HEMOFILI |
REHABILITASYONU




GiRiS

» Hemofili en sik gorulen, en ciddi konjenital koagulasyon faktor eksikligidir.

» Kanin pihtilasma islemi icin gerekli olan faktor 8 veya faktdr 9 adl proteinlerde eksiklik

veya kusurlu yapimla karakterize, X'e bagl olarak tasinan herediter bir hastaliktir.
» Faktor 8 eksikligi (Hemofili A) olgulann yaklasik % 80'ini olusturur.

» Hemofilide koagulasyon infrinsik sisteminin bozulmasi disinda, sinovyal dokuda
ekstrensek sistemde godrevli doku faktoronun eksik olmasi da eklem ici kanamayi

kolaylastiran diger bir faktordur.




GiRiS

» GuUnluk pratikte hemofili hastalarnda karsilasilan kas-iskelet
problemleri; akut hemartroz, kronik hemofilik artfropati, kas ici
kanama, hematomlar, psdédotumorler ve septik artrit olarak '

tanimlanabilir.

» Bu sorunlar, nadir durumlar disinda yasami tehdit etmese de
kalici sakatlklara yol acabildiklerinden, kanamalarin ve yol

acabilecekleri sekellerin dnlenmesi dnemlidir.

» Uygulanacak rehabilitasyon programlarnnin amaci; iyi bir kas

gucu ve tonusu saglayip eklem stabilitesini korumak olmalidir.




AKUT HEMARTRO/Z

» Hemofilinin en yaygin klinik gorunUmu olup, en dnemli morbidite nedenlerindendir.
» ilk olarak cocuklar 12-24 aylikken kosmaya, yurUmeye basladiklannda karsilasilir.
» En sik etkilenen eklemler sirasiyla; diz, ayak bilegi, dirsek ve omuzdur.

» Akut hemartrozun belirti ve bulgularn yerlesmeden once hastalarda o eklemle ilgili
“Yaura” olarak adlandinlan, baz iyi tfanimlanamayan, subjektfif dnct duyumlar (sizi,
yanma, gerginlik hissi) olabilmektedir.

» Bu durumun sinovyumda sinirl kanama nedeniyle ortaya ciktigr dusunUimektedir.




AKUT HEMARTRO/Z




AKUT HEMARTRO/Z

» Hemartroz; faktdr eksikliginin derecesi, eklemin fipi,

daha onceden o ekleme kanama olup olmamasi, I \
hastanin yasi, faktdre karsi inhibitdr olup olmamasi gibi :t o
nedenlere bagl olarak gelisir.



AKUT HEMARTRO/Z

insidans insidans
Klinik géronim hemofili hemofili
A (%) B (%)

Faktor 8-9
dizeyi (U/dI)

Agir spontan kanama /70 50
Minimal travma veya
cerrahi sonrasi orta duzeyde 15 30
kanama

Major travma veya
cerrahi sonrasi orta dUzeyde 15 20
kanama

Faktor DUzeylerine Bagh Kanama ve Insidans



AKUT HEMARTRO/Z

» Eklem boslugu kanla doldugunda, eklemde sislik, agn, 1s1 artisi, eklem hareketinde
kisithlik ve eklem cevresi kaslarda spazm gelismektedir.

» Tedaviye erken donemde baslanirsa, kanama hizla durur ve semptomlar hizla geri
doner. Yineleyen akut hemartrozlar sonrasinda bazi eklemlerde erken tedavi ile bile

tam duzelme olmamakta ayni ekleme kanama olasiligr artmaktadir.

» Bir eklemin sUrekli kanama egilimi gostermesi durumu, “hedef eklem” olarak
adlandinimistir. Eger bir eklem, hedef eklem haline gelmisse, tam rezolUsyon olanakl
olmakla beraber, siklikla tedaviye yanit yavastir ve artrit gelisecektir.

» Bu eklemlerde daha agresif ve uzun sureli tedaviye gereksinim duyulur.



TEDAVI

1.Replqsmqn tedavisi: Bir hematolog tarafindan

planlanir.

2. istirahat ve ortez: Eklemin yUkten uzak tutulmasi icin
istirahat ortezlerinin kullanilmasi uygundur.
Immobilizasyon en rahat ve fonksiyonel pozisyonda

uygulanmali, kanama durdugunda eklem pozisyonu
ayarlanarak  fonksiyonel durumun korunmasi
amaclanmalidir. Ancak bu istirahat sdresinin  iyi
ayarlanmasi gerekmektedir. Uzun sUre hareketsizligin,
eklem hareketinde bozulma, cevre kaslarda atrofiye

yol acabilecegi akildan cikarnlmamalidir.




