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Kan damarlarinda meydana gelen yaralanma sa-
sirtic1 bir uyum icinde calisan reaksiyonlan baglatarak
hemostazi saglar. Bu uyum sadece giinliik yaralanma-
larda biiyilk hematomlarin olmasini engellemez ayni
zamanda giivenli cerrahi girisim yapilabilmesini de
sadlar.

Pihtilagma Fakt6rleri Eksikliligine

Bagh Hastaliklar

Mevcut 13 pihtilasma faktériiniin eksikligi hasta-
hk olarak ayr ayri tanimlanmissa da, faktér VIII yet-
mezligine bagll Hemofili A ve faktér IX fonksiyonel
bozukluguna bagli olan Christmas hastalid: tiim bunla-
rin icinde en bilinen ve en fazla kas iskelet sistemi
problemine yol acan faktér yetmezlikleridir.”

Hemofili A, bilinen tiim kaltsal faktér yetmezligi
hastaliklarinin %75’ini olusturur ve milyonda 60-80
oraninda goriliir. Faktor [X yetmezligi ikinci sirada yer
alir, tiim kalitsal faktér yetmezliklerinin %15'i kadardir
ve milyonda 15 siklikla rastlanir. Her iki hastalikta da
kas-iskelet sisteminde ¢zellikle eklem icine kanamalar
hastaligin karakteristigini olusturur. Diger kalitsal fak-
tér hastaliklarindaysa farkli olarak mukozal kanamalar
(burun kanamasi ve menoraji gibi) daha 6n planday-
ken, major travmalar disinda eklem icine kanama ol-
maz. Bunun sebebi bugiine kadar net bir sekilde acik-
lanamamustir.”

Hemostazisin Degerlendirilmesi ve Tani

Koagiilasyon bozuklugu hastaliklarina, hastanin
dykiisiinden ve cesitli laboratuar testleriyle tani konu-
labilir.

Hemofilinin iki formunda da kiigiik travmalar
sonrasi asirt kanama ve eklem icine kanama hikayesi
alinabilir. Faktor VII ve IX sekse bagli resesif bir gen
tarafindan kalitilir ve bu nedenle her iki hastalik da ta-
mama vakin erkek hastalarda goriiliir. Laboratuarda
tarama testi olarak:
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1. Kan yaymasi ve trombosit sayimi yapilir.

2. Kanama zamani tayini ile trombosit fonksi-
yonu incelenir.

3. Protrombin zamani (PTZ) ekstrensek ve or-
tak koagtilasyon yollarin tayin eder.

4. Aktif Plazma Parsiyel Tromboplastin Zamani
(APTT) intrensek ve total koagtilasyon yolla-
nnin fonksiyonunu tayin eder. APTT klasik
hemofili ve Christmas hastalid icin yapilan
testtir.

Faktér VIII ve faktor [X aktiviteleri {inite olarak ta-
yin edilir. Bir {inite faktér, 1ml plazma havuzunun ak-
tivitesine esde@er aktivite gosteren faktér miktardir,
Bu faktorlerin konsantrasyonlar: genellikle yiizde ola-
rak ifade edilir ve bir desilitre plazmada tinite olarak
faktor miktaridir. Bu sekilde, tanim geregi faktér VIII
ve IX aktivitesi normal insanda % 100 olmalidir; ancak
%50-200 arast normal diizey olarak kabul edilir, Milig-
ram olarak dogrudan dlciilen fibrinojen disindaki ko-
agiilasyon faktérleri de ayni yéntemle kantifiye edilir.”

Faktor VIII ve IX yetmezlikleri hastalidin siddetine
gore ayni bicimde degerlendirilir; %1'den az aktivite
ileri derecede yetmezligi gosterirken, %1-5 arasi orta,
%5 tizeri hafif yetmezlik olarak taimlanir. Bu tanim-
lama klinik ile de paralel seyir gosterir ve ileri derece-
de yetmezligi bulunan hastalar kendiliginden veya ba-
sit travmalar takiben siddetli kanama ataklar1 gecirebi-
lirler.®

