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Hemofili hastalarinin acil servise basvuru nedenleri

Emergency services application causes of hemophilia patients
Funda Akpinar*, Emine Ozdemir*, Yasemin Isik Balci**, Aziz Polat**

*Pamukkale Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD, Denizli
**Pamukkale Universitesi, Tip Fakuiltesi, Cocuk Hematoloji ve Onkolojisi AD, Denizli

Ozet

Amag: Hemofili hastalarinda, uygun proflaktik tedavi ve hasta-aile egitimine ragmen, acil servise en sik bagvuru
sebebi travmalar olarak bilinmektedir.

Gere¢ ve yontem:Bu calismada bir Universite hastanesi acil poliklinigine basvuran hemofili hastalarinin
demografik verileri, infeksiyon kaynakli olmayan basvuru nedenleri, travma tipi, kanama odaklari retrospektif
olarak incelenmistir.

Bulgular: Hemofili A hastalarinin ortalama yasi 16.6+9.1(1-32) yil iken, Hemofili B hastalarinin 17.1£7.1(5-27)
yil idi. Hemofili A hastalarinin 1 tanesi orta tip, 1 tanesi hafif tip olup, digerleri agir tip idi. Hemofili B hastalarinin
ise 2 tanesi orta tip olup digerleri agir tip idi. Yalniz 1 agir hemofili A hastasi proflaktik pihtilagsma faktér tedavisi
almakta idi. Higbir hastada inhibitdr pozitifligi yoktu. 2007-2013 yillari arasinda, acil poliklinigine 13 Hemofili A
hastasinin 381(%70), 7 Hemofili B hastasinin 166 (%30) adet basvurusu olmustur. Basvurularin % 87 si agir tip
hemofili, % 13 Unu ise orta ve hafif tip hemofili hastalari olusturmakta idi. Toplam 547 basvurunun 311'i (%57)
travma veya kanama, 236 (%43) si rutin pihtilasma faktor tedavisi alma amaci ile oldugu goérildi. Kanama
yerleri incelendiginde, eklem ici kanama (n:248), burun kanamasi (n:18), adiz i¢i kanama (n:14), hematuri
(n:14), iliopsoas kas i¢i kanama (n:5), kafa i¢i kanama olmaksizin kafa travmasi (kafa-kafaya ¢arpisma, basina
televizyon ve dolap disme n:5), sinek-bocek isirigi sonrasi hematom (n: 4), bisiklete binme sonrasi anal-skrotal
bdlgede hematom (n:3) oldugu saptandi.

Sonug: Sonug olarak, hemofili hastalarimizda eklem i¢i kanamalarin fazlaligina karsin kafa igi kanama olmamasi
sevindiricidir. Diger yandan rutin pihtilagsma faktor tedavisi icin hastane basvurusunun fazla olmasi bize aile ve/
veya hastanin kendi kendine infiizyon egitiminin yeterli olmadigini gésterdi. Hemofili hastalarinda travma veya
ev i¢i kazalardan korunmak igin hasta-aile egitimleri artiriimali ve strekli olmalidir.
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Abstract

Purpose:Despite prophlactic treatment and patient-family education, in hemophilia patients, the most common
cause of emergency visits is known as trauma.

Materials and methods:In this study, hemophilia patients that were administered to a university hospital
emergency department were investigated in terms of their demographic information, administration causes
based on infection, type of trauma, bleeding sites retrospectively.

