B, w)th or w)thout 
)nh)b)tors, w)th most on a Q2M reg)men. 

Keywords: F)tus)ran, Haemoph)l)a, Ant)thromb)n-based dose reg)men 
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Introduction: In practice, we evaluate the efficacy of haemostatic therapies through a 
combination of clinical observation (the acute response to bleeding and annualized bleed rates) 
and the application of laboratory tests that inform us of the activity (or antigen) levels of individual 
clotting factors or provide a global assessment of haemostatic activity (thromboelastography and 
rotational thromboelastography or thrombin generation assays).The dose requirement of 
coagulation factor IX (FIX) for prophylactic treatment in hemophilia B (HB) varies between 
patients. This may be due to interindividual variance in the pharmacokinetics (PK) of FIX in 
addition to that in clinical state of the patient. Plasma level of FIX may not always reflect clinical 
outcome. The aim of the study is to investigate PK data and its reflection on clinical results, since 
the amount of FIX transferred to the extravascular area is not known. 

Material-Methods: Fifteen HB patients were evaluated. Their demographics, prophylaxis and 
annual bleeding rate (ABR) were recorded. To measure PK, after 72-96 hours wash-out period 
blood samples were taken before infusion and at 15 and 30 min and 1, 3, 6, 9, 24, 48, 72, 96 and 
120hours and FIX activities were measured using both one-stage and chromogenic assays. FIX 
was given at the dose of 50±10IU/kg. 
 
Results: Median age was 19 years (range:2-49). Twelve had severe HB, 3 had moderately severe 
HB. Median ABR was 0 (range:0-4). The patients were on prophylaxis, except for one who was 
on demand treatment; PK was performed before total hip arthroplasty in this patient. In 3 pediatric 
HB patients one sample had clot and could not be measured.  Six patients were using recombinant 
FIX and 9 were plasma derived FIX. PK results were given at Figure 1. There was a significant 
difference between the one-stage and chromogenic assays in the PK results. When 12 years of age 
was taken as the cut-off, there was a significant difference between the one-stage and chromogenic 
assays in those ≤12 years old (n=4, p<0.001), while there was no significant difference in those > 
12 years old (n=11, p=0.051). A similar result was obtained when the cut-off was set at 18 years 
of age. There was a significant difference between the two methods in the PK results for 
recombinant factor IX (p<0.001), while no significant difference was found for plasma-derived 
factor IX (p=0.065). 

Conclusion: Recent studies indicate that further research into the physiological relevance of 
extravascular FIX is warranted, and attempts should be made to identify novel strategies that could 
incorporate objective evaluation of this FIX pool into the optimization of clinical care for 
haemophilia B patients. In the meantime, the haemostatic control of these patients should be 
managed with routine plasma FIX activity assays and by clinical evaluation. Studies of FIX 
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concentrates showed clearly that the volume distribution area for FIX is very large and it has been 
shown that about 40% of infused FIX distributes in the lymph or binds to collagen type IV in the 
sub-endothelial area. In our study, although all patients had >1% FIX activity on day 5 with the 
one-stage assay, in the chromogenic assay this value was ≤1 for 11 patients, and their median ABR 
was 1 (range: 0-3). After these results, one patient’s prophylactic regimen was changed and he had 
no bleeding after dose frequency changing. 

 

Figure 1: PK results: OS vs CHR (p=0.004) 
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Introduct"on and purpose: Assessment of the Azerba)jan model of treatment of the d)sease 
accord)ng to the demand allows plann)ng of resource prov)s)on. The just)f)ed and character)zed 
cr)ter)a of the med)cal prov)s)on of hemoph)l)a pat)ents play a major role )n the management of 
health care, allow)ng to evaluate the effect)veness of the measures for the )mplementat)on of the 
State Program on hemoph)l)a. 

Mater"als and Methods: Pat)ents d)agnosed w)th hemoph)l)a conf)rmed as the observat)on un)t 
were taken )n the study. The most )mportant cr)ter)on for the effect)veness of treatment w)th the 
d)agnos)s of hemoph)l)a )s the lethal)ty rate of pat)ents and the average age of the deceased 
pat)ents.In 2011 - 2015, the lethal)ty rate among pat)ents reg)stered w)th a d)agnos)s of hemoph)l)a 
was respect)vely 0.15 ± 0.11; 0.29 ± 0.14; 0.35 ± 0.15; 0.27 ± 0.14 and 0.30 ± 0.14 %. The 
d)fference of )nd)cators )s not stat)st)cally honest (p > 0.05). The average lethal)ty rate was 0.27%. 
The average age of the deceased pat)ents w)th hemoph)l)a was 45.5 years, the m)n)mum age was 
23, and the max)mum age was 68 years. Half of the deceased were younger than 48 years old. 
D)v)s)on of the deceased by age: 23 – 32 years – 6 persons (31,6%)33 – 42 years – 2 persons 
(10,5%)43 – 52 years – 2 persons (10,5%)53 – 62 years – 6 persons (31,6%)63 – 72 years – 3 
persons (15,8%). Tak)ng )nto cons)derat)on that the average l)fe expectancy )n Azerba)jan )s more 
than 70 years, the premature death of pat)ents d)agnosed w)th hemoph)l)a )s obv)ous. In th)s regard, 
the treatment of pat)ents d)agnosed w)th hemoph)l)a and the prevent)on of )ts compl)cat)ons are 
not sat)sfactory. 

Results and Conclus"on: There )s 1.5 bleed)ng ep)sode per pat)ent )n a year. Most of the bleed)ng 
ep)sodes (34.2 %) are due to hemorrhage )nto the jo)nts. The most )mportant cr)ter)on for the 
effect)veness of treatment of hemoph)l)a accord)ng to the demand )s the s)gns character)z)ng the 
length of l)fe of pat)ents. The average annual lethal)ty rate )s 0.27 %, the average age of the 
deceased )s 45.5 years. Therefore, the model of treatment of hemoph)l)a accord)ng to the current 
demand )s not sat)sfactory. 

Keywords: hemoph)l)a, treatment accord)ng to demand, prophylax)s 
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Introduct"on and A"m: Although there have been many important developments in hemophilia 
treatment in recent years, inhibitor development still remains one of the most serious and feared 
complications. Since externally administered factor VIII/IX will be ineffective in the presence of 
inhibitors, achieving hemostasis may not always be sufficient. The hemophilia patient's physical 
condition, health-related quality of life, risk of morbidity and mortality may be seriously and 
negatively affected with the development of inhibitors, and the cost of treatment will increase 
significantly. The underly)ng mechan)sms are not yet fully understood, and the complex et)ology 
between both genet)c and env)ronmental r)sk factors may have )mportant roles. The development 
of FVIII )nh)b)tors occurs )n about one-th)rd of prev)ously untreated pat)ents (PUPs) w)th severe 
haemoph)l)a A, ma)nly depends on )nh)b)tor r)sk factors. PUPs are at greatest r)sk of )nh)b)tor 
development w)th)n the f)rst 50 exposure days accord)ng to the last references. Desp)te the strong 
FVIII-related genet)c )nfluences on )nh)b)tor format)on, the most controvers)al env)ronmental r)sk 
factor for )nh)b)tor development )nvolves the type of FVIII concentrate for PUPs. After more than 
20 years, the quest)on of whether the use of recomb)nant FVIII concentrates leads to a h)gher 
)nh)b)tor )nc)dence than the lower pur)ty concentrates rema)ns largely unresolved. The f)rst 
random)zed tr)al-SIPPET study on th)s unresolved quest)on )ncluded 251 prev)ously untreated or 
m)n)mally treated pat)ents w)th severe haemoph)l)a A treated w)th e)ther a s)ngle pd-FVIII 
conta)n)ng VWF or a recomb)nant FVIII (rFVIII). The results showed an 87% h)gher rate of 
)nh)b)tor development for rFVIII than pdFVIII dur)ng the f)rst 50 exposure days of treatment. In 
add)t)on, the plasma-der)ved FVIII concentrates have been reported to have a lower )nc)dence of 
)nh)b)tor development than recomb)nant products )n PUPs from Germany and France, also. 

In th)s study, our a)m was to determ)ne the rate of )nh)b)tor development and the most )mportant 
)nh)b)tor r)sk factors )n our PUPs. 

