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Hemofili tedavisinde, 1970’lerden beri takim g¢aligmasi anlayisi agirlik kazanmistir. Bu takim hematolog,
ortopedist, fiziatrist, fizyoterapist, hemsire, dis hekimi, sosyal hizmet uzmani, psikologdan olugmaktadir. Bu
takimin liderligini hematolog yapar. Ancak, hemofili bir kanama hastaligi olmasina karsmn, tekrarlayan
kanamalarla ilerleyen eklem harabiyetiyle kendini gosteren bir hastaliktir. Hemofilik hastalar spontan ya da
minor travmayi izleyen kanamaya sekonder gesitli kas-iskelet sistemi sorunlariyla karsimiza gelmektedir. Bu
nedenle, hemofilik hastalardaki kas-iskelet sorunlarinin degerlendirilmesi, Onlenmesi ve tedavisinde
rehabilitasyonun 6nemi biiyiiktiir. Ege Universitesi Tip Fakiiltesi'nde de benzer bir takim galismasi
sirdiiriilmekte ve hastalar multidisipliner olarak izlenmektedir. Bu kapsamda, hastalar kas-iskelet sistemi
sorunlar1 acisindan, eklem hareket agikliklari, deformiteler, kas giicii ve atrofinin temel alindigi bir skorlama
sistemi (Ege skoru) ile degerlendirilmektedir. Hemofilide uygun medikal tedavi ve egzersiz programi ile kas-
iskelet sistemi sorunlarinin ortaya ¢ikmasini 6nlemek ya da kabul edilebilir diizeyde kalmasin saglamak olasidir.
Giiclendirme, germe ve endurans egzersizlerinin ev programi tarzinda verilmesinin yararli oldugu gdsterilmistir.
Biz de tiim hastalarimiza koruyucu egzersiz programlarini 6gretmekte, gereken olgularda agresif rehabilitasyon
programi uygulamaktay1z.

Hemofilide karsilasilan kas — iskelet sistemi sorunlar1 ve rehabilitasyon yaklasimlari

e  Akut hemartroz

Hemofilinin en yaygin klinik goriiniimiidiir. En sik kanama yerleri kol ve bacak eklemleri ve kaslaridir. En sik
etkilenen eklemler ayak bilegi, diz, kalca, dirsek ve omuz eklemleridir. Vertebral kolon, kostalar, kafatasi
kemikleri ve pelvisde eklem kanamalar1 ise nadirdir. Hafif-orta hemofiliklerde travmay1 izleyen kanamalar
yanisira, agir hemofiliklerde eklem icine spontan kanamalar da goriilebilmektedir. Faktor VIII ve IX
eksikliklerinin klinik agidan ayirt edilmesi miimkiin degildir.

Eklem kanamalarinin kontrol edilmesi, eklem destruksiyonunun olugmasini 6nlemek i¢in ¢ok oOnemlidir.
Eklemde tekrarlayan kanamalar sonrasinda sinovit ve sinoviyal proliferasyon gelisir. Damardan zengin bu
proliferatif doku daha kolaylikla kanar ve bdylece bir kisir dongii agiga ¢ikar.

Eklem icine tekrarlayan kanamalar sonrasinda “hemofilik artropati” olarak adlandirilan karakteristik artrit
tablosu ortaya ¢ikar. Hemofilik artropati gelisiminde 3 donem tanimlanmaktadir. Birinci donem tekrarlayan
kanamalar dénemidir. Bu donemi, enflamatuvar yamt izler ve panartrit dénemi olarak dalandirilir. Ugiincii ve
son donem, fibrozis ve kontraktiir ddnemidir.

Eklem icine kanamanin su dénemleri izledigi, hemofilik kdpeklerde yapilan deneylerde gosterilmistir : ilk once
sinovyumda diffuz hematom ortaya c¢ikar ve sonra eklem boslugu icine yayilir. Kanin reabsorbsiyonunu
izleyerek sinoviyal dokuda enflamatuvar yanit agiga ¢ikar. Bu doku, sislige neden olur ve yeni damarlarla dolar.
Tekrarlayan kanamalar, eklemdeki enflamasyonun daha da ilerlemesine neden olan sinoviyal enzimlerin ortaya
cikmasia neden olur. Kanamalar sonrasinda sinoviyal destruksiyon olusur ve sinoviyum skar dokusuyla yer
degistirir. Bu, fibrozis olarak karsimiza cikar. Bununla beraber, kanamalar1 izleyerek, eklem icinde demir
depozitleri ortaya ¢ikar ve sinoviyum tarafindan iiretilen yikici enzimler kikirdak ve kemik destruksiyonuna
neden olur. Bu degisiklikler, artritik bir eklemle sonlanir.

