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Hemofili tedavisinde hasta ile ailesinin egitimi ve
rehabilitasyonda ortotik yaklasimlar

Serap inal", Unal Kuzgun(®

Hemofilik cocuklarda travma sonucu olusan hemorajinin kronik devrede neden oldugu artritik bulgularin
azaltiimasinda, eklemin bir sire igin ortez ile dinlendirilmesi gerekmektedir. Aktif hayatina devam ederken,
ayak bileginin medyolateral yénde desteklenebilmesi ve ekleme binen yiikiin azaltilabilmesi igin, sekiz yasin-
daki E. A.'va (Hemofili A) Termoplastik PTB ayak bilegi ayak ortezi-PTB ABAO (PTB Ankle Foot Orthosis-
PTB AFO). Hasta alti aydir bu ortezi kullanmaktadir. Sikayetlerinde belirgin bir azalma olmustur. Hasta halen
kontrol altindadir. Ortezi kullanma sdiresi, klinik ve radyolojik bulgulardaki olumlu degisikliklere gére saptana-
caktir.

Anahtar kelimeler: Hemofili, ortez

Orthotic approaches for the education of the patient and the family in the treatment of hemophilia

The supportive treatment of the joints after hemorragie which is usually occured spontaneously or due to
a trauma is one of the major treatment technique of the hemophilic children. The goal of this treatment is to
decrease the symptoms of the osteoarthritic changes occured in the chronic stage of the arthropathy. In this
case study, a Thermoplastic PTB Ankle Foot Orthosis-AFO is manufactured and applied to the right ankle of
the patient (8) with hemophly. A, to support the joint mediolaterally and minimize the weight falling over the
joint while the patient is conninuing his active daily life. The patient is using this partial weight-bearing orthosis
since six months. The symptoms, especially the pain are decreased. He is under control in every three
months. The duration of the usage of orthosis is going to be considered according to the clinical and radiologi-

cal findings.
Key words: Hemophilia, orthosis

Hemofilik hasta ve ailesinin, kanamalara bagli
olarak gérilen ankiloz ve néromiskiller bozukluklar-
dan, dolayisiyle sakatliklardan korunma yoéntemleri
konusunda egitilmeleri, tedavi sireci i¢inde oldukga
6nemli yer kaplamaktadir. Bununla beraber sakathgin
meydana geldigi durumlarda, bunu en aza indirge-
mek amaciyla yapilan uygulamalar, hasta ve ailesinin
gosterdikleri 6zen ile daha da etkili bir duruma ulasti-
rilabilmektedir.

Hemofilik hastalarda kendiliginden veya bir trav-
ma sonucu ortaya gikan, eklem igi kanamalarin, klinik
olarak genellikle bir ile bes yaslar arasinda gorildiga
ve ilk on yildan sonra da seyreklestigi dusunultrse,
travma olasiligini azaltma konusunda alinacak olan
onlemlerde ailenin rolliniin bilyik oldugu gérilmekte-
dir (3, 12).

Hemofilik bir gocugu travmalardan korumak ama-
ciyla, ailenin géstermesi gereken olagan dzenin yani
sira, dzellikle ayak bilegi burkulmalari sonucu ortaya
cikan ayak bilegi kanamalarinin engellenmesinde,
kullanilan ayakkabi da énem tasimaktadir. Yurime
yasina gelen bebeklerin ayak bileklerinin korunma-
sinda, malleoller seviyesini igine alan medial duvari
ve arki destekli, Thomas topuklu, ¢ok sert olmayan
bir ¢ift ayakkabl, korunma agisindan oldukga etkili
olacaktir. Daha sonraki yillarda oyun ve kosma sira-
sinda giyilebilecek spor ayakkabilarda da, ayni 6zel-
liklerin yani sira, darbenin etkisini azaltici tabani kalin

ve esnek maddelerden yapilmis (Schok absorben)
ayakkabilarin secilmesi tavsiye edilmelidir (1, 4). Kos-
ma aninda ayakkabinin burnunun takilmamasi ve
kosmanin kolaylasmasi icin burnu yukariya dogru ha-
fifce yiikselen (Rocker-Shoes) ayakkabilarin kullanil-
mas! da yararlidir (Sekil 1). Bunlarin yani sira, kulla-
nilan ayakkabilarin anteroposterior ve mediolateral
dengelerinin tam olmasi, burkulmalari énleme agisin-
dan onemlidir. Eger pes planus, pes planovalgus,
calcaneal valgus veya varus gibi ayak sorunlari gelis-
mis ise, ayakkabi altina medyal longitudinal ark sup-
port, UCBL-University of California Biomechanics La-
boratory kamalar gibi gerekli desteklerin yapiimas:,
ayak bileginin burkulmalarini énlemekte oldukca
onemli rol oynamaktadir (1, 4, 7, 13, 16).
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Sekil 1: Rocker ayakkabilar

