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Hemofili Rehabilitasyonu

Berna TANDER*, Ferhan CANTURK**
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Cok yaygin ve ciddi komplikasyonlar1 olan hemofilinin, lokomotor sistem komplikasyonlari-
nin 6nlenmesinde rehabilitasyon biiylik 6énem tasimaktadir. Son yillarda kas-iskelet sistemi
sorunlariin énlenmesi ile ilgili cok sayida ¢alisma yapilmistir. Bu yazida hemofili rehabili-
tasyonu ile ilgili gtincel tedavi yontemleri, yaklasimlar ve bunlarin sonuclarn irdelenmistir.
Anahtar kelimeler: Hemofili, rehabilitasyon, tedavi

The Rehabilitation of Haemophilia

Haemophilia is a very common disease and has many serious complications. Rehabilitation
plays a crucial role to prevent and treat the locomotor problems subsequent to the bleeding
into the joints. In recent years many articles about the rehabilitation of haemophilia
appeared in the literature. In this report we aimed to evaluate the current concept of

rehabilitation methods in haemophilia patients.
Key words: Haemophilia, rehabilitation, treatment

GIRiS

Hemofili en sik goériilen, en ciddi konjenital
koagtilasyon faktor eksikligidir). Kanin pihti-
lasma islemi icin gerekli olan faktér 8 veya
faktér 9 adl proteinlerde eksiklik veya kusur-
lu yapimla karakterize, X’e bagh olarak tasi-
nan herediter bir hastaliktir. Faktor 8 eksikli-
gi (Hemofili A) olgularin yaklasik % 80’ini olus-
turur®. Hemofilide koagiilasyon sisteminin in-
trensek sisteminin bozulmasi disinda, sinov-
yal dokuda ekstrensek sistemde gorevli doku
faktériniin eksik olmasi da eklem ici kanama-
y1 kolaylastiran diger bir faktordiir®4,

Gunliik pratikte hemofili hastalarinda kar-
silasilan kas-iskelet problemleri; akut hemar-
troz, kronik hemofilik artropati, kas ici kana-
ma, hematomlar, psédotiimoérler ve septik ar-
trit olarak tanimlanabilir®. Bu sorunlar, nadir
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durumlar disinda yasami tehdit etmese de ka-
hic1 sakatliklara yol agabildiklerinden, kana-
malarin ve yol acabilecekleri sekellerin énlen-
mesi 6nemlidir. Uygulanacak rehabilitasyon
programlarimin amaci; iyi bir kas giicii ve to-
nusu saglayip eklem stabilitesini saglamak ol-
malidir®.

AKUT HEMARTROZ

Hemofilinin en yaygin klinik gortiinimu
olup, en 6nemli morbidite nedenlerindendir.
Ilk olarak cocuklar 12-24 aylikken kosmaya,
yuriimeye basladiklarinda karsilasilir®7?). En
sik etkilenen eklemler sirasiyla; diz, ayak bi-
legi, dirsek ve omuzdur. Akut hemartrozun
belirti ve bulgular yerlesmeden 6nce hastalar-
da o eklemle ilgili “aura” olarak adlandirilan,
bazi iyi tamimlanamayan, subjektif éncii du-
yumlar (s1z1, yanma, gerginlik hissi) olabilmek-
tedir. Bu durumun sinovyumda sirh kana-
ma nedeniyle ortaya ¢iktig1 diistiniilmektedir.
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Hemartroz; faktér eksikliginin derecesi, ek-
lemin tipi, daha 6énceden o ekleme kanama
olup olmamasi, hastanin yasi, faktére karsi in-
hibitér olup olmamasi gibi nedenlere bagh ola-
rak gelisir. Tablo I'de faktor diizeylerine bagh
olarak kanamalarin klinik gériiniimleri ve in-
sidanslar yer almaktadir(®),

Tablo I. Faktér Diizeylerine Bagl Kanama ve insidans.