Materials and Methods: The treatment records of 57 pat)ents w)th hemoph)l)a A (PwHA) who 
were regularly followed-up )n our Un)t after 2000 were evaluated, retrospect)vely. Accord)ng to 
the our treatment pol)cy, we usually start w)th pd-VWF/FVIII for our PUPS after d)scuss)ng w)th 
the fam)ly and gett)ng the s)gned consent of the parents. We change th)s concentrate to the last 
generat)on recomb)nant FVIII products after 200 exposure days. In add)t)on, some PUPs have used 
recomb)nant FVIII products or very rarely h)gh-pur)ty pd-FVIII (one spec)f)c product) )n th)s 
per)od.  
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Results: H)gh-t)ter FVIII )nh)b)tors were detected )n 4 ch)ldren (3 severe pat)ents w)th hemoph)l)a 
A, one moderate type) of 57 PwHA (12 m)ld, 12 moderate, 33 severe hemoph)l)a A). Inh)b)tors 
developed )n one pat)ent w)th severe hemoph)l)a treated w)th h)gh pur)ty pd-FVIII (one spec)f)c 
product) w)thout add)t)onal )nh)b)tor r)sk factors, one pat)ent w)th severe hemoph)l)a treated w)th 
second generat)on recomb)nant FVIII (th)s ch)ld had been adm)tted w)th severe and huge 
hematoma after fall)ng dawn at the f)rst d)agnos)s of hemoph)l)a). Unfortunately, the other two 
pat)ents were pat)ents )n whom we had to do factor concentrate changes dur)ng the)r surger)es (one 
w)th compartment syndrome, one w)th c)rcumc)s)on at the other hosp)tal) pd-VWF/FVIII was 
changed to h)gh pur)ty pd-FVIII concentrate (the same product of the f)rst pat)ent, th)s product was 
the only ava)lable product at that t)me) due to the sudden shortage of the pd-VWF/FVIII product 
at that t)me per)od )n our country about 20 years ago. Three of them rece)ved ITI w)th pd-
VWF/FVIII (50 IU/kg/dose, three t)mes )n a week; two (f)rst pat)ent and pat)ent w)th moderate 
type after c)rcumc)s)on) w)th complete success, one w)th compartment syndrome h)story refused 
ITI at the 3rd month of ITI). Act)vated prothromb)n complex concentrate prophylax)s was started 
)mmed)ately for th)s pat)ent, and he has not developed any s)gn)f)cant bleed)ng w)th prophylact)c 
therapy, fortunately. The last pat)ent )s on Em)c)zumab prophylax)s, he has been followed-up at 
the other center.  

We have not detected FVIII )nh)b)tor )n the other PUPs treated w)th pd-VWF/FVIII )n the last 25 
years.  

Conclusion: In conclus)on, the usage of plasma-der)ved von W)llebrand factor conta)n)ng FVIII 
products may protect the PUPs w)th severe hemoph)l)a A from )nh)b)tor development. The factor 
change dur)ng surgery or the usage of h)gh pur)ty pd-FVIII appeared to be assoc)ated w)th )nh)b)tor 
development. 
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Evaluation of Quality of Life and Problems of Access to Healthcare Services in 
Patients with Hemophilia 

Caner Dadak1, Volkan Albayrak2, Can Artuc2, Busra Aysu Delibas2, Yunus Emre Ozen2, Fatma 
Burcu Doganc3, Ahmet Topuzoğlu3 

1The Hemophilia Society of Turkiye 
2Marmara University School of Medicine 
3Marmara University School of Medicine, Department of Public Health 

Introduction and purpose: Hemophilia is an inherited bleeding disorder that develops as a 
result of factor VIII, IX or XI deficiency. A comprehensive treatment has a great importance for 
people with hemophilia (PWH). The main purpose of this study is to evaluate the quality of life 
and access to healthcare services in PWH. Among the specific objectives of this research; To 
evaluate the quality of life in people with hemophilia with an objective scale, to examine the 
relationship between the quality of life of PWH and their access to healthcare services. 

Materials and Methods: The research is a cross-sectional study. The population of the study is 
the PWH registered to the Hemophilia Society of Turkiye. A questionnaire consisting of 61 
questions was applied to the PwH and the data were collected. The data obtained were analysed 
with SPSS and JAMOVI, and the values with p<0.05 were accepted as significant. In the 
analysis, cross-table, Chi-Square test or Fisher's Chi-Square test for categorical variables; also t-
test for non-normally distributed metrics where the distribution is normal;Mann Whitney U, 
Kruskal-Wallis tests were used when the ANOVA distribution was not normal. 

Results and Conclusion: The majority of the PwH (72.4%; n=42) stated that they didn't need 
psychological support, while 27.6%(n=16) of them stated that they needed support. Statistically 
significant differences were found between theplace of residence and the adaptation to the 
changes that should occur in the lives of the PWH due to theirillness (p=0.035), between the 
current health status evaluations of the respondents and their need forpsychological support 
(p=0.01), between the current health status evaluations of the participants and thepresence of 
current pain (p=0.001), between the adaptation to the changes in the life of PWH due to 
theirillness and the need for psychological support (p=0.013). While it was evaluated that the 
PWH living in the cities and districts were generally good at adapting to changes, it was seen that 
the PWH living in the villages had difficulty in adapting. It was observed that the need for 
psychological support increased gradually as the health status of the PWH deteriorated. 

Keywords: hemophilia, psychological support, quality of life. 
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Subperiosteal Implant Application in A Patient with Glanzmann 
Thrombasthenia 

Betül Gedik Tarhan1, Mustafa Mert Açıkgöz1, Gülsüm Ak1 

1Istanbul University, Department of Oral and Maxillofacial Surgery 

Introduction and purpose: Glanzmann thrombasthenia (GT) is a rare inherited bleeding 
disorder caused by a deficiency or dysfunction of platelet glycoprotein IIb/IIIa, impairing platelet 
aggregation and leading to severe bleeding challenges during surgical and dental procedures. 
This condition is particularly prevalent in regions with high consanguinity rates, such as Iran and 
India. Patients with GT face significant risks during dental procedures due to inadequate 
hemostasis and potential complications from extensive tissue manipulation required by 
traditional implantology. This case report presents the successful use of a custom-made 
subperiosteal implant as an alternative solution, addressing the challenges posed by insufficient 
bone volume and the heightened risk of hemorrhagic complications. 

Materials and Methods: A 46-year-old male with Glanzmann thrombasthenia sought treatment 
at Istanbul University Faculty of Dentistry for missing maxillary teeth. Due to insufficient bone 
volume and the high risk of bleeding, conventional implant procedures and reconstructive 
surgery were deemed unsuitable. A custom-made subperiosteal implant was recommended, 
designed to minimize tissue manipulation and accommodate the patient’s specific anatomical 
needs. The treatment plan involved close coordination with a hematologist to manage bleeding 
risks, including preoperative platelet transfusions. The procedure, performed under local 
anesthesia, combined tooth extractions with the placement of the subperiosteal implant in one 
session. Postoperatively, minimal complications such as edema and ecchymosis were observed, 
with no significant bleeding during the two-month follow-up. The patient, having experienced a 
successful outcome, agreed to proceed with similar treatment for the mandible. 

Panoramic x-ray used in pre-operative examination 

 

Subperiosteal implant surgery, post-operative x-ray and photograph 
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Results and Conclusion: The use of a custom-made subperiosteal implant in this patient with 
Glanzmann thrombasthenia demonstrates a viable alternative to traditional dental implants, 
effectively addressing issues of insufficient bone volume and bleeding risks. This approach 
reduces the need for extensive surgical intervention and minimizes hemorrhagic complications. 
The case highlights the importance of personalized treatment planning and interdisciplinary 
collaboration in managing complex cases involving bleeding disorders. Further research and 
follow-up are essential to refine these approaches and improve patient outcomes in similar 
scenarios. 

Keywords: Glanzmann thrombasthenia, subperiosteal implants, platelet dysfunction, dental 
rehabilitation, personalized treatment 
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Diş Çekimi Sonrası Uzun Kanaması Olan Hastada Plazminojen Aktivatör 
İnhibitör-1 Eksikliği ve Yönetimi 

Davut Albayrak1, Canan Albayrak2 

1Medicalpark Samsun hastanesi 
2Ondokuzmayıs Üniversitesi Tıp Fakültesi 

Giriş ve Amaç: Plazminojen aktivatör inhibitör-1 (PAİ-1), plazminojen etkinleştiricileri 
baskılayan birincil serin proteaz inhibitörüdür. Eksikliğinde, travma ve cerrahi işlemler sonrası 
kanamalar görülür. Bunlar travma sonrası kafa içi ve eklem kanamaları, gecikmiş cerrahi 
kanama, şiddetli adet kanamalar ve cilt altı kanamalar gibi geniş dağılım gösterebilir. Pıhtılaşma 
sistemi testleri normal, kan sayımında trombosit sayımları normal ve periferik yaymada 
trombositleri kümeli olan hastalarda fibrinolitik sistem hastalıklarının da kanamaya yol 
açabileceği akılda tutulmalıdır. Burada diş çekimi sonrası aşırı kanama ile gelen bir hastada PAİ-
1 eksikliği saptanan bir olguyu sunuyoruz. 

Gereç ve Yöntem: Dokuz yaşında kız hasta altı gün önce sağ alt çenede azı dişi çekimi sonrası 
aşırı kanama olması nedeniyle başvurdu. Kanamanın çok fazla olduğu, zaman zaman kesilip 
sonra tekrar başladığı öğrenildi. Planlanan diğer diş çekimleri kanama sebebiyle yapılamamıştı. 
Hastanın ailesinde annenin adet kanamalarının uzun olması haricinde kanama öyküsü yoktu. 
Anne ve baba arasında akrabalık yoktu.Fizik muayenesi diş çekim yerinde kanama dışında 
normal idi. Aktive Pıhtılaşma Zamanı 2dk 40sn (n<15 sn); D-dimer 0,2 mg/l n; kanama zamanı 
1dakika 14sn, APTZ 23 sn, PZ INR 1.04 bulunmuştu. Bizim hastanemizde bakılan; INR 1,03 
APTZ 29 sn, Faktör 13 düzeyi %87,7 ve VWF %91,9 ile normal sınırlarda idi. Parmak ucu 
yaymada trombositleri bol ve kümeli idi. KBB damar anomalisi görmedi. Hastada kanamanın 
durma ve tekrar başlama özelliği sebebiyle fibrinolitik yol eksiklikleri olabileceği düşünüldü. 
Alfa 2 antiplazmin eksikliği bakılamadı. Plazminojen %104 ve PAİ-1 %2 bulundu. Traneksamik 
asit tedavisi ile kanaması durduruldu. Tanı sonrası, hastaya ağızdan traneksamik asit tablet 
kullanırken diş çekimi yapıldı. Kanaması olmadı. 

