
HEMOFIUK ARTROPATILERiN KLINIK, LABORATUAR 
VE RApVOLOJiK ÖZELliKLERi 

Dr. Kamuran· VÜCEL ,. 
Dr. Dr. Gündüz GEDIKOGLU ** 

ÖZE T 

42 Hemolili vakasında' %26 oranında nemartraz ve mtrit bulguları 
görülmüştür. Bu bulgular daha çok 10-12 yaşları arasında ortaya çık­
ma·ktadır. En .sık yakalanan eklem d,iz eklemi olup ortrit bulguları 
Faktor viıı' in %0-2 arasında olduğu şiddetli vokalardo, tekrarlayon 'ek­
lem içi kanamaları sonucu meydana gelmekte ve radyoloiik olarak da 
en çOk görülen bulgula'r sinovyada hemosiderin yığışımı olmoktodır. 

MATERVEL VE METOD: 

Buı. çalışma 1972-1979 yıll�rı arasında, Cocuk Hastalıkları Kür­
süsü HemiJtoloji Se'k1s,iyonu i. le Fiziktedavi ve Rehabilitasyon Kürsü­
sünde yapılmış. -bir araştırma olup, 42 Hemotili va·kası klinık, labora­
tuvar ve radyoloi1i:k olara-k incelenmiş ve sonuçlar tartışılmış{ır. 

BULGULAR: 

He�edito familyal -bir -hastalık olan Hemofilide bir pıhtılaşma 
defekti söz konusudur. Hemofink artropatiler isehemofilinin şiddetıe 
seyrettiği v(]kalarda görülür .. 

TABLO: 1 - 42 Hemolili A olgusunda' geliş .bulgulprı:.' 
Geliş Bulguları Hasta' Sayısı Oran' 

Hemartroz 13 :% 31 
Ekimoz 29 ,,% 69 
Kanama' 23 �%55 
Epistaksis 3 i% 7,50 
Sünnet sonrası 2 :%5 
P. L. sonrası k. ,. ;% 2.50 ' 
Hematom 1 % 2,So 

_ _ _  Dizde şişme 3 ,% 7.50 r. 
Bazı hastalarda bulgula'rın . birkaçı bir aradag örülmekteg' eliş. 

bulguları arasında e'kimoz ve kanamalara- en fazla rastlanmaktadır: 

.*. ıst. Tıp Fak. Fiziketdavi ve Rehabilitasyon Kürsüsü j , - • . • • • 
*:" ıst .. Tıp R.ık .. Cocuk Has!. Pediatrik Onkoloil ve Nematololi :Kürs_ üsü. • .i • ' . ' • . ' 
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TABLO: 2 - Eklem bulgularının meydana çıktlOI yaşlar 

Semptomlar Artralji Hemartroz Ar,tri.! Hematam TOplam 
Yaş 

0 - 10 6 3 1 10 
11 - 10 5 4 2 11 
21 - 30 2 2 4 
Toplam 6 8 6 5 25 

Tabloda görüldüğü gibi eklem yerleşmeleri erken yaşta· ,başla­
makta, artritleri 10-30 yaşları arasında meydana gelmekte, kas i' ci 
Ranamalar ise her yaşta ortayacıkabilmektedir. 

TABLO: 3 - En sık yakalanan eklemler 

Yakalanan 
Eklemler 
Hasta $ayısı 
Oran 

Omuz Dirsek 
2 

%18 

Kalça 
1 

.%9 

Diz Ayak BileOi 
6 2 

:%55 %18 

Hemofil.ik hastalarda hemamroz ve artrit bul gularına en fazla diz 
eklemlerinde rastlanmaktadır. 

TABLO: 4 - Hemartroz ve Artrit bulguları alan h&molflllk hastaların 
Faktör Viii ,% 'si 

F. ViII %'si 

Hasta sayısı 

Şiddetli 
0-2 

9 

Modere 
2-5 

2 

HanI Sub-Hemofill 
5-25 25-50 

Hemartroz ve artrit ,bul guları, ancak FIVIII in % 0-2 arasında bu­
I.unduğu ağır vokalarda meydana g elmektedir. 

TABLO: 5 - Hemofilik Artropatilerde Rodyoloiik bulgular (10 hastanın diz graNleri) 
Y.umuşak dokuda dansite artması 10 
Slnovyada h&mosiderin yığışımı 10 
Epifiz genışlemesi 3 
Korteks kalınlaşması . 2 
Eklem aralıOında daralma 4 
Osteaskleroz 3 
Osteopar�z 
Ostealitoz 
Kemi�te kistik oluşumlar 

RadYOlOjik Ekleı;n 'Iezyonları 

4 
1 
2 

Hasta' Sayısı 

Hastala·l'ın · hepsinde, tekrarlayan eklem fci kanarnaları nede­
niyle,- sinovyodaı hemosiderin yığışımı ve yumuşak dokuda dansite 
artması görülmekted'ir. 

TARTIŞMA: 

Konjenitol pıht!laşmabo�uıkıi.ığu olan, fcik tör viıı ,in pıhtılaşma 
defektine bağlı, .klasik hemofili olan, hemomi A de hastalık geni 
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seks krOm0zomuno 'b'ağlı 'olarai<' resesıt şekilde geçer.. Bu durumda 
Kadınlar taşıyıcıdır ve ıhastalı',k yolnız erkeklerd!3' görülür. 

. 
. - . . . . -,' - . .. .. .. . "  . '  

Bir kız çocuğunda hemotilinin ortöya çıkobilmesi ancak ba'ba-
annenin de taşıyıc'l oldU'ğu durumlarda olanaklıdır. 

. 

Yaralanriıalar,küçüı< cerrahi girişimıer, sünnet ve diş çekImin­
den sonra aşırı kanama butün hemotiH \(Qokc;ılarının ortak beHrtisi 
olara' k gösterilir.' Bizim va·kalarımızda cJa % '69 oranında ekimoz, 
% 55 oranındad a yaralanma sonucu konamaya rastlanmıştır (Tablo i) 

(Tablo: II, iii, IV) de görüldüğü gibi araştırmomızda eklam yer­
leşmeleri erken yaşlarda en tazla .% 55 oranında diz ekleminde ve 
fa'ktör Viii ın % 0-2 olduğu durumlarda ortayo çıkmaktadır. 

Diğer araştırıcılar da ağır hemotiH vakalannda spontan kana­
ıtıaların hayatın 'ilk aylarında :başladığını, 4-6 yaşlarında ilk hemartroz 
ve kas içi kanamalarının 'başladığını, daha ileri yaşlarda bunlara 
bağlı artrit ve sakatlıkların kural olduğunu belirtme'ktedirler. 

Hastaların radyolojik bulguları (Tablo: V) de görüldüğü gibi tek­
rarlayan 'hemartroza ,bağlı artrit bulguları hastalığın ağırlığı ve süresi 
ıle uyumlu olarak gelişmektedir. Bütün araştırıcılar da vakalarında 
eklem içinde hemosiderin birikimi, eklem aralığı daralması, osteo­
skleroz, ostectitler ile kemik kistlerini saptamışlardır. 

SUMMARY 

Haemarthrosls and ar.thritis wes found In 26% of the potients wlth Haemophy­

lia. Thase f.indlng were en countered more often bet ween· the agas 10-20. Knees 

were ,the most common sites of arthrapothy, and the arthrHic lasions occured fol­

lowlng the recurrent ·lntro-<Jr!lcular bleeding. Th coosonon radiologic findlng was 

hemocidernı, deposito In the synovlal t1ssues. 
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