Faktor 8
veya insidans | insidans
Faktér 9 | Klinik gorinim hemofili hemofili
diizeyi A (%) B (%)
(U/dl)

<1 Agir spontan kanama 70 50

Minimal travma veya
1-5 cerrahi sonrasi orta 15 30
diizeyde kanama

Major travma veya
6-40 cerrahi sonrasi orta 15 20
diizeyde kanama

Kanama sinovyal damarlardan kaynakla-
nir, eklem kavitesi, diafiz veya epifiz icine olur.
Her bir kanama atagi, sinovyal membranda
damarlanmanin artmasina ve eklem cevresi
kaslardaki atrofiye bagh olarak bir sonraki ka-
namaya egilimi artirir. Yineleyen kanamalar
sonrasinda sinovyal lizozomlarda demir biri-
kir. Demir, sinovya ve kikirdakta incinmeye
yol acar, kikirdagin biyokimyasal i¢cerigini bo-
zar. Sinovyal hipertrofi ve subsinovyal fibroz
gelisir(l-4),

Eklem boslugu kanla doldugunda, eklem-
de sislik, agn, 1s1 artisi, eklem hareketinde ki-
sithlik ve eklem cevresi kaslarda spazm gelis-
mektedir. Tedaviye erken dénemde baslanirsa,
kanama hizla durur ve semptomlar hizla geri
doner. Yineleyen akut hemartrozlar sonrasin-
da baz1 eklemlerde erken tedavi ile bile tam
diizelme olmamakta ayni ekleme kanama ola-
silig1 artmaktadir. Bir eklemin stirekli kanama
egilimi gostermesi durumu, “hedef eklem”
olarak adlandirilmistir. Eger bir eklem, hedef
eklem haline gelmisse, tam rezoliisyon olanak-
I olmakla beraber, siklikla tedaviye yanit ya-
vastir ve artrit gelisecektir. Bu eklemlerde da-

ha agresif ve uzun siireli tedaviye gereksinim
duyulur(-9),

Tedavi:

1. Replasman tedavisi: Bir hematolog ta-
rafindan planlanir.

2. istirahat ve ortez: Eklemin yiikten
uzak tutulmasi icin istirahat ortezlerinin kul-
lanilmas1 uygundur. Immobilizasyon en rahat
ve fonksiyonel pozisyonda uygulanmali, kana-
ma durdugunda eklem pozisyonu ayarlanarak
fonksiyonel durumun korunmasi amaclanma-
Iidir. Ancak bu istirahat siiresinin iyi ayarlan-
mas1 gerekmektedir. Uzun stire hareketsizli-
gin, eklem hareketinde bozulma, cevre kaslar-
da atrofiye yol acabilecegi akildan ¢ikarilma-
malidir@9),

3. Soguk uygulama: Soguk uygulama, ag-
riy1 azaltip, kanin geri emilimini hizlandira-
caktir. Bu amacla soguk paketler, 1slak soguk
havlular, buz kiipleri, paketleri vb. kullanila-
bilir. Uygulama 2-3 saatte bir 10-15 dakikalik
suirelerle, buz direkt cilde temas etmeden ya-
pilmalidir. Soguga bagh yaniklar, cilt hasan
ortaya cikabilir. Akut kanamal bélgeye kesin-
likle sicak uygulama yapilmamalidir(l9,

4. Agr1 tedavisi: Agr tedavisinde “parase-
tamol” veya “parasetamol+kodein” kombinas-
yonu tercih edilebilir. Ayrica “mefenamik asit”,
“tolfenamik asit”, “diflunisal” da kullanilabi-
lir'!, Inflamasyonun azaltilmasinda akut ka-
nama epizodlarinda ¢ dort gin 1-2
mg/kg/gun oral steroidler kullanilabilir(l).
Nonsteroid antiinflamatuvar ajanlardan, trom-
bosit fonksiyonlarim inhibe edip kanamay ar-
tiracaklarindan akut doénemde Kkacinilmali-
dir1-12),

5. Egzersiz tedavisi: Kanamanin oldugu
eklemde rehabilitasyona erken baslanmalidir.
Baslangicta kanamanin oldugu bdélgeye izo-
metrik egzersizler verilirl3, Egzersizlerin agr
siirlari icinde olmasina dikkat edilmelidir. Di-
ger bolgelerde aktif eklem hareket acikligi
(EHA) ve direncli egzersizler sturdiirilir. Akut
semptomlar yatisir yatismaz EHA ve giliclen-
dirme egzersizlerine baslanmalidir. Tablo II'de
egzersizin yararlar gosterilmistirl4.
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Tablo Il. Egzersizin Yararlari.

