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Hemofili tedavisinde hasta ile ailesinin eğitimi ve 
rehabilitasyonda ortotik yaklaşımlar 

Serap inal(1), Ünal Kuzgun(2) 

Hemofilik çocuklarda travma sonucu oluşan hemorajinin kronik devrede neden olduğu artritik bulgularm 
azaltılmasında, eklemin bir süre için ortez ile dinlendirilmesi gerekmektedir. Aktif hayatma devam ederken, 
ayak bileğinin medyolateral yönde desteklenebilmesi ve ekleme binen yükün azaıtılabilmesi için, sekiz yaşın­
daki E. A. ya (Hemofili A) Termoplastik PT8 ayak bileği ayak ortezi-PT8 A8AO (PT8 Ankle Foot Orthosis­
PT8 AFO). Hasta altı aydır bu ortezi ku/lanmaktadır. Şikayetlerinde belirgin bir azalma olmuştur. Hasta halen 
kontrol altmdadır. Ortezi ku/lanma süresi, klinik ve radyolojik bulgulardaki olumlu değişikliklere göre saptana­
caktır. 

Anahtar kelime/er: Hemofili, ortez 

Orthotic approac!les for the education of the patient and the family in the treatment of hemophilia 

The supportive treatment of the joints af ter hemorragie which is usua/ly 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 PT8 Ankle Foot Orthosis-AFO is manufactured and applied to the right ankle of 
the patient (8) with hemophly. A, to support the joint mediolatera/ly and minimize the weight fa/ling over the 
ioint while the patient is conninuing his active daily life. The patient is using Itiis partial weight-bearing orthosis 
since six months. The symptoms, especia/ly 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 . 
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Hemolilik hasta ve ailesinin , kanamalara bağlı 
olarak görülen ankiloz ve nöromüsküler bozukluklar­
dan, dolayısıyle sakatlıklardan korunma yöntemleri 
konusunda eğitilme.leri , tedavi süreci içinde oldukça 
önemli yer kaplamaktadır . Bununla beraber sakatlığın 
meydana geldiği durumlarda, bunu en aza indirge­
mek amacıyla yapılan uygulamalar, hasta ve ailesinin 
gösterdikleri özen ile daha da etkili bir duruma ulaştı ­
rılabilmektedir. 

Hemolilik hastalarda kendiliğinden veya bir trav­
ma sonucu ortaya çıkan , eklem içi kanamaların , klinik 
olarak genellikle bir ile beş yaşlar arasında görüldüğü 
ve ilk on yıldan sonra da seyrekleştiği düşünülürse , 
travma olasılığını azaltma konusunda alınacak olan 
önlemlerde ailenin rolünün büyük olduğu görülmekte­
dir (3, 12). 

Hemolilik bir çocuğu travmalardan korumak ama­
cıyla, ailenin göstermesi gereken olağan özenin yanı 
sıra, özellikle ayak bileği burkulmaları sonucu ortaya 
çıkan ayak bileği kanamalarının engellenmesinde , 
kullanılan ayakkabı da önem taşımaktadır. Yürüme 
yaşına gelen bebeklerin ayak bileklerinin korunma­
sında , malleoller seviyesini içine alan medial duvarı 
ve ark ı destekli , Thomas topuklu, çok sert olmayan 
bir çift ayakkabı , korunma açısından oldukça etkili 
olacaktır. Daha sonraki yıllarda oyun ve koşma sıra­
sında giyilebilecek spor ayakkabılarda da, aynı özel ­
liklerin yanı sıra , darbenin etkisini azaltıcı tabanı kalın 
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ve esnek maddelerden yap ıl mı ş (Schok absorben) 
ayakkabıların seçilmesi tavsiye edilmelidir (1, 4). Koş­
ma anında ayakkabının burnunun takılmamas ı ve 
koşmanın kolaylaşması için burnu yukarıya doğru ha­
lilçe yükselen (Rocker-Shoes) ayakkabıların kullanıl ­
ması da yararlıdır ( Şekil 1). Bunların yanı sıra, kulla­
nılan ayakkabıların anteroposterior ve mediolateral 
dengelerinin tam olması , bu rku lma la rı önleme aç ıs ın ­
dan önemlidir. Eğer pes planus, pes planovalgus , 
calcaneal valgus veya varus gibi ayak sorunları geliş ­
miş ise, ' ayakkabı altına medyallongitudinal ark sup­
port, UCBL-University ol Calilornia Biomechanics La­
boratory kamalar gibi gerekli desteklerin yapılmas ı , 
ayak bileğinin burkulmalarını önlemekte oldukça 
önemli roloynamaktadır (1 , 4, 7, 13, 16). 

