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KISALTMALAR DIiZINi

HAEMO-QOL: Hemofilide Yasam Kalitesi Olcegi (Hemophilia Quality of Life)

GAS: Gorsel analog skala

KG: Kilogram

S: Saniye

CM: Santimetre

mCTSIB: Modifiye Klinik Denge Duysal interaksiyon Testi (Modified Clinical Test of
Sensory Interaction on Balance)
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1. GIRIS VE AMAC

Hemofili, faktor VIII veya IX eksikligi sonucunda gelisen, eklem igi ve kas i¢i kanamalarla
kendini gosteren kanama bozuklugudur. Faktor VIII eksikligi hemofili A, faktor IX eksikligi
ise hemofili B olarak adlandirilir. Hemofili faktor seviyesine gore hafif, orta ve agir olmak
iizere siniflandirilir. Kanamalarm sikligi ve boyutu faktdr diizeyi ile ters orantilidir.? Agir
hemofili hastalarinda kanamalarin %901 kas iskelet sistemini i¢erirken %’80'inde eklemler
etkilenmektedir.? 6 ay i¢inde ayn1 eklemde 3 veya iizerinde kanama olmas1 hedef eklem olarak
tanimlanir. Tekrarlayan eklem i¢i kanamalar nedeni ile kronik proliferatif sinovit ve kikirdak
yikimi ile karakterize hemofilik artropati gelisir. Hemofilik artropati eklem hasari, kronik agri
ve azalmis yasam kalitesi ile karakterize sakatlayici bir durumdur.*®

Hemofilik artropatide en sik tutulan eklemler diz, dirsek ve ayak bilegidir. Etkilenen
eklemlerde agri, hareket kisitliligi, deformite, eklem g¢evresindeki kaslarda atrofi ve eklemde
propriosepsiyon kaybi gelisir. Hemofili hastalarinin tekrarlayan eklem ve kas kanamalar
sonucu azalan bir propriyoseptif sisteme sahip oldugu, bu nedenle postural kontrol ve denge
reaksiyonlarinda degisiklikler oldugu gosterilmistir.®®

Postural kontrol; insan durusuna ve hareketine entegre olan biyomekanik ve cevresel
kisitlamalara bagli zamanla gelisen; merkezi sinir sistemi, kas iskelet sistemi ve sensoryal
sistem tarafindan kontrol edilen otomatik reaksiyonlardir.®! Sensoryal bilginin %50’si
proprioseptif sistemden saglanmaktadir.! Hemofilide azalmis propriosepsiyon, agri, eklem
hareket acikliginda kisithilik, kas giiciinde kayip postural kontrolde azalmaya neden olur.*2
Postural kontroliin degerlendirilmesinde statik ve dinamik denge testleri kullanilmaktadir.
Literatiire bakildiginda hemofili tanil1 ¢cocuklarda statik dengenin, erigskin hastalarda ise hem
statik hem de dinamik dengenin azaldig1 goriilmektedir.5®1314 Denge reaksiyonlarmin azalmasi
diisme riskinde artis ile sonuglanmaktadir. Hemofili hastalarinda kanamalar genellikle travma
nedeni ile gergeklestiginden, diismeler genel popiilasyon ile karsilastirildiginda hemofili
hastalarinda ciddi kanamalar icin risk faktoriidiir.'®

Yasam kalitesi, bireyin kiiltiir ve degerler sistemi i¢cinde kendi durumunu algilayis bigimidir.
Bireyin beklentileri, fiziksel ve ruhsal sagligi, bagimsizlik diizeyi, sosyal ¢evresiyle iliskilerini
algilama diizeyi yasam kalitesinin temel belirleyicileridir. Hemofilik artropati agri, eklem
hareket aciklifinda kisitlanma, kas giliciinde kayip, postural kontrolde azalma ve artan diisme
riski nedeni ile hemofili hastalarinin yasam kalitesini etkileyen temel unsurlardan biridir.1®

Hemofilide yasam kalitesi 6l¢egi (Haemo-QoL) hemofili hastalar1 i¢in hazirlanmis bir 6z bildiri



anketidir. Literatiire bakildiginda Haemo-QoL kullanilarak yapilan yasam Kkalitesi
calismalarinda 6zellikle bedensel saglik, spor-okul/spor ve bos zamanlar, gelecek ile ilgili
diisiinceler alt basliklarinda etkilenme oldugu ve yas arttikca yasam kalitesinin azaldigi
goriilmektedir.6-19

Literatiirde hemofili tanili ¢ocuklarda dinamik dengenin ve diigme riskinin degerlendirildigi,
dengenin yasam kalitesi {izerine etkisinin aragtirildigi c¢alismaya rastlanilmamistir. Bu
gozlemsel kesitsel c¢alismada hemofili tamili ¢ocuklarda statik ve dinamik dengenin
degerlendirilmesi, diisme riskinin belirlenmesi ve dengenin yasam kalitesi lizerine etkisinin

arastirilmasi amaglanmustir.



2. GENEL BILGILER
2.1. HEMOFILI
2.1.1. Tamim ve Epidemiyoloji

Hemofili, faktor VIII veya IX eksikligi sonucunda gelisen, eklem i¢i ve kas i¢i kanamalarla
kendini gosteren konjenital kanama bozuklugudur.! Faktor VIII eksikligi hemofili A, faktor IX
eksikligi ise hemofili B olarak adlandirilir. Her ikisi de X’e bagl resesif gecisli oldugundan
erkekler etkilenir, kadinlar tasiyicidir. Hemofili A yaklagik 5.000-10.000 erkek dogumunda bir
olarak goriiliirken, sikligi hemofili B’ye gore 5-6 kat daha fazladir. Hemofili hastalarinin
%85’ini hemofili A, %15’ini ise hemofili B olusturmaktadir. Hemofili hastalarinin tanisi yasla
birlikte artar. Bebek biiyiidiikge, 6zellikle emeklemeye ve ylirlimeye basladiginda hastaligin
klinik bulgular1 ortaya ¢ikmaktadir. Hastaligin agirlik derecesi arttikca, tani yasi erkene
kaymakta ve klinik bulgular daha siddetli yasanmaktadir. Bu nedenle hafif hemofili
hastalarindaki kanamalarin genellikle daha ciddi travmalar veya cerrahi girisimler sonucunda

gelismesi taninin daha ileri yaslarda konulmasina sebep olmaktadir.?

2.1.2. Klinik Ozellikler

Hemofilide deg§isen oranlarda gastrointestinal, genitoliriner, intrakraniyal, kas ve yumusak
doku kanamalar1 goriiliir. Kanamalarin sikligi ve boyutu faktor diizeyi ile ters orantilidir.?
Hemofili faktor seviyesine gore 1. cizelgede verildigi gibi hafif, orta ve agir olmak iizere

siiflandirilir.

1. Cizelge: Faktor diizeyine gore hemofili siniflandirmasi.

<%1 (<0.01 1U/ml) %1-5 (0,01-0,05 1U/ml) > %5 (0,05-0,4 1U/ml)
Spontan kanamalar tipiktir.  Hafif travma ile kanama Ciddi travma, cerrahi girisim
olasidir. ve invaziv girisimler sonrasi
kanama olur, spontan kanama
nadirdir.
Eklem i¢i kanama tipiktir. Eklem i¢i kanama olabilir. Eklem kanamas1 nadirdir.

Agir hemofilili siit cocugu yasamin ilk 1 ile 1,5 yillarinda kolay morarma, eklem igine
kanama ve girisimsel islem sonrasi veya agiz i¢i travmaya bagli kanama sikayetleri ile

basvurur. Bu hastalarin yaklasik yarisinda siinnet sonrasi asir1 kanama goriiliir.° Eklem ici



kanama (hemartroz) ve kas i¢ine kanama (hematom) hastaligin en tipik 6zelligidir. Hastaligin
agirlik derecesi ve karsilasilan travmayla iligkili olarak yeni dogan doneminde vakum
uygulamasina bagli kafa i¢i, subdural veya periostal kanamalar olabilir. Orta veya agir hemofili
tanil1 ¢ocuklarda emekleme ve yliriimeye basladiktan sonra eklem kanamalari, hematomlar ve
travmatik ag1z i¢i kanamalar olusmaya baslamaktadir.}> Hemofilide goriilen kanama bolgeleri

2. cizelgede verilmistir.

2. Cizelge: Hemofilide goriilen kanama bolgeleri.

Hemartroz (%80) Merkezi sinir sistemi <%5
v' Diz (%45) Sindirim sistemi
v Dirsek (%30) Boyun- bogaz
v' Ayak bilegi  (%15) Hematiiri
v Omuz (%3)
v' Kalca (%2)
v Diger (%2)

Kas yumusak doku (%10-20)

Hemofilide en sik rastlanan kas-iskelet sistemine ait komplikasyon hemartrozdur. Agir
hemofili hastalarinda kanama ataklarinin %901 kas iskelet sistemini igerirken %’80'inde
eklemler etkilenir.® Hemartroz; faktdr eksikliginin derecesi, eklemin tipi, daha 6nceden o
ekleme kanama olup olmamasi, hastanin yasi, faktére karsi inhibitdér olup olmamasi gibi

nedenlere bagli olarak gelisir.?

2.1.2.1. Akut Hemartroz

Hemofilide ilk eklem kanamas1 siklikla ilk 2 yas icinde goriiliir. Ana sebep ¢ogunlukla
travma iken yetersiz doz tedavi, eklemde sinovit varligr da kanamay1 kolaylastirir. Ekleme
lokalize dolgunluk, tutukluk, sizi, yanma, gerginlik hissi varliginda eklem kanamasindan
siiphelenilmelidir.?? Eklem ici kanamay1 takiben eklemde sislik ve sertlik meydana gelir. Agri
ile birlikte eklem hareketi kisitlanir. Pihtilagsma faktorlerinin uygulanmasi agriy1 hizla azaltir

ve hematom 5-7 giin i¢inde rezorbe olur.?® Bu evrede radyolojik bulgu saptanmaz.



2.1.2.2. Subakut Hemartroz

Eklemde tekrarlayan kanamalardan sonra ortaya cikar. Bu asamada yetersiz iyilesme
nedeniyle eklem “hedef eklem” haline gelir.?* Hedef eklem 6 ay iginde ayn1 eklemde 3 veya
tizerinde kanama olusmasi olarak tanimlanir. Takip eden 12 ayda, iki ya da daha az kanama
oldugunda hedef eklem &zelligini kaybeder.?? En sik diz, ayak bilegi ve dirsekler hedef eklem
haline gelir.?® Bu eklemlerde kronik inflamasyona bagli olarak sinovyal hipertrofi, eklem
eflizyonuna bagh eklemde sislik, eklem hareket acikliginda azalma, agri, ¢evre kaslarda atrofi
gdzlenir.2>?* Tekrarlayan eklem i¢i kanamalar kronik sinovit ve dejeneratif artrite yol agarak

hemofilik artropati gelismesine neden olmaktadir.?4?°

2.1.2.3. Hemofilik Artropati

Hemofilik artropati eklem hasari, kronik agri ve azalmis yasam kalitesi ile karakterize
sakatlayici bir durumdur.*® Hemofili hastalarinda en sik morbidite nedenidir.?’

Hemofilik artropati agir hemofili hastalarinin yaklasik %90'inda yasamin ikinci veya tiglincii
on yilinda bir ila alt1 ana eklemde (ayak bilekleri, dirsekler, dizler) tekrarlayan eklem igi
kanamalar nedeni ile olusur. Kronik proliferatif sinovit ve kikirdak yikimi ile
karakterizedir.>>?2Artropati gelisimini engellemek icin faktdr tedavi uygulanmaktadir.
Bununla birlikte, erken yasta diizenli faktor tedavisi almasina ragmen tekrarlayan hemartroz
gelisimi tam olarak engellenememektedir.®

Hemofilik sinovit sinovyumun proliferatif bir hastaligidir. Sinovit; sinovyal hipertrofi,
inflamatuar hiicrelerin gocii ve yliksek derecede anjiyogenez ile karakterize inflamatuar bir
stiregtir. Normal sinovyum ince ve avaskiiler iken, sinovyal proliferasyon ve subsinovyal
tabakanin neovaskiilerizasyonu sonucunda villoz, kirilgan ve oldukc¢a vaskiiler bir sinovyum
ortaya c¢ikar. Bu da minimal stresle kanamalara yol acar. Eklem i¢ine kanama olustugunda
sinovyumda akut inflamasyon bagslar, oncelikle polimorfoniikleer hiicre ardindan monosit ve
lenfosit infiltrasyonu olusur. Her kanamada sinovyal membranda hemosiderin birikir. Demir;
interlokin 1, interlokin 6 ve timor nekroz faktorii de dahil olmak iizere birgcok proinflamatuar
sitokin ekspresyonunun indiiklenmesinde kritik bir rol oynamaktadir.’ Ayrica demirin
sinovitten sorumlu olan c-myc ve mdm?2 gibi kritik genlerin ekspresyonunu diizenleyerek
sinovyal pannus olusmasinda rol aldig1 goriilmiistiir. In vitro ¢aligmalarda demir doz bagiml
olarak proto-onkogen c-myc sentezini arttirarak sinovyal proliferasyona yol agarken, mdm2 ve

pS53 timdr baskilayici protein sentezini artirarak sinovyal dokuda apopitozisi bloke ederek



kronik sinoviti tetikler.>33!  Artmis vaskiiler endotelyal biiyiime faktdriiniin  de
neovaskiilerizasyondan sorumlu oldugu gosterilmistir.>?

Kikirdak ve subkondral kemik hasarinin mekanizmasi tam olarak anlasilamamistir. Sinovyal
membrani infiltre eden hiicrelerden sentezlenen sitokinler basta olmak f{izere nitrik oksit,
matriks metalloproteinazlar, doku plazminojen aktivatorii ve diger matriks bilesenleri gibi
proteazlarin sentezinin artmasi ile T hiicreleri ve osteoklastlar aktive olur, kartilaj yikimi ve
subkondral kemik rezorbsiyonu baslar.3*3* Makrofajlardan salinan interlokin 1b’nin etkisiyle
aciga cikan hidrojen peroksit de kondrosit apopitozisine yol acar.3® Yapilan in vitro
calismalarda insan kikirdagi 4 giin boyunca tam kana maruz birakildiginda eklem kapsiiliindeki
mekanik distansiyon ve eklem i¢i artan basincin kondrositlerin apopitozisine ve proteoglikan
sentezinde uzun siireli bir inhibisyona neden oldugu gosterilmistir.®

Kronik hipertrofik sinovit ilerledigi zaman kalinlagmis sinovya ve kikirdak dejenerasyonu,
kemiklerde erozyona yol agar ve eklem sisligi, kronik agr1 ve eklem hareket agikliginda ciddi
kisitlanma seklinde agir hemofilik artropati ile sonuglanir. Cok agir olgularda kemiklerin
flizyonu sonucunda tamamen kullanilmaz hale gelen ve deforme olan eklemler olusur.

Hemofilik artropatide en sik tutulan eklem dizdir, bunu sirasiyla dirsek, ayak bilekleri, kalca
ve omuz eklemleri izler.?® Diz eklemi tutulumunda kronik sinovit ve efiizyona bagli eklem
hipertrofisi, fleksiyon kontraktiirii, femoral kondiller arasi gukurun genislemesi, patellanin sekil
degistirerek kare seklini almasi, ciddi formlarda genu valgum, lateral ve posterior tibia
subluksasyonu ve ankiloz gdzlenebilir.® Dirsek tutulumu sinsice gelisir, ilk olarak ekstansiyon
kayb1 meydana gelir. Pronasyon ve supinasyon kaybi, eklem instabilitesi, radius basi biiylimesi,
olekranon fossasinin genislemesi ve bazen osteofitlerin neden oldugu ulnar sinir sikigsmasi gibi
norolojik komplikasyonlar gelisebilir.® Ayak bileginde tibiotalar ve/veya subtalar eklemler
etkilenir. Ozellikle sabah yataktan kalkarken eklem sertligi goriilebilir. Hastanin dorsifleksiyon
ve plantar fleksiyondaki hareketleri ve inversiyon-eversiyon hareketleri kisitlanir. Talusda
avaskiiler nekroz olusabilir.%’

Radyolojik olarak ilk bulgu eklem araliginin genislemesi, yumusak dokulara ait yogunluk
artisidir. Takiben eklem yilizeyinde diizensizlik, kikirdak ve kemiklerde erozyon, eklem
araliginda daralma, subondral ve kemik i¢i kistler, osteoporoz ve ankiloz gelisir. Radyografinin
dezavantajlart; yalnizca kaba eklem degisikliklerini gdsterebilmesi ve yumusak dokularda,
sinovyumda veya kikirdaktaki erken degisiklikleri tespit edememesi ve bu nedenle hemofilik

artropatinin erken degisikliklerine duyarsiz olmasidir.?



Hemofilik artropatinin derecesini 6l¢mek ve takip etmek amaci ile radyolojik bulgulara
dayanan skorlama sistemleri gelistirilmistir. En ¢ok kullanilan radyolojik skorlar Arnold-

Hilgartner olgegi (3. Cizelge) ve Pettersson skorudur.

3. Cizelge: Arnold-Hilgartner dlcegi.
Evre I: Yumusak doku 6demi.
Evre II: Osteoporoz ve epifizde genisleme.
Evre III: Eklem yapisinda bozulma, subkondral kemik kistleri, patellada karelesme,
distal femur ve humerusta interkondiler aralikta genisleme.
Evre IV: Eklem hasarinda artma ve buna bagli eklem araliginda daralma.

Evre V: Eklem ankilozu

Ultrasonografi diigiik maliyetli, invaziv olmayan bir goriintiileme teknigidir. Yumusak doku
inflamasyonu, eklem sivisini, sinovyal hipertrofiyi ve kikirdak kalinligini tespit etmek igin
kullanilabilir.

Manyetik Rezonans ozellikle artropatinin erken evrelerinde eklem lezyonlarinin tespiti igin
en hassas goriintiileme teknigidir. Bu nedenle eklemlerdeki erken degisiklikleri belirlemek i¢in

altin standart olarak kabul edilir. Cocuklarda sedasyon gerektirmesi dezavantajidir.?

2.1.2.3.1. Hemofilik Artropati Tedavisi

Tedavideki ilk ama¢ kanamayr durdurmak i¢in hemostazisi iyilestirmektir. Daha sonra
tekrarlayan kanamalar1 ve eklem hasarinin olusmasini engellemek hedeflenir. Hastaneye ve
doktora ulagim sirasinda zaman kayb1 olacag i¢in akut kanamanin evde kontrolii 6nemlidir,
aileler bu konuda egitilmelidirler.??