Eklem kanamasi klinik olarak agri, sislik ve hareket kisithiligi ile karakterizedir. Hastalar, siklikla eklem
kanamasi olacagini dnceden farkederler. Bu donem, “aura” olarak adlandirilir. Hastalar siklikla sertlik, bazen de
gerginlik ve uyusukluk hissi tanimlarlar. Bunun sinoviyumda sinirli kanama nedeniyle oldugu diisiiniilmektedir.
Eklem boslugu kanla doldugunda, sicaklik, sislik ve duyarlilik agiga cikar.hareket kisitliligi, kanamay: izleyen
kas spazmina sekonderdir. Tedaviye erken donemde baslanirsa, kanama hizla durur ve semptomlar hizla geri



doner. Bununla beraber, semptomlarin geri doniisiiniin yavas olmasi ve uygun tedaviye kargin bile kanamanin
tekrarlamasi sik olarak goriilebilir.

Bir eklemin siirekli kanama egilimi gdstermesi durumu, Aronstam tarafindan ‘“hedef eklem” olarak
adlandirilmigtir. Eger bir eklem, hedef eklem haline gelmisse, tam rezoliisyon miimkiin olmakla beraber, siklikla
tedaviye yanit yavastir ve artrit geligsecektir. Diz, dirsek, ayak bilegi, kalca ve omuz eklemleri hedef eklem halini
alabilirler. Bu eklemlerde daha agresif ve uzun siireli tedaviye gereksinim duyulur.

e  Akut donem tedavisi istirahat, ortez, soguk uygulama ve egzersizlerden olusur.

Istirahat - Ortez : Minor hemartrozlarda immobilizasyon gerekli olmayabilir; ama, elastik bandaj ya da basit
ortezler rahatlatict olabilir. Immobilizasyon en rahat ve olabildigince fonksiyonel pozisyonda yapilmali,
kanamanin yatigsmasina paralel olarak eklem pozisyonu ayarlanarak fonksiyonel durumun korunmasi
amacglanmalidir. Siddetli hemartrozlarda, istirahat ortezlerinin kullanilmasi yerinde olur. Deformitenin
diizeltilmesi, kanamanin durmasindan sonraya ertelenmeli, bu sirada varolan durum korunmalidir.

Soguk uygulama : Akut donemde kanama bolgesine soguk uygulama yapilmasi ¢ok énemlidir. Bu uygulama,
fabrikasyon soguk paketlerle yapilabilecegi gibi, basit¢e kiiclik buz parcalarmin bir miktar suyla birlikte naylon
torbaya koyulup, biz havluya sarilmasiyla da uygulanabilir. Ya da 1slak sekilde buzluga konup bekletilen
havlular da bu amagla kullanilabilir. Soguk uygulama 10-15 dakikalik periyodlarla giin boyunca 2-3 saatte bir
uygulanmalidir. Akut kanama doneminde, sicak uygulama kesinlikle kontrendikedir.

Egzersiz : Akut semptomlarin diizelmesi icin istirahat gereklidir; ama istirahati hareket kisitliligi, kas giicti kayb1
ve atrofinin izlemesi kaginilmazdir. Bu nedenle eklem rehabilitasyonuna olabildigince ¢abuk baslanmalidir.
Baslangicta kanamanin oldugu bdlgeye izometrik egzersizler verilir. Egzersizlerin agr1 sinirlari i¢cinde olmasina
dikkat edilmelidir. Diger bolgelerde aktif ROM ve direngli egzersizler siirdiiriiliir. Kanamali bolgede akut
semptomlar yatigir yatismaz eklem hareket agiklig1 ve gii¢lendirme egzersizlerine baglanmalidir.

Egzersizin yararlari :

1) Faktor diizeyini arttirir.

1) Kaslarin giiclenmesini ve elastikiyetini saglar.
1) Eklem hareket a¢ikliginin korunmasini saglar.
1v) Enduransi arttirir.

v) Travmalara kars1 direnci arttirir.

Sonug olarak kanama sikligini ve siddetinin azaltir.