Bulgular ve Sonuç: Kanama öyküsü ile gelen hastalarda pıhtılaşma sistemi araştırılır fakat 
fibrinolitik sistemin hastalıklarının kanama ile karışımıza gelebileceği akla gelmeyebilir. 
Pıhtılaşma sistemi ve trombosit testleri normal ise fibrinolitik sistemin aşırı aktivasyonuna bağlı 
kanama düşünülmelidir. Bizim hastamızda PAİ-1 eksikliği diş çekimi sonrası aşırı kanamaya 
sebep olmuştu. Hastada pıhtılaşma sistemi ve trombosit tetkikleri normal bulunca, fibrinolitik 
sistem testlerini yaptık. PAİ-1 eksikliği tanısı sonrası, hastanın ertelenen diş çekimini 
traneksamik asit tedavis altında gerçekleştirdik ve kanaması olmadı. Sonuç olarak, travma ve 
cerrahi sonrası kanamalarda, fibrinolitik sistem de araştırılmalıdır. PAİ-1 eksikliği tanısı alan 
hastalarda kanamalar, fibrinoliz inhibitörü olan traneksamik asit ve aminokaproik asit ilaçları ile 
durdurulabilir ve planlanan cerrahiler plazma kullanılmadan bu ilaçlar ile yapılabilir. 

Anahtar Kelimeler: Plazminojen Aktivatör İnhibitör-1, kanama, traneksamik asit, fibrinoliz 
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Implant Treatment in a Patient with Severe Hemophilia-A and Von Willebrand 
Disease 

Oğuz Temizel1, Zeynep Afra Akbıyık Az2, Gülsüm Ak3 

1Dt. İstanbul Üniversitesi Sağlık Bilimleri Enstitüsü Ağız, Diş, Çene Hastalıkları ve Cerrahisi 
Anabilim Dalı 
2Dr. İstanbul Üniversitesi Diş Hekimliği Fakültesi, Ağız, Diş, Çene Hastalıkları ve Cerrahisi 
Anabilim Dalı 
3Prof. Dr. İstanbul Üniversitesi Diş Hekimliği Fakültesi, Ağız, Diş, Çene Hastalıkları ve 
Cerrahisi Anabilim Dalı 

Introduction and purpose: Hemophilia A, an X-linked inherited bleeding disorder 
characterized by deficient factor VIII activity, results in spontaneous hemorrhages and prolonged 
bleeding episodes, particularly in severe cases. Von Willebrand disease(VWD) is a bleeding 
disorder caused by the qualitative or quantitative deficiency of the pro-von Willebrand factor. 
Von Willebrand disease can be inherited or acquired. Affected people may complain of 
excessive bruising, prolonged bleeding from mucosal surfaces, and prolonged bleeding after 
minor trauma. Patients with hemophilia A and VWD face challenges in oral hygiene 
maintenance due to bleeding during routine activities such as tooth brushing. While traditional 
prosthetic methods suffice for tooth loss in hemophilia patients, implant treatments offer 
advantages in certain cases. However, surgical interventions for these individuals present unique 
challenges related to perioperative bleeding and postoperative hematoma formation, 
necessitating specialized protocols and collaboration among hematologists and surgeons to 
ensure patient safety. 

Materials and Methods: This case report describes successful implant surgery in a 19-year-old 
female patient with severe hemophilia A and VWD who presented with a severely decayed 
superior posterior teeth. Because the tooth was too far damaged for any other treatment option, 
the patient had the teeth removed and the patient underwent implant treatment after a waiting 
period of 3 months for the bone to recover. Due to risk of bleeding into the sinus cavity, we 
refrained from performing crestal sinus lift and used a shorter implant instead. Both operitions 
were carried out witohout complications or excessive bleeding following consultation with his 
hematologist and adherence to a specially designed protocol. DISCUSSION:Hemophilia A and 
VWD poses challenges to oral hygiene. Implant surgery in severe cases requires specialized 
protocols and collaboration. Successful case reports highlight the importance of careful 
management and communication for optimal outcomes. 

Results and Conclusion: These findings underscore the viability of dental implant surgery in 
severe hemophilia and VWD patients when appropriate precautions are taken and effective 
communication with the patient’s hematologist is established. This contributes to the broader 
understanding of optimal strategies and outcomes associated with implant surgery in this patient 
population, emphasizing the importance of minimizing potential complications while optimizing 
treatment outcomes. 

Keywords: Dental Implants, Hemophilia-A, Von Willebrand Disease, Oral surgery 
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İntrakranial Kanama ile Başvuran İnfantta Faktör X Eksikliği Tanısı ve Tedavi 
Deneyimi 

Mustafa Özay1, Hüseyin Avni Solğun1 

1Gaziantep Şehir Hastanesi Çocuk Hematoloji ve Onkoloji Kliniği 

Giriş ve Amaç: Faktör X (FX) eksikliği konjenital veya kazanılmış olarak ortaya çıkabilen nadir 
bir hastalıktır. Bu yazıda anne ve baba arasında akraba evliliği öyküsü olan, FX eksikliği tanısı 
aldıktan bir gün sonra spontan intrakranial kanama saptanan 3 aylık bebek sunuldu. 

Gereç ve Yöntem: Üç aylık erkek hasta, daha önce 2 erkek kardeş nedeni bilmediği bir nedenle 
ex olduğu için merkezimize ileri tetkik amaçlı yönlendirildi. Ailede kanama öyküsü olmayan 
hastadan gönderilen aPTT:45/sn (referans:20-32/sn), PT:41,9/sn (referans: 9.8-13,7/sn), 
INR:4,08 (referans:0,8-1,2) saptandı. FX düzeyinin iki kere farklı merkezlerde %5,41 ve %5,45 
(60-150) saptanması üzerine FX eksikliği tanısı aldı. İzlemde aileye bilgi verildikten bir gün 
sonra kusma nedeni ile başvuran hastaya kranial görüntüleme yapıldı. Beyin Tomografisi Sol 
serebral hemisfer düzeyinde en geniş yerinde 1,5 cm´ye ulaşan subdural hematom ve sol 
parietalde 5 cm boyutlu yoğun vazojenik ödem izlenen hematom alanı mevcuttur. Orta hat 
yapılarında sağa 1 cm shift izlenmiş olup sağ frontalde 1 cm boyutlu fokal prankimal hematom 
alanı saptandı (Şekil 1). Operasyona alınan hastaya hematom drenaj işlemi uygulandı. Çocuk 
nöroloji ve Beyin cerrahisi ile multidisipliner takip yapıldı. Ameliyat öncesi FX içeren 
protrombin kompleks konsantreleri (PCC) 40’ü/kg/doz olacak şekilde uygulanan hastaya 
operasyon sonrası 25’ü/kg/doz günde 1 kez olacak şekilde 7 gün yoğun bakımda devam edildi. 
Hastanın tedavisine serviste, 3 gün günde 1 kez ve 3 güngün aşırı olacak şekilde devam edildi. 
Taburculukta hastada nörolojik defisit yoktu. PCC profilaksisine haftada bir, 25ünite/ kg olacak 
şekilde en 6 ay devam edilmesi planlandı. 

Sol parietalde 5 cm boyutlu hematom alanı ve Orta hat yapılarında sağa 1 cm shift görünümü 
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Bulgular ve Sonuç: Faktör X eksikliğinde tanı, eş zamanlı olarak uzamış protrombin ve aktif 
parsiyel tromboplastin zamanı saptanan hastalarda klinik şüphe durumunda FX plazma 
seviyesinin azalmasıyla doğrulanır. FX düzeyi hafif-orta düzeyde düşük olan hastalarda hiç 
kanama semptomu olmayabileceği gibi, ağır kanamalar da görülebilir. Dolayısıyla, günümüz 
laboratuvar incelemeleri klinik fenotipin tahmininde yeterli olamayabilir. Bu nedenle FX 
eksikliği olan hastalarda tüm pıhtılaşma sürecinin dinamik özelliklerini de değerlendiren 
tromboelastografi, trombin oluşum testi ve fibrin polimerizasyonu gibi diğer incelemelerin de 
kullanılması gerekebilir. Leu(-32)Pro, Gly152Arg ve Ala234Ser mutasyonlarında kanama 
görülmezken, her 6 hastanın 5’inde görülen Gly380Arg mutasyonları kafa içi kanama ile ilişkili 
bulunmuştur. Hastamıza genetik çalışma yapılamamıştır. 

Anahtar Kelimeler: Faktör X eksikliği, İnfant, İntrakranial kanama 
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Ağır Hemofili A Tanılı Hastada 2 Doz Elocta® Kullanımı İle Gerçekleştirilen 
Sünnet Operasyonu 

Funda Erkasar1 

1Mersin Şehir Eğitim ve Araştırma Hastanesi Mersin Türkiye 

Giriş ve Amaç: Efmoroctocog alfa (Elocta®) için, küçük cerrahi girişimlerde önerilen doz yara 
iyileşmesi olana kadar faktör VIII seviyesini 30-60 Ü/dl seviyesine çıkaracak dozlarda, 24 saatte 
bir uygulama olarak önerilmektedir. Burada günde 1 kez olacak şekilde, toplam 2 doz (38 IU/kg) 
ile başarı ile gerçekleştirilen bir sünnet vakasını sunuyoruz. 