Results:While the mean age of hemophilia A patients were 16.6+9.1(1-32), mean age of hemophilia B patients
were 17.1+£7.1(5-27). One of the hemophilia A patients has moderate, another one mild type of hemophilia
and others had severe type of hemophilia. For hemophilia B patients, two of them had moderate type, others
had severe type hemophilia. Only one patient uses prophylactic factor replacement treatment. None of the
patients has had inhibitor positivity. In between 2007-2013 years, 13 Hemophilia A patients visited emergency
department 381 (70%) times and 7 hemopfilia B patients visited 166 (30%) times. Eighty seven percent of
these visits belonged to severe type of hemophilia patients, 13% of them belonged to mild and moderate type
hemophilia patients. The 311 (%57) of 547 visits were due to trauma or bleeding, 236 (43%) of them were factor
treatment. Bleeding sites were, joint (n: 248), epistaxis (n:18), mouth (n:14), hematuria (n:14), iliopsoas muscle
(n:5), head trauma without intracranial bleeding (head to head crashing, television and shelf dropping n:5),
hematoma after insect bite (n:4), anal-scrotal hematoma after riding bicycle (n:3).
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Conclusion: As a result, in spite of excess of joint bleeding, it was pleasing that there were not any intracranial
bleeding. On the other hand, the high amount of administrations due to factor replacement therapy suggested
that self-infusion education was insufficient. Family and patient education for hemophilia patients to protect them
from home accidents must be increased and must be continuous.
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Girig

Hemofili X'e bagl gecis gosteren konjenital
kanama bozuklugudur. Faktor VIl eksikliginden
kaynaklanan hemofili A'nin goérilme orani
1/5000’ken, faktor IX eksikligine bagl gorilen
hemofili B'nin gorilme orani 1/30000°dir [1].
Hemofili A, hemofili popullasyonunun %85'ini
olusturmaktadir. Genetik gegisin X'e bagli olmasi
nedeniyle hastalik erkeklerde gorulmekte,
hasta anneleri ise tasiyici olmaktadir. Olgularin
1/3’inde ise aile Oykisiu olmadan spontan
mutasyonlar bildirilmigti. Kanamalar siklikla
hemartroz ve hematom seklindedir. Erken
cocukluk déneminde kolay morarma, kas i¢i ve
eklem icine spontan kanama yakinmalari, ya
da travma ve cerrahi sonrasi durdurulamayan
kanamasi olan erkek olgularda hemofili tanisi
akilda bulundurulmalidir [2,3].

Koagulasyon testlerinden aktive parsiyel
tromboplastin =~ zamani yuksekligi  olan
hastalarda kesin tani, plazmada faktor VIl ve
faktor IX seviyelerinin eksikliginin gdsterilmesi
ile konulmaktadir. Faktdr duzeylerinin, <%1
olmasi agir, %1-5 arasinda olmasi orta ve
%5-25 arasinda olmasi hafif hemofili olarak
siniflandiriimaktadir [2,3].

Tedavide temel prensip, akut kanama
sirasinda en kisa surede eksik faktoriin yerine
tamamlanmasidir. Diger bir segcenek ise kanama
olmadan profilaktik faktor tedavisi verilmesidir
[4]. Hastalara ve ailelerine hemofili kanamalarin
onlenmesi konusunda egitim verilmesi kanama
sayisini ve siddetini azaltabilmektedir [2,5].

Bu arastirmada ¢ocuk acil servisine basvuran
hemofili  hastalarinin  bagvuru  nedenleri
retrospektif olarak incelenmistir.

Gereg- Yontem

Bu calisma Pamukkale Universitesi Tip
Fakultesi Cocuk Hematoloji Poliklinigi'nde
hemofili tanisi ile izlenen hastalarin 2007-
2013 yillan arasinda cocuk acil poliklinigine
basvurularinin hastane kayitlarinin retrospektif
olarak incelenmesi ile yapilmistir. Faktér
diizeylerinin <%1 olmasi agir hemofili, %1-5
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olmasi orta ve %5-25 olmasi hafif hemofili
olarak belirlendi.

Bulgular  hastalarin  basvuru  nedeni,
hemofili tird, inhibitor durumu degerlendirilerek
toplanmistir.

Acil servise hemofili ile iligkili olmayan
pediatrik hastaliklar ile bagvurular galismaya
dahil edilmemistir.

Calismanin verilerinin anadili SPSS (Version
17.0) programi ile yapildi.