TEDAVI

3. Soguk vygulama: Agrny! azaltip, kanin geri emilimini
hizlandiracaktir. Bu amacla cold packler, i1slak soguk
havlular, buz kUpleri vb. kullanilabilir. Uyguloma 2-3
saatte bir 10-15 dakikalik sUrelerle, buz direkt cilde
temas etmeden yapiimalidir. Soguga baglh yaniklar,
cilt hasan ortaya cikabilir. Akut kanamall bdlgeye

kesinlikle sicak uygulama yapilmamalidir.




TEDAVI

4.A§r| tedavisi: Agn tedavisinde “parasetamol” (parol) veya “parasetamol+kodein” (o-
ferin) kombinasyonu tercih edilebilir. Nonsteroid anfiinflomatuvar ajanlardan (apranakx,
arveles), frombosit fonksiyonlarini inhibe edip kanamayi artiracaklar icin akut donemde

kacinilmaldir.

Fizyoterapi uygulamasi olarak en sik TENS aleti ile elekiroterapi
uygulanir. Bebeklerden eriskinlere kadar her yas grubunda
gUvenle uygulanabilecek bir yontemdir. 25-30 dakikalik TENS

uygulamasi 5-6 saat kadar agryi bloke eder.




TEDAVI

5. Egzersiz tedavisi: Kaonamanin oldugu eklemde rehabilitasyona erken baslanmalidir.
Baslangicta kanamanin oldugu bolgeye izometrik egzersizler verilir. Egzersizierin agri
sinirlar icinde olmasina dikkat edilmelidir. Diger bdlgelerde akfif eklem hareket acikligi
(EHA) ve direncli egzersizler sOrdOrulor. Akut semptomlar yatisir yatismaz EHA ve

gUclendirme egzersizlerine baslanmalidr.



EGZERSIZIN YARARLARI

Faktor duzeyini artfinr
» Kaslarn guclenmesini ve elastikiyetini saglar

» Eklem hareket acikliginin korunmasini saglar

» Enduransi arfirir

» Kaslann ve yumusak dokulann travmalara karsi

direncini artinr

» Kanamanin siddetini ve sikigini azaltir




TEDAVI

» Hemartrozlu eklemdeki kanin aspirasyonu tedaviye yanitin hizli olmasini saglayabilir.
» Aspirasyon yapillacagi zaman, faktdr dizeyinin %50 olmasi saglanmis olmalidir.

» Aspirasyondan 12-24 saat sonra ikinci bir kez faktor infUzyonu genellikle dnerilmektedir.




Endikasyonlarn Kontrendikasyonlari

1. 24 saatte faktor replasman tedavisine yanit 1. Kontrol edilemeyen
vermeyen agrili, hassas eklem inhibitdr varligl
2. Klinik muayene bulgulari 2. Deri Uzerinde acik yara
ileuyumlu olmayan agr bulunmasi

3. NorovaskuUler bulgularn varligi

4. Alisiimisin disinda agr ve
IS artisl

Aspirasyonun Endikasyonlari ve Kontrendikasyonlari



KRONIK EKLEM SISLIG]

» Eklem ici kanamalar yeterince tedavi edilmezlerse, kas
gucuU ve koordinasyon da yeterli degilse kanamalar

yineleyebilir.

» Inflame ve sis bir sinoviyum, normal bir sinoviyumdan
daha kolay kanar ve bu da sislik ve inflamasyonun daha

da artmasina neden olarak kisir dongUye yol acar.

» Eger bu kisir dongu kinimazsa, kikirdak harabiyeti ve artrit

gelisimine neden olur.



KRONIK EKLEM SISLIG]

» Immobilizasyon zaman zaman vyararl olabilir ama, mutlaka uygun rehabilitasyon

programiyla kombine edilmelidir.
» Proflaksi ve tedaviye karsin yeterli yanit alinamazsa, daha agresif girisimler gereklidir.
» Acik sinovektomi, artroskopik sinovektomi ya da radyoaktif sinovektomi dusunUlmelidir.

» Dunn ve ark. 44. hemofili hastasinda uyguladiklarn artroskopik sinovektominin 12 vyillik
sonuclarinda; kanama sikiginda %84 oraninda azalma, hareket acikliginda ise degisiklik

olmadigini veya arttigini bildirmislerdir.




KRONIK EKLEM SISLIG

Kronik ddnemde, hasta EHA egzersizlerini agnsiz  olarak rahatca yapar
durumdadir. Bu donemde direncli egzersizlere gecilir.