Hemofilide Faktdr Replasman Tedavisi

Hemofili hastalarinda eksikligi bulunan pihtilasma
faktérii yerine konmadan kanamalar durdurulamaz ve
cerrahi yapilamaz. Pool ve Shannon tarafindan
1965'te kriyopresipitat bulunana kadar bu eksik pihti-
lasma faktérlerinin yegane kaynag@i tam kan veya plaz-
maydi. Bu arastiricilar donmus plazmanin 5°’ye kadar
yavasca istilmast sirasinda mevcut faktériin yaklasik
yansinin 25 ml kriyopresipitat olarak elde edilebilece-
gini buldular. Bu bulus sayesinde hemofili hastalarina
transfiize edilmesi gereken voliim cok azaldi. Daha
sonra Wagner ve ark. ile Brinkhous ve ark. kriyopre-
sipitattan glisin benzeri ajanlar kullanarak daha kon-
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santre faktér VI elde etmeyi basardilar. Bu buluslar
sonrasinda bir insaninin tiim kan hacmi icinde barindi-
racad! toplam faktor VIII miktar: 50ml siringaya sigd-
rilabildi. Kriyopresipitatin kullanima girmesiyle kana-
ma ataklar1 etkin olarak kontrol edilebilirken, konsant-
re faktérlerin bulunmasi elektif cerrahiyi hemofili has-
talar icin miimkiin kildi."®

Faktér IX konsantreleri faktér VIII'den farkh ola-
rak saf halde bulunmaz. Vitamin K'ya bagh faktérler
olarak bilinen VII, IX, X ve protrombin birlikte prot-
rombin konsantre kompleksi olarak bulunur.

Bu konsantrelerin yaygin kullanimlarinin basla-
mas1, ayni zamanda kan yoluyla gecen hastaliklarin ya-
yilmasina da sebep oldu. Konsantrelerin elde edilebil-
mesi icin bir ¢cok hastadan alinan kanlar havuzlanyor
ve konsantre elde ediliyordu. Kontamine kanlardan el-
de edilen konsantrelerin kullanilmasi sonucu 1970’li
yillarda Hepatit B, 1980’li yillarda ise AIDS hemofili
hastalarinda tanimlandi. Gintimiizde bu amacla hazir-
lanan kanlar Hepatit B ve HIV acisindan taranmakta-
dir. Bu énlemlere ek olarak seronegatif hastalarin He-
patit B asisi olmalari ¢nerilmektedir.®

Diger muhtemel transfiizyon komplikasyonlari
arasinda hemoliz ve tromboz sayilabilir. Konsantreler-
den anti-A ve anti-B antikorlan tamamen temizlene-
medigi icin; A, B, ve AB kan grubu olan hastalar bii-
yilk miktarlarda faktér VI veya faktér IX aldiklar za-
man hemolizle karsilasilabilmektedir. Tromboz, faktor
IX konsantresi verilmesi sonrasi olduk¢a nadir gériil-
mekle beraber, akilda tutulmasi gereken bir kompli-
kasyondur.

Hastaya kullanilan pihtilasma faktériine karst im-
mun sistemn, inhibitér (Anti-faktér antikor) gelistirebilir;
o zaman transfiizyon ile replasman imkani da sinirla-
nir. Bu sorun hemofili hastalarinin yaklasik % 15’inde,
faktor X eksikligindeyse daha nadir gbzlenir. Diisiik
titrede antikorlar herhangi bir zamanda gézlenebilse
de, hasta 100 transfiizyon barajini astiktan sonra hala
antikor gelistirmemisse yiiksek titrede antikor gelistir-
me ihtimali azalir.™

Kanlarinda inhibitér saptanan hastalar, diger he-
mofili hastalarindan daha fazla veya sik kanamazlar.
Ancak kanama meydana geldigi zaman bu hastalarda
mevcut inhibitér fonksiyonel faktérii etkisizlestirdigi
icin konvansiyonel replasman tedavisine yanit vermez-
ler. Bir hastanin inhibitér durumu mililitre plazmadaki
Bethesda tinitesi olarak 6lciiliir. Titreleri <10 BU/ml
olan hastalar faktér dozu yiikseltilerek tedavi edilebilir-
lerken, titreleri 10 — 20 BU/ml olan hastalar nadiren
yilksek dozda faktor verilerek tedavi edilir. Antikor se-
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viyesi >20 BU/ml olan hastalarda giiniimiizde faktér
verilerek elektif cerrahi yapmak miimkiin degildir. Bu
hastalarda immiin tolerans gelistirmek icin klinik ¢alis-
malar devam etmekle beraber, bu tedaviler yiiksek ma-
livet, HIV bulasma riski, ve belirsiz cevap oranlar ne-
deniyle sinirhdir."?

