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OZET

42 Hemofili =
gorilmistir. Bu bulgular daho cok 10-12 yaslar arasinda ortaya cik-
maktadir. En sik yakalanan eklem diz eklemi olup artrit bulgulcn
Faktor VIl in %0-2 arasinda oldugu siddetli vakalarda, tekrarlayan ek-
lem i¢ci kanamalar sonucu meydana gelmekte ve radyolojik olarak da
en cok gorilen bulgular sinovyada hemosiderin yigisimi oimaktadir.

MATERYEL VE METOD :

Bu calisma 1972-1979 yillann arasinda Cocuk Hastaliklart Kir-
sisli Hematoloji Seksiyonu i
siinde yapilimis
tuvar ve radyolojik

BULGULAR :

Heredito familyal bir hastalik olan Hemofilide bir pihtilagsma
defekti s6z konusudur. Hemofilik artropatiler ise hemofilinin siddetle
seyrettigi vakalarda gortlir.

TABLO : 1 — 42 Hemofili A olgusunda gelis bulgulan

Gelis Bulgulan Hasta Sayisi Oran’
Hemartroz 13 % 31
Ekimoz 29 % 69
Kanama 23 % 65
Epistaksis 3 % 7,50
Sinnet sonrasi 2 % 5
P.L. sonrasi k. 1 % 2,50
Hematom 1 % 2,50
Dizde sisme 3 % 7.50

Bazi hastalarda bulgularin
bulgular arasinda ekimoz ve kanamalara en fazla rastlanmaktadir.
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TABLO : 2 — Eklem bulgularinin meydana c¢iktigi yaslar

Semptomiar Artralji Hemartroz Artrit Hematom Topiam
Yas
0— 10 6 3 —_ 1 10
1 — 10 — 5 4 2 1
21 — 30 — — 2 2 4
Toplam 6 8 6 5 25

Tabloda goéruldiglu gibi eklem yerlesmeleri erken yasta basla-
makta, artritleri 10-30 yaslari arasinda meydana gelmekte, kas i
kanamalar ise her yasta ortaya cikabilmektedir.

TABLO : 3 — En sik yakalanan eklemler

Yakalanan
Eklemler Omuz Dirsek Kalca Diz Ayak Bilegi
Hasta Sayist - 2 1 6 2
Oran %18 %9 % 55 %18

Hemcfilik hastalarda hemartroz ve artrit bul
eklemlerinde rastlanmaktadir.

TABLO : 4 — Hemartroz ve Artrit bulgulari olan hemolflllk hastalarin
Faktor VIli %’si

F. Vill %'si Siddetli Modere Hafif Sub-Hemofill
0—2 2—5 5—25 25 — 50
Hasta sayisi 9 2 e -

Hemartroz ve artrit bul
lundugu agir vakalarda meydana gelmektedir.

TABLO : 5 — Hemofilik Artropatilerde Rodyolojik bulgular (10 hastanin diz grafileri)

Yumusak dokuda dansite artmasi 10
Sinovyada hemosiderin yigisimi 10
Epifiz genislemesi 3

Korteks kaltnlagmasi

Eklem araliginda daralma

Osteoskleroz

Osteoporoz

Osteofitoz

Kemikte kistik olusumlar
Radyolojik Eklem lezyonlari Hasta Sayisi

N = b wan

Hastalarin
niyle, sinovyada hemosiderin yigisimi ve yumusak dokuda dansite
artmasi goérilmektedir.

TARTISMA :

Konjenital pihtilasma bozuklugu
defektine bagl, klasik hemofili olan, hemofili A de hastalik geni
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seks kromozomuna bagl -olarak: resesif $ek|Ide gecer. Bu durumda
Kadinlar tasiyicidir ve hastalik

Bir kiz cocugunda hemofilinin ortaya cikabilmesi ancak baba-
annenin de tasiyici oldugu durumlarda olanaklidir.

Yaralanmalar, kiguk cerrahi girisimler, sunnet ve dis cekimin-
den sonra asin kanama biitin hemofili vakalarinin  ortak belirtisi
olara
% 55 oranindad a yaralanma sonucu kanamaya rastlanmistir (Tablo 1)

(Tablo: il, HI, IV) de goéruldigi gibi arastirmamizda eklem yer-
lesmeleri erken yaslarda en fazla % 55 oraninda diz ekleminde ve
faktor VIl in % 0-2 oldugu durumlarda ortaya cikmaktadir.

Diger arastincilar da agir hemofili vakalarinda spontan kana-
malarin hayatin ilk
ve kas ici kanamalarinin basladidini, daha ileri yaslarda bunlara
bagl artrit ve sakathklarin kural oldugunu belirtmektedirler.

Hastalarin radyolojik bulgularn (Tablo: V) de goérildiagi gibi tek-
rarlayan hemartroza bagh artrit bulgulan hastaligin agirlig: ve siresi
ile uyumlu olarak gelismektedir. Bitiun arastiricilar da vakalarinda
eklem icinde hemosiderin birikimi, eklem arahid daralmasi, osteo-
skleroz, osteofitler ile kemik kistlerini saptamiglardir.

SUMMARY

Haemarthrosis and arthritis was found In 26% of the patients with Haemophy-
lia. These finding were en countered more often bet ween the ages 10-20. Knees
were the most common sites of arthropathy, and the arthritic lesions occured fol-
lowing the recurrent intro-articular bleeding. Th consonon radiologic finding was
hemocidemi deposito In the synovial tissues.
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