Olabildigince dusuk bir agrrliktan baslanarak, kullanilan agirliklar yavas yavas

arttinlir.
Dusuk agirliklarla fazla tekrar yapmak, yuksek agirliklarla az tekrara dnerilmektedir.

Bu uygulama agr veya kanamanin yineleme riskini azalfir ve kas guclendirmenin

daha efkili olarak elde edilmesini saglar.

Direncli egzersizler icin  elde tutulan, ayak bilegine baglanan agirliklar
kullanilabilecegi gibi, direncli egzersiz lastikleriyle (yandaki resim) uygulanan lastik
egzersizleri de kullanilabilir.




KRONIK EKLEM SISLIG]

» Hemofilii cocuklarda &ozel bir sorun olmadikca koruyucu amach dzel bir ayakkabl

kullanmaya gerek yoktur.

» Ayak ve ayak bilegi bdl gesinin sik yineleyen kanamalarinda, deformasyon ve hareket

kisithiigr sorunlarinda taban, topuk ve kongc 6zel olmalidr.

» ic tfabani mantar ve deriden yapilmaldir, ara ylzeyde metal veya plastik materyaller

rijit olduklar icin kullaniimamalidir.




HEMOFILIK ARTROPAT]

Bazen erken ve yeterli tedaviye karsin bile kanama ve

sinovitin artropatiye ilerleyisi engellenemez.

Yalnizca proflaktik replasman tedavisi bu gidisi tfama

yakin dlcude engelleyebilir.

Ancak, yuksek maliyet nedeniyle bu da her zaman

olanakli olmamaktadir.

Kronik eklem degisiklikleri ilerleyen yasla birlikte artar,

agirlik tasiyan eklemlerde daha siktr.




HEMOFILIK ARTROPAT]

» Son villarda proprioseptif rehabilitasyon da hemofili rehabilitasyonunda onem

kazanmaya baslamistir.
» Hemofilik artropatililerde eklem pozisyon hissi oldukca zayiflamistir.

» Kemik uzunlugu ve kartilgjin kaybi eklem ligamanlan ve kapsulde laksisiteye, laksisite

de propriyosepsiyonun kaybina yol acar.

» Propriyosepsiyonun guclendiriimesiyle pozisyonel algllama ve koordine hareketlerin

daha kolaylastigr vurgulanmaktadir.




HEMOFILIK ARTROPATI

» Konservatif tedavi ydntemlerinin  basarsiz
oldugu durumlarda, cerrahi  yontemlere

basvurmak gerekli olabilir.

» Cerrahi Oncesi MRG ile degerlendirme

onemilidir.

» Cerrahi secenekler arasinda artrodez, protez

artroplasti, sinovektomi ve son vyillarda “ilizarov”

yontemlerini sayabiliriz.



KAS ICI KANAMA VE HEMATOMLAR

» Hemofilide herhangi bir kas icine, fravma sonrasi veya spontan kanama ortaya

cikabilir.
» Kanama genellikle iliopsoas, gastrokinemus ve onkol fleksor kaslar icine olur.

» Bu kanamalar sonrasi ortaya cikabilecek en dnemli sorunlar; kas fibrozisi, kontraktur,

kas gucU ve mobilitede azalmadir.

» Ornedin baldrr kaslanna kanama sonrasinda ayakta “ekin”, 6n kol fleksorlerine

kanama sonrasi bilek ve parmaklarda fleksiyon deformitesi ortaya cikabilir.



KAS ICI KANAMA VE HEMATOMLAR

iliopsoas icine kanama sk ve yavastir. Kalcada fleksiyon kontraktOrU, kompansatuvar lomber
lordoz artisi, kalca ve kasikta agriya yol acabilir.

Agrnh yapilarin kompresyonundan once agri tolere edilebilir dUzeydedir.
Femoral sinir felci iliopsoas kanamalarinin %37'sinde rapor edilmistir.

Patella refleksinde kayip, kuadriseps kasinda paralizi, uyluk anteriorunda duyu kayblr gibi klinik
bulgular bulunabilir.

Tanida MRG ve BT detayli bilgi verir.
Kanamanin durdurulmasi etkili profilaktik programa baglidir.

Kan rezorbe olana kadar replasman tedavisi devam etmelidir.




KAS ICI KANAMA VE HEMATOMLAR

Kas ici kanama ve hematomlarda fizyoterapinin amaci; agrinin azaltilmasi, etkilenen eklemlerde
tam hareket acikligr ile maksimal fonksiyonun saglanmasi, yineleyen kanamalarin dnlenmesi, ve
kasin normal uzunlugunun ve maksimal gucunin kazaniimasidir.