1 Faktér diizeyini artinr

Kaslarin giiclenmesini ve elastikiyetini saglar

Enduransi artirir.

2
3 Eklem hareket acikliginin korunmasini saglar
4
5

Kaslarin ve yumusak dokularin
travmalara karsi direncini artirir

6 Kanamanin siddetini ve sikligini azaltir

Hemartrozlu eklemdeki kanin aspirasyonu
tedaviye yanitin hizli olmasimi saglayabilir.
Tablo III'de aspirasyonun endikasyonlar1 ve
kontrendikasyonlar: belirtilmistir. Aspirasyon
yapilacagl zaman, faktoér diizeyinin %50 olma-
s1 saglanmis olmalidir. Aspirasyondan 12-24
saat sonra ikinci bir kez faktor infiizyonu ge-
nellikle 6nerilmektedirtV.

Tablo Ill. Aspirasyonun Endikasyonlari ve Kontrendikasyonlari.

Endikasyonlari Kontrendikasyonlari

1. 24 saatte faktor replasman
tedavisine yanit vermeyen
agnili, hassas eklem

1. Kontrol edilemeyen
inhibitor varlig

2. Klinik muayene bulgulan
ileuyumlu olmayan agri

2. Deri Uzerinde agik yara
bulunmasi

3. Norovaskiler bulgularin
varhg

4. Aligiimisin disinda agr ve
1sI artigl

KRONIK EKLEM SiSLiGi

Eklem ic¢i kanamalar yeterince tedavi edil-
mezlerse, kas giicii 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 déngii-
ye yol acar?4+5, Eger bu kisir dongii kirllmaz-
sa, kikirdak harabiyeti ve artrit gelisimine ne-
den olur.

Eklemde yineleyen kanamalar sinoviyal hi-
perplazi, hemosiderin depolanmasi ve fibréz
ankilozla sonlanabilir. Kas gii¢siizltigi ve at-
rofi gelisir. Sinovit ya da rekurren kanamalar,
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faktor replasmanina yanit vermemesiyle akut
hemartrozdan ayrilabilir. Eklemdeki agri, akut
hemartrozdakinden daha azdir ve eklem hare-
ket aciklig1 genellikle normaldir. Sinovit agrili
olmayabilir, ama destriiksiyon sinsi ve ilerleyi-
cidir. Bu nedenle ciddi hemartrozlar gibi teda-
vi edilmeleri zorunludur#9. U¢-alt1 ay proflak-
si ya da koruyucu faktor replasman yapilma-
hidir. Eklemdeki inflamasyonun azaltilmasinda
aralikli steroid kullanimi yararhdir. Birinci
hafta 1 mg/kg/gun, ikinci hafta 5 mg/kg/giin
“prednizolon” verilir®. Immobilizasyon zaman
zaman yararh olabilir ama, mutlaka uygun re-
habilitasyon programiyla kombine edilmeli-
dir(’5), Proflaksi ve tedaviye karsin yeterli yanit
alinamazsa, daha agresif girisimler gereklidir.
Acik sinovektomi, artroskopik sinovektomi ya
da radyoaktif sinovektomi dustinilmelidir.
Dunn ve ark. 44. hemofili hastasinda uygula-
diklar1 artroskopik sinovektominin 12 yillik
sonuclarinda; kanama sikliginda %84 oranin-
da azalma, hareket aciklifinda ise degisiklik
olmadigini veya arttigini bildirmislerdir(!6). Ek-
lem icine kimyasal maddeler ya da radyoaktif
kolloidal madde enjeksiyonu olan “sinoviorte-
zis” cerrahi girisime kars1 bir secenek olustur-
makta ve son yillarda da popiilerligi artmakta-
dir. Ozellikle inhibitérlii ve elektif cerrahinin
s6z konusu olmadig1 hastalarda uygun olmak-
tadir1?.