Gereç ve Yöntem: OLGU SUNUMU2014 yılında 5 aylıkken kan alımı sonrası kanamanın 
durmaması şikâyeti ile getirilen hastanın fizik incelemesinde 2x2 cm büyüklüğünde hematomu 
mevcuttu. Yapılan tetkiklerde faktör VIII düzeyi %0,26 bulunarak hasta ağır hemofili A tanısı 
aldı. Hastaya 3 yaşında faktör rVIII (SHL) profilaksisi başlandı. İzleminde eklem ve yumuşak 
doku kanamaları devam ettiği için hastaya Mart 2023 tarihinde Elocta® profilaksisi 50 IU/kg, 
haftada 1 gün olacak şekilde başlandı (1x2000 IU/hafta). Yedi günde 1 olacak şekilde Elocta 
kullanıldığı 1.5 yıl içinde hastada 2 kez minör kanama (yumuşak doku) gözlendi.Aile 10 
yaşındaki hastaya 2024 yılında sünnet yaptırmak isteği ile müracaat etti. Sünnet öncesi hastanın 
inhibitörü <0.3 BÜ olarak bulundu. Hastaya operasyondan bir gün önce, profilaksi günü de 
olduğu için 38 IU/kg dozunda Elocta® IV yapıldı. Operasyon günü koagülasyon parametreleri 
normal olan hastaya operasyondan 2 saat önce Elocta® aynı dozda tekrarlandı. Aynı gün 
traneksamik asit 3x10 mg/kg dozunda IV başlandı. Operasyonu başarı ile gerçekleşen, kanaması 
olmayan hastaya operasyondan 24 saat sonra 2. doz Elocta® yapıldı ve kanaması olmayan hasta 
taburcu edildi. 1 hafta sonra kontrole geldiğinde hastanın bu süre boyunca kanamasının olmadığı 
öğrenildi. Yara yerinde herhangi bir sorunla karşılaşılmadı. 

Bulgular ve Sonuç: TARTIŞMA ve SONUÇStandart yarı ömürlü FVIII preparatları ile faktör 
VIII seviyesi 8-12 saat sonra yarı düzeye inerken, uzatılmış yarı ömürlü faktörlerde bu süre 14-
19 saattir. Fc teknolojisi kullanılan Elocta®’nın, yarı ömrü SHL’lere kıyasla 1,5 kat daha 
uzundur. Bu sebepledir ki küçük cerrahi girişimlerde standart yarı ömürlü faktörler 
kullanıldığında yara iyileşmesine kadar geçen sürede 12 saatte bir faktör uygulanması 
gerekirken, uzatılmış yarı ömürlü faktörlerde hem uygulama sıklığı azalmakta hem de kullanılan 
süre daha kısa olabilmektedir. Sonuç olarak hastamızda olduğu gibi ağır hemofili A hastalarında 
sünnet gibi bir küçük cerrahi girişimde toplam 2 doz Elocta® kullanılarak başarılı ve güvenle 
cerrahi girişim uygulanabilmektedir. Bu durum hem hasta yatış süresini kısaltmakta hem de 
hasta ve çalışan memnuniyetini artırarak aynı zamanda maliyeti de azaltmaktadır. 

Anahtar Kelimeler: hemofili A, Cerrahi, Pediatri 
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Hızla Yüksek Titrajlı İnhibitör Gelişen 15 Aylık Hemofilik Bebekte 
Karşılanmayan İhtiyaçlar: Yeni Derialtı Tedaviye Geçme Çabası 

Cihan Önder1, Deniz Yılmaz karapınar1, Kaan Kavaklı1 

1Ege Üniversitesi Çocuk Hematoloji ve Onkoloji B.D 

Giriş ve Amaç: FVIII’e karşı antikor gelişmesi sonrasında FVIII’e yanıt alınamamasına 
“inhibitör” denilmektedir. Yüksek yanıtlı (HR)inhibitörlü hastalarda FVIII ile hemostaz 
sağlanması olası değildir. Bu durumda rekombinant faktör VIIa (rFVIIa) veya aktifleşmiş 
protrombin kompleks konsantreleri (aPCC) tercih edilmelidir. Sunumumuzda erken dönemde 
HR tipte inhibitör gelişen ve 2 ay içinde 4 kez tedaviye dirençli kanamalarına bağlı hastane yatışı 
olan, yeni SC tedaviye yoğun ihtiyaç gösteren bir olgu takdim edilecektir. 

Gereç ve Yöntem: Hemofili kardeş öyküsü olan 16 aylık erkek hasta. 28.günde FVIII düzeyi 
%0,9, FVIII inh <0,6 BU/ml. 12. Ayda ayağında hematom ve ekimoz ile başvurusunda abisinin 
de kullandığı 500 ünite turoktokog alfa pegol (EsperoctR) verilerek plazma kaynaklı FVIII 
(PDF8) (EMOCLOTR) haftalık (500 IU) proflaksiye alındı. Hastanın gluteal hematomlarının 
olması üzerine proflaksi dozu haftada 2 gün 500 üniteye çıkarıldı. 15 aylık iken diş etinde aktif 
kanama şikâyeti ile 24 saatte 2 defa PDF8 verilmesine rağmen kanamasının devam etmesi 
üzerine hastadan aPTT bakıldı. FVIII öncesi aPTZ 85 sn, FVIII sonrası aPTZ: 87sn ve aPTZ 
mixing testi 0.saatte 31sn, 2.saatte 71 sn ve inhibitör pozitif olarak saptandı. Bethesda İnhibitör 
testinde 17 BU/ml (N <0.6 BU/ml). TR tipte inhibitör saptandı. Hastanın inhibitör gelişme 
öncesi 12 Kez FVIII (Emoclot) tedavisi aldığı görüldü. Kanama tedavisi için Eptakog alfa 
(AryosevenR) 1.2 mg’dan 3 doz verildi. Hastaya sonrasında kanama için 3 doz Aryoseven ve 2 
doz Feiba kombine tedavi verilerek Feiba proflaksisi haftada 1 doz 100 ünite/kg olarak 
düzenlendi. 1 ay sonrasında dirsek içi ve el bileğinde hematomu olması üzerine 3 doz 1,2 mg 3 
saat arayla Aryoseven verildi. 1 hafta sonrasında bilateral gluteal bölgede 5x6 cm çapında 
hematom ile gelen hastaya Feiba günde iki kez 500 ünite kombine olarak 4 saatte bir 1,2 mg 
aryoseven tedavisi ile 3 günde gerileme sağlandı. 
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Bilateral gluteal ve skrotal hematom 

 

Bulgular ve Sonuç: Plazma kaynaklı FVIII kullanılmasına rağmen yüksek titrajlı inhibitör 
gelişen ve hemen Feiba proflaksisine alınan hastada gelişen sık büyük hematom tipinde 
kanamaları aPCC + rFVIIIa ile zorlukla kontrol altına alınan hasta için son 2 ayda 4 kez hastane 
yatışı yapıldı. Ailedeki ikinci hemofili-A hastasında inhibitör gelişmesi ve son derece agresif 
klinikte seyretmesi üzerine yeni deri altı tedavisi (Emicizumab) önerildi. 

Anahtar Kelimeler: Hemofili, inhibitör, emicizumab 
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P-08 

Gerçek Yaşamda N9-GP ile Tedavi Edilen Hemofili B Hastalarının Klinik 
Sonuçları: Adelphi Disease Specific Programme™ Hemofili Çalışması 

Giancarlo Castaman1, Cléa Percier2, Nathan Ball3, Víctor Jiménez-Yuste4 

1Kanama Bozuklukları ve Pıhtılaşma Merkezi, Onkoloji Departmanı, Careggi Üniversitesi 
Hastanesi, Floransa, İtalya 
2Novo Nordisk Sağlık Hizmetleri Anonim Şirketi, Zürih, İsviçre 
3Adelphi Gerçek Yaşam, Bollington, Birleşik Krallık 
4Hematoloji Departmanı, La Paz Üniversite Hastanesi -IdiPAZ, Madrid, İspanya 

Giriş ve Amaç: Giriş: Nonacog beta pegol (N9-GP), hemofili B (PwHB) hastaları için 
onaylanmış, uzatılmış yarı ömürlü, rekombinant faktör IX tedavisidir. Klinik çalışmalar, N9-
GP’nin güvenliliğini ve etkililiğini ortaya koymuş ve bu veriler sınırlı kayıt verileriyle de 
desteklenmiştir. Bununla birlikte, sonuçların gerçek yaşamda daha büyük kohortlarda ve daha 
geniş popülasyonlarda araştırılması gerekmektedir.Amaç: Gerçek yaşam verilerini kullanarak 
N9-GP ile tedavi edilen PwHB'’lerin klinik sonuçlarını (kanama atakları ve eklem sağlığı 
durumu) değerlendirmek. 

Gereç ve Yöntem: Metod: Kanama atakları ve eklem sağlığına ilişkin veriler, retrospektif, 
kesitsel bir anket olan Adelphi Real World Hemophilia Disease Specific Programme™ 
kapsamında hekim tarafından doldurulan hasta kayıt formlarından elde edilmiştir. Veriler 
Temmuz-Kasım 2023 tarihleri arasında Almanya, İtalya, İspanya, Birleşik Krallık, ABD ve 
Japonya'dan elde edilmiştir. Doktor dahil etme kriterleri: (1) hematoloji uzmanlığı; (2) ≥5 
hemofili A/B hastasının tedavi yönetimi olarak belirlenmiştir. Yalnızca ≥3 ay boyunca N9-GP 
almış olan erkek PwHB (orta ila şiddetli, mevcut inhibitörleri olmayan) analize dahil edilmiştir. 