Analjezikler : Eklem i¢ine kanama agriyla sonuglanir. Bunu gidermek icin uygun agr kesiciler kullanilabilir.
Trombosit fonksiyonlarini inhibe ederek kanamayi arttiracagindan aspirinden ve intramuskuler enjeksiyonlardan
kagmilmalidir. Oral steroidler, kanamaya eslik eden enflamatuvar progesi azaltmak icin kullanilabilir. 3-4 giin, 1-
2 mg/kg/giin dozdunda prednizon onerilmektedir. NSAIl’larin akut enflamasyonu azaltmada etkili oldugu
kanitlanmamustir ve trombosit inhibisyonu yoluyla kanamayi arttirabileceginden akut kanama epizodlarinda
kullanmaktan kag¢inilmalidir. Bununla beraber, artritik agrinin kontrolunda kullanilabilir.

Aspirasyon : Hemartrozlu eklemdeki kanin aspirasyonu tedaviye yanitin hizli olmasini saglayabilir. Ancak,
bunun dezavantajlar1 hastaneye gelmesinin zorunlu olmasi ve hastalarin  genellikle bu islemden
hoslanmamalaridir. Bununla beraber, su durumlarda aspirasyon kesin endikedir : (1) faktdr replasmanina 24 saat
icinde yanit vermeyen agrili ve duyarh eklem, (2) fizik bakiyla uyumsuz derecede siddetli agr1, (3) noérovaskuler
bulgularin varlig, (4) alisilmamis paternde agr1 ya da 1s1 artis1 (septik artrit olasiligi !!).

Aspirasyonun kontrendikasyonlari, kontrol edilemeyen inhibitor varligi ve deri iizerinde agik yara bulunmasi
gibi lokal faktorlerdir. Aspirasyon yapilacagi zaman, faktor diizeyinin %50 olmasi saglanmis olmalidir. En az 16
numarali bir igne kullanilmalidir. Daha kiigiik bir igne ucu, piht1 tarafindan kolayca tikanabilir. Basit bir ortez ya
da kompressif sargi ile immobilizasyon, semptomlarin yatigmasina yardimeci olabilir ve kanamanin
tekrarlamasin1 Onleyebilir. Aspirasyondan 12-24 saat sonra ikinci bir kez faktdr inflizyonu genellikle
Onerilmektedir.



Subakut dénemde hastanin agrisi azalmustir. Bu donemde, aktif yardimli ya da aktif ROM egzersizlerine gegilir.
Izometrik egzersizler bu donemde de devam eder.

e Kronik eklem sisligi (tekrarlayan kanama ve sinovit)

Eklem kanamalar yeterli olarak tedavi edilmezlerse, tekrarlama egilimi alirlar. Kas giicii ve dengesinin yeterli
hale getirilmemesi de kanamalarin tekrarlamasina zemin hazirlar. Giligsiiz ve dengesiz kas destegi olan bir
eklemde kanama olasilig1 artar. Enflame ve sis bir sinoviyum, normal bir sinoviyumdan daha kolay kanar ve bu
da sislik ve enflamasyonun daha da artmasma neden olarak kisir dongiliye yol agar. Eger bu kisir dongii
kirllmazsa, kikirdak harabiyeti ve artrit gelisimine neden olur. Eklemde tekrarlayan kanamalar sinoviyal
hiperplazi, hemosiderin depolanmasi ve fibréz ankilozla sonlanabilir. Kas gii¢siizliigii ve atrofi gelisir. Eklem
araliginda bozulma, kistler, osteofitler goriiliir.

Sinovit ya da rekurren kanamalar, faktér replasmanina yanit vermemesiyle akut hemartrozdan ayrilabilir.
Eklemdeki agr1, akut hemartrozdakinden daha azdir ve eklem hareket agiklig1 genellikle normaldir. Sinovit agrili
olmayabilir, ama destruksiyon sinsi ve ilerleyicidir. Bu nedenle ciddi hemartrozlar gibi tedavi edilmesi
zorunludur. 3-6 ay proflaksi ya da koruyucu faktor replasmani yapilmasi endikedir. Eklemdeki enflamasyonun
azaltilmasinda intermittan steroid kullanimi yararlidir.

Immobilizasyon zaman zaman yararl olabilir. Ama, eklem hareket agikliginda kayip ve atrofiyi arttirabilecegi
akildan ¢ikarilmamali ve uygun rehabilitasyon programiyla kombine edilmelidir. 3-6 ay proflaksi ve tedaviye
karsim yeterli yanit alinamazsa, daha agresif girisimler gereklidir. Agik sinovektomi, artroskopik sinovektomi ya
da radyoaktif sinovektomi diistiniilmelidir.