Bulgular

Klinigimizde takip edilen dokuz hemofili
A hastasinin ortalama yasi 16.6+9.1(1-32),
ortancayasli 19 yiliken, bes hemofili B hastasinin
ortalama yasi 17.1£7.1(5-27) ve ortanca yasi 15
yildi. Erigkin yastaki olgular gocukluk ¢aginda
tani almalarindan dolayr c¢ocuk hematoloji
kliniginde izlenmektedir. Hemofili A hastalarinin
1 tanesi orta tip, 1 tanesi hafif tip olup, digerleri
agir tip hemofiliydi. Hemofili B hastalarinin ise 2
tanesi orta tip olup digerleri agir tip idi. Yalniz 1
agirhemofiliAhastasi proflaktik pihtilasma faktor
tedavisi almakta idi. Higbir hastada inhibitor
pozitifligi yoktu. 2007-2013 yillari arasinda,
acil poliklinigine 13 Hemofili A hastasinin
381(%70), 7 Hemofili B hastasinin 166 (%30)
adet basvurusu olmustur. Basvurularin % 87 si
agir tip hemofili, % 13 Gnu ise orta ve hafif tip
hemofili hastalari olugturmakta idi. Bagvurularin
%57’si (311/547) travma veya kanama, %43’U
(236/547) rutin pithtilagsma faktor tedavisi almak
amagcl idi. Kanama bdlgeleri incelendiginde en
fazla bagvurunun %79 (248/311) oranla eklem
icine oldugu goérulirken, diger kanama bolgeleri
sirayla %5.7(18/311) burun kanamasi, %4.5
(14/311) agiz icine kanama, %4.5 (14/311)
hematuri, %1.6 (5/311) iliopsoas i¢i kanama,
%1.6 (5/311) kafa i¢ci kanama olmaksizin
kafa travmasi (kafa-kafaya carpigsma, basina
televizyon ve dolap disme), %1.2 (4/311)
bdcek isirigr sonrasi hematom ve %0.9 (3/311)
bisiklete binme sonrasi anal-skrotal bdlgede
hematom olarak belirlendi (Tablo 1). Hastalarin
higbirinde intrakranial kanama saptanmadi.
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Tablo 1. Hemofili hastalarinin kanama baélgeleri.

Kanama Bolgesi n (%)
Eklem ici kanama 248 (79)
Burun kanamasi 18 (5.7)
Agiz ici kanama 14 (4.5)
Hematri 14 (4.5)
lliopsoas igi kanama 5(1.6)
Kafa travmasi 5(1.6)
Bdcek isiridi sonrasi hematom 4(1.2)
Anal boélgede hematom 3(0.9)
TOPLAM 311 (100.0)

Profilaksi alan hasta 8 yasinda olup 1
yasindan itibaren profilaksi tedavisi almakta
idi. Bu hastanin toplam basvuru sayisi 40 olup,
bagvurularin %75’ini damar yolu agtirmak ve
rutin pithtilagsma faktért almak amaci ile oldugu
goruldd. Tanidan sonraki ilk 4 yil icinde bu
basvurularin daha fazla oldugu fakat anneye
damar yolu agma ve faktor tedavisi yapma
egitimi verildikten sonra basvurularin azaldigi
saptandi.

Tartisma

Acil servis basvurulari hemofili hastalari
icin genellikle kaza ve rutin faktér tedavisi
almak amaciyla olmaktadir. Bazi hastalar acil
servise kanama nedeniyle basvurduklarinda
tani alabilmektedir. Bu nedenle acil servis
degerlendirmeleri hemofili hastalidi tanisi igin
onemlidir [6,7].

Hemofili hastalarinin acil servise basvuru
nedenlerini inceleyen son zamanlarda yapilmis
genis ¢apli bir calismada bagvurularin %61.2’sini
kanama ve kazalarin olusturdugu, %11.8’Gndn
ise intraventz kateter ile iligkili enfeksiyonlarin
oldugu bildirilmistir [6]. Kanama bdlgesi olarak
en sk eklem ici kanama saptanmigtir [6].
Arastirmamizda da en sik basvuru yakinmasi
travma ya da kaza olarak saptandi. En sik
kanama vyeri ise daha Onceki arastirmalar ile
benzer sekilde eklem i¢i kanamalar olarak
saptandi. Vakalarimiz arasinda acil serviste yeni
tani alan hastalar olmamakla birlikte kanama
ile basvuran hastalarda ayrintii anamnez
alindiktan sonra hastalar hemogram, periferik
yayma, aktive parsiyel tromboplastin zamani,
protrombin zamani sonuglari ile koagulasyon
bozukluklari  agisindan  degerlendiriimelidir.
Kanama yakinmasi ile basvuran ve hemofili
dusutnulen hastalar mutlaka ¢ocuk hematoloji
uzmanina yonlendiriimelidir. .