Akut kanama varhiginda istenen faktor seviyesi %40-60’dir. Erken ve orta siddetteki
kanamalarda 50-601U/dL faktor konsantrasyonu hedeflenir. Bu da ciddi hemofili A
hastalarinda 25-30 1U/kg, ciddi hemofili B hastalarinda 40-60 1U/kg uygulanmasini gerektirir.
Hafif kanamalar genellikle tez doza cevap verirken orta siddetli kanamalarda 2. doz gerekebilir,
Eklemde hareket kisitliligina yol acan bir kanama varsa eger 60-80 IU/dL gibi pik
konsantrasyonlar hedeflenmelidir. Dozlar agr1 azalincaya kadar her 24 saatte bir verilmelidir.??

Agriy1 hafifletmek ve yeniden kanama riskini azaltmak i¢in eklem istirahate alinmalidir.

Diinya Hemofili Federasyonu agri kontrolii saglanincaya kadar st ekstremiteye



immobilizasyon, alt ekstremite ic¢in ilk giin yatak istirahati ve 4 giin yiik binmesinin
engellenmesini dnermektedir. Bunun i¢in kanedyen ya da baston kullanilabilir. Agr1 ve 6demi
azaltmak icin kompresyon, elevasyon ve soguk uygulama yapilmalidir. Soguk uygulama iki
saat araliklarla 20 dakika olacak sekilde yapilmalidir. Eklem aspirasyonu ciddi kanama
oldugunda agriy1 azaltmak i¢in yapilabilir, ancak enfeksiyon riski ve kanamayi arttirma
olasilig1 nedeni ile rutin olarak Onerilmemektedir. Analjezi amagli parasetamol ve opioid
analjezikler kullanilabilir. Kanama riskini artiracagi i¢in nonsteroidal antiinflamatuar ilaglar
tercih edilmez, kullanilmasi1 gerekirse COX-2 segici nonsteroidal antiinflamatuar ilag¢lardan
selekoksib ve etorikoksib kisa siireli kullanim igin tercih edilebilir.??

Yeterli hemostaz saglandiginda ve hem subjektif hem de objektif iyilesme belirtileri ortaya
ciktiktan sonra rehabilitasyon programi baglamalidir. Rehabilitasyon programinda agri
kontroliinii saglamak, eklem hareket acikligini korumak, eklem cevresi kaslarda atrofi
gelismesini  onlemek ve mekanoreseptorlerin azalmasina baghi  gelisen azalmis
propriosepsiyonu artirmak hedeflenir.®®% Izometrik egzersizlere ilk 24 saatten sonra baslanur.
Atrofi gelismesini engellemek i¢in elektrik stimiilasyonu yapilabilir. 4-7 giin sonra aktif eklem
hareket aciklik egzersizleri ile birlikte izotonik kuvvetlendirme egzersizleri, propriosepsiyon,
denge koordinasyon, kondisyon egzersizleri planlanir.?® Diz igin patellar mobilizasyon
yapilabilir. Kontraktiir gelismesini engellemek i¢in gerekli olgularda ortez kullanimi
onerilebilir.

Faktor tedavisi ve rehabilitasyon programina ragmen kronik sinovit gelistiginde sinovektomi
planlanmalidir. Sinovektomi iki temel tipte olabilir; radyosinovektomi ve artroskopik
sinovektomi.*® Radyosinovektomide Rhenium 186 veya Yttrium 90 en sik tercih edilen
izotoplardir. izotoptan yayilan radyoaktivite sinovyumda fibrozise ve atrofiye yol agarak tekrar
kanama olma ihtimalini azaltir. islemden 2-3 hafta sonra kanama egiliminde azalma gozlenir.
Yilda iki kez tekrarlanabilir. 6 ayda iki ve daha fazla kanama oldugunda diisiiniilmelidir. islem
sonrasi tekrarlayan kanamalarda %65 oraninda azalma oldugu bildirilmistir.*®* Artroskopik
sinovektomi genel anestezi gerektiren cerrahi prosediir olmasi nedeni ile radyosinovektomiden
ayrilir, ancak basar1 oranlar1 benzerdir.

Eklem dejenerasyonu ilerlediginde, konservatif tedaviye (faktor tedavisi, analjezik, opiatlar,

rehabilitasyon uygulamalar1) yanit vermeyen agri varliginda cerrahi planlanmalidir.*



2.2. Denge ve Postural Kontrol

Denge Newton’un 1. hareket yasasina gore bir cismin {iizerine etkiyen kuvvetler sifir
oldugundaki durumudur. Cismin denge halini siirdiirebilmesi i¢in agirlik merkezinden indirilen
yer cekimi ¢izgisinin destek alanindan gecmesi gerekir. Aksi takdirde diisme gerceklesir.*?
Postiir sabit bir yiizeyde durus veya hareket esnasinda viicudun farkli bolgeleri arasinda veya
viicut ile destek yiizeyi arasindaki iligkiyi ifade etmektedir. Denge ve postural kontrol
insanlarda ¢gogu zaman anlamdas terimler olarak kullanilir. Postural kontrol; herhangi bir durus
veya aktivite sirasinda denge durumunu siirdiirme, elde etme veya geri kazanma eylemi olarak
tanimlanabilir.® Postural kontrol merkezi sinir sistemi, kas iskelet sistemi ve sensoryal sistem

tarafindan kontrol edilir.1°

4. Cizelge: Postural kontrol sistemleri

Sensoryal Sistem Kas-Iskelet Sistemi Merkezi Sinir Sistemi
Vestibiiler sistem Alt ve ist eckstremite Gerilme refleksi
v Semisirkiiler kanallar kaslar1
v" Otolitler
Gorme (retina) Govde kaslart Uzun-dongiilii refleksler
Somatosensoryal sistem Boyun Kaslari Onceden programlanmis
v’ Proprioseptif sistem: reaksiyonlar (stratejiler)
Kas igcigi,

Golgi tendon organi,
Eklem reseptorleri
v" Ekstraseptif reseptorler

2.2.1. Postural Kontrol Sistemleri
2.2.1.1. Sensoryal Sistem

Duyusal sistemlerin temel amaci sisteme kendi durumu ve ¢evresi hakkinda bilgi vermektir.
Bilgiler duyusal reseptorlerden santral sinir sistemine afferent yollar ile aktarilir. Postural

kontrolde yer alan sensoryal sistemler ve reseptorleri 4. gizelgede verilmistir.

2.2.1.1.1. Vestibiiler Sistem
Denge ve postural kontrolden sorumlu vestibiiler yapilar semisirkiiler kanallar ve otolit organ

olarak isimlendirilen utrikulus ve sakkiiliisdiir. Basin rotasyonu ile aktive olan semisirkiiler



kanallar 0,2-10 Hz arasindaki frekanslardaki hareketin hiz degisikliklerine duyarli iken,
otolitler 5 Hz’den disiik diisiik frekanslardaki hiz degisikliklerine duyarlidir. Otolitler ve
semisirkiiler kanallardan elde edilen bilgiler beyin sapindaki vestibiiler ¢ekirdeklere iletilir ve
vestibiilospinal, vestibiilookiiler, vestibiilokolik refleksler ile basin, gozlerin ve gdvdenin

stabilizasyonu saglanir.®

2.2.1.1.2. Viziiel Sistem

Vizyon postural kontrol icin Onemlidir, ancak vestibiiler ve somatosensoryal sistem
tarafindan telafi edilebilir.*®* Bas pozisyonu hakkinda bilgi vererek postiiriin devamliligin
saglayan viziiel sistem retinadaki reseptorlerden olusur. Gorsel bilgiler retinadan beyindeki
odak sistemi ve ortam sistemine iletilir. Odak sistemi nesnelerin taninmasi, ortam sistemi ise

postural kontrol i¢in uygun kas aktivasyonundan saglanmasindan sorumludur.’

2.2.1.1.3. Somatosensoryal Sistem

Viicut boliimlerinin goreceli konumlari, yonelimleri ve hareket hizlar1 ve bunlarin destek
tabani ile olan iliskilerinin bilgisi propriyoseptif ve ekstraseptif reseptorler vasitasiyla sinir
sistemine iletilir.** Propriosepsiyon; kas, tendon ve eklem kapsiillerindeki reseptdrlerden
iiretilen, uzayda viicut veya uzvun pozisyonu ve hareketiyle ilgili bilin¢li/bilingsiz olarak

duyusal bilgilerin islenmesi anlamina gelir.*® Propriyoseptif reseptdrler kaslarda, tendonlarda

.....

.....

olusan, kas boyundaki degisime duyarli gerilme reseptorleridir. Gama motor ndronlar
tarafindan uyarilan kontraktil kissm ve duysal inputlarin alindigi nonkontraktil kisimdan
olusur.* Igcikten alinan bilgi grup 1a ve grup 2 lifler aracilig1 ile spinal korda tagmnir. Grup 1a
afferentler hem gerilmenin miktarina hem de hizina duyarlidir ve dinamik yanit1 olusturur.
Grup 2 lifler ise gerilmenin miktarina duyarlidir ve statik yanit1 olusturur. Golgi tendon organi
tendondaki gerimi algilayan mekanoreseptérlerdir. Ozellikle alt ekstremite ekstansdr kaslarda
yer alarak postural kontroliin saglanmasinda gorev alirlar. Bu reseptorler, kas lifleri ile tendonu
olusturan kollajen iplikg¢ikleri arasinda seri halde bulunur. Grup 1 b lifleri ile uyarilar spinal
korda iletilir.*® Eklem reseptorleri; sinovyal eklemlerde yer alir ve eklem pozisyon hissine katki
saglar. Bu reseptdrler ruffini son ug (tip 1), passiniform benzeri korpiiskiil (tip2), golgi son

organi (tip 3) ve serbest sinir uglart (tip 4)’dir. Normal eklem hareket acgikliginda bu
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reseptorlerin propriosepsiyona etkileri minimal iken eklem eflizyonu varli§inda bu reseptorler
aktive olur ve ekstansor kaslardaki aktiviteyi baskilamak i¢in iglev géren omurilikteki premotor
internéronlar1 uyarir. Bu da ekstansor kaslarda kuvvet kaybma yol agar.**4® Ekstraseptif
reseptorler deri ve deri alt1 dokuda bulunur. Postural kontrol i¢in gerekli ekstraseptif bilgi ayak
tabaninda yer alan reseptorler araciligi ile elde edilir.*® Bu reseptdrler ayagin altindaki basincin
dagilimi, yiikiin yonii, seviyesi ve hiz1 ve destek ylizeyinin uygunlugu hakkinda geri bildirim
saglar.** Dort tip ekstraseptif reseptor mevcuttur. Bunlar Merkel diskleri, Meissner korpusu,
Pacinian korpusu ve Ruffini cisimcigidir.*+4/

Propriyoseptif ve ekstraseptif bilgiler ile ekstremitenin pozisyonu dorsal kolon medial
lemniskal yol, posterior ve anterior spinoserebellar yollar ve spinoretikiiler yollar ile santral

sinir sistemine iletilerek motor kontrol saglanir.>**

2.2.1.2. Kas Iskelet Sistemi

Viicut hareketleri sirasinda postural kontrol saglamak i¢in ilk 6nce baldir kaslari aktive edilir.
Ardindan boyun kaslari, hamstring kaslar1 ve supraspinalis kaslar1 gibi “primer postural
kaslarin” aktivasyonu olur. Bununla birlikte bir¢ok kas farkli gecikme siirelerine sahip olarak

postural kontrole katkida bulunur.®

2.2.1.3. Merkezi Sinir Sistemi

Omurilik ve beyinden olusan merkezi sinir sisteminin bazi kisimlar1 postural kontrolde rol
alir. Kortikal noronlara afferentler esas olarak omurilik, bazal ganglionlar, serebellum ve
talamik cekirdeklerden gelir. Durustaki degisime ilk ve en hizli tepki spinal refleksler
tarafindan verilir. Bazal ganglionlar hareketin istemli kontroliinii ve beyin sapiyla olan
baglantis1 sonucu postural kaslarin tonusunu diizenler. Serebellum ayakta durus sirasinda
antigravite kaslarmin tonusundan ve yiirliylis sirasinda ritmik kas aktivitesinden sorumludur.
Postural kontrolden sorumlu diger yap1 ise; beyin sapinda yer alan retikiiler formasyondur.
Retikiiler formasyon; spinotalamik yollarin kollaterallerinden, spinoretikiiler traktuslardan,
vestibiiler ¢cekirdeklerden, serebellumdan, bazal gangliyonlardan, serebral korteksin hem duyu
hem motor alanlarindan, hipotalamus ve ¢evresindeki assosiasyon alanlarindan aldigi

afferentlerle dengenin ve postural kontroliin saglanmasi icin spinal refleksleri aktive eder.’
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2.2.2. Postural Kontrol Stratejileri

Postural kontrol insan durusuna ve hareketine entegre olan karmasik bir motor beceri olarak
kabul edilebilir. Saglikli insanlar hareketi basitlestirmek i¢in 6nceden programlanmis stratejiler
veya sinerjiler kullanir. Stratejiler biyomekanik ve cevresel kisitlamalar1 dikkate alarak,
zamanla gelisen otomatik reaksiyonlardir. Postural kontrol stratejileri reaktif (kompansatuar)
veya dngoriicii (prediktif) veya ikisinin kombinasyonu olabilir.*® Ongériicii stratejiler dengeyi
bozabilecek bir tehdit algilandiginda devreye girer ve istemli hareketlerde ve kas
kontraksiyonunda artis ile kendini gosterir. Reaktif stratejiler ise Ongliriilemeyen bir tehdit
durumunda devreye girer. Iki strateji de yergekimi gizgisinin sabit destek alan1 i¢inde kalmasini
saglar (sabit destek stratejisi) ya da destek alaninin yercekimi ¢izgisi ile kesismesini saglayacak
sekilde destek alanini degistirir (degisken destek stratejisi).*®°° Postural stratejiler 1. ¢izimde
verilmistir.

Avyak bilegi stratejisi veya kalga stratejisi sabit destek stratejileri olarak tanimlanirken adim
alma stratejisi yaygin olarak kullanilan degisken destek stratejileridir. Ayak bilegi stratejisi
dengenin mindr kayiplarini diizeltmek i¢in kullanilir. Viicut sert bir sarka¢ olarak kabul
edilebilir ve kisi ters sarkag gibi sallanir. Bacak kaslarinin aktivasyonu tabandan yukariya veya
distalden proksimale dogrudur.*®*® Kalca stratejisinde ortaya ¢ikan hareket oncelikle kalca
eklemleri tizerine odaklanmistir. Dengenin nispeten daha biiytlik kayiplarina cevap olarak ya da
ayak bilegi stratejisinin kullanilamadigi durumlarda devreye girer. Kaslarin aktivasyonu
govdeden asagiya veya proksimalden distale yapilir. Daha zor kosullarda, denge kaybn stabilite

smirlarin astiginda adim alma stratejisi kullanilir.9-5?
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Sabit destek stratejisi Degisken destek stratejisi

e L LN

DA DA DA DA

1.Cizim: Postural stratejiler
A: Ayak bilegi stratejisi, B: Kalca Stratejisi, C: Adim Alma Stratejisi,
D: Uzanma Stratejisi.

DA: Destek alani, COM: Centre of mass-agirlik merkezi

2.2.3. Dengenin Degerlendirilmesi

Postural kontrol ve dengenin degerlendirilmesinde ¢esitli testler kullanilmaktadir. Kullanilan
testler propriosepsiyon, vestibiiler sistem ve gorsel sistemi degerlendirmelerine ve statik,
dinamik, fonksiyonel denge testleri olmalarina gore siniflandirilirlar.

Statik denge; hareketsiz ayakta durus sirasinda postural kontroliiniin saglanabilmesidir.
Statik dengenin siirdiiriilebilmesi i¢in viicut agirlik merkezi ikinci sakral vertebra seviyesinden
gecmeli ve destek yiizeyi iizerinde kalmalidir. Dinamik denge hareket sirasinda olusan postural
degisikliklerin Onceden kestirilebilmesi ve denge degisikliklerine uygun yanitlarin
verilebilmesi olarak tanimlanir.5?

Alonso ve ark.>® 2014 yilinda yaymladiklar1 derlemede zamanli kalk yiirii testi, tek ayak
tistiinde durma testi, fonksiyonel uzanim testlerini klinik denge degerlendirmesine; Berg denge

testini skala ile denge degerlendirmesine; kuvvet platformlari, Biodex® denge sistemleri ve

equitest gibi sistemleri bilgisayarli denge degerlendirmeleri siniflandirmasina tabi tutmuglardir.
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2.2.3.1. Berg Denge Testi

Propriosepsiyon, vestibiiler sistem ve viziiel sistemi degerlendiren fonksiyonel denge
testidir.>® Test destek yiizeyine gére viicut agirlik merkezinin oryantasyonunda degisiklik
olusturan ve destek yiizeyinde azalma sirasinda statik pozisyonu siirdiirme yeteneginin
degerlendirilebildigi 14 genel denge aktivitesinden olugmaktadir “1. Ek.” Aktiviteler sirasinda
hasta gozlemci tarafindan degerlendirilir ve her aktivite O ile 4 arasinda puanlandirilir. En
yuksek puan aktivitenin hizli ve kolaylikla tamamlanabilmesine karsilik gelecek sekilde
derecelendirilmistir. En yiliksek toplam puan 56°dir ve denge fonksiyonunu iyi oldugu

gosterir.>*

2.2.3.2. Biodex® Denge Sistemleri

Postural kontrol ve dengenin degerlendirilmesinde kullanilmaktadir. Yiizeyi 20°'ye kadar
egilebilen, 12 farkli seviyede hareketli hale gelebilen dairesel bir platform ile dengenin objektif
olarak degerlendirilebilmesini saglayan bir bilgisayar yazilimindan olugmaktadir. Platform
hareket seviyesine gore 1’den 12’ye kadar derecelendirilir. On iki en sabit platform iken, sifir
en hareketli platformu olusturur. Bu sistem ile denge egitimi yapilabildigi gibi cesitli denge
testleri de yapilmaktadir. Siklikla yapilan denge testleri Postural stabilite testi, stabilite limit
testi ve diisme riski testidir. Testler gozler agik ya da kapali olarak yapilabilir.
Postural Stabilite Testi: Propriosepsiyon ve viziiel sistemi degerlendiren statik denge testidir.
Test sonunda genel stabilite, anteroposterior ve mediolateral denge puani ve standart deviasyon
degerleri elde edilir. Testler ile elde edilen puan agirlik merkezinin degisim miktarini yansitir.
Kiictik degerler 1yi dengeyi gosterir. Standart deviasyon degerinin diisiik olmasi ortalamanin
hesaplandigr deger araliginin birbirine yakin oldugunu gosterir. Bu testte diisiik standart
deviasyon katilimcinin salinim hareketinin az oldugunu ifade etmektedir.>
Stabilite limit testi: Kisinin destek alanin1 degistirmeden agirlik merkezini degistirebilme
kapasitesini gosteren bir dinamik denge testidir. Bu test ile toplam, 6n, arka, sag, sol, 6n-sag,
on-sol, arka-sag, arka-sol yonlerinde 65 puan iizerinden (arka i¢in 30) puanlandirma yapilir.
Yiiksek puanlar dinamik dengenin iyi oldugunu gdsterir.%®
Diisme Riski testi: Propriosepsiyon ve viziiel sistemi degerlendiren dinamik denge testidir.
Test sonunda genel stabilite puan1 ve standart deviasyon degeri elde edilir. Yas gruplarina gore

katilimeimnin diisme riskini gosterir.>’
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2.2.3.3. Zamanh Kalk Yiirii Testi

Yiiriime hizi, postural kontrol, fonksiyonel mobilite ve denge gibi cesitli bilesenleri
Olcmektedir. Degerlendirmede, arkalig1 olan, ancak kol destegi olmayan bir sandalye, cocugun
kalca ve dizleri 90° fleksiyonda oturacak sekilde ve duvardan 3 metre mesafe olacak sekilde
yerlestirilmektedir. Cocugun sandalyeden kalkip, yiirliylip duvardaki isaretli resme dokunup
tekrar geri gelip oturmasi istenir. Harekete baslamadan once hareket cocuga gosterilerek
anlatilmaktadir. Daha sonra ¢ocuktan bu hareketi iki kere yapmasi istenir. Sandalyeden kalkip
tekrar sandalyeye oturana kadar gecen siire kaydedilir. Analizde ise bu iki degerin ortalamasi

alinir.