Replasman Tedavisi Sablonlan

Tanim olarak 1 {inite faktér VIII 1ml taze donmus
plazmadaki faktér VIII aktivitesidir. Kilogram basina
verilen her ftinite faktor VII'in plazma diizeyinde
%2’lik bir artis yapacaktir. Ornegin, akut hemartrozu
olan bir hastada hedef plazma diizeyi %50’dir. 50 kg
bir hastada gerekli faktor diizeyi 25 {inite x 50 kg ve-
ya 1250 tinite olarak hesaplanabilir. Faktér VIII'in or-
talama yart émrii 12 saattir. Bu nedenle transfiizyon-
dan 12 saat sonra bu hastanin faktér diizeyi %25 ola-
caktir. 1 tinite faktor IX ise plazma diizeyinde %1lik
bir artis yapar. Yari émrii ise 18-24 saattir. Hem yart
omrii uzun oldugu icin hem de bu hastalarin tedavisin-
de, faktor VIII eksikligi olan hastalar gibi bir zirve kon-
santrasyonu istenmedigi icin, her iki hemofili grubun-
da da kanama aninda hesaplanan transfiizyon dozlari
aynidir."”

Ev Transfiizyon Tedavisi

Etkili konsantrelerin gelistirilmesinden sonra ev
transfiizyon tedavisi fikri hayata gecirilmistir. Béylece
uygun dozda faktor verilmesiyle, minér kanamalar cid-
di problemler haline gelmeden durdurulabilir. Kas ici-
ne veya eklem icine kanama olmasi durumunda rutin
25 U / kg faktor tedavisi onerilmektedir. Hasta ve ai-
leler sinir basist, retroperitona kanama veya ik tedavi-
ye cevap vermeyen kanamalar halinde tibbi yardim
aramalar konusunda bilgilendirilmistir. Bu uygulama-
nin yayginlastirilabildigi tilkelerde hemofiliye bagl ek-
lem dejenerasyonlan cok aza indirilmistir. En 6nemli
dezavantajlariysa pahali olmasi ve antikor gelisme ris-
kidir. Bu cabalara ragmen ev transfiizyon tedavisi he-
mofilik artropatiyi ortadan kaldiramamistir."?

Hemofilik Artropati Patofizyolojisi

Hemofilik artropati eklem icine kanama ile bas-
lar. Kan yikim {iriinleri sinovyum tarafindan emilir. Bu
noktada kikirdak hiicreye en ¢ok zarar veren eleman
olarak demir suclanmistir. Hemartroz sonrasi erken
dénemde opere olan hastalardan alnan 6rneklerde,
sinovyal hiicrelerde ve sub-sinovyal makrofajlarda de-
mir gosterilmistir. Yine kanamadan 4 giin sonra sinov-
vada fokal villéz proliferasyonlar gézlenmistir.
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Tekrarlayan kanama ataklari sonrasinda sinovyal
inflamasyon ve hipertrofi olur. Hipertrofi, villus olusu-
mu, artmis vaskiilarite ve kronik inflamatuar hiicreler
ile karakterizedir. Hemosiderin birikimleri villuslarin dis
kenarlarinda yogunlasir. Sinowyal hiicrelerde sidero-
zomlar (demir iceren sekonder lizozomlar) oldugu gds-
terilmistir. Sinovyumun demir absorpsiyon kapasitesi
astldidi zaman bu hiicreler parcalanir ve hem sinovyal
doku inflamasyonunu arttiran hem de eklem kikirdagi-
n1 tahrip eden lizozomal enzimler agida cikar. Asid fos-
fataz ve katepsin D gibi proteolitik enzimlerin artmast,
eklem kikirdaginin toksik yikimina yol acar. Hipervas-
killer sinovyum eklem icine stirekli sizintt tarzinda bir
kanamaya yol acar ve bir kisir déngii olusur.™

Kan yikim triinleri kondrositleri de etkiler. Demir
deposizyonu sinovyal dokuda IL-1, IL-6 ve TNF’iin
artmus oranlarda bulunmasina neden olur. Yapilan ca-
lismalarda hemofilik artropatinin erken dénemlerinde
bile kondrositlerde siderozomlar ve hiicre tahribatiyla
uyumlu bulgular gozlenmistir. Hemofilideki ileri dere-
cede eklem deformasyonlan daha cocukluk caginda
meydana gelir, bunun nedeni belki de cocuklarin ken-
dilerini yeterince travmalardan koruyamamalar oyuna
olan asin ilgileri nedeniyle fiziksel aktivelerini dizginle-
yememeleri olabilir. Yine, biyiimekte olan hayvanlar-
daki kondrositlerin demir depolamaya bir yatkinligi ol-
dugu ve cocuklarda erken dénemde goriilen eklem
tahribatinda bu durumun énemli rol oynadig diistiniil-
mektedir,®