Bulgular ve Sonuç: Bulgular: N9-GP profilaksisi alan 119 PwHB analize dahil edilmiştir 
(özellikler Tablo 1'de gösterilmiştir). Hastaların %91'i (105/116) haftalık olarak N9-GP almış ve 
%88'i (102/116) kullanım önerilerine uygun olarak 40 IU/kg dozunda kullanmıştır. N9-GP 
profilaksisi alan PwHB'lerin %42'sinin (n=50) daha önce hemofili ile ilişkili eklem sorunları 
yaşadığı ve bunların çoğunun (n=33, %80,5) ≥1 hedef eklemi olduğu değerlendirilmiştir. N9-
GP'ye geçişten sonraki 12 ayda, geçişten önce 1,0 (0,0-4,8; n=60) olan medyan kanama oranları 
0,0'a (IQR, 0,0-2,0; n=60) düşmüştür; buna ek olarak, PwHB'in daha büyük bir bölümü geçişten 
sonra 0 kanama ile izlenmiştir (geçişten önce %45'e karşılık %67) (Tablo 2). N9-GP tedavisine 
başlanmasının ardından, eklem sağlığı durumlarıyla ilgili herhangi bir sorun yaşamadığı 
düşünülen PwHB'lerin oranı %59'dan (n=70) %66'ya (n=78) yükselmiştir.Sonuç: Gerçek 
yaşamda N9-GP profilaksisine geçtikten sonra PwHB’lerin kanama ataklarında azalma ve eklem 
sağlığında iyileşme yaşamıştır. 

N9-GP profilaksisi alan hemofili B hastalarının özellikleri (N=119) 
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Analize Dahil edilen 
PwHB 

N=119 

Yaş (median (IQR)) / yıl 30 (21–41) 

Tanı anında hemofili 
B’nin ağırlığı 

Ağır, n (%) 

Orta - Ağır, n (%) 

Orta, n (%) 

Bilinmiyor, n (%) 

51 (%44) 

26 (%22) 

22 (%19) 

17 (%15) 

N9-GP tedavi süresi 
(median (IQR)) / ay 

17.6 (9.1–31.1) 

Hemofili B hastalarında N9-GP ile tedaviye başlamadan önce ve sonra kanama sayısı ve eklem 
sağlığı durumu 

  
N9-GP tedavisine 
başlamadan önceki 
12 ay içinde 

N9-GP tedavisinin 
başlamasından 
sonraki 12 ay içinde 

 PwHB, n=60 PwHB, n=60 

Kanama Sayısı 

Median/Ortanca (IQR) 
1.0 (0.0–4.8) 0.0 (0.0–2.0) 

Mean/Ortalama (SD) 2.7 (3.9) 1.1 (2.1) 

0 kanama görülen 
hastalar, n (%) 

27 (%45) 40 (%67) 

≥1 kanaması olan 
hastalar, n (%) 

33 (%55) 20 (%33) 

a     
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N9-GP tedavisinin 
başlangıcında 

Anket sırasında 

  PwHB, n=119 PwHB, n=119 

Eklem sağlığı durumu 

Hiç problem yok, n 
(%) 

70 (%59) 78 (%66) 

  

 
IQR, çeyrekler arası aralık; n, hasta sayısı; PwHB, hemofili B hastası; SD, standard sapma 
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P-09 

Tekrarlayan İntrakraniyal Kanaması Olan İnhibitör Pozitif Ağır Hemofili A 
Olgusu: Bir Yıllık Emicizumab Profilaksi Deneyimi 

Deniz Koçak Göl1, Veysel Gök1, Alper Özcan1, Ebru Yılmaz1, Ekrem Ünal2, Musa Karakükcü1 

1Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dalı, Kayseri, Türkiye 
2Medical Point Hastanesi Çocuk Hematoloji ve Onkoloji Kliniği, Gaziantep, Türkiye 

Giriş ve Amaç: Ağır Hemofili A; faktör VIII düzeyinin <%1, spontan eklem ve kas içi 
kanamalarla karakterize, X’e bağlı resesif kalıtılan, nadir bir pıhtılaşma bozukluğudur.Yaklaşık 
%5-10’u yaşamları boyunca birden fazla intrakraniyal kanama(İKK) geçirebilir.İnhibitör pozitif 
hastalarda aktive protrombin kompleks konsantreleri(aPCC) ve rekombinant aktive faktör 
VII(rFVIIa) bypass edici ajan olarak kullanılır.Ancak son yıllarda yerini FDA ve EMA onaylı, 
FVIII mimetik ilaç olan emicizumaba bırakmaktadır.Yazımızda inhibitör pozitif hemofili A 
tanılı, tekrarlayan beyin kanamaları olan çocuk olguda bir yıllık emicizumab profilaksi deneyimi 
sunulmaktadır. 

Gereç ve Yöntem: Olgu:Beş yaşında erkek hastada yenidoğan dönemi yatışında kan alınan 
bölgede hematom olmasıyla bakılan aPTT düzeyi yüksek ve faktör VIII düzeyi:%0,2 
ölçüldü.Sekiz aylıkken birinci İKK nedeniyle akut kanama tedavisi uygulandı ve damaryolu 
probleminden haftada bir profilaksiye geçildi.Aile profilaksiyi kullanmadı ve takiplere düzensiz 
geldi.Hematom ve hemartrozdan dolayı arada başvuruları oldu ve kontrollerinde inhibitör 
düzeyi:1,3 BU/ml geldi.aPCC profilaksisi önerildi; aile kabul etmedi ve tedavisiz takip 
edildi.Dört yaşında ikinci kez İKK geçirdi.Başlangıçta plazma kaynaklı Faktör VIII kullanırken, 
inhibitör düzeyi 409 BU/ml tespit edilince rFVIIa’ya geçildi.Kanama kontrol altına alındı ve 
aPCC profilaksisiyle taburcu edildi.Bir ay sonra üçüncü kez İKK’sında uygun aralık ve dozda 
rFVIIa uygulandı.Profilakside rFVIIa kullanıldı.Üçüncü İKK’dan yaklaşık 3 ay sonrasında 
emicizumab tedavisine geçildi.Emicizumab profilaksisinin 14. ayında olup; kanama atağı 
olmadan ve yan etki gözlenmeden, düzenli olarak takiplerine devam etmektedir. 

Bulgular ve Sonuç: Ağır hemofili A hastaları spontan kanama açısından yüksek risk 
altındadırlar. Yaklaşık %5-10’u yaşamları boyunca birden fazla İKK geçirebilir.Abarca ve 
arkadaşlarının inhibitör pozitif ağır hemofili A çocuk hastaları emicizumab öncesi ve sonrası 
incelediğinde; emicizumab almadan önce rFVIIa alırken 18 kanama atağı geçirmiş. Ancak bir 
yıllık emicizumab profilaksisi altında bir kez kanama atağı geçirmiş ve yaşam kalitesinde artışla 
birlikte maliyette %70 azalma görülmüştür. Bizim olgumuzda da emicizumaba geçilmesi sonrası 
maliyet %60 azaldı.Hastamızda 3 kez İKK ve çok sayıda hematroz atakları olmasına rağmen 
emicizumab sonrasında hiç kanama atağı olmadı.İlacın kullanım kolaylığı, uygulama sıklığı ve 
yan etkilerin görülmemesiyle tedaviye uyum da sağlanmış; hastanın yaşam kalitesi de 
yükselmiştir. Sonuç; Takip ve tedavisi zor olan inhibitör pozitif ağır hemofili A hastalarında 
emicizumab önemli bir seçenek olabilir. 

Anahtar Kelimeler: Emicizumab, Hemofili A, İnhibitör, İntrakraniyal Kanama 



142 ISBN 978-605-70919-4-9

P-10 

VWD Tanılı Hastalarda Görülen FGA Geni Mutasyonları 

Seda Kılıç Erciyas1, Ş. Buğra Tunçer1, S. Başak Koç Şenol2, O. Bülent Zülfikar2 

1İstanbul Üniversitesi Onkoloji Enstitüsü Temel Onkoloji Anabilim Dalı Kanser Genetiği Bilim 
Dalı 
2İstanbul Üniversitesi Onkoloji Enstitüsü Kalıtsal Kanama Bozuklukları Birimi 

Giriş ve Amaç: Giriş: Von Willebrand Hastalığı (VWD), nadir görülen kalıtsal bir kanama 
bozukluğudur ve çoğunlukla VWF genindeki mutasyonlardan kaynaklanır. Tüm ekzom dizileme 
(WES) yöntemi, VWD semptomları gösteren hastalardaki genetik çeşitliliği daha iyi anlamamıza 
olanak tanımış ve VWD fenotipine katkıda bulunabilecek VWF dışındaki genlerdeki 
mutasyonları ortaya çıkarmıştır. Çalışmamız, bu genler arasında fibrinojenin yapısını ve işlevini 
etkileyen FGA geni mutasyonlarına odaklanmıştır.Amaç: Bu çalışma, VWD tanısı konmuş ve 
WES çalışması tamamlanmış 18 hastada FGA gen varyantlarını belirlemeyi ve bu varyantların 
kanama fenotipine olası katkılarını değerlendirmeyi amaçlamaktadır. 