Kronik dénemde, hasta EHA egzersizlerini
agrisiz olarak rahatg¢a yapar durumdadir. Bu
dénemde direncli egzersizlere gecilir. Olabildi-
gince duisiik bir agirliktan baslanarak, kulla-
nilan agirhiklar yavas yavas arttinlir. Distik
agirliklarla fazla tekrar yapmak, yliksek agir-
liklarla az tekrara onerilmektedir. Bu uygula-
ma agr1 veya kanamanin yineleme riskini azal-
tir ve kas gliclendirmenin daha etkili olarak el-
de edilmesini saglar. Direncli egzersizler i¢in
elde tutulan, ayak bilegine baglanan agirhklar
kullanilabilecegi gibi, direncli egzersiz lastikle-
riyle uygulanan lastik egzersizleri de kullanila-
bilir18),

Hemofilili bireylerde 6zel bir sorun olma-
dikca koruyucu amach 6zel bir ayakkabi kul-
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lanmaya gerek yoktur. Ayak ve ayak bilegi bol-
gesinin sik yineleyen kanamalarinda, defor-
masyon ve hareket kisithlig1 sorunlarinda ta-
ban, topuk ve kon¢ 6zel olmaldir. i¢c tabam
mantar ve deriden yapilmalidir, ara ytlizeyde
metal veya plastik materyaller rijit olduklar
icin kullanilmamalidir19),

HEMOFILIK ARTROPATI

Bazen erken ve yeterli tedaviye karsin bile
kanama ve sinovitin artropatiye ilerleyisi en-
gellenemez. Yalnizca proflaktik replasman te-
davisi bu gidisi tama yakin 6l¢tide engelleyebi-
lir. Ancak, yliksek maliyet nedeniyle bu da her
zaman olanakli olmamaktadir. Kronik eklem
degisiklikleri ilerleyen yasla birlikte artar, agir-
lik tasiyan eklemlerde daha siktir(4-20,

Hemofilik artropati gelisimi 3 evreye ayrilir:
Birinci evre yineleyen kanamalar evresidir.
Bunu, inflamatuvar yanit izler ve panartrit
evresi olarak adlandirilir. Son evre, fibrozis
ve kontraktiir evresidir®. Radyolojik olarak
eklem aralifl daralir, subkondral kistler olu-
sur@l. Erken tanida Magnetik Rezonans G6-
runtileme (MRG) konvansiyonel radyolojiye
gore daha degerlidir. Tablo IV’de MRG gére ya-
pilan radyolojik evreleme “Petersson Skalas1”
goriilmektedir822). Hemofilik artropatinin dii-
zeyi temel olarak o eklem igine olan kanama
sayisina baghdir. Kritik say1 ti¢tiir®?. Tedaviye
direncli durumlarda bir siire gecici ortezlerin
kullanilmasi yararhdir. Ortez uygulamalan si-
rasinda egzersiz programlari ihmal edilmeme-
lidir?¥. Ev egzersiz programlarimin diizenli
olarak yapilmasi aliskanlik haline getirilmeli-
dir. Santavirta ve ark. 93 hemofili hastasinda
yaptiklar bir calismada fizyoterapi ve rehabili-
tasyonun kas iskelet sistemi yakinmalar tize-
rine olan etkilerini arastirmislar. Fizyoterapi
uygulanan grupta sikayetlerin azalmasi ve ag-
r1 skorlarinda diisme uygulanmayan gruba
oranla ileri derecede anlaml cikmis®29),

Son yillarda propriyoseptif rehabilitasyon
da hemofili rehabilitasyonunda énem kazan-
maya baslamistir. Hemofilik artropatililerde
eklem pozisyon hissi oldukg¢a zayiflamistir. Ke-

Tablo IV. MRG ile Degerlendirme.