[leri evre hemofilik artopatide sinowyal doku villéz
dzellikteki yapisim kaybeder ve yayain fibrozis gelisti-
rir. Sinovyal katlantilar kaybedilmeye baslar ve sinov-
val doku eklem hareketlerine uyumla genisleyemez,
sonu¢ eklemde hareket kaybidir. Ayni nedenle artik
kanama ataklarinda eklem eskisi kadar distansiyon
gdstermez; ancak hastanin hissettigi rahatsizik ve ag-
r1 aynidir,

lleri evrede hemofilik artropatide eklem kikirdag:
osteoartritteki gibidir, ancak ilave olarak kahverengi
pannus dokusu eklemi doldurur. Bazi hastalarda daha
ilk kanama ataklarinda ileri derecede sinowyal hipert-
rofi gelismesi ve eklem kikirdak dejenerasyonu, otoim-
miin bir mekanizmayi da akla getirmesine ragmen bu
teori ispatlanamamustir.

Radyolojik inceleme ve Simflama

Hemofilik artropati radyolojisi baslangic safhala-
rinda romatoid artriti taklit ederken, daha ileri evrele-
rinde osteoartrite benzer. Hipertrofik sinovitin oldugu
ilk evrelerde yumusak doku sisligi, osteopeni ve epifi-
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zin agtr1 biyiimesi gortiliir. Bundan sonra eklem arali-
g1 daralmasi, osteofitler, subkondral kistler ile osteoart-
ritin bilinen goriintiisti yerlesir.

Hemofilik artritlerin izlenmesi ve tedavi endikas-
yonlarinin belirlenmesi amaciyla radyolojik goriintiiler
smiflandiriimistir. Arnold- Hilgartner'in diz eklemi icin
tanimladidr siniflama uzun yillar kullanilmustir,"

Tablo 1: Arnold ve Hilgartner'in radyolojik hemofilik artropati

siniflamast.

Evre 0 Normal diz

Evre 1 Yumusak doku sisligi

Evre 2 Yumusak doku sisligi, Osteopeni, Epifizyel asin
biiyiime, Eklem araliginda daralma yok

Evre 3 Eklem arahg@inda belirgin daralma yok, subkondral
kist, osteopeni. HA: 120°

Evre 4 Kikirdak tahribati ve eklem araliginda daralma
mevcut. HA: 90°

Evre 5 Son evre, eklem tahribati ve kemik degisiklikleri.
HA: 45°

(HA: Hareket aciklig)

Ancak diger eklem patolojilerine de uygulanabi-
len ve puanlama seklinde eklem kikirdaginin defor-
masyonunu derecelendiren siniflama Petterson ve ark.
tarafindan yapilmis ve evrensel dzelligiyle 1981 Diin-
ya Hemofili Federasyonu tarafindan énerilen siniflama
olmustur. 1989’da Green tarafindan daha basitlestiri-
len bu siniflama bugiin bu son sekliyle kullaniimakta-
dir

Tablo 2: Hemofilik artropati radyolojik skorlamasi (Green)

Yok 0 Puan
Subkondral Diizensizlik Hafif (< %50) 1 Puan
lleri 2 Puan
Yok 0 Puan
Eklem Araliginda Daralma < %50 1 Puan
> %50 2 Puan
Eklem Kenarlarinda Erozyon | Yok 0 Puan
Var 1 Puan
Yok 0 Puan
Eklem Yiizeyinde Uyumsuzluk | Hafif 1 Puan
fleri 2 Puan
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Direkt radyografiler disinda ultrasonografi ve
manyetik rezonans gériintileme (MRQG) teknikleri he-
mofilik artropatide kullanilabilir. Ultrasonografide si-
nowal doku kahnligmi tayin etmek miimkiin olur.
MRG ise hem yumusak doku hipertrofisi, hem de ke-
mik iligi icindeki degisiklikler hakkinda bilgi verebildigi
gibi, diz icine enjeksiyon yapilacaksa sinovyanin kom-
partmanlara ayrilip ayrilmadigini tayin edebilir.

Ortopedik Cerrahin Rolii

Ev profilaksi uygulamasi oldukca etkili bir yéntem
olmakla beraber eklem tahribatini her zaman &nleye-
mez. Cerrahi disi yontemler hemofilide alt1 ¢izilmesi ve
sonuna kadar denenmesi gereken tedavi secenekleri-
dir. Clinkii cerrahi tedavi pahalidir, komplikasyonlara
aciktir ve sistemik hastalik devam ettidi icin nihai ¢&-
zim degildir. Bu asamada eklem icine yapilacak enjek-
siyonlarla sinowyal dokunun atrofiye ugratiimasi veya
ileri evrelerde fonksiyonunu kaybetmis agrli eklemlere
miidahale yéniinden, hastalar ortopedistler tarafindan
goriiliir.?