Gereç ve Yöntem: Yöntemler: Çalışmaya dahil edilen 45 VWD hastasının 18’inde tamamlanan 
WES (tüm ekzom dizileme) yöntemi sonucu FGA genindeki varyantlar incelendi. Varyantlar, 
var olan veritabanları ve literatür kullanılarak patojenik özellikleri açısından değerlendirildi ve 
kanama bozuklukları ile ilişkileri incelendi. 

Bulgular ve Sonuç: Bulgular: Altı hastada sadece iki FGA varyantı tespit edildi: Patojenik olan 
FGA c.104G>A p.(Arg35His) (rs121909607) varyantı, VW08 ve VW09 kodlu anne-oğul olan 
iki hastada bulundu. Diğer varyant ise HGMD bilgi bankasında hastalıkla ilişkili polimorfizm 
olarak etiketlenmişti FGA c.991A>G p.(Thr331Ala) (rs6050) ve dört hastada (VWD02, VWD04, 
VWD16, VWD17) saptandı. Patojenik FGA varyantı taşıyan VW08 ve VW09 hastalarının 
kanama fenotipine bu varyantın katkıda bulunabileceği düşünülmektedir ve bu hastalarda aynı 
zamanda VWF geninde de patojenik mutasyon mevcut olması dikkat çekicidir. VW02 kodlu 
hasta VWF geni açısından pozitif ve ayrıca FGA c.991A>G varyantını taşırken, VW04 kodlu 
hasta sadece FGA c.991A>G varyantını taşımaktadır. VW16 ve VW17 kodlu hastalar kardeş 
olup, her ikisi de F8 geninde patojenik bir mutasyon ile birlikte FGA c.991A>G varyantını 
taşımaktadır.Sonuç: Bu VWD kohortunda, özellikle diğer genlerde gözlemlenen geniş çeşitlilikle 
ve sayıda varyant düşünüldüğünde, sınırlı sayıda FGA varyantının tespit edilmesi dikkat 
çekicidir. Patojenik FGA varyantı, özellikle VWF mutasyonları ile birlikte olduğunda, bazı 
hastaların kanama fenotipinde rol oynayabilir. Hastalıkla ilişkili polimorfizm olarak tanımlanan 
FGA c.991A>G varyantının kanama semptomlu dört hastada, bazen diğer patojenik mutasyonlar 
eşliğinde tespit edilmesi dikkat çekicidir. FGA c.991A>G varyantının VWD'deki klinik önemini 
daha iyi anlamak için ileri çalışmalara ihtiyaç vardır. Çalışmaya dahil edilecek toplam 45 hastaya 
ait WES çalışmasının tamamlanmasının ardından sonuçlara yeni FGA 
varyantları/mutasyonlarının eklenmesi beklenmektedir. 

Anahtar Kelimeler: VWD, FGA, WES, Ekzom, Dizileme 
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P-10 

VWD Tanılı Hastalarda Görülen FGA Geni Mutasyonları 

Seda Kılıç Erciyas1, Ş. Buğra Tunçer1, S. Başak Koç Şenol2, O. Bülent Zülfikar2 

1İstanbul Üniversitesi Onkoloji Enstitüsü Temel Onkoloji Anabilim Dalı Kanser Genetiği Bilim 
Dalı 
2İstanbul Üniversitesi Onkoloji Enstitüsü Kalıtsal Kanama Bozuklukları Birimi 

Giriş ve Amaç: Giriş: Von Willebrand Hastalığı (VWD), nadir görülen kalıtsal bir kanama 
bozukluğudur ve çoğunlukla VWF genindeki mutasyonlardan kaynaklanır. Tüm ekzom dizileme 
(WES) yöntemi, VWD semptomları gösteren hastalardaki genetik çeşitliliği daha iyi anlamamıza 
olanak tanımış ve VWD fenotipine katkıda bulunabilecek VWF dışındaki genlerdeki 
mutasyonları ortaya çıkarmıştır. Çalışmamız, bu genler arasında fibrinojenin yapısını ve işlevini 
etkileyen FGA geni mutasyonlarına odaklanmıştır.Amaç: Bu çalışma, VWD tanısı konmuş ve 
WES çalışması tamamlanmış 18 hastada FGA gen varyantlarını belirlemeyi ve bu varyantların 
kanama fenotipine olası katkılarını değerlendirmeyi amaçlamaktadır. 

Gereç ve Yöntem: Yöntemler: Çalışmaya dahil edilen 45 VWD hastasının 18’inde tamamlanan 
WES (tüm ekzom dizileme) yöntemi sonucu FGA genindeki varyantlar incelendi. Varyantlar, 
var olan veritabanları ve literatür kullanılarak patojenik özellikleri açısından değerlendirildi ve 
kanama bozuklukları ile ilişkileri incelendi. 

Bulgular ve Sonuç: Bulgular: Altı hastada sadece iki FGA varyantı tespit edildi: Patojenik olan 
FGA c.104G>A p.(Arg35His) (rs121909607) varyantı, VW08 ve VW09 kodlu anne-oğul olan 
iki hastada bulundu. Diğer varyant ise HGMD bilgi bankasında hastalıkla ilişkili polimorfizm 
olarak etiketlenmişti FGA c.991A>G p.(Thr331Ala) (rs6050) ve dört hastada (VWD02, VWD04, 
VWD16, VWD17) saptandı. Patojenik FGA varyantı taşıyan VW08 ve VW09 hastalarının 
kanama fenotipine bu varyantın katkıda bulunabileceği düşünülmektedir ve bu hastalarda aynı 
zamanda VWF geninde de patojenik mutasyon mevcut olması dikkat çekicidir. VW02 kodlu 
hasta VWF geni açısından pozitif ve ayrıca FGA c.991A>G varyantını taşırken, VW04 kodlu 
hasta sadece FGA c.991A>G varyantını taşımaktadır. VW16 ve VW17 kodlu hastalar kardeş 
olup, her ikisi de F8 geninde patojenik bir mutasyon ile birlikte FGA c.991A>G varyantını 
taşımaktadır.Sonuç: Bu VWD kohortunda, özellikle diğer genlerde gözlemlenen geniş çeşitlilikle 
ve sayıda varyant düşünüldüğünde, sınırlı sayıda FGA varyantının tespit edilmesi dikkat 
çekicidir. Patojenik FGA varyantı, özellikle VWF mutasyonları ile birlikte olduğunda, bazı 
hastaların kanama fenotipinde rol oynayabilir. Hastalıkla ilişkili polimorfizm olarak tanımlanan 
FGA c.991A>G varyantının kanama semptomlu dört hastada, bazen diğer patojenik mutasyonlar 
eşliğinde tespit edilmesi dikkat çekicidir. FGA c.991A>G varyantının VWD'deki klinik önemini 
daha iyi anlamak için ileri çalışmalara ihtiyaç vardır. Çalışmaya dahil edilecek toplam 45 hastaya 
ait WES çalışmasının tamamlanmasının ardından sonuçlara yeni FGA 
varyantları/mutasyonlarının eklenmesi beklenmektedir. 

Anahtar Kelimeler: VWD, FGA, WES, Ekzom, Dizileme 

P-011 

Kalıtsal Kanama Bozukluğu Hastalarında Stigmatizasyon, Sosyal Kaygı ve 
Psikolojik Sıkıntı ile Annelerinin Suçluluk Duygusu ve Psikolojik Özellikleri 

Arasındaki İlişki Üzerine Analitik Bir İnceleme - Ön Sonuçlar 

Dilek Anuk1, Başak Koç Şenol2, Haluk Zülfikar3, Melike Tekinel4, Irmak Gümüştaş4, Osman 
Bülent Zülfikar1 

1İÜ Onkoloji Enstitüsü, Prevantif Onkoloji AD. 
2İÜ Onkoloji Enstitüsü, Kalıtsal Kanama Bozuklukları Birimi 
3İÜ İktisat Fakültesi, İktisat Politikası AD.  
4Türkiye Hemofili Derneği 

Giriş ve Amaç: Hemofili tanılı bireyler klinik belirtilerin yanı sıra belirsizlik, sosyal kısıtlama ve 
işsizlik gibi psikososyal sorunlarla da başa çıkmak zorunda kalmaktadır ve anksiyete, depresyon 
gibi duygusal rahatsızlıklarla ilişkilendirilmektedir. Hemofilinin psikososyal yönlerini anlamak, 
hemofili tanılı bireylere ve ailelerine uygun desteği sağlamanın yanı sıra toplumla bütünleşmeyi 
teşvik etmek ve sosyal izolasyonu önlemek için en iyi yaklaşımları belirlemek açısından 
önemlidir. Bu çalışmanın amacı hemofili tanılı 15-40 yaş arası bireylerin 
stigmatizasyon/damgalanma, sosyal kaygı, hastalık algıları, duygu düzenleme stratejileri ve 
psikolojik sıkıntı düzeyleri ile annelerinin suçluluk duygusu, kişilik özellikleri, hastalık algıları, 
duygu düzenleme stratejileri ve psikolojik sıkıntı düzeyleri arasındaki ilişkinin incelenmesidir. 