2.2.4. Hemofili Hastalarinda Denge

Hemofili hastalarinin eklem ve kas kanamasi sonucu degisen bir propriyoseptif sisteme sahip
oldugu, postural kontrol ve dengede degisikliklere neden oldugu gosterilmistir.>® Kanama
sirasinda etkilenen ekstremitenin immobilizasyonu ve eklem reseptdrlerinin ekstansor
kaslardaki aktiviteyi baskilamas1 nedeni ile kas giigsiizliigii ve atrofi gelisir.>®®° Tekrarlayan
eklem kanamalar1 sonucunda kronik sinovit, kikirdak ve subkondral kemik hasar1 olusur.
Sinovit ve dejeneratif siirecler mekanoreseptorlerin azalmasina, azalmis gama motor noron
Ayrica agr1 da duysal girdilerin azalmasina neden olur. Eklem hareket a¢ikliginda azalma, kas
giiciinde kayip, immobilizasyona sekonder gelisen kilo alimi1 ve azalmis endurans ve
propriosepsiyonun azalmasina bagl olarak hemofili hastalarinda denge ve postural kontrolde

azalma ve diisme riskinde artis gozlenir.

2.3. Yasam Kalitesi

Diinya Saglhik Orgiitii yasam kalitesini ‘bireyin, beklentileri, standartlar1 ve kaygilar ile
iliskili olarak, icinde yasadigi kiiltiirel baglam ve degerler sistemi igerisinde hayattaki konumu
ile ilgili 6znel algisidir’ seklinde tamimlamustir. Yasam kalitesi kronik hastaliklarda tedavi
basarisini ve art sorunlar1 degerlendirmede, tedavilere ve saglikla ilgili ekonomik yaklasimlara
yon vermek konusunda dnemli yer tutar.5! Avrupa iilkeleri basta olmak iizere birgok iilkede
saglik politikalarinin degerlendirilmesi ve saglik giderlerinin planlanmas1 amaciyla ¢ocuklara,

ailelerine, kardeslerine ve eriskinlere cok sayida yasam kalitesi anketi uygulanmaktadir.5
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Hemofili hastalarinda hemofilik artropati yol actigi agri, eklem hareket acikliginda
kisitlanma, kas giiciinde kay1p, denge reaksiyonlarinda bozulma ve artan diisme riski nedeni ile
hemofili hastalarinin yasam kalitesini etkileyen temel unsurlardan biridir.®*’ Bunlarin yani sira
siirekli igne tedavisine ihtiyag duyulmasi ve tedavinin damar i¢ine uygulanmasi, ailelerin
kanamalar1 engellemek i¢in ¢ocugun hareketlerini kisitlama yoluna gitmeleri tedaviye uyum
sorunlarina neden olmakta ve yasam kalitesini azaltmaktadir. Cocugun sosyal yasami
sinirlanmakta, giinlik yasamlart olumsuz etkilenmektedir.®? Alt ekstremitede gelisen
kanamalar okula devamsizliga neden olur. Cocugun merdiven inip ¢ikmasini, yasitlari ile oyun
oynamasini, sportif aktivitelere katilmasini, bisiklet siirmesini, dans etmesini, aligveris
yapmasini kisitlar. Ust ekstremitede meydana gelen kanamalar nedeniyle giyinip soyunmada,
ylizlerini yikamada, sa¢larini taramada, uzanma aktivitilerinde kisithlik ortaya ¢ikar.

Haemo-QoL hemofili hastalari igin hazirlanmis bir 6z bildiri anketidir “2. EK.” Bedensel
durum, psikolojik durum, tedavi, sosyal iliskiler, arkadas iliskileri, gelecek ile ilgili diisiinceler,
aile ici iliskiler konularim1 kapsamasi agisindan ¢ocuklari ¢ok yonlii degerlendirme imkani
sunar. Haemo-QoL 4-7 yas ebeveyn ve ¢ocuk, 8-12 yas ebeveyn ve ¢ocuk,13-16 yas ebeveyn
ve cocuk ile yetigkin hastalar i¢in olmak iizere farkli yas gruplari i¢in hazirlanmig 7 anket
formundan olusmaktadir. 4-7 yas grubu icin ii¢ cevap secenekli, 8-16 yas ve erigkinler i¢in 5
cevap secenekli sorular ile standardize edilmistir.®® Haemo-QoL soru 6lgegi 4-7 yas grubu igin
‘fiziksel saglik’, ‘hissettikleri’, ‘kendine bakislar1’, “aile iligkileri’, ‘arkadas iliskileri’, ‘diger
insanlar ile iligkiler’, ve ‘spor ve okul’ alt alanlar1 olmak {izere toplam 21 maddeden, 8-12 yas
grubu formlar1 ‘verilen destek’ ve ‘hastalikla basa ¢ikma’ alt alanlarmin ilavesiyle 64
maddeden, 13-16 yas formlar1 ‘kiz arkadas ile iliskiler’ ve ‘gelecek ile ilgili diisiinceler’ alt

gruplarii da igermekte ve toplam 77 maddeden olusmaktadir.%®
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3. GEREC VE YONTEM

Calismaya Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali Cocuk Hematoloji polikliniginden hemofili tanisi ile izlenen ve rehabilitasyon
programi i¢in Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon
poliklinigine yonlendirilen ¢cocuklar ile ayn1 yas grubuna sahip Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1
poliklinigine rutin kontrol i¢in basvuran ¢ocuklar dahil edildi. Calisma, Kocaeli Universitesi
Klinik Arastirma Etik Kurulu tarafindan KUGOKAEK 2019/252 numarasi ile onaylandi.
Calisma Kasim 2019- Ocak 2020 tarihleri arasinda yapild.

Calismaya dahil edilmesi planlanan ¢ocuklar ile ebeveynlerine ¢alismanin amaci ve kapsami
hakkinda bilgi verildikten sonra, katilmay1 kabul eden ¢ocuklarin ve ebeveynlerinin soézel
onami ve “Aydinlatilmis onam formu” ile yazili onamlar1 alindi. Calisma siiresince Diinya Tip
Birligi Helsinki Bildirgesi ve Iyi Klinik Uygulamalar Kilavuzu kurallarina uyuldu.

Calisma tanimlayici, kesitsel bir ¢aligma olarak planlandi. Calisma ve kontrol grubu olarak
iki grup olusturuldu. Caligma grubuna hemofili tanisi olan ¢ocuklar, kontrol grubuna saglikli
cocuklar dahil edildi. Her iki gruba 7-18 yas araliginda olan ¢ocuklar dahil edildi. Radyoaktif
sinovektomi disinda ekleme yonelik cerrahi islem yapilan, merkezi sinir sistemi kanamasi olan,
denge bozukluguna yol agabilecek norolojik hastaligi bulunan, gérme ya da isitme bozuklugu
bulunan, vertigo basta olmak lizere vestibiiler patolojisi bulunan cocuklar ¢alismaya dahil

edilmedi.

3.1. Degerlendirme ve Yontem

Calismaya dahil edilen cocuklar Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Fiziksel Tip
ve Rehabilitasyon polikliniginde ayni klinisyen tarafindan degerlendirildi. Calismaya katilmak
tizere 41 hemofili hastasi degerlendirildi. Merkezi sinir sistemi kanamasi olan 4 hasta, 1 kiz
hasta ve yas grubuna uymayan 4 hasta ¢alismaya dahil edilmedi. Calisma grubunda 32, kontrol
grubunda 30 hasta degerlendirildi. Calisma grubunun sosyo-demografik 6zellikleri hemofili
degerlendirme formuna kaydedildi “3. Ek.” Kontrol grupta yer alan ¢ocuklarin boy, kg, eslik

eden hastaliklar1 ve diigme sayis1 ayni1 form kullanilarak ilgili alanlara kaydedildi.
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3.1.2. Veri Toplama Araclar:

Her iki grubun eklem hareket acgikligi, kas giicii, eklem pozisyon hissi, ekstremite ¢ap
farkindan olusan fizik muayeneleri yapildi. Cocuklarin kanayan eklemleri Diinya Hemofili
Federasyonu ortopedik eklem skoru formuna uygun olarak degerlendirildi “4. EK.” Agr
seviyeleri gorsel analog skala (GAS) ile degerlendirildi. Hemofilili gocuklara yasam kalitesini
degerlendirmek i¢in Haemo-Qol uygulandi. Ardindan her iki gruba Berg denge testi, zamanli
ayaga kalk ve yiirli testi ve Biodex® denge cihazi kullanilarak stabilite limit testi, postural

stabilite testi ve diisme riski testi yapildi.

3.1.2.1. Sosyo-Demografik Bilgi Formu

Sosyo-demografik bilgi formu ¢ocuklar ile ilgili demografik bilgi alabilmek i¢in tez asistani
ve danisman Ogretim iiyesi tarafindan hazirlanmis sorulardan olusmaktadir. Tez asistani
tarafindan ¢cocuk ve ebeveynlere sorular sorularak form dolduruldu. Bu form ile ¢ocugun boyu,
kilosu, faktor diizeyi, tan1 yasi, simdiye kadar kanayan eklemleri, son 6 aydaki kanayan eklem
sayisi, profilaksi alip almadigi, radyosinovektomi veya artroskopik sinovektomi yapilip
yapilmadigi, gegirilmis cerrahi Oykiisii, hastanin 6grenim durumu, hemofilinin egitime engel

olup olmadig, son 12 aydaki diisme sayis1 sorgulanda.

3.1.2.2. Eklem Muayenesi

Omuz, dirsek, el bilegi, kalga, diz ve ayak bilegi eklem hareket acikligi gonyometre
kullanilarak olgiildii. Diz ve ayak bilegi eklemleri Diinya Hemofili Federasyonu ortopedik
eklem skoruna gore degerlendirilip puanlandirildi. Bu skorda diz ve ayak bilegi her bir eklem
igin ayr1 ayri olacak sekilde 0-12 arasinda puanlandirildi. Her eklem; sislik (0-2 puan), kas
atrofisi (0-1 puan), diz ve ayak bileginin agisal deformitesi (0-2 puan), krepitasyon (0-1 puan),
hareket agisinda kayip (0-2 puan), fleksiyon kontraktiirii (0-2 puan) ve instabilite (0-2 puan)

basliklarina gore degerlendirildi.

3.1.2.3. Kas Kuvveti

Alt ekstremitede kalga ekstansorleri, abduktorleri, diz ekstansorleri, diz fleksorleri, ayak
bilegi plantar fleksorleri ve ayak bilegi dorsifleksorleri, iist ekstremitede dirsek ekstansor ve
dirsek fleksor kas kuvveti manuel kas testi ile degerlendirildi. Manuel kas testinde kas giicii 0

ile 5 arasinda derecelendirilir.
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0= Test edilen kasta aktif hareket gézlenmez.

1= Test edilen kasta eklem hareketi olusmaz, yalnizca gozle goriilebilen ya da palpe
edilebilen kas kontraksiyonu olusur.

2= Test edilen kas yer¢ekimi elimine edildiginde eklem hareket agikligini
tamamlayabilir.

3= Test edilen kas yercekimine kars1 eklem hareket agikligini tamamlayabilir.

4= Test edilen kas eklem hareket acgikligini tamamlar, karsi yonde direng
uygulandiginda yenilir.

5=Test edilen kas maksimum dirence kars1 eklem hareketini tamamlar.

3.1.2.4. Propriosepsiyon

Calismada propriosepsiyonu degerlendirmek icin eklem pozisyon hissi test edildi. Diz
eklemi i¢in ¢ocuk sandalyede ayaklarini sarkitir pozisyonda oturtularak dizinin 90 derece
fleksiyon pozisyonunda olmasi saglandi. Gonyometre kullanilarak pasif olarak diz 45 derece
fleksiyona getirildi ve cocuktan dizini bu pozisyonda 5 saniye boyunca tutmast istendi. Islem
3 kez tekrarlandi. Ardindan gdzleri kapali iken dizi tekrar 90 derece fleksiyona getirildi ve
cocuktan dizini aktif olarak 45 derece fleksiyona getirmesi istendi ve gonyometre ile 6l¢iim
yapilarak hedef ag¢idan sapma agis1 kaydedildi. Ayak bilegi i¢in supin pozisyonda iken ayak
bilegi 50 derece plantar fleksiyondan 25 derece plantar fleksiyona pasif olarak getirildi. Bu
islem 3 kez tekrarlandiktan sonra ¢ocuktan ayni isleri gozleri kapali durumda iken aktif olarak

yapmast istendi ve hedef agidan sapma agis1 kaydedildi.

3.1.2.5. Ekstremite Cap Farka
Alt ekstremitede bacak ve uyluk c¢evresi ¢ap 6l¢limii yapildi. Bacak ¢ap dl¢limii igin patella
alt ucundan 10 cm distali, uyluk g¢evresi i¢in patella iist ucundan 10 cm proksimali isaretlendi,

mezura ile her iki ekstremitede 6l¢iim yapilarak fark kaydedildi.

3.1.2.6. Agn

Cocuklarda agr1 degerlendirmesinde GAS kullanilmaktadir. GAS ile agr1 siddeti sayisal
veriye doniistiiriiliir. 100 mm’lik bir ¢izgi 0’dan 10’a kadar esit parcalara ayrilir. 0 agr1 yok, 5
orta siddette agr1 ve 10 siddetli agriya karsilik gelmektedir. Cocuktan agr1 seviyesini skala

lizerinde gostermesi istendi.
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3.1.2.7 Denge ve Postural Kontrol
3.1.2.7.1. Berg Denge Testi

Olgekte yer alan her aktivite test dncesinde ¢ocuga gdsterildi. Test i¢in saniye dlcer, mezura,
sandalye ve tabure kullanildi. 14 aktivite sirasinda ¢ocuklar degerlendirildi. Her aktivite 0 ile 4

arasinda puanlandirildi. Toplam puan test bitiminde kaydedildi.

3.1.2.7.2. Biodex® Denge Sistemleri

Biodex® denge sistemleri postural kontrolii ve dengeyi degerlendirmek ic¢in kullanildi.
Degerlendirme i¢in ¢ocuklara postural stabilite testi, stabilite limit testi, diigme riski testi
uygulandi.
Postural stabilite testi: Bu test yapilirken ¢ocuklarin sert platforma ¢iplak ayakla ¢ikmalari ve
platformun korkuluklarindan tutunmamalar1 istendi. Cocuklardan ekranda yer alan, agirlik
merkezini gosteren siyah renkli gostergeyi orta hatta tutacak sekilde pozisyon almasi istendi ve
bu postiirdeki ayak koordinatlar1 ekrana kaydedildi. Test uygulanirken platform sabitlendi.
Cocuklardan 20 saniye boyunca ekrandaki gostergeyi orta hatta sabit kalacak sekilde tutmasi
istedi. 20 saniyenin sonunda dinlenmeleri i¢in 10 saniye ara verildi. Test 3 kez tekrar edildi.
Testi uygulanmadan Once olgulara nasil yapilacagi konusunda ayrintili bilgi verildi. Test
sonunda postural stabilite genel, anteroposterior ve mediolateral puan elde edildi. Bu testte
diisiik puan iyi dengeyi gostermektedir.
Stabilite limit testi: Bu test yapilirken c¢ocuklara platforma ¢iplak ayakla ¢ikmalart ve
platformun korkuluklarindan tutunmamalar1 istendi. Test uygulanirken platform sabitlendi.
Cocuklardan ekranda yer alan, agirlik merkezini gosteren siyah renkli gdstergeyi orta hatta
tutacak sekilde pozisyon almasi istendi ve bu postiirdeki ayak koordinatlar1 ekranda kaydedildi.
Cocuklardan ekrandaki yanip sonen 1siklari viicudun One arkaya, saga sola hareketiyle
sondiirmeleri istendi ve testi bitirme siireleri kaydedildi. Test 3 kez tekrar edildi. Test sonunda
toplam, 6n, arka, sag, sol, 6n-sag, 6n-sol, arka-sag, arka-sol yonlerinde puanlar elde edildi.
Yiksek puan iyi dengeyi gostermektedir.
Diisme riski testi: Bu test yapilirken cocuklara platforma ¢iplak ayakla cikmalart ve
platformun korkuluklarindan tutunmamalari istendi. Cocuklardan ekranda yer alan, agirlik
merkezini gosteren siyah renkli gostergeyi orta hatta tutacak sekilde pozisyon almasi istendi ve

bu postiirdeki ayak koordinatlari ekranda kaydedildi. Test baslangicinda platform hareketliligi

20



12. kademede iken, 20 saniye siiresince sira ile 12, 11, 10 ve 9. kademelere gegilerek
hareketlilik derecesi arttirildi. Cocuklardan bu hareketli platform tizerinde dengede kalmalari
istendi. Test aralarinda 10 saniye dinlenme siiresi verilerek test 3 kez tekrar edildikten sonra

diisme riski sonucu kaydedildi.

3.1.2.7.3. Zamanh Ayaga Kalk ve Yiirii Testi

Test i¢cin duvardan 3 metre mesafede olacak sekilde arkaligi olan, ancak kol destegi olmayan
bir sandalye yerlestirildi. Cocugun kalca ve dizleri 90° fleksiyonda olacak sekilde sandalyeye
oturmasit saglandi. Cocugun sandalyeden kalkip, yiiriiylip duvardaki isaretli resme dokunup
tekrar geri gelip oturmasi istendi. Sandalyeden kalkip tekrar sandalyeye oturana kadar gecen

stire kaydedildi. Bu hareket iki kez yapildi. Analizde bu iki siirenin ortalamasi alindi.