Akut Hematroz

Hemofilide en ¢ok kanayan eklemler diz, ayak bi-
legi ve dirseklerdir. Omuz ve kalca da daha az siklikla
kanayan eklemler arasindadir.

Siddetli hemofilide eklem kanamalar1 minér trav-
ma sonrasi veya spontan olarak olabilir. Kanamanin
baslangici en iyi hastanin kendisi tarafindan hissedilir
ve eklem icinde bir Grperti olarak tanimlanir. Bundan
sonra eklemde sislik, kizanklk ve agri gelisecektir. Ek-
lem istirahat pozisyonunda (cogunlukla fleksiyon) tutu-
lur ve hareketleri kisitlanir. Hasta kanamay hissedince
vakit kaybetmeden faktér uygulanmalidir. Akut kana-
mada ulasilmast gereken faktor seviyesi %30-50 ara-
sinda olmalidir. Bu uygulama agri gecinceye kadar de-
vam eder. Yik tasiyan eklemlerde agr gecene ve ek-
lem hareket acikligi tama yakin kazanilana degin kol-
tuk degnekleriyle parsivel agirlik verilir. AGrinin kont-
roliinde basit analjezikler ve buz uygulamasi yapilabilir.,

Aspirasyon yapilmasi tartismaldir. Eklem icinde-
ki kanmin alinmas: hemosiderin hasarini 6nledigi icin
profilaktik etkiye sahiptir. Kanin uzaklastirilmasi septik
artrit icin de bir profilaksi saglar. Ayrica agrida drama-
tik bir azalma saglanir. Bu nedenle biz rutin aspirasyo-
nu éneriyoruz. Aspirasyon sonras! ekstremitenin atel-
lenmesi hem hasta konforunu saglar hem de tekrarla-
van kanamalar1 énler. Ancak immobilizasyon 24-48
saati asmamalidir. Aksi halde eklem sertlikleri gelisebi-
lir.‘”’
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[k kanama gelistikten sonra verilen tedaviye ve
yapilan aspirasyona ragmen sinowyal eklemde infla-
masyon oldugu icin, hemen izleyen dénemde bir kana-
ma daha olmasi olasidir. Bu nedenle en az bir hafta sii-
reyle faktor VI veya IX diizeyi %1’in {izerinde tutul-
maldir.

Subakut Hemartroz

Arnold ve Hilgartner, kanama olsun veya olma-
sin, hipetrofik sinovya olustuu zamandan itibaren
tabloyu subakut artropati olarak adlandirirlar. Bu dé-
nemde eklem hareket genisliginde 10-30 derece ara-
sinda bir kayip s6z konusudur ve tabloya sinovyal hi-
pertrofi hakimdir. Sinovyal siviya aspirasyon yapilirsa
%10-20 hematokrit diizeyinde bir kanama bulunur; bu
frajil, hipertrofik sinovyumdan sizma tarzinda olan ka-
namaya baghdir,%?

Bu dénemde sinovyanin kendine gelebilmesi icin
faktér ile profilaksi yapilmaldir. Haftada 3 kere yapi-
lan profilaksiyle faktér diizeyi %1'in {izerinde tutulma-
I ve tekrarlayan kanamalarin éniine gecilmelidir. Bu
sekilde tedaviye 3 hafta kadar devam edildikten sonra,
haftada iki defa profilaksi verilerek 3 hafta daha profi-
laksi stirdiirtilebilir.

Bundan sonra en az 4 ay daha profilaksi verilme-
lidir. Bu dénem sonrasinda hastalara radyoaktif sino-
viortez 6nerilebilir.,

Kronik Artropati

Hemofilik artropatinin ileri evrelerinde agri ve ek-
lem deformiteleri tabloya hakim olur. Bu evreye, sid-
detli faktér yetmezligi olan hastalar hayatlarinin ikinci
ve ticlincli dekadinda, daha heniiz gen¢ ve aktifken
ulastrlar.