Gereç ve Yöntem: Çalışmada 40 hemofili tanılı birey ve 20 annenin verisi sunulmaktadır. 
Hemofili grubuna; Veri Toplama Formu, Sosyal Kaygı Ölçeği, Kronik Hastalık Öz Yönetim 
Ölçeği (Damgalama, Damgalama ile başetme, Sağlık bakım etkinliği, tedaviye uyum), Hastane 
Anksiyete Depresyon Ölçeği, Bilişsel Duygu Düzenleme Ölçeği ve Kısa Hastalık Algısı Ölçeği 
uygulanmıştır. Annelerine ise: Veri Toplama Formu, Hastalığa ilişkin özel algılar (Anne-Baba 
Formu), Ebeveynlerin Çocuk Hastalığı Deneyimi Ölçeği, Hastane Anksiyete Depresyon Ölçeği, 
Eysenck Kisilik Anketi-Gözden Geçirilmiş Kısa Form, Bilişsel Duygu Düzenleme Ölçeği 
uygulanmıştır. 

Bulgular ve Sonuç: Hemofili örneklemin yaş ortalaması 24,16±6,5tir (min:15-Max:39). 
Hemofili tanılı grubun damgalama puanları ile damgalamayla başetme(r=-0.565, p<0.000), 
sağlık bakım etkinliği(r=-0.643,p<0.000), tedaviye uyum(r=-0.745,p<0.000), HAD 
depresyon(r=0.335,p=0.018), sosyal kaygı puanı(r=0.369,p=0.018) ve olumsuz başetme 
stratejilerinden ruminasyon puanları (r=0.327,p=0.040) arasında ilişki saptanmıştır. 
Damgalamayla başetme puanları ile sağlık bakım etkinliği(r=0.871, p<0.000), tedaviye uyum(r=-
0.451,p=0.004), HAD depresyon(r=-0.426,p=0.006) ve yeniden çerçeveleme(r=0.385, p=0.017) 
arasında ilişki gözlenmiştir. Sosyal kaygıyla ise damgalama(r=0.369,p=0.018) 
ruminasyon(r=0.483,p=0,001), diğerlerinin suçlama(r=0.383,p=0,013), kendini 
suçlama(r=0.335,p=0,032), felaketleştirme(r=0.369,p=0,018) ve uyumsuz başetme toplam 
puanı(r=0.575,p<0.000) ilişkili bulunmuştur. Annelerden oluşan örneklemin depresyon puanı ile 
nörotisizm(r=0.639, p=0.001), feleketleştirme(r=0.626,p=0.002) ve uyumsuz başetme stratejileri 
toplam puanı(r=0.434,p=0.044) arasında korelasyon olduğu belirlenmiştir. Annelerin anksiyete 
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puanları ile nörotisizm(r=0. 580,p=0.003), feleketleştirme(r=0.609,p=0.003), ruminasyon 
(r=0.542,p=0.009) ve uyumsuz başetme stratejileri toplam puanı(r=0. 541,p=0.009) arasında 
korelasyon bulunmuştur. Hemofili grubunun anksiyete puanı ortalaması 6,9±4,2, depresyon 
puanı ortalaması 5,2±3,9 iken annelerin anksiyete puanı ortalaması 9,04±4,6 ve depresyon puanı 
ortalaması 6,7±4,6’dır. Hemofili tanılı kişilerde yüksek içsel damgalama sosyal kaygı, uyumsuz 
duygu düzenleme stratejilerini daha fazla kullanıyor olmaları ve psikolojik sıkıntı ile ilişkili 
olabilir. Annelerde de nörotik kişilik özellikleriyle ağırlıklı olarak uyumsuz başa çıkma 
stratejilerinin kullanılması anksiyete ve depresyon düzeyinin artışıyla ilişkili olabilir. 

Anahtar Kelimeler: içsel damgalama, sosyal kaygı, psikolojik sıkıntı, başetme, hemofili 
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puanları ile nörotisizm(r=0. 580,p=0.003), feleketleştirme(r=0.609,p=0.003), ruminasyon 
(r=0.542,p=0.009) ve uyumsuz başetme stratejileri toplam puanı(r=0. 541,p=0.009) arasında 
korelasyon bulunmuştur. Hemofili grubunun anksiyete puanı ortalaması 6,9±4,2, depresyon 
puanı ortalaması 5,2±3,9 iken annelerin anksiyete puanı ortalaması 9,04±4,6 ve depresyon puanı 
ortalaması 6,7±4,6’dır. Hemofili tanılı kişilerde yüksek içsel damgalama sosyal kaygı, uyumsuz 
duygu düzenleme stratejilerini daha fazla kullanıyor olmaları ve psikolojik sıkıntı ile ilişkili 
olabilir. Annelerde de nörotik kişilik özellikleriyle ağırlıklı olarak uyumsuz başa çıkma 
stratejilerinin kullanılması anksiyete ve depresyon düzeyinin artışıyla ilişkili olabilir. 

Anahtar Kelimeler: içsel damgalama, sosyal kaygı, psikolojik sıkıntı, başetme, hemofili 
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Türkiye’de Emıcızumab’ın Gerçek Yaşam Verileri 

Bülent Zülfikar1, Başak Koç1, Nurettin Okur2, Kamuran Karaman4 Kaan Kavaklı3, Sinan 
Akbayram5, Alphan Küpesiz6, Emine Zengin7, İlgen Şaşmaz8, Hale Ören9, Ahmet Faik Öner4, 
Ayşe Şimşek10, Bülent Antmen11, Can Balkan3, Canan Albayrak12, Funda Küpesiz6, Hüseyin 
Tokgöz13, Özlem Tüfekçi9, Veysel Gök14, Zafer Bıçakçı15 

1İstanbul Üniversitesi, Onkoloji Enstitüsü Kalıtsal Kanama Bozuklukları Birimi 
2Diyarbakır Çocuk Hastalıkları Hastanesi, Çocuk Hematolojisi Bölümü, Diyarbakır 
3Ege Üniversitesi Tıp Falüktesi, Çocuk Hematolojisi AD, İzmir 
4Yüzüncüyıl Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Hematolojisi AD, Van 
5Liv Hospital, Çocuk Hematolojisi Bölümü, Gaziantep 
6Akdeniz Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Hematolojisi AD, Antalya 
7Kocaeli Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Hematolojisi AD, Kocaeli 
8Çukurova Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Hematolojisi AD, Adana 
9Dokuz Eylül Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Hematolojisi AD, İzmir 
10Konya Şehir Hastanesi, Çocuk Hematolojisi Bölümü, Konya 
11Acıbadem Hastanesi, Çocuk Hematolojisi Bölümü, Adana 
12Ondokuz Mayıs Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Hematolojisi AD, Samsun 
13Necmettin Erbakan Üniversitesi ,Tıp Fakültesi, Çocuk Hematolojisi AD, Konya 
14Erciyes Üniversitesi, Tıp Fakültesi, Çocuk Hematolojisi AD, Kayseri 
15Atatürk Üniversitesi, Tıp Fakültesi, Çocuk Hematolojisi AD, Erzurum 

Giriş ve Amaç: GİRİŞ ve AMAÇ: Emicizumab, Türkiye’de geri ödeme kapsamında olmasa da 
ruhsatlı ve az sayıda hasta tarafından kullanılmaktadır. Bu çalışmada gerçek yaşam ortamında 
Emicizumab ile ilgili etkililik ve güvenlilik deneyimini ortaya koymayı amaçladık. 

Gereç ve Yöntem: GEREÇ ve YÖNTEM: Çok merkezli, retrospektif, gözlemsel-analitik 
çalışmada en az 1 doz Emicizumab almış hastaların verileri araştırıldı. Demografik ve laboratuar 
verileri Microsoft Excel 2016 kullanılarak ortalama [mean±SD (95%CI)] ve medyan (aralık) 
kullanılarak elde edildi. Etkililik sonuçları ise, SPSS Statistics 22.0 kullanılarak student-T test ile 
analiz edildi ve p<0.05 anlamlı olarak kabul edildi. 

Bulgular ve Sonuç: BULGULAR ve SONUÇ: Hastaların tamamı erkek Hemofili A hastaları 
olup ortalama yaşları 6.93±10.64 (range;0.42-63) yıl idi. Emicizumab tedavisine başlandığında 
hastaların ortalama vücut ağırlığı 19.50±11.24 (aralık: 9-48) kg iken, hastalar veri analiz 
tarihinde ortalama 22.70±13.51 (aralık: 10-53) kg ağırlığa ulaşmıştı. Hastaların %46,1’i (18/39) 
ortalama 2.24±1.76 (range;0.5-6) yaşındayken inhibitör pozitif tespit edildi. Ortalama ve medyan 
inhibitör titresi sırasıyla, 23.56 BU/ml (95% CI: 16.51–30.60 BU/ml) ve 32 BU/ml (aralık:3,68–
867 BU/ml) idi. Hastaların %35,6’sında (14/39) hedef eklem mevcuttu ve sıklıkla diz ve 
dirsekler etkilenmişti. Emicizumab tedavisine geçmeden önce intrakranyal kanama öyküsü olan 
8 hastanın (%20,5) 1’inde sekel olarak epilepsi ve hafif mental retardasyon gelişmişti. Hastaların 
tamamında zorlu venöz erişim (ZVE) söz konusu olup bu durum 7 hastada (%17.9) profilaksi 
planının değişmesine yol açtı. Emicizumab öncesi hastalar çoğunlukla haftada 3 defa profilaksi 
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almaktaydı (n=18;%46,1) ve bu amaçla en çok FEIBA tercih edilmişti. Ortalama ve medyan 
yıllık kanama oranı (ABR) sırasıyla 16.08 ±23.15 (95% CI: 8.81-23.34) ve 7 (aralık:1-104) 
olarak hesaplandı. Emicizumab’a geçiş nedeni 22 (%55) hastada ZVE iken, 16 hastada (%40) 
ZVE’nİn yanı sıra “etkisizlik” önemli rol oynadı. Emicizumab tedavisi altında olduğu süre içinde 
ortalama ABR 0,21 ±0,52 (95% CI: 0.04-0.37) olarak tespit edildi. Bu oran emicizumab öncesi 
dönem oranla istatistiksel olarak çok anlamlıydı (p<0.0001). Spontan kanama tespit edilmedi. 
Sadece 6 hastada (%15.4) travmatik kanama (3’ü yumuşak doku, 3’ü intra-artiküler). Ayrıca 
emicizumab tedavisi altında 4 hastaya sorunsuz şekilde majör cerrahi uygulandı. Bulgular 
Emicizumab’ın etkili ve güvenli olmasının yanı sıra, hastalar tarafından iyi tolere edildiğini 
göstermiştir. Çalışma sonuçları Emicizumab faz III ve global çaptaki gerçek dünya çalışmaları 
ile de tutarlılık ortaya koymuştur. 