Şekil 1 : Rocker ayakkabı l ar 

Özenli korumaya rağmen eklem içi kanamalar 
oluşursa , ailenin ve hastanın , ka n amaların ilk belirti 
leri konusunda aydınlatılmaları tedavinin seyri aç ısı n-
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dan önem kazanmaktadır. Örneğin bu durumun, 
özellikle diz, ayak bileği ve dirseklerde, bazen de di­
ğer eklemlerde sıcaklık ve çimdikleme hissi duyması 
ve bunun, daha sonra şiddetli ağrı ile devam etmesi­
nin , artropatinin ilk belirtilerinden olduğu açıklanmaıı­
dır. Bu akut dönemde eklemin dinlendirilmesi ve aşırı 
zorlamalardan kaçınılması gerekmektedir. Koruyucu 
önlemlerin başında uygun ayakkabının seçilmesi gel­
mektedir. Bununla beraber sportif faaliyetler veya 
oyun sırasında kanamaların yinelenmesini engelle­
mek amacıyla ayak bileğini medyolateral yönde des­
tekleyen medyal lateral ayak bileği desteği (Medial 
Lateral Ankle Support-Ankle Stirrup, Rolyan) kullanıl ­
masında yarar vardır (Şekil 2) (3, 5, 9, 14). 

Şekil 2: Medyal lateral ayak bileği desteği - (Ankle stirrup)·Rolyan 

Kronik devrenin , eklem çevresinde hassasiyet, 
hareket ile ortaya çıkan ağrı, sıcaklık , ödem ve eklem 
tutukluğu ile görüldüğü anlatılmalıdır. Aynı eklemde 
sıkl ıkla yineleyen kanamaların , sinovial kaltnlaşmala­
ra ve osteoartrite benzer kıkırdak dejenerasyonuna 
neden olduğu belirtilmelidir (2 , 5). 

ileri durumlarda, kemik kenarlarının düzensizleş­
mesi ve ağrı nedeniyle kullanmama atrofisi ortaya 
çıkmaktadır. Bunu belirli bölgelerde kırıklar ve eklem 
yüzeylerinin birbirlerine yapışması sonucu oluşan 
fleksiyon kontraktürleri takip etmektedir. Bu arada or­
taya çıkan kas ve bağlar arasındaki dengesizlik de, 
eklem stabilitesini ve biomekaniğini tamamen olum­
suz yönde etkilemektedir (3, 5). 

Bu dönemde fizyoterapinin yanı sıra , artritik deği­
şikliklerin artmasını engelleyici özellikte olması nede­
niyle, eklemi desteklemekle birlikte hareket kabiliyeti­
ni azaltmayan termoplastik ortezler, günümüzde 
önem kazanmaktadır (2, 4, 6). Bunlar subtalar, talo­
calcaneonaviculer eklem ve diğerlerini medyolateral 
yönden destekleyen, fakat talocrural eklemin antero­
posterior hareketine izin veren, termoplastik T Splint 
ile stance fazda vücut ağırlığını kısmen patellar ten­
don ve yumuşak dokuda taşıyarak ayak ve ayak bile­
ği eklemlerine binen yükü azaltan termoplastik PTB 
Ayak Bileği Ayak Ortezi (PTB Ankle Foot Orthosis­
PTB AFO) kullanılabilir (Şekil 3) (3, 6, 8, 11 , 14). 

Vaka raporu 
Bu konu ile ilgili olarak, Faktör 8 eksikliğine bağlı 

Hemotili A'sı olan E. A. (8) vaka raporu olarak sunul­
maktadır . Yaklaşık bir sene önce E. A.'nın sol ayak 
bileğinde burkulma sıonucu ağrı ve şişlik oluşmuş , 
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Şekil 3: (a) T Splint, (b) PTS ayak b i lağ i ayak orteti (PTS AFO) 

ancak bunun pek üstünde durulmamıştır . Burkulma 
ile ortaya çıkan eklem çevresindeki şişkinlik ve içeri ­
den gelen çimdikleme ve sıcaklık hisleri , zaman za­
man tekrar etmiştir . Ağrı ve şişkinliğin sekiz ay gibi 
uzun bir süre içinde geçmemesi üzerine, aile endişe­

lenerek doktora başvurmuştur . 

Klinik olarak eklem çevresinde, özellikle medial 
malleolde görülen şişkinlik ve deformasyon, radyolo ­
jik bulgularda da, artritik değişik l ikler olarak kendini 
göstermektedir. 
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Şekil 4: Patellan tendan yük taş ı yıcı kı r ı k sonrası cihazlamada 
vücut ağ ı rlığ ı n ı n dağıl ım ı - Mc COllough, 1976 

Hemartroza bağlı olarak artritik değişikliklerin art­
masının engellenmesi için , ayaktan , yükün kısmen 
alınması ve ayak bileğinin medyolateral stabilitesinin 
destekleyebilmek için karar verilmişt i r. Bu amaçla , 
"PTB Fracture Bracing" (Patellar Tendon'dan Yük Ta­
şıy ıcı Kırık Sonrası Cihazlama) uygulanılması düşü ­
nülmüştür (Şekil 4) ,(6). Tibia, ayak bileği ve ayak kı ­
rıklarında , kısmi ağırlık sağlamak üzere kullanılan 
Termoplastik PTB Ayak Bileği Ayak Ortezi'nin (PTB 
Ankle Foot Orthosis-PTB AFO) yapımı için gerekli i ş­
lemlere başlanılmıştır (Resim 1) (3, 6, 8, 11 ). 