Faktor replasmanindan sonra 1-2 hafta icinde semptomlar ortadan kaybolur.
Akut donemde istirahat ve soguk uygulama yapllr.

En kisa zamanda izometrik egzersizlere gecilr. Hematomun hizli rezolUsyonu icin fizik tedavi
ajanlar kullanilabilir.

Hematom rezorbe olur olmaz, germe ve guclendirme egzersizlerine gecilmelidir.

Kanamalarn tekrarinin dnlenmesi icin, yavas asama kaydedilmelidir.




PSODO-TUMORLER

» Kemiklerde veya yumusak dokularda olusabilir.

» PsddotUmorler subperiostal veya interossdz kanamalar sonrasinda ortaya cikar.

» Eriskinlerde femur ve pelviste, cocuklarda ise dizin distal kisimlarn veya kolda gorUlUrler.
» Aspirasyon kontrendikedir.

» Tanida US veya MRG yararhdir.

» Tedavinin baslangici konservatif olup gerekirse cerrahi girisim dusunulebilir.




SEPTIK ARTRIT

» Ender bir komplikasyon olarak, “HiV"” (+) hemofili hastalarnnda daha sik gorblmektedir.

» Ayrca artrosentez, artroplasti, infravendz ilac kullanimi da diger predispozan

faktorlerdir.

» Agrl, sicak ve sis bir eklem hemofilili bir hastada ilk olarak akla hemartrozu getirse de

septik artrit de olabilecegi akildan cikarnimamalidir.

» Akut hemartroz faktor replasmani ile duzelmiyorsa, hastanin genel durumu iyi degilse,

yakinmalar uzun suredir varsa septik artritten kuskulanilmaldir.




HEMOFILI VE SPOR

» Sportif aktiviteler fiziksel, mental ve duygulanim acisindan kisileri rahatlatir, yasam kalitelerini

artinr.

» Hemofilili hastalann genel saglik, eklemlerinin korunmasi ve kaslarnnin guclendiriimesi icin

dUzenli egzersiz yapmalar cok dnemlidir.
» Ancak, Ozellikle kU¢cUk yastaki cocuklara egzersiz yaptirmak oldukca zor olmaktadir.

» Travma riski nedeniyle bircok hemofilili birey ve ailesi, sportif aktivitelerden kacinabilmekte

ya da hekimler tarafindan bu akfiviteler ileri derecede kisitlanabilmektedir.

» Bu ydndeki gorusler, son yillarda tamamen birakilmistir.




HEMOFILI VE SPOR

» Hemofilili bireyin kemik ve kaslarinin guclenmesi, gunluk yasam aktiviteleri sirasinda

eklemler ve kaslar icin koruyucu olacakitir.

» Zayif kaslarla desteklenmis, kemik yapisi zayif bir eklemin veya kasin basit travmalarla

bile kolayca zedelenebilecegi unutulmamalidir.

» Ancak yapilacak sportif aktivitelerin yararlan ve riskleri iyi bilinmeli ve hasta uygun

sporlara yonlendiriimelidir.







HEMOFILI VE SPOR

» YUzme, guvenle yapilabilecek bir dayaniklilik egzersizidir. Yararl olmakla beraber,

belirli oranda riskli sporlar ise; basketbol, bisiklet, bovling, joging, tenis ve voleyboldur.

» Boks, karate, kayak, judo, futbol, motorsiklet binme, glres ve atcilik gibi sporlar

kesinlikle tavsiye edilmemektedir.

» Heijnen yaptigl calismada 155 hemofili hastasinin siklik sirasiyla; yozme, bisiklet, tenis,

fitness, buz hokeyi, kayak ve masa tenisi, toplamda 44 farkl spor daliyla ugrastikiarnni

bildirmistir.




SONUC

» Faktor replasman tedavileri, profilaktik faktor uygulamalarn vb. tedavilerle hemofili artik

mortalitesi oldukca dusuk ama morbiditesi hala yUksek bir hastaliktir.

» Yineleyen kanamalar sonrasi ortaya cikan kas iskelet sistemi problemleri hemofilili
hastalarn yasam kalitelerini dusUrmekte, ileriki donemlerde kalici sakatlklara yol

acmaktadrr.

» Bu kalici sakatliklann dnlenmesi dUzenli ve iyi planlanmis rehabilitasyon programiariyla

mumkundur.
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