Semptom Skor
Osteoporoz Yok- 0
Var- 1
Epifizde genigleme Yok- 0O
Var- 1
Subkondral yilizeyde Yok- 0
diizensizlik Sinirli-1

Eklem araliginda daralma| Yok- O
Var, eklem aralhgi > 1mm - 1
Var, eklem araligi < 1 mm- 2

Subkondral kist olusumu | Yok- 0
1 kist- 1
> 1 kist -2

Eklem kenarinda erezyon | Yok- 0

Var- 1
Eklemlesen kemik Yok- 0
ylizeylerde belirgin Hafif- 1
diizensizlik Belirgin-2
Eklem deformitesi Yok- 0

Hafif -1

Belirgin-2

mik uzunlugu ve kartilajin kayb:1 eklem liga-
manlarn ve kapsiilde laksisiteye, laksisite de
propriyosepsiyonun kaybina yol acar. Propri-
yosepsiyonun gii¢clendirilmesiyle pozisyonel al-
gilama ve koordine hareketleri daha kolaylas-
t1g1 vurgulanmaktadir(26),

Konservatif tedavi yéntemlerinin basarisiz
oldugu durumlarda, cerrahi yontemlere bas-
vurmak gerekli olabilir. Cerrahi éncesi MRG
ile degerlendirme 6nemlidir. Cerrahi secenek-
ler arasinda artrodez, protez artroplasti, sino-
vektomi ve son yillarda “Ilizarov” yéntemlerini
sayabiliriz@?).

KAS iCi KANAMA VE HEMATOMLAR

Hemofilide herhangi bir kas igine, travma
sonrasl veya spontan kanama ortaya ¢ikabilir.
Kanama genellikle iliopsoas, gastrokinemus ve
onkol fleksor kaslarn icine olur4-13), Bu kana-
malar sonrasi ortaya ¢ikabilecek en 6nemli so-
runlar; kas fibrozisi, kontraktiir, kas giici ve
mobilitede azalmadir®®, Ornegin baldir kasla-
rina kanama sonrasinda ayakta “ekin”, 6n kol
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fleksorlerine kanama sonrasi bilek ve parmak-
larda fleksiyon deformitesi ortaya cikabilir.

[liopsoas icine kanama sik ve yavastir. Kal-
cada fleksiyon kontraktiirii, kompansatuvar
lomber lordoz artisi, kal¢ca ve kasikta agriya
yol acabilir. Agril yapilarin kompresyonundan
o6nce agn tolere edilebilir diizeydedir. Femoral
sinir felci iliopsoas kanamalarinin %37’sinde
rapor edilmistir. Patella refleksinde kayip, ku-
adriseps kasinda paralizi, uyluk anteriorunda
duyu kayb1 gibi klinik bulgular bulunabilir.
Tamda MRG ve BT detayh bilgi verir. Kanama-
nin durdurulmasi etkili profilaktik programa
baghidir. Kan rezorbe olana kadar replasman
tedavisi devam etmelidir9.

Kas i¢i kanama ve hematomlarda fizyotera-
pinin amaci; agrinin azaltilmasi, etkilenen ek-
lemlerde tam hareket aciklig1 ile maksimal
fonksiyonun saglanmasi, yineleyen kanamala-
rin 6nlenmesi, ve kasin normal uzunlugunun
ve maksimal gliiciiniin kazanmilmasidir. Faktor
replasmanindan sonra 1-2 hafta i¢cinde semp-
tomlar ortadan kaybolur(!l), Akut dénemde is-
tirahat ve soguk uygulama yapilir. En kisa za-
manda izometrik egzersizlere gecilir. Hemato-
mun hizh rezoliisyonu i¢in fizik tedavi ajanlar
kullanilabilir. Hematom rezorbe olur olmaz,
germe ve gliclendirme egzersizlerine gecilmeli-
dir’®, Kanamalarin tekrarimin énlenmesi icin,
yavas asama kaydedilmelidir.