3.1.2.8. Yasam Kalitesi

Yasam kalitesini degerlendirmek i¢in Haemo-QoL 4-7 yas ¢ocuk, 8-12 yas ¢ocuk, 13-16 yas
cocuk ve 16-18 yas i¢in eriskin formlar1 kullanildi. Formda yer alan sorular ile ebeveyne bilgi
verildikten sonra kabul eden ebeveynler muayene odasindan ¢ikarildi. Sorular klinisyen
tarafindan ¢ocuga yoneltildi.

Yasam kalitesini kisitlayacak bir soru i¢in yanit ‘hi¢cbir zaman’ olarak isaretlenmisse 1,
‘nadiren’ olarak isaretlenmigse 2, ‘bazen’ olarak isaretlenmisse 3, ‘siklikla’ olarak
isaretlenmigse 4, ‘daima’ olarak isaretlenmisse 5 puan seklinde puanlandirildi. Yasam kalitesini
1yi yonde etkileyecek anlam igeren sorular i¢in ise yanit ‘hi¢gbir zaman’ olarak isaretlenmisse
5, ‘nadiren’ olarak isaretlenmisse 4, ‘bazen’ olarak isaretlenmisse 3, ‘siklikla’ olarak
isaretlenmisse 2, ‘daima’ olarak isaretlenmisse 1 puan seklinde puanlandirildi.?® Anketten

alinan puanlar www.haemogol.de sitesinde bulunan puanlama sistemi ile hesaplandi. Her hasta

icin ham puan hesaplandiktan sonra asagidaki formiil kullanilarak yiizdeye dontistiiriilmiis puan

hesaplandi.

hastanin ham puani—en diisiik ham puan

Yiiz sniistiirilmii an= 100x
u deye do usturuimus pu 00 en yliksek ham puan—en diisiik ham puan

Boliimden alinabilecek en diisiik ham puan= soru sayis1x1
Boliimden alinabilecek en yiiksek ham puan= soru sayisi1x5 (5 segenekli sorular)

Boliimden alinabilecek en yiiksek ham puan= soru sayis1x3 (3 secenekli sorular)
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3.2. ISTATISTIK

[statistiksel degerlendirme IBM SPSS 20.0 (IBM Corp., Armonk, NY, USA) paket programi
kullanilarak  yapildi. Normal dagilima uygunluk Kolmogorov-Smirnow Testi ile
degerlendirildi.  Gruplar arasi1 karsilastirmalarda normal dagilima uyan yani parametrik
kosullar1 karsilayan durumlarda Independent Sample testi kullanildi. Normal dagilima
uymayan, parametrik kosullar1 karsilamayan durumlarda iki degisken karsilagtirilirken Mann
Whitney U testi kullanildi. 2’den fazla degisken Kruskal Wallis varyans analizi ile
karsilastirildi. Istatiksel olarak fark saptanilan durumlarda One Way Anova (Tamphae’s T2)
testi ile post hoc analiz yapildi. Kategorik degiskenler Chi-Square testi ile degerlendirildi.
Spearman’s korelasyonu kullanilarak parametreler arasinda korelasyon arastirildi. p<0.05

istatiksel olarak onemlilik i¢in yeterli kabul edildi.
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4. BULGULAR

Calismaya 32 hemofilili cocuk ile 30 saglikli ¢cocuk dahil edildi. Hemofilili ¢ocuklarin
ortanca yas1 12 (7-18) yil, viicut kitle indeksi ortancasi1 20.3 (13-27) kg iken kontrol grubunun
yas ortancasi 15 (7-18) yil, viicut kitle indeksi ortancas1 19.1 (14-29.1) kg idi. Iki grup yas ve
viicut kitle indeksi agisindan benzerdi (sirayla p=0.375, p=0.709).

Calismaya katilan hemofilili cocuklarin yas gruplari, hemofili tipi ve faktor seviyesine gore
dagilimlar 5. ¢izelgede verilmistir. Cocuklarin 23’{i (%71.8) hemofili A, 9’u (%28.1) hemofili
B idi. Faktor diizeyine gore ¢ocuklarin 21’1 (%65.6) agir hemofili, 6’s1 (%18.7) orta hemofili,
5’1 (%15.6) hafif hemofili idi.

5. Cizelge: Hemofilili ¢ocuklarin yas gruplarina gore hemofili tipi ve faktér seviyesi

dagilimlari.
7-10 yas 11-15 yas 16-18 yas Toplam
n=12 (%37.5) n=8 (%25) n=12 (%37.5)  n=32 (%100)
Hemofili Tipi
Hemofili A 9 (%28.1) 7 (%21.8) 7 (%21.8) 23(%71.8)
Hemofili B 3 (%9.3) 1(%3.1) 5 (%15.6) 9 (%28.1)
Faktor Seviyesi
Agir 8 (%25) 5 (%15.6) 8 (%25) 21(%065.6)
Orta 3 (%9.3) 1(%3.1) 2 (%6.2) 6 (%18.7)
Hafif 1(%3.1) 2 (%6.2) 2 (%6.2) 5 (%15.6)

Hemofilili ¢ocuklarin 26’sinda (%81.2) eklem kanamasi gelismisti. Kanayan eklemlerin
sayis1 ve yeri 2. ¢izimde verilmistir. En ¢ok kanayan eklemler diz, ayak bilegi ve dirsekti. En

sik sag diz (%21.9) ve sag ayak bileginde (%19.5) kanama olmustu.

23



209%01.9
18
16
14
12
10
8
6
a %3,66
2 %1,22 %1,22 I 0
0 |
. A A 2\ EAN
, > > A2 AL
o J%o@ o &
(o) 2
*® < o g
B Kanayan Eklemler Hedef Eklem Hemofilik Artropati

2. Cizim: Kanayan eklemlerin dagilimi

Cocuklarin 11’inde (%34.3) hedef eklem, 15’inde (%46.8) hemofilik artropati saptandi.
Faktor seviyesine gore hedef eklem ve hemofilik artropati gelisim oranlart 6. ¢izelgede
verilmistir. Hedef eklem ve hemofilik artropati gelisimi acisindan faktor seviyesi arasinda

istatiksel olarak anlamli fark saptanmadi (sirasiyla p=0.183, p=0.070).

6. Cizelge: Faktor seviyesine gore hedef eklem ve hemofilik artropati dagilimai.

Agir hemofili Orta hemofili  Hafif Hemofili
(n=21) (n=6) (n=5) P
Hedef eklem
Var 8 (%38.1) 3 (%50) 0 (%0) 0.183
Yok 13 (%61.9) 3 (%50) 5 (%100)
Hemofilik artropati
Var 12 (%57.1) 3 (%50) 0 (%0) 0.070
Yok 9 (%4.8) 3 (%50) 5 (%100)
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Otuz iki hemofilili cocugun 192 eklemi (diz, dirsek ve ayak bilegi) incelendiginde 17’sinde
(%8.85) hedef eklem, 20’sinde (%10.42) hemofilik artropati saptandi. Hedef eklem ve
hemofilik artropatinin eklemlere gore dagilimi 7. ¢izelgede verilmistir. Sag ayak bilegi en ¢cok

hedef eklem olurken hemofilik artropati en sik sag diz ve sag ayak bileginde gelismisti.

7. Cizelge: Hedef eklem ve hemofilik artropati dagilimi.

Sag diz | Sol diz | Sag Sol Sag Sol Toplam | Toplam
ayak ayak | dirsek | dirsek | etkilenmis | eklem
bilegi | bilegi eklem
Hedef 3 1 5 3 3 2 17 192
eklem (%1.5) | (%0.5) | (%2.6) | (%15) | (%15) | (%1) (%8.8) | (%100)
Hemofilik 6 3 6 5 - - 20 192
artropati (%3.1) | (%1.5) | (%3.1) | (%2.6) (%10.4) (%100)

Hemofilili ¢ocuklarin daha once fiziksel tip ve rehabilitasyon hekimi tarafindan muayene
ortopedik eklem skoru formuna gore puanlandirildi. Buna gore en fazla goriilen eklem muayene
bulgusu eklem sisligi idi (%43.7). Cocuklarin %3 1.2’sinde kas dokusunda, %34.3’tinde hareket
acisinda kayip saptandi. Toplam eklem puanlari 7-10 yas grubunda 3.2+3.9, 11-15 yas
grubunda 3.6+4.4, 16-18 yas grubunda 4.1+4 idi. Yas gruplar1 arasinda toplam eklem puaninda
istatiksel olarak anlamli fark bulunmadi (p=0.874). Eklem degerlendirme formu 8. ¢izelgede
verilmistir. Alt ekstremitedeki hedef eklem sayisi ile toplam eklem puani arasinda giiglii pozitif
korelasyon (R=0.605, p=0.000), alt ekstremitede hemofilik artropatili eklem sayisi ile toplam
eklem puani arasinda ¢ok giiglii pozitif korelasyon saptandi (R=0.969, p=0.000).
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8. Cizelge: Yas gruplarina gore hemofilili ¢ocuklarin muayene bulgularinin dagilimi

7-10 yas | 11-15 yas | 16-18 yas Toplam
(n=12) (n=8) (n=12)
Sislik Yok 8 4 6 18 (%56.3)
Var 4 4 6 14 (%43.7)
(kronik sinovit varsa)

Kas dokusu Yok 11 4 7 22 (%68.8)
kaybi Var 1 4 5 10 (%31.2)
Ayak Yok 10 7 11 28 (%87.5)

bileginde <100° valgus 2 1 1 4 (%12.5)
acisal sekil

bozuklugu

Diz Normal 12 8 11 31 (%96.9)

ekleminde 8-150° varus veya 0- - - 1 1(%3.1)

acisal sekil 50° valgus - - - 0

bozuklugu

Hareketle Yok 12 7 10 29 (%90.7)
Krepitasyon Var - 1 2 3 (%9.3)
%10 kayip 8 6 7 21(%65.7)
Hareket agis1 %10-33 kayip 4 2 5 11 (%34.3)
%33 den fazla kayip - - - 0
Fleksiyon Yok 8 6 7 21 (%65.7)
kontraktiirii <15 dereceden az 4 2 4 10 (%31.2)
>15 dereceden fazla - - 1 1(%3.1)
Yok 8 6 7 21 (%65.7)
Instabilite Var (fakat fonksiyon 4 2 5 11 (%34.3)
miimkiin)
Fonksiyonel kayip - - - 0

Hemofilili ¢ocuk ve kontrol grubunun manuel kas giigleri 5/5 idi. Hemofilili ¢ocuklarda
uyluk cap farki ortalama 0.5+1.3 cm, baldir ¢ap farki ortalama 0.2+0.8 cm idi. Kontrol grubu
ile kiyaslandiginda uyluk ve baldir ¢ap farkinda istatiksel olarak anlamli fark saptandi (sirasiyla
p=0.002, p=0.013). Uyluk ve baldir ¢ap farki ile korelasyon bakilan bagliklar 9. ¢izelgede
verilmistir. Alt ekstremitedeki hedef eklem sayisi, alt ekstremitedeki hemofilik artropatili
eklem sayist ve toplam eklem puani ile hemofilili ¢ocuklarin her iki alt ekstremite uyluk ve

baldir ¢ap farki arasinda pozitif korelasyon saptandi (9. Cizelge).

26



9. Cizelge: Uyluk ve baldir ¢ap farki ile korelasyon bakilan alt basliklar.

Uyluk cap farki
(n=32)

Baldir ¢ap farki
(n=32)

Alt ekstremitedeki hedef eklem sayisi
R=0.359, p=0.044

Alt ekstremitedeki hemofilik artropatili
R=0.753, p=0.000
eklem sayisi

Toplam eklem puani R=0.674, p=0.000

R=0.418, p=0.017

R=0.505, p=0.005

R=0.511, p=0.003

R: Korelasyon katsayisi

Hemofilili ¢ocuk ve kontrol grubu diz ve ayak bileginde kontraktiir varligi acisindan
kiyaslandiginda hemofilili ¢ocuk grubunda 1 (%3.1) ¢ocukta diz, 10 (%31.2) ¢ocukta ayak
bileginde kontraktiir saptandi. Iki grup arasinda ayak bileginde kontraktiir varlig1 acisindan

istatiksel olarak anlamli fark mevcuttu (p=0.001). Diz kontraktiirii agisindan iki grup arasinda

fark bulunmamaktaydi (p=0.329).

Her iki grubun eklem pozisyon hisleri diz ve ayak bileklerinde degerlendirildi ve hedef
acidan sapma miktar1 sapma agisi olarak kaydedildi. Hemofili grubunda 0-10' arasinda degisen
sapma acis1 kaydedildi. iki grup ayak bilegi ve diz sapma agis1 ortalama degerleri agisindan

karsilastirildiginda ¢alisma grubunda sapma agisi istatiksel olarak anlamli yiiksek bulundu

(p<0.005, tiimii i¢in) (10. Cizelge).

10. Cizelge: Sapma agilarinin hemofili ve kontrol grubu arasinda karsilastirilmast

Hemofili grubu Kontrol grubu p
(n=32) (n=30)
Sag diz sapma agisi 1.8+3.7 0 0.007
Sol diz sapma agis1 0.6+1.6 0 0.025
Sag ayak bilegi sapma agis1 1.4£29 0 0.007
Sol ayak bilegi sapma agis1 0.7+1.8 0 0.025
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Sapma agisina etki eden faktorler aragtirildiginda; kanama sayisi1 ve hedef eklem sayisi ile
diz ve ayak bilegi sapma agis1 arasinda pozitif korelasyon saptandi. GAS diz ile sag diz sapma
agis1 arasinda pozitif korelasyon, toplam eklem puani ve alt ekstremitedeki hemofilik artropatili

eklem sayisi ile sag ayak bilegi sapma acis1 arasinda pozitif korelasyon saptandi.

11. Cizelge: Diz ve ayak bileginde sapma agisi ile korelasyon bakilan alt basliklar.

. Sag ayak bilegi
Sag diz sapma agis1
sapma agisi

Toplam eklem puani R=0.303, p=0.104 R=0.573, p=0.001
Kanama sayis1 R=0.368, p=0.045 R=0.495, p=0.005
GAS (diz ve ayak bilegi) R=0.522, p=0.003 R=0.334, p=0.071
Alt ekstremitedeki hedef eklem sayis1 R=0.508, p=0.004 R=0.660, p=0.000
Alt ekstremitedeki HA eklem sayisi R=0.245, p=0.209 R=0.621, p=0.000

HA: Hemofilik artropati, GAS: Gorsel analog skala, R: Korelasyon katsayist

Iki grubun genel, diz ve ayak bilegi agr1 seviyesi GAS ile degerlendirildi. GAS ayak bilegi
hemofilili gocuk grubunda istatiksel olarak anlaml1 yiiksek saptandi (p=0.007) (12. Cizelge).

12. Cizelge: Gorsel analog skalanin hemofili ve kontrol grubu arasinda karsilastirilmasi.

Hemofili grubu (n=32) Kontrol grubu (n=30) p

Gorsel analog skala

GAS Genel 0.6+2.2 0 0.088
GAS Diz 0.24+0.9 0 0.167
GAS Ayak bilegi 1.4+3.1 0 0.007

GAS: Gorsel analog skala

28



Her iki grubun son 12 aydaki diisme sayilar1 13. gizelgede verilmistir. iki grup diisme say1si
acisindan karsilagtirildiginda hemofili grubunda diisme sayist istatiksel olarak yiiksek saptandi

(p=0.003).

13. Cizelge: Diisme sayisinin hemofili ve kontrol grubu arasinda karsilastirilmasi.

Hemofilili grubu Kontrol grubu p
(n=32) (n=30)
Diisme sayisi
0 20 (%62.5) 28 (%93.3)
1-5 6 (%18.8) 2 (%6.7) 0.003
5’den fazla 6 (%18.8) 0

Hemofili grubunda 2 ¢ocuk, Biodex® denge cihazi ile yapilan testleri tamamlayamadi. Bu
nedenle zamanl kalk yiirii testi, Berg denge testi 62 ¢ocuga uygulanirken postural stabilite
testi, diisme riski testi ve stabilite limit testi 60 cocuga uygulands. Iki grubun denge ve postural
kontrol testleri kiyaslandiginda (14 ve 15. Cizelge); zamanli Kalk yiirii testi, Berg denge testi
ve postural stabilite testlerinde fark saptanmadi (p>0.05). Diigsme riski testi ve stabilite limit
testi toplam, arka, arka-sag ve arka-sol alt gruplarinda iki grup arasinda istatiksel olarak
anlamli fark bulundu (p<0.05).
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14. Cizelge: Denge testlerinin hemofili ve kontrol grubu arasinda karsilastirilmast.

Hemofilili grubu Kontrol grubu p
ZKYT 5.3+0.8 5.6+0.9 0.127
SLT Toplam 40.3£12.6 48.5+13 0.016
SLT On 52.0+17.3 58.3+18.1 0.170
SLT Arka 46.4+14.7 54.9+16.8 0.041
SLT Sag 50.4+15.7 58.0+13.8 0.051
SLT Sol 48.3+£18.2 51.6+16.7 0.473
SLT On-Sag 46.4+16.3 51.4+16.4 0.239
SLT On-Sol 49.2+14.6 52.6£16.1 0.398
SLT Arka-Sag 41.4£17.8 51+14 0.025
SLT Arka- Sol 38.4+14.9 48.9+12.9 0.005
ZKYT: Zamanl kalk yiirii testi, SLT: Stabilite limit testi
15. Cizelge: Denge testlerinin hemofili ve kontrol grubu arasinda karsilastiriimasi.
Hemofilili grubu Kontrol grubu p
Ortanca Ortanca

Postural Stabilite Genel 0.6 0.4 0.199
Postural Stabilite Anteroposterior 03 03 0.52

Postural Stabilite Mediolateral 03 0.2 0.263
Diisme Riski Testi 08 0.7 0.024
Berg Denge Testi 56 56 0.088

Hemofilili ¢ocuklarin 7-10, 11-15 ve 16-18 yas gruplarina gore denge testleri
karsilagtirildiginda postural stabilite genel, postural stabilite anteroposterior, postural stabilite
mediolateral, stabilite limit toplam testlerinde {i¢ yas grubu arasinda istatiksel olarak anlamli
fark saptandi (sirasiyla p=0.001, p=0.000, p=0.000, p=0.009). Diisme riski testinde gruplar
arasinda fark saptanmadi (p=0.538). Postural stabilite genel testinde 7-10 yas grubu ile 16-18

yas grup arasinda istatiksel olarak anlamli fark saptanmis olup 7-10 yas grubunun denge puani
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daha yiiksekti (p=0.003). Postural stabilite anteroposterior testinde 7-10 yas ile 11-15 yas ve 7-
10 ile 16-18 yas gruplart arasinda fark mevcut olup, denge puani1 7-10 yas grubunda daha
yiiksekti (sirasiyla p=0.019, p=0.008). Postural stabilite mediolateral testinde 7-10 ile 16-18
yas grubu arasinda fark saptanmis olup denge puani 7-10 yas grubunda daha yiiksekti
(p=0.001). 11-15 yas ile 16-18 yas grubu arasinda istatiksel olarak anlamli fark saptanmis olup
denge puani 11-15 yas grubunda daha yiiksekti (p=0.009). Stabilite limit toplam 7-10 ile 16-18
yas grubu arasinda istatiksel olarak fark saptanmis olup denge puani 16-18 yas grubunda daha
yiiksekti (p=0.008). Bu sonuglar yas ile statik ve dinamik dengenin arttigin1 géstermektedir.
Calisma grubu denge testleri ile korelasyonu bulunabilecek faktorler acgisindan
degerlendirildiginde (16. Cizelge); sag diz sapma agis1, uyluk ¢ap farki, baldir ¢ap farki, ayak
bileginde kontraktiir varlig1, alt ekstremitede hemofilik artropatili eklem sayisi, toplam eklem
puani ile korelasyon saptanmadi. Sag ayak bilegi sapma agis1 (R= 0.426, p=0.022, R=0.528,
p=0.003) ve alt ekstremitedeki hedef eklem sayis1 (R=0.409, p=0.025, R=0.394, p=0.031) ile

statik denge testi arasinda pozitif korelasyon saptandi.
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16. Cizelge: Denge testleri ile korelasyon bakilan alt bagliklar.