intrakranial kanama yenidogan déneminden
sonra  hemofili  hastalarinin  %3-10'unda
gorilmektedir [7]. Genellikle agir hemofili

vakalarinda, inhibitor dykusu olan hastalarda
ve daha 6nce intrakranial kanama 6ykusU olan
hastalarda gortulmektedir [6,7]. Arastirmamizda
travma dykusu sikolmasinakarsin higbirhastada
intrakranial kanama saptanmadi. Kafa travmasi
ile basvuran hastalara zaman kaybetmeden
yuksek doz eksik olan faktor tedavisi verilmesinin
kanama riskini azalttiyi dusunulmektedir [2,5].
Travma yakinmasi ile basvuran hastalarin
fizik  muayenesi  dikkatlice  yapilmaldir.
Radyasyon etkisi nedeniyle hastalarin fizik
muayene bulgularina gére bilgisayarli tomografi
goruntilemesi 6nerilmektedir [8,9]. Biz de kafa
travmasi olan olgulara erken donemde faktor
tedavisi vermemiz nedeniyle kanama bulgusu
olmadigini disinmekteyiz.

Hastalarimizda televizyon dismesi sonucu
kafa travmasi, bisiklete binme sonucunda anal
ve skrotal bélgede hematom olugsmasi gibi ilging
basvuru sikayetlerine rastlandi Hastalarimizin
bu yakinmalarla bagvurmasi, hasta ve ailelerine
hemofili hastaligi ile ilgili daha fazla egitim
verilmesinin gerekliligini gostermistir.

Proflaktik tedavi agir hemofili hastasinda
en oOnemli morbidite nedeni olan hemofilik
artropatinin 6nlenmesi, yasami tehdit eden
kanamalarin énlenmesi, olasi kanama sayisini
azaltmak amaciyla uygulanmaktadir. Primer
profilaksi; klinik olarak belirlenebilir herhangi
bir eklem kanamasi olmadan 2 yasindan
once baslanan ve uzun sureli tedavi olarak
tanimlanmakla birlikte hastanin yasindan
bagimsiz olarak, eklem hasari gergeklesmeden
baglanilan uzun sureli tedavi olarak da
bilinmektedir [10]. Proflaktik tedavi almakta olan
hastalarin epizotik tedavi alanlara gore daha iyi
bir yasam kalitesine sahip olduklari gérulmustir
[11,12]. Diger yandan proflaktik tedavinin
maliyetinin oldukg¢a yuksek oldugu bir gergektir
[13]. Olgularimizdan sadece bir tanesi proflaktik
faktdr tedavisi almaktadir. Proflaktik tedavi
alan olgumuzda kanama sikli§i diger hastalara
oranla az degildir. Bunun en énemli nedenleri
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olarak hastamizin yasinin klg¢ik olmasi ve
travma- ev kazalari konularinda yeterli egitim
verilmemis olmasi olarak disunulmustar.

Sonu¢ olarak inhibitor duzeyi negatif olan
olgularda, hasta ve ailelerin travmalar ve
korunma yollari konusunda egitimi énemlidir.
Arastirmamizda olgularin buydk ¢ogunlugunun
travma nedeniyle acil poliklinigine bagvurdugunu
saptadik. Bu durum hasta ve ailelerine verilen
hemofili hastalidi ve travma konusundaki
egitimlerin arttirlimasi ve surekli olmasi gerektigi
sonucunu gostermistir.
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