
G‹R‹fi
Hemofili en s›k görülen, en ciddi konjenital

koagülasyon faktör eksikli¤idir(1). Kan›n p›ht›-
laflma ifllemi için gerekli olan faktör 8 veya
faktör 9 adl› proteinlerde eksiklik veya kusur-
lu yap›mla karakterize, X’e ba¤l› olarak tafl›-
nan herediter bir hastal›kt›r. Faktör 8 eksikli-
¤i (Hemofili A) olgular›n yaklafl›k % 80’ini olufl-
turur(2). Hemofilide koagülasyon sisteminin in-
trensek sisteminin bozulmas› d›fl›nda, sinov-
yal dokuda ekstrensek sistemde görevli doku
faktörünün eksik olmas› da eklem içi kanama-
y› kolaylaflt›ran di¤er bir faktördür(3,4).

Günlük pratikte hemofili hastalar›nda kar-
fl›lafl›lan kas-iskelet problemleri; akut hemar-
troz, kronik hemofilik artropati, kas içi kana-
ma, hematomlar, psödotümörler ve septik ar-
trit olarak tan›mlanabilir(5). Bu sorunlar, nadir

durumlar d›fl›nda yaflam› tehdit etmese de ka-
l›c› sakatl›klara yol açabildiklerinden, kana-
malar›n ve yol açabilecekleri sekellerin önlen-
mesi önemlidir. Uygulanacak rehabilitasyon
programlar›n›n amac›; iyi bir kas gücü ve to-
nusu sa¤lay›p eklem stabilitesini sa¤lamak ol-
mal›d›r(6).

AKUT HEMARTROZ
Hemofilinin en yayg›n klinik görünümü

olup, en önemli morbidite nedenlerindendir.
‹lk olarak çocuklar 12-24 ayl›kken koflmaya,
yürümeye bafllad›klar›nda karfl›lafl›l›r(4–7). En
s›k etkilenen eklemler s›ras›yla; diz, ayak bi-
le¤i, dirsek ve omuzdur. Akut hemartrozun
belirti ve bulgular› yerleflmeden önce hastalar-
da o eklemle ilgili “aura” olarak adland›r›lan,
baz› iyi tan›mlanamayan, subjektif öncü du-
yumlar (s›z›, yanma, gerginlik hissi) olabilmek-
tedir. Bu durumun sinovyumda s›n›rl› kana-
ma nedeniyle ortaya ç›kt›¤› düflünülmektedir. 
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Çok yayg›n ve ciddi komplikasyonlar› olan hemofilinin, lokomotor sistem komplikasyonlar›-
n›n önlenmesinde rehabilitasyon büyük önem tafl›maktad›r. Son y›llarda kas-iskelet sistemi
sorunlar›n›n önlenmesi ile ilgili çok say›da çal›flma yap›lm›flt›r. Bu yaz›da hemofili rehabili-
tasyonu ile ilgili güncel tedavi yöntemleri, yaklafl›mlar ve bunlar›n sonuçlar› irdelenmifltir.
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Hemartroz; faktör eksikli¤inin derecesi, ek-
lemin tipi, daha önceden o ekleme kanama
olup olmamas›, hastan›n yafl›, faktöre karfl› in-
hibitör olup olmamas› gibi nedenlere ba¤l› ola-
rak geliflir. Tablo I’de faktör düzeylerine ba¤l›
olarak kanamalar›n klinik görünümleri ve in-
sidanslar› yer almaktad›r(8).

Kanama sinovyal damarlardan kaynakla-
n›r, eklem kavitesi, diafiz veya epifiz içine olur.
Her bir kanama ata¤›, sinovyal membranda
damarlanman›n artmas›na ve eklem çevresi
kaslardaki atrofiye ba¤l› olarak bir sonraki ka-
namaya e¤ilimi art›r›r. Yineleyen kanamalar
sonras›nda sinovyal lizozomlarda demir biri-
kir. Demir, sinovya ve k›k›rdakta incinmeye
yol açar, k›k›rda¤›n biyokimyasal içeri¤ini bo-
zar. Sinovyal hipertrofi ve subsinovyal fibroz
geliflir(1–4).

