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Ecz. Bilge USTEKIDAG

HEMOFILI VE TEDAVI UYGULAMALARI

emofili; X kromozomuna bagh resesif

gecisli pthtilasma icin gerekli plazma

proteinlerinden bir ya da ikisinin yoklu-
guna bagh kalitsal bir hastaliktir.

Hemofili A: Plazma proteinlerinden faktor 8;

Hemofili B: Plazma proteinlerinden faktér 9 ek-
sikligine bagh olarak olusmaktadir.

Ulkemizde akraba evliliginin fazla oldugu bolge-
lerde yogun gortilmektedir. Hemofili hasta sayisi-
nin kesin veriler olmamakla birlikte (5000-7000)
arasmda oldugu varsayilmaktadir. Bildirimi zo-
runlu bir hastahk olmadigindan kesin say1 bilin-
memekte, 1500 dolayinda bildirilmis vaka bulun-
maktadir. Cukurova Universitesi Hastanesi'nde

kayith:
Eriskin : Hemofili A Hasta sayisi 23
Hemofili B Hasta sayisi L5)
Pediatrik : Hemofili A Hasta sayisi 47
Hemofili B Hasta sayisi 51

hasta bulunmaktadir.

Ciddi travma veya cerrahi girisim gecirmemis
hafif hemofiliklerin tan1 almamis olma olasihiklan
yiiksek oldugundan bu sayimmin tahmin edilenden
cok daha fazla oldugu distntilmektedir. Agir he-
molfili prevalans: ise milyonda 40 olarak tahmin
edilmektedir.

Diinyamin pek cok yerinde oldugu gibi tilkemiz-
de de;

- Ciddi travma veya cerrahi girisim gecirmemis
hafif hemofiliklerin tan1 alma olasiligimin mtm-
kiin olmamast,

- Saghk verilerinin ulusal dizeyde kayith olma-
masl,

- Cesitli nedenlerden dolay1 hastalarin saghk
kuruluslarna ulasamamasi nedeniyle mevcut he-
mofili hastalarin gercek sayisi, hastalarin cogra-
fik, sosyo-demografik prevalansi bilinmemekte-
dir. Gercek sayisimin bilinememesi saghk hizmet-
lerinin o alan icin ne kadar insan giicii, ne kadar
finansman ve argiitlenme bicimine gereksinim
duydugu konusunda belirsizliklere neden olmak-
tadir. Kisir dongiiniin kirllamamasi sonucu has-
taligin énlenmesi ve tedavisi zorlasmaktadir.

Kalitsal hastalik olma o6zelligi tilkemiz gibi feodal
baglarin gticlii, akraba evliliklerinin yogun oldu-
gu bélgelerde daha fazla énem kazanmaktadir.
Hastaligin kadinlar tarafindan tasiyici olmasi, ka-
dinlarda evlilik 6ncesi taramalarla dénlenebilecegi

gibi erkeklerin hasta olmas1 durumunda c¢ocuk
yapma konusunda bilgilendirme énem kazan-
maktadir.

Hemofili vakalarinin saghk kuruluslannda dik-
katli izlenimi ve bildirimi zorunlu hale getirilmesi
sarttr.

TEDAVIYE iLISKIN YASANAN SORUNLAR

Bu hastahgin tedavisinde kullamlan ilaclar ithal
ilaclardir. Avrupa tulkelerinde kisith kullanilan
orta ve yuiksek safliktaki tirtinler tilkemizde daha
cok kullamlmaktadir.

Faktor konsantrelerinden rekombinant dGriinler
viral bulasma riski olmamasi nedeniyle batida
kullanirken, insan plazmasindan tretilen faktor
konsantreleri HIV, Parvaris B19 ve yeni varyant
Creulzfeld-Jacobs ve (deli dana) hastaliklar tasi-
ma riski bulunmaktadir.

Hem insan saghgi acisindan hem de pahal ithal
drinler olmalar nedeniyle tilkemize agir bir yuk
getiren bu Grinler maliyetinin ¢ok tstinde satil-
maktadir.

Hastalar ve yakinlarimn hastalil para kazanma
amaciyla kullanmalan farkinda olarak veya olma-
dan hekim ve eczaci suistimaline firsat verilmesi
sosyal guvenlik kurumlarinin zarar etmesine ne-
den olmaktadir.

Orta hemofilik bir hastanin sadece ila¢ tiketimi
acisindan yilhik maliyeti 6000 dolardir. Genel ola-
rak iyi yasam sartlarinda olan ve tedavi olabilen
bir hastanmin 68 yasina kadar yasadigim varsaydi-
gimizda bir kisinin ilac tiiketimi 360.000 dolar ol-
maktadir.

Ulkemizde; yasam Kkalitesi, egitim eksikligi, sag-
hk kurumlarinin yetersizligi, hastaligin suistima-
le acik olabilmesinin ekonomik ytikii ne kadar ar-
tiracagi ortadadir.

Sadece Emekli sandigimin 6dedigi hemofili rece-
tesi tutar 1999'da 1 trilyon 350 milyar TL'dir.

ilacin sunumu asamasinda ise HASTA-DOK-
TOR-ECZACI-FIRMA iliskisinde énemli ETIK so-
runlar yasanmaktadir. Bu iliski icinde faktér
konsantrelerine yonelik suistimaller oldugu bilin-
mektedir.