Kronik donemde, hasta ROM egzersizlerini agrisiz olarak rahatca yapar durumdadir. Bu donemde direngli
egzersizlere gegilir. Olabildigince diisiik bir agirliktan baglanarak, kullanilan agirliklar yavas yavasg arttirilir. Bu
egzersizler sirasinda, daha diisiik agirlikla fazla tekrar yapmak, yiiksek agirliklarla az tekrara yeglenmelidir. Bu,
agr1 ya da kanamanin tekrarlama riskini azaltir ve kas giiclendirmenin daha etkili olarak elde edilmesini saglar.
Direngli egzersizler i¢in elde tutulan, ayak bilegine baglanan agirliklar kullanilabilecegi gibi, direngli egzersiz
lastikleriyle uygulanan lastik egzersizleri de kullanilabilir.

e  Artritik eklem (Hemofilik artropati)

Bazen erken ve yeterli tedaviye karsin bile kanama ve sinovitin artropatiye progresyonu engellenemez. Yalnizca
proflaktik replasman tedavisi bu gidisi tama yakin 6l¢iide engelleyebilir. Ancak, yiiksek maliyet nedeniyle bu da
her zaman miimkiin olmamaktadir. Tedaviye yanit vermeyen ya da yeterince tedavi edilemeyen hemartrozlarda
kisa siireli immobilizasyon diisiiniilebilir. Ancak, immobilizasyon defirmitelerin artmasina ve fonksiyonel
ozirliliiglin ilerlemesine neden olabilir. Bu nedenle, erken donemde izometrik egzersizlere baglanmali ve
olabildigince kisa siirede eklem hareket agiklig1 ve giiclendirme egzersizlerine gecilmelidir.

Tedaviye direncli durumlarda, gegici ortezlerin kullamlmas1 yararlidir. Ozellikle diz eklemi icin, menteseli ve
acilip egzersize izin veren ortezler yeglenmelidir. Ayak bileginde, agr1 ve kanamanin kontrol edilmesinde
termoplast ayak-ayak bilegi ortezleri kullanilabilir. Bu tiir ortezler ¢ok pahali degildir ve ayak ve ayak bilegi
sorunlarinin azaltilmasinda yararhdirlar. Dirsekte agr1 ve kanamanin kontrolunda gegici ortezler kullanilabilir.
Ancak, fonksiyonel bozuklugu arttirabileceklerinden uzun siireli kullanimlarindan kaginilmalidir. Yine, tiim
ortez uygulamalar sirasinda da egzersiz programlari ihmal edilmemelidir.

Eklem hareket agikliginin korunmasi, kas giiciiniin arttirilmasi ve eklem deformitelerinden kagimma fonksiyonel
durumun korunmasi ve arttirilmasi igin esastir. Bunun i¢in, uygun egzersizlerin ev programi seklinde diizenli
olarak yapilmasi aligkanlik haline getirilmelidir.. Hafif-orta dereceli hemofilik hastalarda egzersizler evde
yapilabilir. Hatta evde kiivette 1lik su icinde yapilacak egzersizler daha yararli olabilir. Ancak, siddetli
kanamalar, ortopedik girisimler sonrasi egzersizler ya da deformitelerin diizeltilmesi amaciyla yapilacak
rehabilitasyon c¢aligmalar1 hastane kosullarinda yapilmalidir. Deformiteler igin agresif rehabilitasyon programi
uygulanacaksa, tedavi oncesinde proflaktik faktor replasmani uygulanmalidir. Deformitelerin diizeltilmesinde
(6zellikle dirsek ve diz kontraktiirlerinde) diizeltici ortezler yararlidir. Bu amagcla, seri al¢ilama da uygulanabilir.
Bunlarin basarisiz oldugu durumlarda, cerrahi yontemlere bagvurmak gerekli olabilir.