PST SLT
PST A-P  PST M-L DRT
Genel Toplam

Eklem Puani R -0.022 -0.126 -0.073 0.152 -0.035
p 0.908 0.508 0.703 0.422 0.061

Sag Diz sapma agist R 0.144 -0.029 0.185 0.196 0.258
p 0.457 0.883 0.336 0.309 0.177
Sag ayak bilegi sapma agis1 R 0.423 0.357 0.528 -0.183 -0.060
p 0.022 0.057 0.003 0.341 0.756
Ayak bileginde kontraktiir R -0.201 -0.196 -0.142 0.199 -0.070
p 0.124 0.134 0.280 0.127 0.594

Uyluk ¢ap farki R -0.235 -0.315 -0.193 0.299 0.066
p 0.211 0.090 0.308 0.229 0.729
Baldir cap farki R 0.166 0.031 0.111 -0.167 -0.143
p 0.381 0.871 0.558 0.377 0.450

Alt ekstremitede hedef R 0.409 0.243 0.39%4 -0.121 0.10
eklem sayis1 P 0.025 0.195 0.031 0.525 0.589
Alt ekstremitede hemofilik R -0.062 -0.152 -0.057 0.160 0.000
artropatili eklem sayis1 p 0.760 0.448 0.778 0.426 0.999

PST A-P: Postural Stabilite Anteroposterior, PST M-L: Postural Stabilite Mediolateral
SLT: Stabilite Limit Testi, DRT: Diisme Riski Testi, R: Korelasyon katsayisi

Calisma grubunun yasam kalitesi Haemo-QoL formu kullanilarak degerlendirildi. Kontrol
grubunda yasam kalitesi degerlendirilmedi. Her boliimden alinan puanlar formiil kullanilarak
ylizdeye doniistliriildii. Yas gruplarina gore boliimlerden aldiklari ortalama puanlar 17.
cizelgede verilmistir. Biitiin yas gruplarinda Haemo-QoL formundaki bedensel saglik, aile ile
iliskiler, spor ve okul alt gruplarinda yasam kalitesinde azalma saptandi. Toplam yasam kalitesi
puaninda ise gruplar arasinda istatiksel olarak anlamli fark bulunamadi (p=0.932). Kendine
olan bakis acis1 (p=0.033), arkadas ile iliskiler (p=0.002), spor ve okul (p=0.04), genel saglik
(p=0.001) alt basliklarinda gruplar arasinda istatiksel olarak fark saptandi. Kendine olan bakis
acis1 yasam kalitesi puan1 4-7 ile 8-12 yas gruplar1 arasinda 8-12 yas grubunda istatiksel olarak
anlamli daha yiiksek iken, 4-7 ile 17-18 yas grubu karsilastirildiginda 17-18 yas grubunda
istatiksel olarak anlaml1 daha yiiksek saptandi (sirasiyla p=0.012, p=0.012). Arkadas ile iligkiler
yasam kalitesi puan1 4-7 ile 8-12 yas gruplari arasinda ve 4-7 ile 13-16 yas gruplar arasinda
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istatiksel olarak anlamli 4-7 yas grubunda yiiksek saptandi (sirastyla p=0.000, p=0.005). Spor
ve okul yasam kalitesi puani 4-7 ile 17-18 yas gruplar1 arasinda 17-18 yas grubunda istatiksel
olarak anlamli yiiksek saptandi (p=0.024). Genel saglik yasam kalitesi puani 8-12 ile 13-16 yas
gruplar1 arasinda 8-12 yas grubunda istatiksel olarak anlaml1 yiiksek saptandi (p=0.035).

Hedef eklemi bulunan g¢ocuklarda, hedef eklemi olmayanlara gére yasam kalitesi toplam
puant istatistiksel olarak yiiksek saptandi (p=0.014). Agir, orta ve hafif hemofili gruplarinin
yasam kalitesi karsilastirildiginda gruplar arasinda istatiksel olarak fark saptanmadi (p=0.294).

Yasam kalitesi ile alt basliklarin korelasyonuna bakildiginda toplam eklem puani1 (R=0.335,
p=0.061), diisme riski testi (R=-0.038, p=0.842), stabilite limit testi toplam (R=-0.122,
p=0.520), postural stabilite anteroposterior (R=0.158, p=0.404), postural stabilite mediolateral
(R=0.111, p=0.558), postural stabilite genel (R=0.152, p=0.422), alt ekstremitedeki hemofilik
artropatili eklem sayist (R=0.327, p=0.084) ile korelasyon saptanmadi. Kanama sayisi
(R=0.537, p=0.002), GAS genel (R=0.417, p=0.018) ile yasam kalitesi puani arasinda pozitif
korelasyon saptandi.
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17. Cizelge: Yasam kalitesi puanlarinin yas gruplarina gore dagilimu.

4-7 yas 8-12 yas 13-16 yas  17-18 yas
(n=4) (n=13) (n=5) (n=10) P

Bedensel saglik 23.6+27.3 35.1427.4  54.9+30.8  21.4+12.9 0.694
Hissettikleri 12.5£25 28+35.6 30.6£30.4 11.6£14.5 0.817
Kendine olan bakis agis1 0+0 27.3+£25.1*  21.8+194 21.5+17 0.033
Aile ile iliskiler 75+27.4 46.1+x17.9  55.6+17.2 - 0.084
Arkadas ile iligkiler 50+0* 7.2+15.2 17.9+17.7 - 0.002
Verilen destek - 7.2+15.2 20+16.1 - 0.190
Diger insanlar ile iligkiler ~ 31.2+23.9 6+12.9 24.9+23.3 - 0.118
Spor ve okul 18.7+4.2 30.5+22.7  49.1+£20  49.9+23.1% 0.040
Hastalik ile basa ¢ikma - 17.8+15.5 12.1+£12.2 16.2+15.5 0.638
Tedavi 25425 12.8+14.3 24.9+22.8 26.6x£18.4 0.143
Gelecek - - 30.3+22.6 22.2415 0.906
Mliskileri - - 10+£22.2 -
Genel saglik 12.5425 53.8+22.4* 30+20.9 - 0.001
Is ve okul/caligma - - - 11.8+13.3
Aile planlamasi - - - 10.6+13.1
Partneriniz ve cinsellik - - - 14.9+31.1
Toplam 62.3+39.4 21.6+17.2  76.4+55.1  20.6+17.3 0.932

*[statiksel olarak farki yaratan grup
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5. TARTISMA

Hemofili, faktor VIII veya IX eksikligi sonucunda gelisen konjenital kanama bozuklugudur.
Faktor seviyesine bagl olarak degisik oranlarda gastrointestinal, genitoliriner, intrakraniyal ve
kas iskelet sistemine ait kanamalar gozlenir. Agir hemofili hastalarinda kanamalarin %90" kas
iskelet sistemini igerirken %’80'inde eklemler etkilenmektedir.® Tekrarlayan eklem igi
kanamalar nedeni ile kronik proliferatif sinovit ve kikirdak yikimi ile karakterize hemofilik
artropati gelisir. Hemofilik artropati eklem hasari, kronik agr1 ve azalmis yasam kalitesi ile
karakterize sakatlayic1 bir durum olup hemofili hastalarinda en sik morbidite nedenidir.*>?’
Kas ve eklemde olusan kanamalar artrojenik kas inhibisiyonu ve proprioseptif sistem
degisikliklerine yol agarak postural kontrolde azalmaya neden olmakta, bu durum diisme
riskinde artis ve yasam kalitesinde azalma ile sonuglanmaktadir.

Literatiirde hemofilili ¢ocuklarda ve eriskinlerde yapilan ¢alismalarda statik dengenin
etkilendigi gosterilmistir. Dinamik denge ise sadece eriskin hemofili popiilasyonunda ¢aligiimis
ve dinamik dengenin azaldigi, diisme riskinin arttigi gosterilmistir. Dengeyi etkileyebilecek
faktorler ise az sayida calismada arastirilmistir.681314

Hemofilide kanamadan en ¢ok etkilenen eklemler diz, dirsek ve ayak bilegidir. Aronstam ve
ark.?® yaptig1 calismaya gore erken ¢ocukluk déneminde en sik kanama bélgesi diz eklemi olup,
ikinci sirada dirsek, iiciincii sirada ise ayak bilegi eklemi gelmektedir. Ikinci dekatta ise dirsek
en ¢ok kanayan eklem haline gelirken, dirsegi diz ve ayak bilegi eklemleri takip eder. Ancak
son yillarda en ¢ok kanayan eklem siralamasinda ayak bilegi ile dizin yer degistirdigi
belirtilmektedir. Stephensen ve ark.%* yaptig1 calismada gocukluk ve addlesan dénemde en sik
kanayan eklem ayak bilegi iken ikinci sirada dirsek gelmektedir. Calismamizda ise son 6 ayda
en ¢ok kanayan eklem diz olup ikinci sirada ayak bilegi olmustur.

Hedef eklem, 6 ay i¢inde ayni eklemde 3 veya lizerinde kanama olugmasi olarak tanimlanir.
Takip eden 12 ayda eklemde iki ya da daha az kanama oldugunda hedef eklem 6zelligini
kaybeder. Souza ve ark.'2 yapmis oldugu ¢alismada en ¢ok gériilen hedef eklem ayak bilegidir.
Calismamizda da hemofili ¢ocuklarin %34.3’iinde hedef eklem gelismis olup, en sik ayak bilegi
hedef eklem haline gelmistir.

Kronik hemofilik artropati, kanamanin siddetine ve tedavisine baglh olarak yasamin ikinci
on yilindan (bazen daha erken) itibaren gelismeye baslar.??> Calismamizda agir hemofilili

cocuklarin %57.1°inde, tiim hemofilili ¢ocuklarin %46.8’inde hemofilik artropati gelismistir.
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En sik hemofilik artropati gelisen eklem ayak bilegi ve dizdir. Hilberg ve ark.® 12 agir hemofili
ile yaptiklar1 calismada en ¢ok etkilenen eklemler diz ve ayak bilegi olmustur.

Hemofilide eklem muayenesinde kullanilan formlardan biri Diinya Hemofili Federasyonu
ortopedik eklem skorudur. Mercan ve ark.'® yapmis oldugu ¢alismada en fazla saptanan eklem
muayene bulgusu eklem sisligi iken, bunu kas atrofisi takip etmektedir. Ortalama eklem puani
4-7 yas grubunda 1.8 8-12 yas grubunda 4.9, 13-16 yas grubunda 6.9 ve eriskin donemde
16.2°dir. Montecinos ve ark.!* yas ortalamasi 21.8 olan 15 hemofili hastasi ile yaptiklar
calismada total eklem skoru 7.9 saptanmustir. Soumyaneel ve ark.'® 201 hemofili hastasi ile
yaptiklari ¢aligmada en fazla goriilen muayene bulgusu %76.6 ile eklem sisligidir, bunu %40.3
ile krepitasyon izlemektedir. Calismamizda da en fazla goriilen eklem muayene bulgusu %43.7
oraniyla eklem sisligidir. Bunu %34.3 ile hareket agisinda kayip takip etmistir. Toplam eklem
puanlar1 7-10 yas grubunda 3.2+3.9, 11-15 yas grubunda 3.6+4.4, 16-18 yas grubunda 4.1+4
olup gruplar arasinda istatiksel olarak fark saptanmamistir. Calismamizda ve literatiirdeki
calismalarda yas ile birlikte eklem puanmin artmasi, tekrarlayan kanamalara bagli eklem
hasarin1 arttigin1 diistindiirmektedir. Hemofili hastalarinda artrojenik kas inhibisyonu ve
immobilizasyon nedeni ile kas giiciinde kayip goriilmektedir. Hilberg ve ark.® yaptiklari
calismada ortalama yas1 31.4 olan agir hemofililerde diz ekstansor kas kuvveti degerlendirilmis
ve saglikli kontrollere gore kas kuvvetinde azalma saptanmustir. Pietri ve ark.®® yas ortalamas:
14.1 olan unilateral diz kanamali 10 agir hemofilili ¢ocugun diz ekstansor kas kuvvetini
izokinetik dinamometre ile degerlendikleri ¢alismalarinda, kontrol grubuna kiyasla ekstansor
kas kuvvetinde azalma saptanmistir. Calismamizda ise diz ekstansor ve ayak bilegi dorsifleksor
kas giici manuel kas testi ile degerlendirildi ve normal saptandi. Ancak ¢ocuklarin uyluk ve
baldir ¢ap farklari arasinda fark, kontrol grubuna kiyasla istatiksel olarak anlamli olarak
fazlaydi. Uyluk ve baldir ¢ap farki ile alt ekstremitedeki hedef eklem sayis1 (R=0.359, p=0.044
ve R=0.418, p=0.017, sirasiyla), hemofilik artropatili eklem sayis1 (R=0.753, p=0.000,
R=0.505, p=0.005, sirasiyla) ve toplam eklem puan1 (R=0.674, p=0.000, R=0.511, p=0.003,
sirastyla) arasinda pozitif korelasyon mevcuttu. Kanama sayis1 ve eklem hasar arttikca atrofi
miktart artmaktaydi. Atrofi gelisen kaslarda kuvvet kaybinin gosterilebilmesi igin manuel kas
testi yerine izokinetik cihazlar ile degerlendirilmesi gerektigi goriisiindeyiz.

Hemofili olan cocuklarin tekrarlayan eklem ve kas kanamasi sonucu proprioseptif
sistemlerinin etkilendigi, buna bagli postural kontrol ve denge reaksiyonlarinin bozuldugu

gosterilmistir.®® Hilberg ve ark® 12 agir hemofili hastasi ile yaptiklar1 caligmada
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propriosepsiyonu eklem pozisyon hissi ve tek ayak iistiinde durma testi ile degerlendirmislerdir.
Tek ayak tistiinde durma testi yumusak ve sert zeminlerde gozler acik ve kapali olarak yapilmas,
1 dakika siiresince kontralateral ayagin yere degmesi, tutamaglardan tutunma ¢abasi ve gozler
kapali iken agilmas1 hata olarak degerlendirilip toplam hata sayis1 lizerinden kontrol grubu ile
kiyaslama yapilmustir. iki grup arasinda hata sayis1 hemofili grubunda istatiksel olarak anlamli
yiiksek saptanmistir. Diz eklem pozisyon hissi ise dizin 20-40-60-100" fleksiyonuunda
bakilmis, 20°ve 100 ‘de iki grup arasinda anlamli fark saptanmistir.

Souza ve ark.'? yapmis oldugu, yas ortalamasiin 10.3 oldugu 20 hemofili ve 20 saglikl
kontrol grubundan olusan gozlemsel kesitsel ¢alismada; iki grubun gorsel, vestibiiler ve
proprioseptif duyular1 kuvvet platformu kullanilarak karsilastirilmistir. Iki grup arasinda
vestibiiler ve gorsel duyularda istatiksel olarak anlamli fark saptanmazken proprioseptif duyu
hemofili grubunda istatiksel olarak anlamli diizeyde azalmis saptanmistir.

Calismamizda propriosepsiyon eklem pozisyon hissi kullanilarak test edildi. Dizde 45
fleksiyon, ayak bileginde 25 plantar fleksiyon hedef a¢1 olarak belirlenip bu acilardan sapma
acis1 kaydedildi. Hemofili grubunda bilateral diz ve ayak bilegindeki eklem pozisyon hissi
kontrol grubuna gore istatiksel olarak azalmis saptandi. En sik hedef eklem haline gelen
eklemler sag diz ve sag ayak bilegi oldugundan, bu eklemlerdeki propriyosepsiyon kaybi ile alt
ekstremitedeki hedef eklem sayisi, alt ekstremitedeki hemofilik artopatili eklem sayis1, kanama
sayisi, GAS ve total eklem puani arasinda korelasyon arastirildi. Kanama sayis1 (sag diz i¢in
R=0.368, p=0.045, sag ayak bilegi i¢cin R=0.495, p=0.005), alt ekstremitedeki hedef eklem
sayist (sag diz i¢in R=0.508, p=0.004, sag ayak bilegi i¢in R=0.660, p=0.000) ile hemofilik
artropatili eklem sayis1 (sag diz igin R=0.245, p=0.209, sag ayak bilegi i¢in R=0.621, p=0.000)
ile eklem pozisyon hissi arasinda pozitif korelasyon saptandi. Eklemde sik tekrarlayan
kanamalar propriyosepsiyondaki kaybi arttirmaktaydi. Toplam eklem puani ile sag ayak bilegi
sapma agis1 arasinda pozitif giiglii korelasyon (R=0.573, p=0.001) vardi ve eklem hasari
arttikca propriosepsiyon kaybi artmaktaydi. GAS diz ile sag diz sapma agis1 arasinda pozitif
giicli korelasyon (R=0.522, p=0.003) saptandi. Agr1 seviyesi arttikga propriyosepsiyondaki
kay1ip artmaktaydi. Literatiirde hemofili hastalarinda eklem pozisyon hissi ile iligkili faktorleri
arastiran bir calismaya rastlamlmamistir. Dokyung ve ark.%® diz osteoartriti bulunan kadin
hastalarda yaptiklar1 bir ¢alismada agr1, propriyosepsiyon ve kas giicii arasindaki korelasyonu
incelenmis ve agr1 ile kas giicii arasinda negatif korelasyon saptanirken, agr1 ve

propriyosepsiyon arasinda korelasyon saptanmamustir.
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Hemofili hastalarinda kanamalara bagli olarak akut agri, sinovit ve hemofilik artropatiye
bagl kronik agr1 gelismektedir.” Calismamizda GAS ayak bilegi puaninda iki grup arasinda
istatiksel olarak fark saptandi. Ayak bileginde saptanan GAS’1n yiiksek olmasi, bu eklemin en
sik hedef eklem ve en ¢ok hemofilik artropati gelisen eklem olmasina baglanmistir.