Hastalara fizyoterapi ve analjeziklerle yardimci
olunmaya calisihr. Fizyoterapiden amag eklem hareket
genisligini korumak ve cevre kaslarin giiclerini arttir-
maktir. Bu dénemde diz fleksiyon kontraktiirii 15° al-
tinda tutulmasi icin gayret sarf edilmelidir. Aksi halde
gastroknemius yiikii artar ve ekleme binen yiikiin art-
masi nedeniyle dejenerasyon stireci hizlanir. Aspirin
ve steroid ilaclar disindaki analjezikler bu hastalarda
kullantlabilir. Fleksiyon kontraktiiriiniin diizeltiimesi
icin atelleme ve traksiyon teknikleri profilaktik faktér
uygulamasi esliginde denenmis kismi basarili sonuclari
bildirilmistir."*

Bu hastalarda gelismis kalca, diz ve ayak bilegi
deformitelerine uyum saglayan ayakkabilar kullaniima-
st 6nemlidir. Ekindeki ayaklar icin topugu yiikseltilmis
ayakkabi, kontraktiirlii hastalar icin rocker bottom
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profilli ayakkabilar yiiriimeyi kolaylastirma konusunda
belirgin faydalar saglar.

Kas Kanamalan

Siddetli faktor yetmezligi olan hastalarda eklem
kanamalan gibi kas kanamalar1 da spontan olarak ve-
ya kiiciik travmalar sonrasi goriilebilir. En sik kanama-
nin gériildiigii bolgeler quadriceps, gastrocnemius, ba-
cagin anterior kompartmany, iliopsoas ve énkolun vo-
lar kompartmani olarak siralanir. Klinik semptomlar
kasta bir gerginlik, agn ve istirahat agrisina kadar uza-
nan sekilde olabilir. EkKlem kanamalarinda oldugu gibi,
ev tedavisiyle faktér diizeyinin %30-50'ye getirilmesi
ve tam semptomatik iyilesme saglanana kadar koltuk
degnekleriyle mobilizasyon énerilir."”

Kas icine kanamalar, kompartman sendromu ve
komsu sinirlere basi sonucu sinir arazlari yaratabilir.
Bu nedenle yakindan takip edilmeleri gerekir.

Radyosinoviortez

Hemofilik hastalarda, primer profilaksi etkili ol-
makla birlikte pahal bir ydntemdir. Sekonder profilak-
si ayni nedenle dezavantajlidir. Cerrahi uygulamanin
zorluklan ve profilaktik cerrahi yénetmelerin sinirh et-
kisi de dikkate alindiginda, kimyasal ajanlarla medikal
sinovektomi veya radyontiklid sinoviortez giindeme
gelir. Amagc, hipertrofik sinovyanin atrofiye ugratilarak
kanamaya olan egiliminin azaltilmasidir.

Bu islemimin endike oldugu hastalar sinovyal hi-
pertrofisi olan ve medikal tedaviye ragmen kanamasi
devam eden olgulardir.” Buradaki kanama sikiligi gé-
recelidir. Hacettepe protokoliinde son alt1 ay icinde
{icten fazla kanama olmasini, radyoniiklid uygulama
icin yeterli endikasyon olarak kabul ediyoruz.

Onceki villarda verilen radyoniiklidin uzun do-
nemde yol acabilecegi karsinojenik etkiden korunmak
icin pediatrik yas grubundaki hastalara radyoaktif sino-
viortez yapilmamast genel olarak kabul edilirken; gii-
niimiizde diisiik radyoaktivite, kisa yar1 émiir ve diistik
doku penetrasyonu nedeniyle bu ajanlarin bu yas gru-
bu icin de giivenli oldugu sonucuna varilmistir. Bugi-
ne kadar bu uygulamada Beta radyasyon yayan ajan-
larin kullanilmasi sonucu olan bir onkojenik vaka bildi-
rilmemistir. Kimyasal ajanlarla yapilan sinoviortez (os-
mik asit, rifampisin) radyontiklid sinoviortez kadar ba-
sarih degildir. Caviglia sinovit evrelerini simiflamis ve
buna gdre yapilacak girisimlerin endikasyonlarini belir-
lemistir (Tablo 3).”
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Tablo 3: Hemofilik sinovit smniflandirmast,

Derece

I Gegici sinovit, kanama sekelli yok ve 6 ay icinde 3'den
az kanama atag mevcut, koruyucu énlem olarak cerra-
hi olmayan sinovyektomi endike

II Eklem hacminde artig, sinovyal kalinlasma ve hareket

kisithligi ile beraber kalici sinovit meveut. Cerrahi olma-
yan sinovyektomi gerekli.