Eklem bofllu¤u kanla doldu¤unda, eklem-
de flifllik, a¤r›, ›s› art›fl›, eklem hareketinde k›-
s›tl›l›k ve eklem çevresi kaslarda spazm gelifl-
mektedir. Tedaviye erken dönemde bafllan›rsa,
kanama h›zla durur ve semptomlar h›zla geri
döner. Yineleyen akut hemartrozlar sonras›n-
da baz› eklemlerde erken tedavi ile bile tam
düzelme olmamakta ayn› ekleme kanama ola-
s›l›¤› artmaktad›r. Bir eklemin sürekli kanama
e¤ilimi göstermesi durumu, “hedef eklem”
olarak adland›r›lm›flt›r. E¤er bir eklem, hedef
eklem haline gelmiflse, tam rezolüsyon olanak-
l› olmakla beraber, s›kl›kla tedaviye yan›t ya-
vaflt›r ve artrit geliflecektir. Bu eklemlerde da-

ha agresif ve uzun süreli tedaviye gereksinim
duyulur(1–9).

Tedavi:
1. Replasman tedavisi: Bir hematolog ta-

raf›ndan planlan›r.
2. ‹stirahat ve ortez: Eklemin yükten

uzak tutulmas› için istirahat ortezlerinin kul-
lan›lmas› uygundur. ‹mmobilizasyon en rahat
ve fonksiyonel pozisyonda uygulanmal›, kana-
ma durdu¤unda eklem pozisyonu ayarlanarak
fonksiyonel durumun korunmas› amaçlanma-
l›d›r. Ancak bu istirahat süresinin iyi ayarlan-
mas› gerekmektedir. Uzun süre hareketsizli-
¤in, eklem hareketinde bozulma, çevre kaslar-
da atrofiye yol açabilece¤i ak›ldan ç›kar›lma-
mal›d›r(2,9),

3. So¤uk uygulama: So¤uk uygulama, a¤-
r›y› azalt›p, kan›n geri emilimini  h›zland›ra-
cakt›r. Bu amaçla so¤uk paketler, ›slak so¤uk
havlular, buz küpleri, paketleri vb. kullan›la-
bilir. Uygulama 2-3 saatte bir 10-15 dakikal›k
sürelerle, buz direkt cilde temas etmeden ya-
p›lmal›d›r. So¤u¤a ba¤l› yan›klar, cilt hasar›
ortaya ç›kabilir. Akut kanamal› bölgeye kesin-
likle s›cak uygulama yap›lmamal›d›r(10).

4. A¤r› tedavisi: A¤r› tedavisinde “parase-
tamol” veya “parasetamol+kodein” kombinas-
yonu tercih edilebilir. Ayr›ca “mefenamik asit”,
“tolfenamik asit”, “diflunisal” da kullan›labi-
lir(11. ‹nflamasyonun azalt›lmas›nda akut ka-
nama epizodlar›nda üç dört gün 1-2
mg/kg/gün oral steroidler kullan›labilir( 1 ).
Nonsteroid antiinflamatuvar ajanlardan, trom-
bosit fonksiyonlar›n› inhibe edip kanamay› ar-
t›racaklar›ndan akut dönemde kaç›n›lmal›-
d›r(1–12).

5. Egzersiz tedavisi: Kanaman›n oldu¤u
eklemde rehabilitasyona erken bafllanmal›d›r.
Bafllang›çta kanaman›n oldu¤u bölgeye izo-
metrik egzersizler verilir(13). Egzersizlerin a¤r›
s›n›rlar› içinde olmas›na dikkat edilmelidir. Di-
¤er bölgelerde aktif eklem hareket aç›kl›¤›
(EHA)  ve dirençli egzersizler sürdürülür. Akut
semptomlar yat›fl›r yat›flmaz EHA ve güçlen-
dirme egzersizlerine bafllanmal›d›r. Tablo II’de
egzersizin yararlar› gösterilmifltir(14).

Tablo I. Faktör Düzeylerine Ba¤l› Kanama ve ‹nsidans.