e Kas i¢i kanamalari

Hemofilide herhangi bir kas i¢ine kanama ortaya ¢ikabilir. Bu kanamalar sonrasi ortaya cikabilecek en 6nemli
sorunlar, kas fibrozisi ve kontraktiir, kas giicii ve mobilitede azalmadir. Ornegin baldir kaslarina kanama
sonrasinda ayakta ekin deformitesi, 6n kol fleksorlerine kanama sonrasi bilek ve parmaklarda fleksiyon
deformitesi ortaya cikabilir ve sonrasinda asil tendonuna cerrahi uzatma gerekebilir. liliopsoas kasi icine
kanama, kalca ve kasik bolgesinde agri ve hareket kisitligina yol agabilir. Kas i¢i kanamalarda faktor
replasmanindan sonra 1-2 hafta i¢inde semptomlar ortadan kaybolur. Kas i¢i kanamalarda akut donemde istirahat
ve soguk uygulama yapilir. En kisa zamanda izometrik egzersizlere gegilir. Hematom rezorbe olur olmaz, germe
ve giiclendirme egzersizlerine gecilmelidir.

e  Periferik sinir lezyonlari

Genellikle kas i¢i kanamalara sekonder olarak karsimiza ¢ikar. Siklikla iliakus hematomuna bagli olarak femoral
sinir tutulusu goriiliir. Prognoz ¢ogu olguda tam diizelme olmakla beraber, bazi olgularda motor zayiflik
kalabilir.

¢ HEMOFILI VE SPOR

Fiziksel aktivite, sagliklt bir yasam i¢in ¢ok onemlidir. Sportif aktiviteler, oyunlar ve egzersizlere katilim
fiziksel, mental ve emosyonel olarak kaliteli bir yasamin dogal araglaridir. Bu gergekler, hemofilililer i¢in de
gozardi edilmemelidir.

Hemofilik hastalarin diizenli egzersiz yapmalari ¢ok onemlidir. Ancak, ozellikle kiigiik yastaki ¢ocuklarda
kolaylikla sikildiklar1 ve takrardan kagindiklari i¢in, bunun siirdiirmek kolay olmamaktadir. Bu nedenle
cocuklarin hoslanacaklari, oyun ve spor aktiviteleri tarzinda egzersiz programlarinin diizenlenmesi gereklidir.
Cocuklarin, egzersizleri gorev olarak degil, oyun olarak gormeleri saglanmalidir.

Orta derecede hemofilili bireylerin giinlilk yasam stilleri bu hastaliktan pek fazla etkilenmez. Yasam siireleri
genellikle normaldir. Bu hastalar bazi spor aktiviteleri i¢in yoOnlendirilmelidir. Egzersizler genel saglik,
eklemlerin korunmasi ve kaslarin giiclendirilmesi i¢in ¢ok 6nemlidir.

Travma riski nedeniyle birgok hemofilik birey ve ailesi sportif aktivitelerden kagmabilmekte ya da hekimler
tarafindan bu aktiviteler ileri derecede kisitlanabilmektedir. Bu yondeki goriisler, son yilarda 6nemli derecede
degisiklige ugramistir. Hemofilili bireyin kemik ve kaslarinin giiclenmesi, giinliilk yagam sirasindaki aktiviteler
sirasinda eklemler ve kaslar icin koruyucu olacaktir. Zayif kaslarla desteklenmis, kemik yapisi zayif bir
eklemin/kasin basit travmalarla bile kolayca zedelenebilcegi unutulmamalidir. Spesifik izokinetik kas
giiclendirme egzersizlerinin kanama sayisini arttirmaksizin kas giiciinde anlamli derecede artis sagladigi
gosterilmistir. Egzersizlerin Faktor VIII diizeyinde artis saglayabilecegi de belirtilmektedir. Yanisira, fiziksel
aktivitenin mental ve emosyonel durum {izerine olumlu etkilerinin oldugu da unutulmamalidir.

Hemofilik bireylerde yapilacak sportif aktivitelerin yararlar1 ve riskleri iyi bilinmeli ve hasta uygun sporlara
yonlendirilmelidir. Hemofilililere 6nerilen sporlar yiizme, yiiriiylis, masa tenisi, golf ve okguluktur. Yiizme,
giivenle Onerilen bir endurans egzersizidir. Kanama riski tagimadigi gibi, genel kondiisyonun arttirillmasinda da
cok yararlidir. Kurbagalama ve kelebek yilizme, &zellikle dirsekler ve dizlere fazla yiik bindireceginden
onerilmemektedir. Yararli olmakla beraber, belirli oranda risk tasiyan sporlar ise, basketbol, bisiklet, bowling,
jogging, tenis, voleyboldur. Kesinlikle 6nerilmeyen sporlar ise, boks, kayak, futbol, motorsiklet, giires ve
atciliktir.
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