Literatiirde hemofili hastalarinda postural kotrolii degerlendirmek i¢in yapilan ¢alismalarda
dengenin statik ve dinamik komponenti ayr1 ayr1 degerlendirilmistir. Hilberg ve ark.® hemofili
hastalarinda statik ve dinamik dengeyi degerlendikleri calismada hemofili ve kontrol
gruplarinda statik ve dinamik dengeyi degerlendirmislerdir. Iki grup arasinda statik dengede
fark saptanmazken, dinamik denge kontrol grubunda istatiksel olarak anlamli yiiksek
saptanmigtir. Perez-Alenda ve ark.® preaddlesanlarda statik dengeyi degerlendirdikleri
caligmada yas ortalamasi 9.5 y1l olan 19 hemofili hasta ile ve 19 saglikli birey yer almaktadir.
Hemofilili ¢ocuklarin eklemleri hemofili eklem saglig1 skoru kullanilarak degerlendirilmistir.
Iki grup arasinda sportif aktiviteler arasindan fark bulunamamustir. Iki grubun dengeleri
Nintendo Wii Denge tahtas1 kullanilarak degerlendirilmis ve iki ayak iistiinde gozleri agik ve
kapali, tek ayak dstiinde gozler agik olarak oOlgiimler yapilmistir. Anteroposterior ve
mediolateral yonlerde agirlik merkezinin degisim miktar1 (amplitiidii) ve salinim hizi
kaydedilmistir. Gruplarin kendi i¢inde degerlendirilmesinde gézler acik ve kapali arasinda
istatiksel olarak fark bulunamamistir. iki grup kiyaslandiginda hemofili grubunda gozler agik
iken iki ayak iistiinde anteroposterior ve mediolateral yonde amplitiid ve anteroposterior yonde
salmmm hiz1 istatiksel olarak anlamli yiiksek saptanmistir. Gozler kapali iken sadece
anteroposterior yonde amplitid farkli bulunmustur. Dominant ayakta anteroposterior
amplitiidii, non-dominant ayakta ise mediolateral amplitiid farkli saptanmistir. Bu sonuglar
hemofilili ¢ocuklarda statik dengenin ozellikle anteroposterior yonde etkilendigini
desteklemektedir.

Montecinos ve ark.* yaptiklari ¢alismada yas ortalamasi hemofili grubunda 21.8, kontrol
grubunda 21.9 olan 15 hemofili ve 15 kontrol hastasi yer almaktadir. Hemofili hastalarinin
ortalama Diinya Hemofili Federasyonu ortopedik eklem skoru 7.9’dur. Ug eksenli ivme &lger
ile statik dengeleri karsilastirilmis ve anteroposterior ve mediolateral yonlerde statik dengenin
hemofili grubunda daha az oldugu saptanmuistir.

Fearn ve ark.” yas ortalamas1 39.4 olan 20 hemofili ve 20 kontrol hastanin yer aldigi,
katilimcilarin statik ve dinamik dengelerinin arastirildigi ¢alismada, statik denge i¢in modifiye

klinik denge duysal interaksiyon testi (modified clinical test of sensory interaction on balance,
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mCTSIB) ve dinamik denge igin stabilite limit testi ve zamanli kalk ve yiirii testi kullanilmistir.
mCTSIB testinde postural salinim miktarinda iki grup arasinda anlamli fark saptanmamastir.
Stabilite limit testinde ise reaksiyon zamani ve maksimum hareket Ol¢iilmiis ve iki grup
arasinda anlaml fark saptanmistir. Zamanli kalk yiirii testi stireleri hemofili grubunda 11.6 s,
kontrol grubunda 7.8 s olup istatiksel olarak anlamli olup hemofili hastalarinda dinamik denge
daha kotii saptanmagtir.

Gallach ve ark.%8 eriskin popiilasyonda statik dengeyi degerlendirdikleri calismada hemofilik
artropatisi bulunan 25 hasta, hemofilik artropatisi bulunmayan 25 hasta ve 25 saglikli goniilli
yer almaktadir. Hemofilik artropatisi bulunan grubun statik denge puanlar1 diger iki gruba gore
istatiksel olarak diisiik saptanmistir. Hemofilik artropatisi bulunmayan hemofili hastalarinin
statik dengeleri de kontrol grubuna gére diisiik saptanmustir.®®

Boccalandrove ark.'® yas ortancasi 12 (9-14) yil olan 35 hemofili hastasinda statik dengenin
hemofili eklem sagligi puani ile korelasyonuna bakmislardir. Calismada hastalarin 26’s1 agir
hemofili, 9’u orta hemofili iken 25 hastanin eklem puani 0, 10 hastanin ortanca puani 3 olup
hastalarin en az bir hedef eklemi mevcuttur. Eklem puani ile denge testlerindeki parametreler
arasinda korelasyon saptanmamastir.

Calismamizda iki grubun statik dengeleri postural stabilite testi ile, dinamik dengeleri
zamanli kalk yiirii testi, stabilite limit testi ve diisme riski testi ile; fonksiyonel dengeleri Berg
denge testi ile degerlendirilmistir. Calismamizda hemofili ve kontrol grubu arasinda Berg
denge testinde anlamli fark saptanmamustir. Zamanl kalk yiirii testi sonuglari hemofili
grubunda 5.3+0.8 s, kontrol grubunda 5.6+0.9 s olup iki grup arasinda istatiksel olarak anlamli
fark saptanmamustir. Hemofilili ¢ocuklarin bagimsiz ambule olmalari, ciddi eklem
deformitelerinin olmamasinin iki grup arasinda fark saptanmamasinda rol aldigini
diistinmekteyiz.

Postural stabilite testi ile elde edilen genel, anteroposterior, mediolateral puanlarda iki grup
arasinda istatiksel olarak anlamli fark saptanmamaistir. Bu test sonuglari hemofilili ¢ocuklarin
statik dengelerinin kontrol grubuyla benzer oldugunu gostermektedir. Hemofili grubunda yer
alan cocuklar kendi i¢inde karsilastirildiginda ise 7-10 yas grubunda postural stabilite test
puanlarinin daha yiiksek oldugu goriilmektedir. Bu durum yas arttikca statik dengenin arttigini
gostermektedir.

Postural stratejilerden ayak bilegi stratejisini kullanarak kisinin destek alanini degistirmeden

agirlik merkezini degistirebilme kapasitesini gosteren dinamik denge testlerinden stabilite limit
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testinde iki grup arasinda stabilite limit toplam, arka, arka-sag ve arka -sol yonlerinde hemofili
grubunda istatiksel olarak anlamli diigiik puan elde edilmistir. Bu sonug¢lar hemofili ¢ocuklarin
dinamik dengelerinin kontrol grubuna kiyasla daha kotii oldugunu gosterir. Ayrica ayak bilegi
stratejisinde posterior salinimda viicudun ventral kaslar1 yani tibialis anterior, kuadriceps ve
abdominal kaslar distalden proksimale aktive olmaktadir.>® Bu ¢ocuklarda ayak bilegi ve diz
ekleminde meydana gelen kanamalar nedeni ile olusan artrojenik kas inhibisyonunun ekstansor
kaslarda zayifliga yol agarak ¢ocuklarin arka, arka-sag ve arka-sol yonlerde daha kotii denge
puaninin olusmasina katkida bulundugunu diistiinmekteyiz. Hemofili grubu yas gruplarina gore
karsilastirildiginda, 16-18 yas grubunda stabilite limit test puanlarinin daha yiiksek oldugu
goriilmiistiir. Bu durum yas ile dinamik dengenin arttigini géstermektedir.

Diisme riski testinde iki grup arasinda hemofilili cocuklarda istatiksel olarak anlamli yiiksek
puanlar elde edilmistir. Bu sonuglar dinamik dengenin hemofili grubunda daha kotii oldugunu
gostermekle birlikte diisme riskinin benzer yas grubuna gore arttifini ifade etmektedir.
Literatiirde ¢ocuk yas gruplarinda diisme riskinin degerlendirildigi ¢alismaya rastlanilmamustir.

Calismamizda hemofili grubunda postural kontrol testlerinin; eklem puani, ayak bileginde
kontraktiir varligi, diz sapma agcis1, ayak bilegi sapma acisi, alt ekstremitedeki hedef eklem
sayist, alt ekstremitedeki hemofilik artropatili eklem sayisi, uyluk ¢ap farki, baldir ¢ap farki ve
diisme sayisi ile korelasyonuna bakildi. Ayak bilegi sapma agis1 ile postural stabilite toplam ve
mediolateral puanlar1 arasinda pozitif korelasyon (sirayla R=0.423, p=0.022, R=0.528,
p=0.003) saptandi. Eklemde propriosepsiyon kaybi arttik¢a postural stabilite puanlari artmakta,
statik denge azalmaktaydi. Alt ekstremitedeki hedef eklem sayisi ile korelasyon incelendiginde
postural stabilite genel ve mediolateral puanlarinda pozitif korelasyon (sirayla R=0.409,
p=0.025, R=0.394, p=0.031) saptandi. Hedef eklem sayis1 arttik¢a statik denge azalmaktaydi.
Literatiirdeki ¢alismaya benzer sekilde ¢alismamizda eklem puani ile denge testleri arasinda
korelasyon gézlemlenmedi.'®* Bu yas grubunda eklem hasarmin az olmasindan dolay: denge
testlerini etkilemedigini diisiinmekteyiz.

Seong-Gil Kim ve ark.®® statik denge ile alt ekstremite eklem hareket aciklig1 ve kas giiciiniin
korelasyonuna baktiklar1 ¢alismada ayak bilegi plantar fleksiyon eklem hareket agiklig: ile
kalca ekstansor kas giicii arasinda korelasyon saptanmustir.

Muehlbauerve ark.”® 2015°de yaymnladiklar1 metanalizde kas giicii ile statik ve dinamik
denge testleri arasinda korelasyonun incelendigi g¢ocuklarda 3, addlesanlarda 1 calisma

degerlendirilmistir. Cocuklarda sadece bir ¢caligmada ayak bilegi plantar fleksiyonu ile statik
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denge arasinda korelasyon saptanirken dinamik denge ile kas giicli arasinda korelasyon
saptanmamistir. Addlesanlarda ise kalca ekstansorleri ile statik denge arasinda korelasyon
saptanmis olup dinamik denge ile korelasyon bakilmamustir.

Calismamizda ayak bileginde kontraktiir varligi ile denge testleri arasinda korelasyon
saptanmamistir. Ayak bileginde kontraktlir bulunan ¢ocuklarda eklem hareket agikliginda
dorsifleksiyon yoniinde en fazla 10°lik kayip mevcuttu. Diger eklem hareket acikliklari
serbestti. Eklem hareket agikligindaki kaybin minimal olmasi nedeni ile denge testlerinin
etkilenmedigini diisiinmekteyiz. Uyluk ¢ap farki ve baldir ¢ap farki ile denge testleri arasinda
da korelasyon saptanmamuistir. Bu ¢ocuklarda atrofi nedeni ile gelisen kas gligsiizliigli manuel
kas testine yansimayacak kadar az oldugundan dolayr denge testleri ile korelasyon
saptanmadig1 kanaatindeyiz.

Hemofili tedavisinde yasanan gelismeler ile birlikte ortalama hemofili yasam siiresi
uzamakta, bu da diismeleri 5nemli bir toplum saglhg: haline getirmektedir. Sammels ve ark.”
yas ortalamasi 54.2 olan 74 hemofili hastasi ile yaptiklar1 ¢aligmada diisme insidans1 %32,4
saptanmistir. Fearn ve ark.” yas ortalamasi 39.4 olan 20 hemofili hastas: ile yaptiklar1 ¢alismada
hastalarin %50’si son 1 yilda en az 1 diisme tariflerken % 30’u 1’den fazla diisme tariflemistir.
Rehm ve ark.”? yas ortalamasi1 42.7 olan 147 hemofili hastasinda son 1 yilda diisme sayisini
degerlendirdikleri calismada hastalarin %27.9° u 1 kez, %53.7’si 1’den fazla diisme
tariflemistir.

Calismamizda hemofilili ¢ocuklarin %37.6’s1 son 12 ayda 1’den fazla diisme tariflemistir.
Bu c¢ocuklarin %18.8’1 5’den az, %18.8’s1 5’den fazla diisme yasamistir. Kontrol grubu ile
karsilastinlldiginda diisme sayist hemofili grubunda istatiksel olarak anlamli yliksek
bulunmustur. Diisme sayisindaki artis hemofili grubunda azalmis denge ile iliskili
goriilmektedir.

Yong ve ark.” saglikl eriskinlerde ayak bilegi propriosepsiyon egzersizlerinin statik ve
dinamik dengeye etkisini aragtirdiklar1 calismada ortalama yas1 22 olan 28 goniillii yer almistir.
Tedavi dncesi ve sonrasi dl¢iimlerde statik dengede fark saptanmazken dinamik dengede tedavi
Oncesine kiyasla istatiksel olarak anlamli olarak artis saptanmistir.

Karakaya ve ark.”* saghkli eriskinlerde ayak bilegi germe, kuvvetlendirme ve
propriosepsiyon egzersizlerinin statik dengeye etkisini arastirdiklari ¢alisma ortalama yast 21
olan calisma grubu ile ortalama yas1 22 olan kontrol grubundan olugsmaktadir. Calisma grubuna

haftada 5 giin 10 seansdan olusan germe, kuvvetlendirme ve propriosepsiyon egzersizleri
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uygunlanmigtir. Tedavi sonrasi iki grubun statik denge testlerinde ¢alisma grubunda istatiksel
olarak anlamli artig saptanmistir. Saglikli bireylerde yapilan bu ¢aligmalarin sonuclari, denge
bozuklugu olan kisilerde de bu egzersizlerin olumlu etkilerinin olabilecegini
diisiindiirmektedir. Calismamiz kesitsel bie ¢alisma olarak planlanmis olsa da ve c¢alismaya
alian hemofilili ¢ocuklara e egzersiz programi seklinde denge ve kuvvetleri 6nerilmistir.

Haemo-Qol o6lgegi hemofiliye 6zgii olmasi, kolay ulasilabilir, kisa siirede uygulanabilir,
farkl1 yas gruplarina 6zgii sorular igermesi nedeni ile yagam kalitesi degerlendirmesinde siklikla
tercih edilen bir 6lgektir. Mercan ve ark.!® cocuk ve eriskin hemofili hastalarinin yasam
kalitesini degerlendirdikleri calismada yasam kalitesi ortalama puani 4-7 yas i¢in 39.6, 8-12
yas i¢in 39.9, 13-16 yas grubu icin 39.8, eriskin yas grubunda 47.1 olarak saptanmistir. Yasam
kalitesinin olumsuz etkilendigi alanlar; bedensel saglik, spor ve okul/spor ve bos zamanlar ve
gelecek ile ilgili diigiinceler olmustur. Bedensel saglik, spor ve okul/ spor ve bos zamanlar
alaninda en fazla 8-12 yas grubunda etkilenirken, gelecek ile ilgili diisiinceler ise en fazla
eriskin yas doneminde etkilenmistir. Hemofili hastalarinin eklemleri diinya hemofili eklem
skoruna gore degerlendirilmis, ¢ocuklarda ve adoélesanlarda toplam eklem puani ile yasam
kalitesi puani arasinda korelasyon saptanmamistir.

Varaklioti ve ark.!® yaptigi calismada yas ortalamasi 39.7 olan 109 hemofili hastanin
%63.3’tintii agir hemofili grubu olusturmaktadir. Ortalama diinya hemofili eklem skoru
25.4°diir. En cok etkilenen basliklar bedensel saglik, spor ve okul/spor ve bos zamanlardir.
Bedensel saglik, spor ve okul/spor ve bos zamanlar, aile planlama ve toplam yasam kalitesi
puant ile eklem skoru arasinda gii¢lii korelasyon saptanmustir.

Soumyaneel Das ve ark.!® cocuk ve eriskin hemofili hastalarmin yasam Kkalitesini
degerlendirdikleri ¢alismada yasam kalitesi ortalama puani 4-7 yas (n=29) igin 43.9, 12 yas
(n=37) i¢in 37.3, 13-16 yas (n=45) igin 32.7, 16 yas isti (n=90) i¢in 45.9 saptanmistir.
Hastalarin %54.7’sinde hedef eklem mevcuttur. Dort yas grubunun tamaminda ‘bedensel
saglik’, 8-12 yas grubunda ‘kendine bakis agis1’, ‘verilen destek’, ‘hastalik ile basa ¢ikma’, 13-
16 yas grubunda ‘kendine bakis agis1’, ‘diger insanlar ile iligkiler’, ‘gelecek’ alt basliklarinda
yasam kalitesi puant ile toplam eklem skoru arasinda pozitif korelasyon saptanmistir. O’Hara
ve ark.” yaptiklar1 calismada yasam kalitesinin hedef eklem ile korelasyonuna bakilmustir.
Ortalama yas1 37.7 olan 515 hemofili hastasinin 692 hedef eklemi mevcuttur. Yasam kalitesi
EQ-5D-3 L ile degerlendirilmis, hedef eklemi olmayan grup ile 1 hedef eklemi olan ve 1’den
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fazla hedef eklemi olan gruplar karsilastirilmistir. Hedef eklemi olmayan grupta yasam kalitesi
istatiksel olarak yiiksek saptanmugtir.”

Calismamizda toplam yasam kalitesi puani 4-7 yas grubunda 62.3+39.4, 8-12 yas grubunda
21.6+£17.2, 13-16 yas grubunda 76.4+17.2 ve 17-18 yas grubunda 20.6+17.3 saptandi. Gruplar
arasinda yasam kalitesinde anlamli fark bulunmamustir. Biitiin yas gruplarinda bedensel saglik,
aile ile iliskiler, spor ve okul alt gruplarinda yiliksek yasam kalitesi puan1 goriilmektedir.
Literatiirle uyumlu olarak hedef eklemi bulunan hastalarda yasam kalitesi diisiik saptanmuistir.
Kanama sayisi ve GAS genel ile yasam kalitesi arasinda pozitif korelasyon saptanmuistir.
Kanama sayisi1 arttik¢a yasam kalitesi azalmaktadir. Agr1 yasam kalitesini belirlen unsurlardan
biri olmustur. Eklem puani ile yasam kalitesi arasinda korelasyon saptanmamasi bu yas
grubunda eklem hasarinin az olmasi ile agiklanabilir. Statik ve dinamik denge testleri ile yasam
kalitesi arasinda korelasyon saptanmamustir. Literatiirde dengenin yasam kalitesi iizerine
etkisini arastiran bir ¢alismaya rastlanilmamastir.