[ Aksiyal deformite ve kas atrofisi ile beraber kronik art-
ropati mevcut. Cerrahi olmayan sinovyektomi yardimeci

) Ankiloz. Cerrahi olmayan sinovyektomi kontraendike
ve teknik olarak miimkiin degil

Literatiirde radyoniiklid sinoviortez sonrasi %75-
80 oraninda basaril sonu¢ bildirilmektedir. Ama¢ ka-
nama sikligini azaltmak olmakla beraber, bazi hastalar-
da birkag yil siireyle kanamanin tekrarlamadigi da géz-
lenebilir. Islem yapildigi siradaki sinovya kalinhg: art-
tikca basarili sonug alinabilmesi olasiligi azalmaktadir.

Radyoniiklid sinovyektomide P** Y| Er'® Re'®

ve Au™* kullanilmaktadir. Re'® ve Au'* B ve y emisyo-
nu, digerleriyse yalnizca p emisyonu yayar. Ideal bir
izotopun yalnizca B 1simasi yapmast, 3-b mm doku pe-
netrasyonu olmast, kolloid formda olmasi gerekmekte-
dir.7®

Hacettepe'de yapilan calismada Ortopedi, He-
motoloji (eriskin ve ¢ocuk) ve Niikleer Tip isbirligiyle
kurulan konseyde endikasyon konulan hastalara rad-
yoniiklid sinoviortez uygulanmaktadir. Bir senedir uy-
gulanmakta olan protokole gdre 6 aylik siire zarfinda
ayni ekleme en az 3 kanama atad! gecirmis, kronik hi-
pertrofik sinoviti olan hastalara intraartikiiler radyo-
niiklid madde enjeksiyonu yapilmaktadir. Bir sene icin-
del1 konjenital hemofilik hastanin, 10 diz ve bir dir-
sek eklemine enjeksiyon yapildi. Diz i¢in Y, dirsek
icinse Re'* radyokolloidleri kullanildi. Bu uygulama si-
rasinda hedef eklemlerde kanama sikliginda azalma
kaydedilmis ancak iki hastada 6 ay icinde ikinci enjek-
siyonun yapilmasi gerekmistir. Sinoviortezin hemofilik
dejenerasyonun erken evrelerinde yapilmasi, hem si-
nowyal hipertrofinin daha az olmasi yéniinden daha et-
kili olmakta hem de eklem kikirdagini korumak miim-
kiin olabilmektedir. {leri evrelerde dejeneratif artrit sii-
recini durdurabilmek miimkiin degildir. Ancak biz uy-
gulamamizda daha ileri evrelerdeki hastalara da uygu-
layarak kanama sikliginda azalma etkisinden faydalan-
may diistindiik.
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Total Eklem Artroplastileri

Hemofili A ve diGer kanama hastaliklarinda dur-
durulamayan kanama komplikasyonlari ve enfeksiyon
yiizdesi yiiksekligi nedeniyle cerrahi uygulamalardan
uzun zaman kacinilmustir. Bir yandan etkili profilaktik
uygulamalarla hemofilik artropatinin énii alinmaya ¢a-
lisilirken, diger yandan saflastirilmis faktor VIIl'in tica-
ri olarak kullanima sunulmastyla Hemofili A hastalarin-
da diger cerrahi girisimler gibi ortopedik miidahaleler
de vapilabilir olmaya baglamstir.®*”

Sekil 1, a

Hemofili hastalarinda diz eklemi en ¢ok kanama-
lara maruz kalan ve bu nedenle sekonder dejeneras-
yonlar en fazla gelisen bir eklemdir. Agrih kontrakttir-
ler ve eklem kikirdaginin tam harabiyetinin gelismedi-
gi dénemlerde cerrahi (acik-artroskopik) veya radyoak-
tif maddelerle yapilan sinovektomi-sinoviortezler bu
hastalarin diz sorunlarina ¢éziim olabilirken, ileri de-
formitelerde artroplasti tek secenek gibi géziikmekte-
dir. Son yillarda hemofilik hastalarda uygulanmis kalca
ve diz total eklem artroplasti serilerinin bildirildigi ya-
ymlar literatiirde yer almaktadir.**

1997 yilinda Hacettepede bilateral diz artroplas-
tisi uygulamasiyla hemofilik eklem artroplastileri yapil-
maya baslandi. Bugtine kadar 15 diz artroplastisi, bir
kalca artroplastisi ve bir hastada ayak bilegi artrodezi
uyguland.

