Aile Oykiisit Olmadan da
Hemofili Ortaya Cikabiliyor

'P_ ] thi — Kalitsal bir hastalik olan
- Hemofili’'ninl/3'U aile oykusu
A = olmaksizin yeni gelisen kromozom
degisimleriyle

gelisebilmektedir. Cocukluk
c¢aginda kolay morarma, eklem,
kasici kanamalari, sunnet ve dis

cekimi sonrasi asiri Kkanama
hemofili habercisi olabilir.

Hemofili ile ilgili toplumsal farkindaligi artirmak lUzere 17
Nisan Dinya Hemofili Giinli’nde KTU Farabi Hastanesi Hematoloji
Uzmani Prof. Dr. Mehmet SONMEZ su bilgileri verdi:

Hemofili, pihtilasma faktorlerinden VIII veya IX'un eksikligi
sonucunda gelisen nadir bir kalitsal pihtilasma bozuklugudur.
Faktor VIII eksikligi Hemofili A, Faktdor IX eksikligi ise
Hemofili B olarak adlandirilir. Her 1iki faktorun geni
cinsiyeti belirleyen kromozomlardan X Kkromozomunda
bulundugundan, hastalik X kromozoma bagli gecis gostermekte ve
cogunlukla tasiyici kadinlardan, erkek c¢ocuklarina
gecmektedir.

Cok nadir olmakla tasiyici bir kadin ile hasta bir erkegin
birlikteliginde veya Turner sendromu gibi tek X kromozomu
varliginda kiz cocuklarda da gorilebilir. Ayni zamanda
olgularin yaklasik 1/3 kadarinda aile oykusu olmaksizin yeni
gelisen kromozom degisimleri ile hemofili
gelisebilmektedir.Hemofili A 5.000 erkek dogumunda bir,
Hemofili B ise 30-35.000 erkek dogumda bir izlenmektedir.Tum
dinyada 400000 civarinda hemofili hastasi, Ulkemizde ise
yaklasik 6000 hemofili hastasi (5000 Hemofili A, 1000 Hemofili
B) oldugu tahmin edilmektedir. Ayni zamanda hastalarin
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yaklasik yarisinin 20-45 yas araliginda oldugu izlenmektedir.
Cocukluk doneminde kolay morarma, eklem ve Kkas icine
kanamalar, sunnet veya dis cekimi gibi islemlerden sonra
beklenenden uzun siren kanama varliginda hemofili aklimiza
gelmelidir. Hemofili hastaliginin faktor dizeylerine godre
hafif, orta ve agir formlari mevcuttur. Agir hemofili
hastalari herhangi bir darbe olmaksizin kanayabilirken, orta
ve hafif hemofili hastalarinda genellikle travma veya cerrahi
uygulamalar sonrasinda kanama gelisebilmektedir. 1970 yil:i
sonrasi faktor VIII ve IX igeren urunlerin kullanima girmesi
ile hastalarin durdurulamayan kanamaya bagli o6lumleri azalmis
ve yasam sureleri belirgin olarak artmistir. Bu Uurinlerin
kanamayl onlemek amacli kullanimi ayni zamanda hastalarda
kanamaya bagli gelisebilen sakatliklarin gelisimini belirgin
olarak azaltmistir. Ulkemizde hemofili hastalarin tim tedavisi
sosyal guvenlik kurumunca karsilanmaktadir.