Bedensel saglik eklemlerde agri, hareket ettirmekte glicliik, sisen yerlerin ac1 vermesi gibi
sorulardan olusmaktadir. Cocuklarin %43.7’sinde eklemde sislik, 9%34.8’inde fleksiyon
kontraktiirii mevcuttur. Hemofili grubunun GAS ayak bilegi kontrol grubuna gore istatiksel
olarak anlamli yiiksek saptanmistir. Eklemde kronik sinovite bagl sisligin olmasi, eklem
hareket agikliginda kisitlanma olmasi nedeni ile bu cocuklarin GAS degeri artmakta ve
bedensel saglik alaninda yasam kalitesini olumsuz etkilemektedir. Calismamizda literatiirdeki
diger calismalara benzer sekilde bedensel saglik en fazla etkilenen alt basliklardan biri
olmustur.

Aile ile iligkiler en fazla 4-7 yas grubunda olmak tizere 4-7, 8-12 ve 13-16 yas grubunda
etkilenmistir. Aile iligkilerinin olumsuz etkilenmesinin, ebeveynlerin ¢ocuklar1 travma ve
diismeden korumak amaciyla bazi oyunlara yasaklar getirmesi, fazla korumaci tavirlarina bagh
olabilecegini diistinmekteyiz. Ayrica degerlendirmeler sirasinda ¢ocuklarin anne ve babalarinin
kendilerine kizmasindan korktuklart igin kiigiik ¢apli yaralanmalari ailelerinden sakladigi
ogrenilmistir.

Spor ve okul alaninda yasam kalitesi 17-18 yas grubunda istatiksel olarak anlamli olarak
diisiik saptanmustir. Bu baslikta diger cocuklar kadar spor yapip yapmadigi, hoslandig:
sporlardan vazgecip vazgecmedigi, agri nedeni ile okulda dikkatini toplamakta zorluk ¢ekip
cekmedigi gibi sorular mevcuttur. Agir hemofilide spontan eklem kanamasi goriilebilmekle

birlikte eklem kanamalarin ana sebebi travmadir. Bu nedenle futbol, basketbol, patenle kaymak
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gibi travma yaratabilecek sporlar hemofili hastalarinda nerilmemektedir. Hasta popiilasyonun
erkek olmasi, 7-18 yas grubunun fiziksel aktivite seviyelerinin yiiksek olmasi nedeni ile spor
konusundaki kisitlamalar ¢ocuklarin yagam kalitesini olumsuz yonde etkilemektedir.
Calismamizda 7-18 yas arasindaki hemofilili ¢ocuklarda statik dengenin etkilenmedigi,
dinamik dengenin kontrol grubuna kiyasla belirgin azaldigi, diisme sayisinda artis oldugu
saptanmustir. Yas ile statik ve dinamik dengenin arttig1 goriilmiistiir. Hedef eklem sayis1 arttik¢a
uyluk ve baldir ¢ap farki, propriyosepsiyon kaybi, eklem puani artmakta, statik denge
kotiilesmekte ve yasam kalitesi azalmaktadir. Yasam kalitesi ile denge arasinda korelasyon
bulunmamistir. Calismamiz ¢ocuk hemofilililerde diisme sayisinin, dinamik dengenin, denge
ile iliskili faktorlerin, dengenin yasam Kkalitesine iizerine etkisinin incelendigi az sayida
calismadan biridir. Calismamiz kesitsel olarak planlanmis, ¢ocuklar egzersiz programina
alimmamislardir. Hemofilili ¢ocuklarda egzersizin denge iizerine etkisinin arastirildigi

caligsmalara gerek vardir.
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6. SONUC VE ONERILER

e Bu calisma ile hemofili tanili ¢ocuklarda benzer yas grubundaki saglikli gocuklara gore,
statik dengenin normal oldugu, dinamik dengenin azaldig1 ve diisme riskinin arttigi

gosterilmistir.

e Alt ekstremitedeki hedef eklem sayisi arttikca kas giicli ve propriyosepsiyon kaybi

artmakta, statik ve dinamik denge ile yasam kalitesi azalmaktadir.

e Hedef eklem sayis1 yasam kalitesi ve denge ile iliskili oldugundan eklemde 6 ay i¢inde
2 kanama oldugunda hedef eklem haline gelmeden eklem tetkik edilmeli, mevcut tedavi

programi gézden gecirilmelidir.

e Hemofilili ¢ocuklarda dengenin yasam kalitesi lizerine etkisi gosterilememistir.

e Hemofilili gocuklarin ¢alisma oncesinde fiziyatrist tarafindan kas-iskelet sistemi
degerlendirmeleri yapilmamistir. Hemofili tedavisi multidisipliner olmali, ekipte bir
fiziyatrist bulunmalidir. Ailelere akut kanama varliginda profilaksi tedavisine ek olarak
uygulanmas1 gereken rehabilitasyon programi hakkinda egitim verilmelidir. Boylece
kanama sirasinda gelisebilecek propriyosepsiyon kaybi, atrofi ve denge kaybi

minimuma indirilebilir.
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7. OZET

Giris ve Amag: Bu ¢alismanin amaci hemofili tanili ¢ocuklarda statik ve dinamik dengenin
degerlendirilmesi, diisme riskinin belirlenmesi ve dengenin yasam kalitesi iizerine etkisinin
arastirilmasidir.

Gereg ve yontem: Bu gozlemsel kesitsel calismaya 7-18 yas grubunda 32 hemofili tanili ¢ocuk
ile 30 sagliklt ¢ocuk dahil edildi. Gruplarin sosyo-demografik ozellikleri ile diigme sayilari
kaydedildi. Her iki grubun eklem hareket agiklig1, kas giicii, eklem pozisyon hissi, ekstremite
cap farkindan olusan fizik muayeneleri yapildi. Hemofilili ¢ocuklarin kanayan eklemleri Diinya
Hemofili Federasyonu ortopedik eklem skoru formuna uygun olarak puanlandirildi. Agn
seviyeleri GAS ile degerlendirildi. Hemofilili ¢ocuk grubunun yasam kalitesi Haemo-QoL ile
degerlendirildi. Ardindan her iki gruba Berg denge testi, zamanli kalk yiirii testi, Biodex®
denge sistemleri kullanilarak stabilite limit testi, postural stabilite testi ve diisme riski testi
yapildi.

Bulgular: Hemofilili ¢ocuklarin %34.3’linde hedef eklem, %46.8’inde hemofilik artropati
saptandi. Hemofili grubunda kontrol grubuna gore uyluk ve baldir ¢ap farki ile propriosepsiyon
kaybr daha fazlayd: (p<0.05). iki grup arasinda diisme sayis1 hemofili grubunda yiiksekti
(p=0.01). Berg denge testi, zamanl kalk yiirii testi ve postural stabilite testlerinde iki grup
arasinda fark saptanmadi (p>0.05). Stabilite limit testi ve diisme riski test sonuglar1 hemofili
grubunda daha kotii bulundu (p<0.05). Hemofili grubunda hedef eklemi bulunan ¢ocuklarda
yasam kalitesi diisiik saptandi (p<0.05). Denge testleri ile yasam kalitesi arasinda korelasyon
saptanmadi.

Sonug¢: Bu ¢aligmada hemofili tanili ¢ocuklarda statik denge benzer yas grubuna goére normal
iken dinamik denge azalmis, diisme riski artmistir. Alt ekstremitedeki hedef eklem sayisi
arttikca kas giicli ve propriyosepsiyon kaybi artmakta, statik ve dinamik denge ile yasam

kalitesi azalmaktadir. Dengenin yasam kalitesi iizerine etkisi saptanmamustir.

Anahtar sozciikler: Hemofili, hedef eklem, denge, yasam kalitesi
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8. ABSTRACT

Purpose: The aim of this study is to evaluate the use of static and dynamic balance in children
with hemophilia, to investigate the risk of falling and to investigate the effect of balance on
quality of life.

Method: This observational cross-sectional study included 32 children diagnosed with
hemophilia and 30 healthy children in the 7-18 age group. The socio-demographic
characteristics and falling numbers of the groups were recorded. Physical examinations of both
groups, including range of motion, muscle strength, sense of joint position, and extremity
diameter, were performed. The bleeding joints of children with hemophilia were scored
according to the World Hemophilia Federation orthopedic joint score form. Pain levels were
evaluated with VAS. The quality of life of the group of children with hemophilia was evaluated
with Haemo-QoL. Then, Berg balance test, timed walk walk test, stability limit, postural
stability test and fall risk test test using Biodex® balance systemst were performed to both
groups.

Result: Target joints were detected in 34.3% of children and hemophilic arthropathy in were
detected in 46.8% of children with hemophilia. The hemophilia group had higher thigh and calf
diameter differences and proprioception loss than the control group (p<0.05). The number of
falls between the two groups was high in the hemophilia group (p=0.01). There was no
difference between the two groups in Berg balance test, timed walk walk test and postural
stability tests (p>0.05). Stability limit test and fall risk test results were found worse in the
hemophilia group (p<0.05). The quality of life was low in children with target joints in the
hemophilia group. There was no correlation between balance tests and quality of life.
Conclusion: In this study, while static balance was normal in children with hemophilia
compared to similar age group, the dynamic balance decreased and the risk of falling increased.
As the number of target joints in the lower limb increases, muscle strength and proprioception
loss increase, and the quality of life decreases with static and dynamic balance. The effect of
balance on the quality of life has not been determined.

Keywords: Hemophilia, target joint, balance, quality of life
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10. EKLER
1. EK: BERG DENGE OLCEGI

Liitfen her hareketi gosterin ve/veya yazili yonergeyi okuyun. Degerlendirirken liitfen her soru icin

en diisiik cevap kategorisini kaydedin.

Sorularin ¢ogunda denekten belirtilen pozisyonda belli bir siire kalmasi istenmektedir. Denek zaman
ve mesafe sartlarimi tutturamadigi, hareketinin denetlenmesi gerektigi, disaridan destek ya da
degerlendirmeyi yapan kisiden yardim aldig1 her sefer puani eksilir. Denekler hareketleri yaparken
dengelerini saglamak zorunda olduklarini bilmelidirler. Hangi ayak iizerinde duracagi ya da ne kadar
uzanacagl denege birakilmistir. Yerinde olmayan karar, performans: ve degerlendirmeyi aksi yonde

etkileyecektir.

Muayene sirasinda ihtiya¢ duyulan malzemeler bir saniye olger ya da saat ve bir cetvel yada 5, 12,5
ve 25 cm’lik mesafeleri 6l¢ebilecek herhangi bir 6l¢ii aletidir. Muayene sirasinda kullanilan sandalyeler
makul yiikseklikte olmalidir. 12. soru i¢in bir basamak ya da ortalama basamak yiiksekliginde bir tabure

kullanilabilir.

1. OTURMA POZISYONUNDAYKEN AYAGA KALKMAK
YONERGE: Liitfen avaga kalkan. Ellerinizden destek almamaya calisin.
4 Ellerini kullanmadan ayaga kalkabilir ve kendi kendine denge saglayabilir.
3 Ellerini kullanarak ayaga kalkabilir.
2 Birka¢ denemeden sonra ellerini kullanarak ayaga kalkabilir.
1
0

Ayaga kalkmak ve denge kurmak i¢in ¢ok az yardima ihtiyaci vardir.
Ayaga kalkmak i¢in orta diizeyde ya da ¢ok yardima ihtiyaci vardir.

2. DESTEKSIZ AYAKTA DURMAK
YONERGE: Liitfen hichir yere tutunmadan iki dakika ayakta durun.
4 2 dakika emniyetli bir sekilde ayakta durabilir.
3 Gozetim altinda 2 dakika ayakta durabilir.
2 Desteksiz 30 saniye ayakta durabilir.
1
0

Desteksiz 30 saniye ayakta durabilmek i¢in birka¢ denemeye ihtiyaci var
Yardim almadan 30 saniye ayakta duramaz.

Eger bir olgu 2 dakika boyunca desteksiz ayakta durabiliyorsa, desteksiz oturma icin tam puan verin.
4. maddeye gegin.

3. AYAKLAR YERDE YA DA BiR TABURE USTUNDEYKEN ARKAYA
YASLANMADAN OTURMAK (DESTEKSiZ OTURMA)

YONERGE: Liitfen kollarinizi kavusturarak iki dakika oturun.
4 Emniyetli bir sekilde 2 dakika oturabilir.
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Gozetim altinda 2 dakika oturabilir.
30 saniye oturabilir.

10 saniye oturabilir

Desteksiz 10 saniye oturamaz.

OoOFrLr NW

4. AYAKTAYKEN OTURMA POZiSYONUNA GECMEK
YONERGE: Liitfen oturun.
4 Ellerinden asgari diizeyde yardim alarak emniyetli bir sekilde oturabilir.
3 Ellerinden yardim alarak kontrollii bir sekilde oturur.
2 Bacaklariyla sandalyeden destek alarak kontrollii bir sekilde oturur.
1
0

Kendi basina oturabilir ama kontrollii degildir.
Oturmak i¢in yardima ihtiyact vardir.

5. TRANSFER

YONERGE: Sandalyeleri transfer yapilacak sekilde gire yerlestirin. Hastaya bir kolluklu bir de
kolluksuz koltuga dogru yer degistirmesini soylevin. Iki sandalye (biri kolluklu digeri kolluksuz)
ya da bir yatak ve bir koltuk kullanabilirsiniz.

4 Ellerini ¢ok az kullanarak emniyetli bir sekilde transfer olabiliyor.

3 Emniyetli bir sekilde transfer olabiliyor, ellerini kesinlikle kullaniyor 2

Sozlii kilavuzlukla ve gézetimle veya gozetimsiz transfer olabiliyor

1 Yardim edecek bir kisiye gereksinimi var

0 Giivende olabilmesi i¢in yardim edecek veya gozetecek iki kisiye gereksinimi var

6. GOZLER KAPALIYKEN DESTEKSIiZ AYAKTA DURMAK YONERGE:
Liitfen gozlerinizi kapayin ve ayakta 10 saniye hareketsiz durun.

4. 10 saniye emniyetli bir sekilde ayakta durabilir.

3 Gozetim altinda 10 saniye ayakta durabilir.
2 3 saniye ayakta durabilir.
1
0

Gozlerini ii¢ saniyeden fazla kapali tutamaz ama ayakta sabit durabilir.
Diismemek i¢in yardima ihtiyact vardir.

7. AYAKLAR BITISIKKEN DESTEKSIZ AYAKTA DURMAK
YONERGE: Avaklarinizi birlestirin ve tutunmadan ayakta durun.
4 Kendi bagina ayaklarimi birlestirip 1 dakika emniyetli bir sekilde ayakta durabilir.
3 Kendi bagina ayaklarimi birlestirip 1 dakika gozetim altinda ayakta durabilir
2 Kendi bagina ayaklarini birlestirip 30 saniye ayakta durabilir.
1 Yardim ile istenilen pozisyona gelebilir, ama ayaklar bitisik vaziyette ancak 15 saniye
ayakta durabilir.
0 Yardim ile istenilen pozisyona gelebilir, ama bu pozisyonu 15 saniye muhafaza
edemez.

8. AYAKTAYKEN KOLLAR GERGIN ONE DOGRU UZANMAK
YONERGE: Kollarinizi 90 derece kaldirin. Parmaklarinizi uzatin ve éne dogru uzanabildiginiz
kadar uzanmn. (Gézetmen eller 90 derecedevken hastanin parmak uclari hizasinda bir cetvel tutar.
One uzanirken hastanin parmaklar: cetvele degmemelidir. Hastanin en ileri uzanabildigi noktada
parmak uclarimin_katettigi mesafe kaydedilmelidir. Govdenin donmesini onlemek icin, hastaya
miimkiinse iki kolunu da uzatmasini soyleyin. )

4 Rahatca 6ne uzanabilir >25 cm.

3 Rahatca 6ne uzanabilir >12.5 cm.
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2
1
0

Rahatca 6ne uzanabilir >5 cm.
One uzanabilir ama gozleme ihtiyaci vardir.
One uzanmaya calisirken dengesini kaybeder/disaridan destek gerekir

9. AYAKTAYKEN YERDEN NESNE ALMAK
YONERGE: Avaginizin hemen éniinde bulunan ayakkabivi/terligi alin.

4
3
2

1
0

Terligi rahatca alabilir.

Terligi alabilir ama gdzetim esliginde.

Terligi alamaz ama terlige 2-5 cm kadar yaklasabilir ve kendi kendine denge
saglayabilir.

Terligi alamaz, almaya calisirken de goézetime ihtiyaci vardir.

Terligi almay1 denemez/diismemek ya da dengesini kaybetmemek icin

yardima ihtiyaci vardir.

10. AYAKTAYKEN SAG YA DA SOL OMUZ UZERINDEN DONEREK GERIYE
BAKMAK

YONERGE: Sol omzunuzun iizerinden dénerek arkamiza bakin. Aymisimi sag tarafimizda tekrar

edin. Gozetmen denegin daha iyi bir doniis hareketi gerceklestirmesini saglamak icin denegin

arkasinda yer alan bir nesneyi bakis noktasi olarak belirleyebilir.

4
3

2
1
0

Her iki viicut yanindan da arkaya bakabiliyor ve agirlik aktarim iyi.

Sadece bir yanindan arkaya bakabiliyor, diger yandan olan bakista denge aktarimi ¢ok
iyi degil

Yanlara donebiliyor ama dengesini koruyor

Donerken gozetime gereksinimi var

Dengesini kaybetmemek veya diismemek i¢in yardima gereksinimi var.

11. 360 DERECE DONMEK
YONERGE: Tam daire cizecek sekilde kendi etrafinizda doniin. Durun. Sonra ters vonde tam
daire cizin.

4
3

2
1
0

4 saniye ya da daha kisa stirede emniyetli bir sekilde 360 derece donebilir.

4 saniye ya da daha kisa siirede sadece bir tarafa dogru emniyetli bir sekilde 360 derece
donebilir.

Emniyetli bir sekilde fakat yavas bir sekilde 360 derece donebilir.

Yakin gézetime ya da sozIil uyariya ihtiyaci vardir.

Donerken yardima ihtiyaci vardir.

12. DESTEKSiZ AYAKTA DURURKEN ALTERNE OLARAK AYAGI BASAMAK
VEYA TABUREYE YERLESTiRMEK

YONERGE: ki ayag: da siraswvla taburenin iistiine koyun. Her iki avak da tabureve 4 kere

degene kadar harekete devam edin.