Anahtar Kelimeler: Hemofili-A; Hemofili-A Profilaksisi; Emicizumab 
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P-13 

Ağır Hemofili A Hastasında Tek Doz Faktörle Kanamasız Sünnet Operasyonu 

Ayşe Şimşek1 

1Konya Şehir Hatanesi Çocuk Hematoloji ve Onkoloji Kliniği 

Giriş ve Amaç: Ağır Hemofili A hastaları için sünnet minor cerrahi olarak kabul edilmekte. 
Wolf ve arkadaşları majör veya minör cerrahi geçiren hemofili hastalarında plazmadan türetilen 
FVIII dozajlarını tanımladı. Majör cerrahi için 48 ila 65 IU/kg (16 ila 40 infüzyon) arasında veya 
minör cerrahi geçiren hastalar için 42 ila 57 IU/kg (1 ila 2 infüzyon) arasında olduğunu bildirdi. 
(1) Günümüzde İzmir Protokolü ve Dünya Hemofili Federasyonunun(DHF) önerileri sünnet için 
daha yaygın olarak kullanılmaktadır. Ülkemizde uzatılmış yarı ömürlü faktör 8 uzun süredir 
kullanılmasına karşın cerrahi prosedürlerde geleneksel yaklaşım devam etmekte. Biz hastamızda 
yeni ilaçla yeni bir teknik denedik ve başarılı olduk. Bunu da paylaşmak istedik. 

Gereç ve Yöntem: 8 yaş erkek ağır Hemofili A tanılı hasta uzatılmış yarı ömürlü faktör 8 ile 
haftada 2 gün proflaksi almaktaydı. Ailenin sünnet isteği üzerine hazırlık yaptık. Hasta 33 
kiloydu ve 2000 IU faktör(60 IU/kg) almaktaydı proflaksi günlerinde. Cerrahiden 2 hafta önce, 
proflaksiden 1 saat sonra alınan APTT 31.0 ve faktör 8 düzeyi % 45 olarak tespit edildi. İnhibitör 
testi yapıldı, negatifti. Proflaksinin ertesi gününe sünnet planlandı. Transamin opere olacağı gün 
3x10 mg/kg dozda başlandı ve işlemden 45 dakika önce faktör yapıldı. İşlem sonrası başka doz 
yapılmadı. APTT değeri işlemin 24. saattinde 36 idi (Üst sınır: 32,7), herhangi bir kanama 
semptomu olmayan hastaya faktör verilmedi. Hastanın hastanede yattığı 3 gün boyunca sadece 
transamin verildi ve komplikasyonsuz olarak taburcu edildi..Cerrahi olarak Giyotin usulü 
sirkümsizyon tekniği kullanıldı. Bipolar koterle kanama kontrolü yapıldı ve absorbable sutür ile 
sutüre edildi. Kanama kontrolü için fibrin glue kullanılmadı. Sargı yapılmadı. 

Bulgular ve Sonuç: Daha önce major cerrahi olarak kabul edilen sünnet operasyonu günümüzde 
minor olarak kabul edilmekte. Ülkemizde yaygın olarak İzmir Protokolü ve DHF protokolü 
uyguanmakta. Biz hastamızda yakın zamanda ülkemizde kullanıma giren uzatılmış yarı ömürlü 
faktör 8 preperatı ile tek dozla sünnet işlemini gerçekleştirdik. Bugüne kadar kullanılan 
protokollerin aksine çok daha az faktör uygulaması maaliyet yönünden ve hasta konforu 
açısından önemliydi. Proflaksi gününün ertesinde yapmış olamasaydık belki ek doz ihtiyacımız 
olabilirdi. Faktör düzeyini işlem süresince takip etmedik öncesinde yaptığımız tetkiklerden bir 
öngörümüz vardı, sadece bir kez APTT baktık, uzamıştı ama ek doz faktör yapmadık. Rutin 
öneriler arasında olan fibrin glue kullanmadık ve transamini bir gün önce başlamadık, operasyon 
günü başladık. 

Anahtar Kelimeler: Hemofili, sünnet, cerrahi 
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P-14 

Hemofilik Artropatide Rifampisin ile Kimyasal Sinovektomi: Ege Hemofili 
Eklem Konseyi Deneyimi 

Mehmet Can Uğur1, Semih Aydoğdu2, Berk Yılmaz2, Yasemin Işık Balcı3, Kaan Kavaklı4 

1Sağlık Bilimleri Üniversitesi Tepecik Eğitim ve Araştırma Hastanesi, Hematoloji 
2Ege Üniversitesi Tıp Fakültesi Ortopedi ve Travmatoloji Anabilim Dalı 
3Adnan Menderes Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Anabilim Dalı, 
Hematoloji Bilim Dalı 
4Ege Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Anabilim Dalı, Hematoloji Bilim 
Dalı 

Giriş ve Amaç: Giriş:Hemofilik artropati tedavisinde radyoaktif ajanların erişebilirliği ve yüksek 
maliyetiyle ilgili sorunlar, gelişmekte olan ülkelerde bu ajanların kullanımını engellemektedir. 
Bu nedenle Venezuela, İran, Suriye ve Güney Kore gibi gelişmekte olan ülkelerde kolay 
ulaşılabilir ve ucuz bir ilaç olan Rifampisin ile kimyasal sinovektomi tercih edilmektedir. 
Rifampisin, proteolitik ve antifibrinolitik etkileri nedeniyle fibrozis ve skleroza neden 
olmaktadır. Ülkemizde radyoizotop sinovektomi için gereken radyoaktif ajanlarının temin 
edilememesi nedeniyle Rifampisin önemli bir seçenek olma potansiyeline sahiptir.Amaç:Bu 
tedavi protokolü ile hemofilik artropati ve sinovit tedavisinde Rifampisin ile bir seçenek 
sağlanması amaçlanmaktadır. 

Gereç ve Yöntem: Ege Hemofili Konseyi'nde radyoizotop sinovektomiye karar verilmiş ancak 
izotop materyali elde edilemeyen, en az 6 aylık sekonder profilaksiye rağmen hedef eklemi 
devam eden ve tedavi onam formunu imzalayan hastalar dahil edildi. Hastalara enjeksiyon 
öncesinde profilaktik faktör replasmanı uygulandı. Lokal anestezi topikal klordetil ile 
sağlandıktan sonra dirsek eklemleri için Rifampisin 3 ml amp 250 mg (3-5 ml Lidokain ile) 2 
haftalık periyodlarla toplam 4 doz uygulandı. 

Bulgular ve Sonuç: Bulgular:Bir inhibitör negatif ağır hemofili A, 1 Tip-3 von willebrand 
hastası ve 1 inhibitör pozitif Hemofili A hastasının dirsek eklemlerine Rifampisin ile kimyasal 
sinovektomi uygulandı. Hastaların demografik ve klinik bilgileri Tablo-1’de, Rifampisin tedavi 
sonuçları Tablo-2’de gösterilmiştir.Sonuç:Rifampisin ile kimyasal sinovektomi, eklem 
hareketlerini ve skorlarını düzeltmede yetersiz olmakla birlikte tekrarlayan kanamaları 
önlemekte etkin bir tedavi seçeneğidir. 

Tablo 1: Hastaların demografik ve klinik bilgileri 

 

 Tablo 2: Rifampisin tedavi sonuçları 

 

Anahtar Kelimeler: Hemofili, Rifampisin, Sinovektomi 
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CONTACT

Turkey Haemophilia Association
Address: Hocapaşa Mah. Ebusuud 

Cad. No: 33 Sirkeci – Fatih / İstanbul
Tel: 0212 526 0 843, 0212 526 2 843

Fax: 0212 532 11 03
Web: www.turkhemoder.org

E-mail: info@turkhemoder.org

Federation of Haemophilia Associations
Address: Yükseliş – Nova Sitesi Kazım Dirik Mah. 

185. Sok No: 1 Kat:3 Daire: 51 Bornova / İzmir
Tel: 0232 348 57 50

Fax: 0232 388 99 00
Web: www.hemofilifederasyonu.org

E-mail: info@hemofilifederasyonu.org

SCIENTIFIC SECRETARIATS

ORGANISATION SECRETARIAT

Momentos Event
Address: HKozyatağı Mah. Çardak Sok. Şaşmaz Sitesi

B2 Blok No:4 D:10 Kadıköy/İstanbul
Tel: 0216 766 18 70 

Web: www.momentosevent.com
E-mail: salih@momentosevent.com