Cihazın yapımında en önemle üzerinde durulan 
unsur, cihazın bacağa tam bir uyum içinde olmasını 
sağlamaktır. Hastan ı n hemofil ik olması nedeniyle yu ­
muşak doku ile termoplastik yüzeyarasındaki baskı 
alanlarını sağlayabilmek ve bu arada kemikli kısımları 
baskıdan koruyabilmek için özellikle özen gösterilmi ş­
tir (1) (Şekil 5). 
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Resim' : PTB ayak bileğ i ayak ortezi (PTB AFO) 

Alınan alçı model üzerinde çalışırken , PTB diz altı 
soketlerinin yapımında olduğu gibi , baskı yüzeylerin­
den (yumuşak doku bölgeler) alçı boşaltılması ve 
hassas yüzeylerden (kemikli bölgeler) alçı ilavesi ya­
pılmıştır . Yük kısmen patellar tendona, fakat çoğun­
lukla çevre yumuşak dokulara yanı , m. gastrocnemio­
us, m. tibialis aanterior ve peroneal grup kaslar üzeri­
ne aktarılmıştır. Bu şekilde vücut ağırlığı , ayak bileği­
ne ve ayağa ulaşmadan önce, patellar tendon, gast­
ro-soleus grup kaslar ve çevre yumuşak dokuları ta­
rafından termoplastik orteze aktarılacak ve yere ulaş­
tırılacaktır. iç kanama olasılığını en aza indirgemek 
için, termoplastik ortez ve doku arasındaki kuvvet iliş-

ic 

Şeki l 5: Alçı model üzerinde (a) baskı yüzeyleri . 
(b) hassas yüzeyler 
( Bareley , 9?O'den uyar lanmış' ır) 

kisinin eşit bir şekilde yayılması , verilen baskılar ile 
sağlanmaya çalışılmıştır (6). 

Cihazı n ayak bileği ekleminin, anatomik ayak bile­
ği üzerinde özenle durulmuştur: Bu şekilde plantar ve 
dorsi fleksiyon hareketleri serbestçe yapılabilmekte , 
bu arada eklem, medyalateral yönde desteklenebil ­
mektedir. Sol ayağı içine alan sandal tip üzengi, has-

Resim 2: E. A. (8), PTB aya~ b i leği ayak ortezi 

tanın pes planusunu destekleyecek ve ayakkabı ile 
rahatça giyilebilecek şeki lde yapılmı ştır (Resim 2). 

Termoplastik ortez ile doku aras ındaki sürtünmeyi 
önlemek için, cihazın içi yumuşatıcı ile kaplanmış ve 
terlemeyi önlemek amacıyla ortez üzerinde delikler 
açılmıştır. 

Sandal tip üzenginin rahatlıkla ye rleştirilebilmesi 
ve diğer ayağa da yumuşak bir ortam sağlaması için , 
hastaya spor ayakkabı önerilmiştir . Bu ayakkabının 
tabanı esnek olmakla birlikte, ayağı yeterince destek­
leyen, iç dikişleri mümkün olduğunca gizlenmiş , ayak 
bileğini içine alan , normal ayakkabı ölçüsünden bir 
numara büyük olması istenmiştir. Sağ ayakkabı içine 
tabanı boyunca verilen 0.5 cm yüksekl ik, hem ayak­
kabının büyüklüğünü, hem de sandal tip üzengi ne­
deniyle iki bacak arasında oluşan boy farkını ortadan 
kaldırmıştır . 

Cihazın yapımı ve uyumu çalışmalır üç hafta sür­
müş, hasta iki hafta ara ile iki kez kontrola çağrılmış­
tır. Kontrollerde subtalar ek ı em ve malleoller üzerine 
gelen baskılar düzeltilmiştir . Son kontrolde, E. A. ci­
hazı , gün boyu , okul süresince, ev içinde ve dışarıda 
oynarken rahatlıkla kullandığını , bisiklete bind i ğini 
söylemiştir . Ortezi kullanmaya başlamadan önce, ara 
ara ortaya çıkan ağrının da tamamen yok olduğunu 
ifade etmiştir. 

Hastanın açık havada bisiklete binme i ş levini ko­
lay bir şekilde yerine getirebilmesi , ayak bileğinin, 
transvers eksen ve sagital düzlem üzerindeki plantar 
fleksiyon ve dorsi fleksiyon hareketlerinin yapılabil­
mesindendir. Düzgün olmayan yüzeylerde yürürken 
veya bisiklete binerken , acıtan hiçbir yerinin olmama­
sı , ayak bileğinin medyalateral stabilitesinin iyi sağ­
landığını göstermektedir. 

E. A. yaklaşık alt ı aydır bu termoplastik ortezi kul­
lanmakta ve üçer aylık kontrollere alınmaktadır. Ciha­
zı kullanma süresi, klinik bulgulardaki rahatlama ve 
röntgende görülecek değişikliklere göre kararlaştırıla­
caktır. 
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