1997-2003 yillan arasinda 9 hastanin 13 dizine
uygulanan total diz protezlerinin Klinik ve radyografik
sonuclarim retrospektif olarak inceledik. Hastalarin
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hepsi erkek ve tiimii 50 yas altindaydi. Dért hastada
her iki dizdeki patoloji nedeniyle simiiltane bilateral uy-
gulama yapilmisti. Bu hastalardan bir tanesi her iki di-
zinde 60 derece Ustiinde olan kontraktiirleri nedeniyle
vatalak durumdaydi. Hastalarin 3’{inde hepatit B veya
C taswyicih@ tespit edildi. Ameliyat éncesi degerlendir-
mede hastalarda ortalama 35 derece fleksiyon kont-
raktiirli saptandi. Hastalarin agn skorlarinda ameliyat
dncesi degerlere gore dramatik diizelme elde edildi ve
takip stiresince bu sabit kaldi. Fonksiyonel skorlarda
daha kisith bir diizelme elde edilebildi (Sekil 1).

~ —————-
- " W
’
3 N . )
4

Sekil 1, b

Sekil 1a, b: 65 yaginda erkek hastada hemofilik artropati. a: radyografik gériin-
tiistinde osteoartrit benzeri ileri evre hemofilik artrit bulgulari; b: Ayni dizin ame-
liyatta makroskopik gériiniimiinde sinowyal dokudaki hipertrofi ve eklem kikirda-
ginin dejenerasyonu.

Fleksiyon kontraktiirlerinin diizelmesinde gorece-
li olarak daha basarili olunurken, eklem hareket agikli-
g1 normal derecelere ulasmaktan uzakti. Bu bulgular
klasik olarak diz artroplastilerinde ameliyat sonrasi el-
de edilebilecek hareket genisliginin ameliyat éncesi
mevcut hareket genisligine yakindan bagimh oldugu
yolundaki genel literatir bilgisini destekler nitelikteydi.
Komplikasyon olarak bir hastada ikinci haftada tekrar-
layan kanama; diger bir hastada ge¢ dénem travmatik
periprostetik kirik tespit ettik. Kanama olan olgu, fak-
tor diizeyinin %75 civarina yiikseltilip bir hafta siiresin-
ce bu seviyede tutulmasiyla tedavi edildi. Hastalarn ta-
mamina yakininda diger eklem patolojileri de mevcut-
tu. Hastalarin ameliyat éncesi ortalama diz icine kana-
ma insidansi ameliyat sonrasi anlamli derecede azald:.
Takip stiresi kisa olmakla beraber bu siire icinde asep-
tik gevsemeye ait bulgular kaydedilmedi. Bilateral art-
roplasti yapilan bir hastanin bir dizinde tekrarlayan ka-
namalar sonrast 40 dereceye varan fleksiyon kontrak-
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tiirii hastanin yiiriimesini ok zorlagtirmig ve bu neden-
le bu hastaya revizyon yapilmustir.

Vaka sayisi az ve takip siiresi kisa olan bu seride,
aseptik gevsemeye bagl revizyon ihtiyaci olmazken
bdyle bir ihtiyac halinde revizyon cerrahisinin hemofi-
lik dizlerde ileri derecede riskli ve zor bir cerrahi olma-
st mutlaktir, Bu hastalardaki yitksek enfeksiyon riski ve
aseptik erken gevseme olasiligina literatiirde deginil-
mistir."*'¥ Bu nedenle total diz protezi uygularken en-
dikasyonlarin ¢ok kisitl tutulmast gerektigi gériisiinde-
yiz.

Sonug olarak hemofili hastaliginda total diz pro-
tezi uygulamalan erken dénemde fonksiyonel olarak
yiiz giildiiriictidiir. Uygun dozda faktér replasmani ya-
pildign taktirde majét kanama riski kontrol edilebilir.
Ameliyat dncesi dénemdeki ileri derecede kisith diz ha-
reketleri ve kontraktiirlere bagh olarak, protez uygula-
masindan sonra da hastalarin diz hareketlerindeki ki-
sithlik tam olarak diizeltilemez. Fonksiyonel basarili so-
nuclarina ragmen faktér VIII'in ¢ok pahali olmasi ne-
deniyle ameliyat maliyeti cok yiksektir. Hastalardaki
yiiksek oranda mevcut hepatit veya HIV taswyicihigs,
hastalara yapilacak miidahalelerde immiin yetmezlik
sorunu ve hastane personelinin korunmasi acisindan
dikkatli olunmasi gereken bir konudur. Yiiksek oranda
komplikasyonlara yol acabilmesi nedeniyle artroplasti,
hematoloji servislerinde hemofili hastalarinin izlemi
konusunda tecriibesi olan hastanelerde ve ¢ok secici
olarak uygulanmalidir.

Yazisma adresi: Dr. Biilent Atilla
Hacettepe Tip Fakilltesi
Ortopedi ve Travmatoloji Anabilim Dali
Samanpazar 06100 Ankara
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