Ozenli korumaya ragmen eklem ici kanamalar
olusursa, ailenin ve hastanin, kanamalarin ilk belirti
leri konusunda aydinlatiimalari tedavinin seyri agisin-
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dan 6nem kazanmaktadir. Ornegin bu durumun,
ozellikle diz, ayak bilegi ve dirseklerde, bazen de di-
ger eklemlerde sicaklik ve ¢imdikleme hissi duymasi
ve bunun, daha sonra siddetli agri ile devam etmesi-
nin, artropatinin ilk belirtilerinden oldugu aciklanmali-
dir. Bu akut dénemde eklemin dinlendiriimesi ve asiri
zorlamalardan kaginiimasi gerekmektedir. Koruyucu
6nlemlerin basinda uygun ayakkabinin secilmesi gel-
mektedir. Bununla beraber sportif faaliyetler veya
oyun sirasinda kanamalarin yinelenmesini engelle-
mek amaciyla ayak biledini medyolateral yénde des-
tekleyen medyal lateral ayak bilegi destegi (Medial
Lateral Ankle Support-Ankle Stirrup, Rolyan) kullanil-
masinda yarar vardir (Sekil 2) (3, 5, 9, 14).

Sekil 2: Medyal lateral ayak bilegi destedi- (Ankle stirrup)-Rolyan

Kronik devrenin, eklem cevresinde hassasiyet,
hareket ile ortaya ¢ikan agri, sicaklik, 6dem ve eklem
tutuklugu ile gorildugu anlatiimalidir. Ayni eklemde
siklikla yineleyen kanamalarin, sinovial kalinlasmala-
ra ve osteoartrite benzer kikirdak dejenerasyonuna
neden oldugu belirtiimelidir (2, 5).

ileri durumlarda, kemik kenarlarinin diizensizles-
mesi ve agri nedeniyle kullanmama atrofisi ortaya
cikmaktadir. Bunu belirli bélgelerde kiriklar ve eklem
ylzeylerinin birbirlerine yapismasi sonucu olusan
fleksiyon kontraktirleri takip etmektedir. Bu arada or-
taya g¢ikan kas ve baglar arasindaki dengesizlik de,
eklem stabilitesini ve biomekanigini tamamen olum-
suz yonde etkilemektedir (3, 5).

Bu dénemde fizyoterapinin yani sira, artritik degi-
sikliklerin artmasini engelleyici 6zellikte olmasi nede-
niyle, eklemi desteklemekle birlikte hareket kabiliyeti-
ni azaltmayan termoplastik ortezler, ginimizde
6nem kazanmaktadir (2, 4, 6). Bunlar subtalar, talo-
calcaneonaviculer eklem ve digerlerini medyolateral
yonden destekleyen, fakat talocrural eklemin antero-
posterior hareketine izin veren, termoplastik T Splint
ile stance fazda vicut agirhgini kismen patellar ten-
don ve yumusak dokuda tasiyarak ayak ve ayak bile-
gi eklemlerine binen yiki azaltan termoplastik PTB
Ayak Bilegi Ayak Ortezi (PTB Ankle Foot Orthosis-
PTB AFO) kullanilabilir (Sekil 3) (3, 6, 8, 11, 14).

Vaka raporu

Bu konu ile ilgili olarak, Faktor 8 eksikligine bagli
Hemofili A'si olan E. A. (8) vaka raporu olarak sunul-
maktadir. Yaklasik bir sene once E. A.'nin sol ayak
bileginde burkulma sionucu agri ve sislik olusmus,

Sekil 3: (a) T Splint, (b) PTB ayak bilegi ayak ortezi (PTB AFO)

ancak bunun pek Ustiinde durulmamistir. Burkulma
ile ortaya cikan eklem cevresindeki siskinlik ve iceri-
den gelen cimdikleme ve sicaklik hisleri, zaman za-
man tekrar etmistir. Agri ve siskinligin sekiz ay gibi
uzun bir sire iginde gegcmemesi lizerine, aile endise-
lenerek doktora basvurmustur.

Klinik olarak eklem cevresinde, 6zellikle medial
malleolde gorilen siskinlik ve deformasyon, radyolo-
jik bulgularda da, artritik degisiklikler olarak kendini
gostermektedir.
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Sekil 4: Patellan tendon yik tagiyici kirk sonrasi cihazlamada
vicut agirh@imin dagiimi- Mc Collough, 1976

Hemartroza bagli olarak artritik degisikliklerin art-
masinin engellenmesi icin, ayaktan, yukin kismen
alinmasi ve ayak bileginin medyolateral stabilitesinin
destekleyebilmek igin karar verilmistir. Bu amagla,
"PTB Fracture Bracing" (Patellar Tendon'dan Yiik Ta-
styict Kirik Sonrasi Cihazlama) uygulaniimasi disi-
nilmistir (Sekil 4),(6). Tibia, ayak bilegi ve ayak ki-
riklarinda, kismi agirlik saglamak Gzere kullanilan
Termoplastik PTB Ayak Bilegi Ayak Ortezi'nin (PTB
Ankle Foot Orthosis-PTB AFO) yapimi icin gerekli is-
lemlere baglanilmistir (Resim 1) (3, 6, 8, 11).