PSODO-TUMORLER

Kemiklerde veya yumusak dokularda olusa-
bilir. Ps6dotiimérler subperiostal veya interos-
stz kanamalar sonrasinda ortaya cikar®. Eris-
kinlerde femur ve pelviste, cocuklarda ise dizin
distal kisimlan veya kolda goruiltirler0. Aspi-
rasyon kontrendikedir. Tamda US veya MRG
yararhdir. Tedavinin baslangici konservatif olup
gerekirse cerrahi girisim diistintilebilir39,

SEPTiK ARTRIT

Ender bir komplikasyon olarak, “HIV” (+)
hemofili hastalarinda daha sik gértilmektedir.
Ayrica artrosentez, artroplasti, intravenéz ilag
kullanimi da diger predispozan faktérler-
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dir#29). Genellikle “S. Aereus” izole edilir. Ag-
ril1, sicak ve sis bir eklem hemofilili bir hasta-
da ilk olarak akla hemartrozu getirse de septik
artrit de olabilecegi akildan ¢ikarilmamalidir.
Akut hemartroz faktér replasmani ile diizelmi-
yorsa, hastanin genel durumu iyi degilse, ya-
kinmalar uzun siredir varsa septik artritten
kuskulanmilmalidir®.

HEMOFiILi VE SPOR

Sportif aktiviteler fiziksel, mental ve duy-
gulanim acisindan kisileri rahatlatir, yasam
kalitelerini artirir. Hemofilili hastalarin genel
saglik, eklemlerinin korunmasi ve kaslarinin
guclendirilmesi icin diizenli egzersiz yapmala-
rn cok énemlidir@®V. Ancak, 6zellikle kiiciik
yastaki ¢cocuklara egzersiz yaptirmak oldukca
zor olmaktadir. Travma riski nedeniyle bircok
hemofilili birey ve ailesi, sportif aktivitelerden
kacmabilmekte ya da hekimler tarafindan bu
aktiviteler ileri derecede kisitlanabilmektedir.
Bu yondeki goriisler, son yillarda tamamen bi-
rakilmistir. Hemofilili bireyin kemik ve kaslar-
nin giclenmesi, glinliik yasam aktiviteleri s1-
rasinda eklemler ve kaslar i¢in koruyucu ola-
caktir. Zayif kaslarla desteklenmis, kemik ya-
p1s1 zayif bir eklemin veya kasin basit travma-
larla bile kolayca zedelenebilecegi unutulma-
malidir. Ancak yapilacak sportif aktivitelerin
yararlar1 ve riskleri iyi bilinmeli ve hasta uy-
gun sporlara yénlendirilmelidir. Onerilen
sporlar; ylizme, ylriiytis, masa tenisi, golf ve
okculuktur. Yiizme, giivenle yapilabilecek bir
dayaniklilik egzersizidir. Yararl olmakla bera-
ber, belirli oranda riskli sporlar ise; basketbol,
bisiklet, bovling, joging, tenis ve voleyboldur.
Boks, karate, kayak, judo, futbol, motorsiklet
binme, giires ve at¢ilik gibi sporlar kesinlikle
tavsiye edilmemektedir®?. Heijnen yaptig1 ¢a-
Iismada 155 hemofili hastasinin siklik sirasiy-
la; ytizme, bisiklet, tenis, fitness, buz hokeyi,
kayak ve masa tenisi, toplamda 44 farkh spor
daliyla ugrastiklarini bildirmistir®3,

SONUC
Faktér replasman tedavileri, profilaktik
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faktér uygulamalan vb. tedavilerle hemofili ar-
t1ik mortalitesi oldukc¢a diisiik ama morbiditesi
hala ytliksek bir hastaliktir. Yineleyen kana-
malar sonrasi ortaya ¢ikan kas iskelet sistemi
problemleri hemofilili hastalarin yasam kalite-
lerini diistirmekte, ileriki donemlerde kalici
sakatliklara yol agmaktadir. Bu kalic1 sakat-
Iiklarin 6nlenmesi diizenli ve iyi planlanmis re-
habilitasyon programlariyla miimkiindur.
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