Faktör 8
veya ‹nsidans ‹nsidans
Faktör 9 Klinik görünüm hemofili hemofili
düzeyi A (%) B (%)
(U/dl)

<1 A¤›r spontan kanama 70 50

Minimal travma veya
1–5 cerrahi sonras› orta 15 30

düzeyde kanama

Major travma veya
6–40 cerrahi sonras› orta 15 20

düzeyde kanama
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Hemartrozlu eklemdeki kan›n aspirasyonu
tedaviye yan›t›n h›zl› olmas›n› sa¤layabilir.
Tablo III’de aspirasyonun endikasyonlar› ve
kontrendikasyonlar› belirtilmifltir. Aspirasyon
yap›laca¤› zaman, faktör düzeyinin %50 olma-
s› sa¤lanm›fl olmal›d›r. Aspirasyondan 12-24
saat sonra ikinci bir kez faktör infüzyonu ge-
nellikle önerilmektedir(1).

KRON‹K EKLEM fi‹fiL‹⁄‹ 
Eklem içi kanamalar yeterince tedavi edil-

mezlerse, kas gücü ve koordinasyon da yeterli
de¤ilse kanamalar yineleyebilir. ‹nflame ve flifl
bir sinoviyum, normal bir sinoviyumdan daha
kolay kanar ve bu da flifllik ve inflamasyonun
daha da artmas›na neden olarak k›s›r döngü-
ye yol açar(2–4,5). E¤er bu k›s›r döngü k›r›lmaz-
sa, k›k›rdak harabiyeti ve artrit geliflimine ne-
den olur. 

Eklemde yineleyen kanamalar sinoviyal hi-
perplazi, hemosiderin depolanmas› ve fibröz
ankilozla sonlanabilir. Kas güçsüzlü¤ü ve at-
rofi geliflir. Sinovit ya da rekurren kanamalar,

faktör replasman›na yan›t vermemesiyle akut
hemartrozdan ayr›labilir. Eklemdeki a¤r›, akut
hemartrozdakinden daha azd›r ve eklem hare-
ket aç›kl›¤› genellikle normaldir. Sinovit a¤r›l›
olmayabilir, ama destrüksiyon sinsi ve ilerleyi-
cidir. Bu nedenle ciddi hemartrozlar gibi teda-
vi edilmeleri zorunludur(4,5). Üç-alt› ay proflak-
si ya da koruyucu faktör replasman› yap›lma-
l›d›r. Eklemdeki inflamasyonun azalt›lmas›nda
aral›kl› steroid kullan›m› yararl›d›r. Birinci
hafta 1 mg/kg/gün, ikinci hafta 5 mg/kg/gün
“prednizolon” verilir(2). Immobilizasyon zaman
zaman yararl› olabilir ama, mutlaka uygun re-
habilitasyon program›yla kombine edilmeli-
dir(15). Proflaksi ve tedaviye karfl›n yeterli yan›t
al›namazsa, daha agresif giriflimler gereklidir.
Aç›k sinovektomi, artroskopik sinovektomi ya
da radyoaktif sinovektomi düflünülmelidir.
Dunn ve ark. 44. hemofili hastas›nda uygula-
d›klar› artroskopik sinovektominin 12 y›ll›k
sonuçlar›nda; kanama s›kl›¤›nda %84 oran›n-
da azalma, hareket aç›kl›¤›nda ise de¤ifliklik
olmad›¤›n› veya artt›¤›n› bildirmifllerdir(16). Ek-
lem içine kimyasal maddeler ya da radyoaktif
kolloidal madde enjeksiyonu olan “sinoviorte-
zis” cerrahi giriflime karfl› bir seçenek olufltur-
makta ve son y›llarda da popülerli¤i artmakta-
d›r. Özellikle inhibitörlü ve elektif cerrahinin
söz konusu olmad›¤› hastalarda uygun olmak-
tad›r(17).

Kronik dönemde, hasta EHA egzersizlerini
a¤r›s›z olarak rahatça yapar durumdad›r. Bu
dönemde dirençli egzersizlere geçilir. Olabildi-
¤ince düflük bir a¤›rl›ktan bafllanarak, kulla-
n›lan a¤›rl›klar yavafl yavafl artt›r›l›r. Düflük
a¤›rl›klarla fazla tekrar yapmak, yüksek a¤›r-
l›klarla az tekrara önerilmektedir. Bu uygula-
ma a¤r› veya kanaman›n yineleme riskini azal-
t›r ve kas güçlendirmenin daha etkili olarak el-
de edilmesini sa¤lar. Dirençli egzersizler için
elde tutulan, ayak bile¤ine ba¤lanan a¤›rl›klar
kullan›labilece¤i gibi, dirençli egzersiz lastikle-
riyle uygulanan lastik egzersizleri de kullan›la-
bilir(18).