Cihazin yapiminda en énemle Uzerinde durulan
unsur, cihazin bacaga tam bir uyum iginde olmasini
saglamaktir. Hastanin hemofilik olmasi nedeniyle yu-
musak doku ile termoplastik ylizey arasindaki baski
alanlarini saglayabilmek ve bu arada kemikli kisimlari
baskidan koruyabilmek icin 6zellikle 6zen gésterilmis-
tir (1) (Sekil 5).
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Resim 1: PTB ayak biledi ayak ortezi (PTB AFO)

Alinan al¢ci model Gzerinde calisirken, PTB diz alti
soketlerinin yapiminda oldugu gibi, baski ylzeylerin-
den (yumusak doku bdlgeler) algl bosaltiimasi ve
hassas ylzeylerden (kemikli bolgeler) algi ilavesi ya-
pilmigtir. Yik kismen patellar tendona, fakat ¢ogun-
lukla cevre yumusak dokulara yani, m. gastrocnemio-
us, m. tibialis aanterior ve peroneal grup kaslar tzeri-
ne aktanimistir. Bu sekilde vicut agirh@r, ayak bilegi-
ne ve ayaga ulasmadan once, patellar tendon, gast-
ro-soleus grup kaslar ve ¢evre yumusak dokulari ta-
rafindan termoplastik orteze aktarilacak ve yere ulag-
tinlacaktir. Ic kanama olasiligini en aza indirgemek
icin, termoplastik ortez ve doku arasindaki kuvvet ilis-
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Sekil 5: Algi model Uzerinde (a) bask ylzeyleri,
(b) hassas ylzeyler
( Barcley 1970'den uyarlanmistir)

kisinin esit bir sekilde yayilmasi, verilen baskilar ile
saglanmaya calisiimistir (6).

Cihazin ayak bilegi ekleminin, anatomik ayak bile-
@i Uzerinde 6zenle durulmustur. Bu sekilde plantar ve
dorsi fleksiyon hareketleri serbestge yapilabilmekte,
bu arada eklem, medyolateral yonde desteklenebil-
mektedir. Sol ayad! icine alan sandal tip Gzengi, has-

Resim 2: E. A. (8), PTB ayak bilegi ayak ortezi

tanin pes planusunu destekleyecek ve ayakkabi ile
rahatca giyilebilecek sekilde yapilmistir (Resim 2).

Termoplastik ortez ile doku arasindaki sdrtinmeyi
onlemek icin, cihazin i¢i yumusatici ile kaplanmis ve
terlemeyi 6nlemek amaciyla ortez lzerinde delikler
acllmsgtir.

Sandal tip Gzenginin rahathkla yerlestirilebilmesi
ve diger ayaga da yumusak bir ortam saglamasi igin,
hastaya spor ayakkabi énerilmistir. Bu ayakkabinin
tabani esnek olmakla birlikte, ayag! yeterince destek-
leyen, i¢ dikisleri miimkin oldugunca gizlenmis, ayak
bilegini icine alan, normal ayakkabi élctistunden bir
numara bilyik olmasi istenmistir. Sag ayakkabi igine
tabani boyunca verilen 0.5 cm yikseklik, hem ayak-
kabinin bly{kligunt, hem de sandal tip Gzengi ne-
deniyle iki bacak arasinda olusan boy farkini ortadan
kaldirmistir.

Cihazin yapimi ve uyumu galismalir (¢ hafta str-
mis, hasta iki hafta ara ile iki kez kontrola cagriimis-
tir. Kontrollerde subtalar eklem ve malleoller Gzerine
gelen baskilar dizeltiimistir. Son kontrolde, E. A. ci-
hazi, giin boyu, okul siiresince, ev icinde ve disarida
oynarken rahatlkla kullandidini, bisiklete bindigini
sdylemistir. Ortezi kullanmaya baslamadan énce, ara
ara ortaya ¢ikan agrinin da tamamen yok oldugunu
ifade etmistir.

Hastanin acik havada bisiklete binme iglevini ko-
lay bir sekilde yerine getirebilmesi, ayak bileginin,
transvers eksen ve sagital dizlem Gzerindeki plantar
fleksiyon ve dorsi fleksiyon hareketlerinin yapilabil-
mesindendir. Dlizglin olmayan ylzeylerde yururken
veya bisiklete binerken, acitan higbir yerinin olmama-
slI, ayak bileginin medyolateral stabilitesinin iyi sag-
landigini géstermektedir.

E. A. yaklasik alti aydir bu termoplastik ortezi kul-
lanmakta ve (cer aylik kontrollere alinmaktadir. Ciha-
zi kullanma stresi, klinik bulgulardaki rahatlama ve
rontgende gorilecek degisikliklere gore kararlagtirila-
caktir.
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