Ulkemizde 6zellikle doktor-eczac: acisindan ilag-
larin kullamimina dair standartlar meveut olma-
digindan faktér konsantrelerinin kullamiminda
hasta-doktor-eczaci suistimalleri son zamanlarda
sik karsilastigimiz ve yargiya intikal eden- olaylar
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olmustur. Diger ilaclarda oldugu gibi faktér kul-
laniminin da rasyonel olmadig1 aciktir. Bu akiler
olmayan kullanim ilacglarin yiiksek maliyeti olma-
sindan kaynaklanan bir kar alam olarak goril-
mesine neden olmaktadir.

ONLEMLER:

A- TIBBI ACIDAN

Genel olarak ttim hastaliklarda oldugu gibi mii-
dahale:

1- Hastaligr tamima, aile planlamasi egitimi ve
damsmanlg, tasiyicihgm belirlenmesi,

2- Erken tani

3- Tedavi ve rehabilitasyondur.

TEDAVI;

Dtinyada hemofili hastalarinin sadece %20'si te-
davi edilmektedir.

Bélgemizde; C.U. Balcali Hastanesi Hematoloji
Ana Bilim Dali, Dahiliye Hematoloji ve Pediatrik
Hematoloji olmak tizere iki klinikte tedavi hizmeti
vermektedir. Burada diinya tip literattirii tarafin-
dan kabul edilen genel tedavi kriterleri uygulan-
maktadir.

1- Exken tan icin genetik calismalar ve prenatal
tam yapilarak, hemofilik dogabilecek bebekler ko-
nusunda anne-baba bilgilendirilmektedir.

TEDAVI UYGULAMALARI;

Ciddi kanamali hemofilik hastalar Balcali Has-
tanesi Hematoloji klinigine basvurdugunda he-
men yatinlmakta, ayaktan tedavisi uygun gortil-
memektedir. Kanama ve miktarina gére 6énce kan
merkezlerinde hazirlanan taze donmus plazma,
desmopressin ve antifibrinolitik ajan Traneksa-
mik asit (Transamin) kullanilmaktadir. Kanama-
nin énemine gore faktor replasman uygulanmak-
tadir.

Faktor replasmam tedavisinde hastanin ve ka-
namanin durumuna gére diinya tip literatiiriince
kabul edilen dozlar kullamilmaktadir. En cok 12
saatte bir tekrarlanan 501U/kg ve %80-120 fak-
tor konsantrasyonu dozlar1 uygulanmaktadir.
Eriskinler i¢in hasta egitimi verilmekte yapismak-
ta ve profilaktik doz yazilmamaktadir. Profilaktik
olarak hastanin en yakin saghk kurulusuna ula-
sabilmesi faktér diizeyini %40’ta tutabilmesi aci-
sindan 1000 L.U. yeterli gértilmektedir.

Hemofilik hastalarin mutlaka yatarak tedavi
gormesi saglanmakta, rapor ise bir defalik kulla-
nim i¢in yazilmaktadir.

Son yillarda suistimallerin artmasi, bu uygula-

manin ne kadar énemli ve anlaml oldugunu vur-
gulamaktadir. Bélgemiz disinda; kullamilan (Btit-
¢e Uygulama Talimatinda énerilen) raporlar suis-
timalin artmasina neden olmaktadir.

Hemofilik hastanin tedavi prensipleri:

a- Hemofili merkezleri acilmali,

b- Genetik damismanlik verilmeli,

c- Hasta kimlik karti ve hemofili cinsi, tedavi se-
masini belirten karne tasimali,

d- Hastalara ve hastalifa iliskin veri bankasi
olusturulmahdair.

ONLEMLER;
Hemofilik hastalarin ve yakinlarinin doktor-
eczacl-firma aracilifi ile hastaligi kar alani
olarak géorme nedeniyle yapilan suistimallerin
dnlenmesi tilke ekonomisi ve TIBBI ETIK
acidan dnem kazanmaktadir.
Bu kayg: icinde Tiurk Eczacilar Birligi
tarafindan Yuksek saglik surasina 20 Ekim
2000 tarihinde bir dneriler paketi
sunulmustur. Buna goére;
1- Hemofili bildirimi zorunlu hastaliklar
listesine alinmalidir.

2- Hemofili hastalarinin 6zel bir saghik karnesi
olmas:1 ve kanama yeri ve tarihi verilen tedavi
cinsi, faktortin adi, dozu ve bilgilerinin
kaydedilmeli,

3- Hemofili hastalar1 faktoér Sl¢timi
yapabilecek hastanelerden hematoloji, dahiliye
ve pediatri uzmanlarinin bulundugu saghk
kurumlarnndan rapor alabilmeli,

4- Hemofili regeteleri renkli olacak ve yukanda
belirtilen rapora dayal olarak hematoloji,
dahiliye ve pediatri uzmanlarinca yazilmahdir.

5- Hemofili hastalarinin receteleri Tiirk
Eczacilan Birligi'nce olusturulacak sisteme
gore eczanelerden déntistimla olarak tevzi
edilmelidir.

Bélgemizde; Adana Eczaci Odasi'nin yatan
hasta regetelerini tiniversite hastanesinden
tevzi etme sistemi ve Balcali Hastanesi
Hematoloji ana bilim dalinin hassas ve etik
tibbi mtidahaleleri, bu énerileri bu hayata
gecirmistir. Bu uygulamalar C.U. Balcal
Hastanesi'ne bagvuran, bélgesinde, hemofilik
hasta sayisinin azalmasina neden olmustur.
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