Hemofilili bireylerde özel bir sorun olma-
d›kça koruyucu amaçl› özel bir ayakkab› kul-

Tablo II. Egzersizin Yararlar›.

1 Faktör düzeyini art›r›r

2 Kaslar›n güçlenmesini ve elastikiyetini sa¤lar

3 Eklem hareket aç›kl›¤›n›n korunmas›n› sa¤lar

4 Endurans› art›r›r.

5 Kaslar›n ve yumuflak dokular›n
travmalara karfl› direncini art›r›r

6 Kanaman›n fliddetini ve s›kl›¤›n› azalt›r

Tablo III. Aspirasyonun Endikasyonlar› ve Kontrendikasyonlar›.

Endikasyonlar› Kontrendikasyonlar›

1. 24 saatte faktör replasman 1. Kontrol edilemeyen 
tedavisine yan›t vermeyen inhibitör varl›¤›
a¤r›l›, hassas eklem

2. Klinik muayene bulgular› 2. Deri üzerinde aç›k yara
ileuyumlu olmayan a¤r› bulunmas›

3. Nörovasküler bulgular›n
varl›¤›

4. Al›fl›lm›fl›n d›fl›nda a¤r› ve
›s› art›fl›
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lanmaya gerek yoktur. Ayak ve ayak bile¤i böl-
gesinin s›k yineleyen kanamalar›nda, defor-
masyon ve hareket k›s›tl›l›¤› sorunlar›nda ta-
ban, topuk ve konç özel olmal›d›r. ‹ç taban›
mantar ve deriden yap›lmal›d›r, ara yüzeyde
metal veya plastik materyaller rijit olduklar›
için kullan›lmamal›d›r(19).

HEMOF‹L‹K ARTROPAT‹
Bazen erken ve yeterli tedaviye karfl›n bile

kanama ve sinovitin artropatiye ilerleyifli en-
gellenemez. Yaln›zca proflaktik replasman te-
davisi bu gidifli tama yak›n ölçüde engelleyebi-
lir. Ancak, yüksek maliyet nedeniyle bu da her
zaman olanakl› olmamaktad›r. Kronik eklem
de¤ifliklikleri ilerleyen yaflla birlikte artar, a¤›r-
l›k tafl›yan eklemlerde daha s›kt›r(4–20).

Hemofilik artropati geliflimi 3 evreye ayr›l›r:
Birinci evre yineleyen kanamalar evresidir.
Bunu, inflamatuvar yan›t izler ve  panartrit
evresi olarak adland›r›l›r. Son evre, fibrozis
ve kontraktür evresidir(2). Radyolojik olarak
eklem aral›¤› daral›r, subkondral kistler olu-
flur(21). Erken tan›da Magnetik Rezonans Gö-
rüntüleme (MRG) konvansiyonel radyolojiye
göre daha de¤erlidir. Tablo IV’de MRG göre ya-
p›lan radyolojik evreleme “Petersson Skalas›”
görülmektedir(8,22). Hemofilik artropatinin dü-
zeyi temel olarak o eklem içine olan kanama
say›s›na ba¤l›d›r. Kritik say› üçtür(23). Tedaviye
dirençli durumlarda bir süre geçici ortezlerin
kullan›lmas› yararl›d›r. Ortez uygulamalar› s›-
ras›nda egzersiz programlar› ihmal edilmeme-
lidir(24). Ev egzersiz programlar›n›n düzenli
olarak yap›lmas› al›flkanl›k haline getirilmeli-
dir. Santavirta ve ark. 93 hemofili hastas›nda
yapt›klar› bir çal›flmada fizyoterapi ve rehabili-
tasyonun kas iskelet sistemi yak›nmalar› üze-
rine olan etkilerini araflt›rm›fllar. Fizyoterapi
uygulanan grupta flikayetlerin azalmas› ve a¤-
r› skorlar›nda düflme uygulanmayan gruba
oranla ileri derecede anlaml› ç›km›fl(25).

Son y›llarda propriyoseptif rehabilitasyon
da hemofili rehabilitasyonunda önem kazan-
maya bafllam›flt›r. Hemofilik artropatililerde
eklem pozisyon hissi oldukça zay›flam›flt›r. Ke-

mik uzunlu¤u ve kartilaj›n kayb› eklem liga-
manlar› ve kapsülde laksisiteye, laksisite de
propriyosepsiyonun kayb›na yol açar. Propri-
yosepsiyonun güçlendirilmesiyle pozisyonel al-
g›lama ve koordine hareketleri daha kolaylafl-
t›¤› vurgulanmaktad›r(26).

Konservatif tedavi yöntemlerinin baflar›s›z
oldu¤u durumlarda, cerrahi yöntemlere bafl-
vurmak gerekli olabilir. Cerrahi öncesi MRG
ile de¤erlendirme önemlidir. Cerrahi seçenek-
ler aras›nda artrodez, protez artroplasti, sino-
vektomi ve son y›llarda “‹lizarov” yöntemlerini
sayabiliriz(27).

KAS ‹Ç‹ KANAMA VE HEMATOMLAR
Hemofilide herhangi bir kas içine, travma

sonras› veya spontan kanama ortaya ç›kabilir.
Kanama genellikle iliopsoas, gastrokinemus ve
önkol fleksör kaslar› içine olur(4–13). Bu kana-
malar sonras› ortaya ç›kabilecek en önemli so-
runlar; kas fibrozisi, kontraktür, kas gücü ve
mobilitede azalmad›r(28). Örne¤in bald›r kasla-
r›na kanama sonras›nda ayakta “ekin”, ön kol

Tablo IV. MRG ile De¤erlendirme.

Semptom Skor

Osteoporoz Yok-   0
Var-    1

Epifizde geniflleme Yok-   0
Var-    1

Subkondral yüzeyde Yok-   0
düzensizlik S›n›rl›-1

Eklem aral›¤›nda daralma Yok-   0
Var, eklem aral›¤› > 1mm -  1
Var, eklem aral›¤› < 1 mm-  2

Subkondral kist oluflumu Yok-      0
1 kist-    1
> 1 kist -2

Eklem kenar›nda erezyon Yok-   0
Var-   1

Eklemleflen kemik Yok-  0
yüzeylerde belirgin Hafif- 1
düzensizlik Belirgin-2

Eklem deformitesi Yok-  0
Hafif -1
Belirgin-2
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fleksörlerine kanama sonras› bilek ve parmak-
larda fleksiyon deformitesi ortaya ç›kabilir.

‹liopsoas içine kanama s›k ve yavaflt›r. Kal-
çada fleksiyon kontraktürü, kompansatuvar
lomber lordoz art›fl›, kalça ve kas›kta a¤r›ya
yol açabilir. A¤r›l› yap›lar›n kompresyonundan
önce a¤r› tolere edilebilir düzeydedir. Femoral
sinir felci iliopsoas kanamalar›n›n %37’sinde
rapor edilmifltir. Patella refleksinde kay›p, ku-
adriseps kas›nda paralizi, uyluk anteriorunda
duyu kayb› gibi klinik bulgular bulunabilir.
Tan›da MRG ve BT detayl› bilgi verir. Kanama-
n›n durdurulmas› etkili profilaktik programa
ba¤l›d›r. Kan rezorbe olana kadar replasman
tedavisi devam etmelidir(29).

Kas içi kanama ve hematomlarda fizyotera-
pinin amac›; a¤r›n›n azalt›lmas›, etkilenen ek-
lemlerde tam hareket aç›kl›¤› ile maksimal
fonksiyonun sa¤lanmas›, yineleyen kanamala-
r›n önlenmesi, ve kas›n normal uzunlu¤unun
ve maksimal gücünün kazan›lmas›d›r. Faktör
replasman›ndan sonra 1-2 hafta içinde semp-
tomlar ortadan kaybolur(11). Akut dönemde is-
tirahat ve so¤uk uygulama yap›l›r. En k›sa za-
manda izometrik egzersizlere geçilir. Hemato-
mun h›zl› rezolüsyonu için fizik tedavi ajanlar›
kullan›labilir. Hematom rezorbe olur olmaz,
germe ve güçlendirme egzersizlerine geçilmeli-
dir(15). Kanamalar›n tekrar›n›n önlenmesi için,
yavafl aflama kaydedilmelidir.

PSÖDO-TÜMÖRLER
Kemiklerde veya yumuflak dokularda olufla-

bilir. Psödotümörler subperiostal veya interos-
söz kanamalar sonras›nda ortaya ç›kar( 4 ). Erifl-
kinlerde femur ve pelviste, çocuklarda ise dizin
distal k›s›mlar› veya kolda görülürler( 2 0 ). Aspi-
rasyon kontrendikedir. Tan›da US veya MRG
yararl›d›r. Tedavinin bafllang›c› konservatif olup
gerekirse cerrahi giriflim düflünülebilir( 3 0 ).

SEPT‹K ARTR‹T
Ender bir komplikasyon olarak, “H‹V” (+)

hemofili hastalar›nda daha s›k görülmektedir.
Ayr›ca artrosentez, artroplasti, intravenöz ilaç
kullan›m› da di¤er predispozan faktörler-

dir(4–29). Genellikle “S. Aereus” izole edilir. A¤-
r›l›, s›cak ve flifl bir eklem hemofilili bir hasta-
da ilk olarak akla hemartrozu getirse de septik
artrit de olabilece¤i ak›ldan ç›kar›lmamal›d›r.
Akut hemartroz faktör replasman› ile düzelmi-
yorsa, hastan›n genel durumu iyi de¤ilse, ya-
k›nmalar uzun süredir varsa septik artritten
kuflkulan›lmal›d›r(5).

HEMOF‹L‹ VE SPOR
Sportif aktiviteler fiziksel, mental ve duy-

gulan›m aç›s›ndan kiflileri rahatlat›r, yaflam
kalitelerini art›r›r. Hemofilili hastalar›n genel
sa¤l›k, eklemlerinin korunmas› ve kaslar›n›n
güçlendirilmesi için düzenli egzersiz yapmala-
r› çok önemlidir(31). Ancak, özellikle küçük
yafltaki çocuklara egzersiz yapt›rmak oldukça
zor olmaktad›r. Travma riski nedeniyle birçok
hemofilili birey ve ailesi, sportif aktivitelerden
kaç›nabilmekte ya da hekimler taraf›ndan bu
aktiviteler ileri derecede k›s›tlanabilmektedir.
Bu yöndeki görüfller, son y›llarda tamamen b›-
rak›lm›flt›r. Hemofilili bireyin kemik ve kaslar›-
n›n güçlenmesi, günlük yaflam aktiviteleri s›-
ras›nda eklemler ve kaslar için koruyucu ola-
cakt›r. Zay›f kaslarla desteklenmifl, kemik ya-
p›s› zay›f bir eklemin veya kas›n basit travma-
larla bile kolayca zedelenebilece¤i unutulma-
mal›d›r. Ancak yap›lacak sportif aktivitelerin
yararlar› ve riskleri iyi bilinmeli ve hasta uy-
gun sporlara yönlendirilmelidir. Önerilen
sporlar; yüzme, yürüyüfl, masa tenisi, golf ve
okçuluktur. Yüzme, güvenle yap›labilecek bir
dayan›kl›l›k egzersizidir. Yararl› olmakla bera-
ber, belirli oranda riskli sporlar ise; basketbol,
bisiklet, bovling, joging, tenis ve voleyboldur.
Boks, karate, kayak, judo, futbol, motorsiklet
binme, gürefl ve atç›l›k gibi sporlar kesinlikle
tavsiye edilmemektedir(32). Heijnen yapt›¤› ça-
l›flmada 155 hemofili hastas›n›n s›kl›k s›ras›y-
la; yüzme, bisiklet, tenis, fitness, buz hokeyi,
kayak ve masa tenisi,  toplamda 44 farkl› spor
dal›yla u¤raflt›klar›n› bildirmifltir(33).

SONUÇ
Faktör replasman tedavileri, profilaktik
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faktör uygulamalar› vb. tedavilerle hemofili ar-
t›k mortalitesi oldukça düflük ama morbiditesi
hala yüksek bir hastal›kt›r. Yineleyen kana-
malar sonras› ortaya ç›kan kas iskelet sistemi
problemleri hemofilili hastalar›n yaflam kalite-
lerini düflürmekte, ileriki dönemlerde kal›c›
sakatl›klara yol açmaktad›r. Bu kal›c› sakat-
l›klar›n önlenmesi düzenli ve iyi planlanm›fl re-
habilitasyon programlar›yla mümkündür.
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