4
3
2

1
0

Kendi basma emniyetli bir sekilde ayakta durabilir ve 20 saniyede 8 adimui
tamamlayabilir.

Kendi basma ayakta durabilir ve 8§ adimm 20 saniyeden daha uzun bir siirede
tamamlayabilir.

Gozetim altinda yardim almadan 4 adim tamamlayabilir.

Az yardimla 2 adim tamamlayabilir.

Diismemek i¢in yardima ihtiyaci vardir/¢aba gosteremez.

13. BIR AYAK ONDE OLARAK DESTEKSIZ AYAKTA DURMAK YONERGE:
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Hastaya gosterin: Bir ayaginizi digerinin tam dniine koyun. Bunu yapamiyorsaniz, ayaginizi, topuk
kismi 6teki ayagimizin basparmagi hizasina gelecek sekilde bir adim atin. (3 puan vermek igin
adimin mesafesi diger ayagin uzunlugunu gecmeli ve durusun genisligi denegin normal yiiriiyiis
adimindaki genislige yakin olmali.)

Normal yiiriiyiis adimini1 bagimsiz olarak atabiliyor ve 30saniye tutabiliyor

Ayagimi digerinin oniine bagimsiz olarak koyabiliyor ve 30 saniye tutabiliyor.
Bagimsiz olarak kii¢lik adim atabiliyor ve 30 saniye tutabiliyor.

Adim atmak icin yardima ihtiyaci var ama 15 saniye durabiliyor

Adim atarken veya ayakta dururken yardima ihtiyaci var.

OFrRrNWPNS

14. TEK AYAK USTUNDE AYAKTA DURMAK
YONERGE: Tek ayak iizerinde tutunmadan durabildiginiz kadar durun.

4 Bacagimi bagimsiz olarak kaldirip > 10 saniye tutabiliyor

3 Bacagini bagimsiz olarak kaldirip 5-10 saniye tutabiliyor

2 Bacagini bagimsiz olarak kaldirip > 3 saniye tutabiliyor.

1 Bacagini kaldirmaga calisiyor, 3 saniye tutamiyor ama bagimsiz olarak ayakta
durabiliyor.

0 Deneyemiyor ve diigmemek i¢in yardima gereksinimi var.

() Toplam Puan (Maksimum = 56)
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2. EK: YASAM KALITESI

HAEMO-QOL

Cocuklar ve Ergenler I¢in Anket| Cocuklar Icin Uzun Versiyon-

Merhabalar!
Gegtigimiz haftalarda kendini nasil hissettigini bilmek isteriz, bunun igin
cevaplamani istedigimiz birkag soru hazirladik. Bu anket hemofili

rahatsizligi olan kiigiik gocuklar igin hazirlanmigtir.

= Simdi sana her soruyu tek tek okuyacagim. Gegtigimiz haftalarda bazi
seylerin senin igin nasil gittigini digin.

= Liitfen hangi cevabin senin durumuna daha uygun oldugunu sdyle.
Burada dogru yada yanlis cevaplar yoktur. Bizim igin dnemli olan senin ne

disiindigiindiir.

Gectigimiz 7 giin boyunca... | asla ara sira cok sik

Gegtigimiz 7 glin boyunca canim
dondurma yemek istedi. D D/ -

® © |6

Anketi doldurdugum tarih: |__|__|__|__|__|__|
(glin/ay/yil)

Ulke: |__|__|
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Bedensel sagligin hakkinda bilmek istedigimiz seyler var...

Gectigimiz 7 giin boyunca... | asla ara sira cok sik
1. kendimi hasta hissettim 0O = O
2. bagim veya karnim agriyordu. 0O ] m
3. hastaligim daha da kotiilesebilir O n n

diye korkuyordum.

simdi de genel anlamda kendini nasil hissettigini bilmek istiyoruz...

Gectigimiz 7 giin boyunca... | asla ara sira ¢ok sik
1. eglendim ve ¢ok giildiim 0 0 O
2. canim sikilmisti. n 0 O
3. hastaligimdan dolay: {izglindiim 0O 0 O

..ve senin kendini nasil hissettigini bilmek istiyoruz.

Gegtigimiz 7 giin boyunca... | asla ara sira ¢ok stk
1. kendimle gurur duydum 0O ] O
2. kendimden memnundum 0 ] O
3. hastaligimla iyi bas edebildim O ] 0
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Asagidaki sorularin konusu senin ailen...

Gectigimiz 7 giin boyunca... | asla ara sira cok sik
1. annem ve babam ile iyi
anlasabildim O O O
2. kendimi evde iyi hissettim O O 0
3. annem ve babam bana
hastaligimdan dolay1 bebek | O O O
muamelesi yaptilar.

Asagidaki sorularin konusu ise arkadaslarin.
Gectigimiz 7 giin boyunca... | asla ara sira cok sik
1. arkadaslarimla oynadim = 0 0
2. arkadaslarimla 1yi anlasabildim O O O
3. baskalarinin hastaligimi fark
etmesine engel oldum. ([l O O

Simdi de kresin/ana okulun hakkinda bilgi almak istiyoruz.

Gectigimiz 7 giin boyunca... | asla ara sira cok sik
1. kresteki/ana okulundaki 6devlerin

tistesinden iyi geldim. O [ I:I

2. kresten/ana okulundan zevk aldim O 0 0

3. hastaligimdan dolay1 kresten/ana

okulundan biraz geri kaldim. O O |:|
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SIMDI DE SANA HEMOFILL HASTALIGIN HAKKINDA SORULAR
SORMAK ISTIYORUZ!

=

no

Burada senin KANAMALARIN (EKLEM KANAMALARIN)

hakkinda bazi seyler bilmek istiyoruz.

Gegtigimiz ay boyunca kag¢ kez kanama gegirdin?

a) hi¢ kanama olmadi b) 1 c)2 d) 2’den fazla Kag kez?....
Asagidaki sorular ancak gocugun kanamalar: olduysa cevaplandiriimalidir.
Gegtigimiz ay boyunca gegirdigin kanamalar nedeniyle ne kadar zorlandin?

a) kesinlikle hig b) biraz ¢) oldukga

Gegtigimiz ay boyunca gecirdigin kanamalar ne kadar

siddetliydi? (birden fazla kanama olduysa, en kotli olanm

igin cevap ver)

a) hafif siddetli b) biraz  ¢) orta siddetli ~ d) oldukca e) cok siddetli
Kanaman olmadan 6nce eklemlerinde garip bir his hissetin mi?

a) asla b) ara sira c¢) daima

5. Kanamalarm oldugunda sakin durman mi1 gerekiyordu? (6rnegin, yatakta yatmak)

a) asla b) ara sira ¢) daima

6. Kanamalarin oldugunda, bunu annene ve babana derhal bildirdin mi?

a) asla b) ara sira c¢) daima
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Sana IGNELERT kimin yaptigini bilmek istiyoruz.

Gectigimiz 7 giin boyunca... | asla ara sira cok sik

l.ignelerimi kendim yaptim.

2. bana annem igne yapti.

3. bana babam igne yapti.

4. bana bir hemsire igne yapti.

oo |o|o|ad
o o|o|o|ad
0 I I R O O

5. bana bir doktor igne yapti.

Burada hemofili hastaligi ve BEDENSEL SAGLIGIN hakkinda
bilgiler almak istiyoruz

Gectigimiz ay boyunca... asla ara sira cok sik
1. sisen yerlerim ac1 verdi. N 0 0

2. benim i¢in kollarirmi ya da

bacaklarimi hareket ettirmek zordu. | O O O

3. kanamalardan korktum. O O O

4. kendimi yaralamaktan korktum O O O
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ve simdi de hemofili hastaligindan dolayi ne HESSETTIGINI bilmek

istiyoruz.
Gectigimiz ay boyunca... asla ara sira cok sik
1.Hemofili hastaligimdan dolay1 O O O
moralim
2. hemofili hastalifimdan dolay1
tizglindiim. O O O
3. hemofili hastaligim beni 6fkeli
yapti O O O

Hemofili hastaligin senin KENDINE OLAN BAKISINI nasil etkiliyor?

Geg¢tigimiz ay boyunca... asla ara sira cok stk
1. benim yasimdaki saglikli erkek

¢ocuklar1 kiskandim. L O O

2. hemofili hastaligimdan dolay1

kendimi mahcup hissettim. O O O

Asagidaki sorularin konusu hemofili hastaligin ve senin AILEN ile hakkindadir.

Gectigimiz ay boyunca... asla ara sira cok sik
1. annem beni ¢ok fazla korudu. . O N

2. babam beni ¢ok fazla korudu. 0 O O

3. kendimi yaraladifim zaman . O N
annemle babam beni azarladi.

4. hemofili hastaligimdan dolay1

annem ve babam baz1 seyleri | O O O

yapmami yasakladi
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Ve simdi de hemofili hastaligi ve ARKADASLARIN hakkinda birkag soru.

Gegtigimiz ay boyunca... asla ara sira cok stk
1. hemofili hastaligimdan dolay1

arkadaslarimla yapmak istedigim

bircok seyleri istedigim gibi | O a O

yapamadim.

Bu sorular hemofili hastaligin ve DEGER INSANLAR hakkindadir

Gegtigimiz ay boyunca... asla ara sira cok stk
1. hemofili hastaligimdan dolay1
kendimi  baskalarindan  farkli 0 O O
hissettim.
2. baskalar1 birlikte bir seyler
yapinca, kendimi diglanmig | O O O
hissettim.

Bu sorular KRES / ANA OKULU hakkindadir.
Gegtigimiz ay boyunca... asla ara sira cok sik
1. hemofili hastaligimdan dolay1
hoslandigim oyunlari oynamaktan . O O
vazge¢mek zorunda kaldim
2. diger herhangi bir ¢ocuk kadar
spor yaptim. O O [
3. hemofili hastalifima ragmen,
kreste / ana okulundaki oyunlara | [ O O

katilabildim
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Ve senin TEDAVIN?

Gectigimiz ay boyunca... asla ara sira cok stk
1. hemofili merkezini ziyaret
etmekten hoslanmiyordum. O O O
2. igneler beni rahatsiz etti. O 0 O
GENEL SAGLIGIN?
Genel anlamda: miikemmel 1yi koti
1. saghgmin nasil  oldugunu
soyleyebilir misin? O O O
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HAEMO-QOL

Gocuklar ve Ergenler Igin Anket| Cocuklar igin Uzun Ver'siyon-l

Merhabalar!
Gegtigimiz haftalarda kendini nasil hissettigini bilmek isteriz, bunun igin
cevaplamani istedigimiz birkag soru hazirladik. Bu anket hemofili rahatsizligi olan

gocuklar igin hazirlanmigtir.

= Litfen her soruyu dikkatle okuyun.
= Gegtigimiz haftalarda bazi seylerin senin igin nasil gittigini digin.

= Senin durumuna en iyi uyan cevabi se¢ ve yanindaki kutuyu isaretle.

Burada dogru yada yanhs cevaplar yoktur. Bizim igin dnemli olan

senin ne diisiindiiglinddir.

e
Bir drnek: asla nadiren |arasira |sik¢a daima
Gegtigimiz 7 giin boyunca canm [0 O O | O
dondurma yemek istedi.

Ulke: |__|__|
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Bedensel sagligin hakkinda bilmek istedigimiz seyler var...

Gectigimiz 7 giin boyunca... asla nadiren | arasira | Sikga daima
1. kendimi hasta hissettim O O (] O |

2. bagim veya karnim agriyordu. O O O O O

3. yorgundum ve bitkindim. | O O O O

4_. ke_ndirni giiclit ve enerji dolu O 0 0 O O
hissettim.

iﬁfg%ﬁ:ﬁ; flaha da kotiilesebilir diye 0 0 0 O 0

Simdi de genel anlamda kendini nasil hissettigini bilmek istiyoruz...

Gegtigimiz 7 giin boyunca... asla nadiren | arasira | Sikga daima
1. eglendim ve ¢ok giildiim. O O O O O
2. canim sikilmaisti | O O O O
3. kendimi yalniz hissettim O ([ ([ O a
4. korktugumu hissettim. O O O O O
5. hastaligimdan dolay1 tizgiindim. | O O d O O

67




.. ve senin kendini nasil hissettigini bilmek istiyoruz.

Gegtigimiz 7 giin boyunca... asla nadiren | arasira | Sikga daima
1. kendimle gurur duydum. O O O O O

2: ke_ndimi diinyanin tepesinde O 0 O O O
hissettim.

3. kendimden memnundum. O O O O O

4. bir¢ok giizel fikrim vardi. O O O | O

5. hastaligimla iyi bas edebildim O O O | O

Asagidaki sorularin konusu senin ailen...

Getigimiz 7 giin boyunca... asla nadiren | arasira | Sikga daima
1. annem  ve babam ile iyi . = = O .
anlagabildim.

2. kendimi evde iyi hissettim. O O O O O
3. evde tartistik. O O O O O
4. hemofili hastaligimdan dolay1

annem ve babam baz1 seyleri a 0 0 0 O
yapmami yasakladi.

5. annem ve babam bana

hastallglmqan dolay1 bebek O 0 0 0 0
muamelesi yaptilar.
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ve agagidaki sorularin konusu ise arkadaslarin.

Gectigimiz 7 giin boyunca... asla nadiren | arasira | Sikca daima

1. arkadaslarla oynadim. O (| (| O O

2. diger ¢ocuklar beni sevdi. a O O | O

3. arkadaslarla iyi anlasabildim. (| O O O O

4. kendimi diger ¢cocuklardan farkl

hissettim. O O O O O

5. Dbaskalarinin hastaligimi  fark

etmesine engel oldum. O O O O O
Simdi de okulun hakkinda bilmek istedigimiz seyler var.

Gegtigimiz 7 giin boyunca... asla nadiren | arasira | Sikga daima

1. okul ddevlerimi yapmak kolayd: | OI O O a O

2. derslerimden zevk aldim. O O | O O

3. 11e_r1k1 haftalar1  sabirsizlikla O 0 0 O 0

bekledim.

4. kot notlardan yada puanlardan

korktum. O O O O O

5. hastalifimdan dolay1 okuldan

biraz geri kaldim. O | | O |
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SIMDI DE SANA HEMOFILLI HASTALIGIN HAKKINDA SORULAR
SORMAK ISTIYORUZ!

Burada senin KANAMALARIN (EKLEM KANAMALARIN)
hakkinda bazi seyler bilmek istiyoruz.

2. Gegctigimiz ay boyunca kag kez kanama gegirdin?
a) hi¢ kanama olmadi b) 1 c)2 d) 2’den fazla Kag kez?....
Asagidaki sorular ancak gocugun kanamalari olduysa cevaplandiriimalidir.
3. Gegctigimiz ay boyunca gegcirdigin kanamalar nedeniyle ne kadar zorlandin?

a) kesinlikle hig b) biraz ¢) oldukca
4.  Gegtigimiz ay boyunca gecirdigin kanamalar ne kadar
siddetliydi? (birden fazla kanama olduysa, en kotii olani
icin cevap ver)
a) hafif siddetli b) biraz  c¢) orta siddetli ~ d) oldukca e) cok siddetli
5. Kanaman olmadan 6nce eklemlerinde garip bir his hissetin mi?
a) asla b) ara sira c¢) daima
6. Kanamalarin oldugunda sakin durman m1 gerekiyordu? (6rnegin, yatakta yatmak)
a) asla b) ara sira c) daima

6. Kanamalarin oldugunda, bunu annene ve babana derhal bildirdin mi?

a) asla b) ara sira c) daima
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Sana IGNELERT kimin yaptigini bilmek istiyoruz.

e ey e asla nadiren | arasira | Sikca daima
1. ignelerimi kendim yaptim O O O | O
2. bana annem igne yapti. O O O O O
3. bana babam igne yapti. O | | O O
4. bana bir hemsire igne yapti. 0 0 O O O
5. bana bir doktor igne yapti. 0 O O O O
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Burada hemofili hastaliji ve BEDENSEL SAGLIGIN hakkinda bilgiler almak

istiyoruz
T e asla nadiren | arasira | Sikga daima
1. sisen yerlerim aci1 verdi.. (| O O O O
2. eklemlerimde agr1 vardi. O O O a O
3. hareket etmek bende agriya yol O O O O O
aciyordu.
4. eklemlerim tutulmus gibiydi. 0 0 0 O O
5. benim i¢in kollarimi ya da
bacaklarimi hareket ettirmek zordu. | O O O O O
6. 1sted1g1m kadar uzaga yiiriimekte O O O O 0
zorluk ¢ektim.
7. kendimi yaralamaktan korktum. | O O O O O
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ve simdi de hemofili hastaligindan dolayi ne HESSETTIGINI bilmek istiyoruz.

e i e Oy e asla nadiren | arasira | Sikca daima
1. he_moﬁh hastaligimdan dolay1 O 0 0 O 0
moralim bozuktu.

2 I.}emf)ﬁh hastaligimdan dolay1 0 0 0 O 0
lizgiindiim.

3. he;moﬁh hastaligim bana sikinti 0 0 0 0 0
verdi (gercek sorun).

4. hemofili hastaligim beni ofkeli

yapti (| (| (| O O
5. hemofili hastaligimdan dolay1

endiseliydim. O | | O O
6. hfem.oflll has.tahgl.mdan dolay1 O 0 0 O 0
kendimi yalniz hissettim.

7. kanamalardan korktum. O O O O O

Hemofili hastaligin senin KENDINE OLAN BAKISINI nasil etkiliyor?

e et o e asla nadiren | arasira | Sikga daima
1. benim yasimdaki saghkli erkek 0 O O O O
cocuklar kiskandim.

2. vicut olarak kendimi diger erkek O 0 0 0 O

cocuklardan daha zayif hissettim
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3. kendimi ken'di' y.a§|m<.jaki erkek O 0 0 0 O
cocuklar kadar iyi hissettim.

4. viicudumdan memnundum. O O O O O

5. hemofili hastaigim hayatimi
daha da zorlastird. = O [ o O

6. hemofili hastaligimdan dolayi O O O O 0
kendimi mahcup hissettim.

7: kendi yasimdaki diger gocuk]arla 0 O O O O
bir seyler yapmakta zorluk gektim.

8. hemofili hastaligimdan dolayi
arkadaslarimla yapabilecegimden | O | O O
fazlasini yapamadim.

9. hemofili hastaigima ragmen
kendimi saglikl hissediyordum. O - - - -

Asagidaki sorularin konusu hemofili hastaligi ve senin AILEN hakkindadir

T o T asla nadiren | arasira | Sikga daima
1. hemofili hastaligimdan dolay1

ailem tarafindan farkli muamele | O O O O O
gordim.

2. annem beni ¢ok fazla korudu. ([l O O O O
3. babam beni ¢ok fazla korudu. O | O O O
4. kendimi yaralqdlglmda annem ve | - 0 0 0 0
babam beni elestirdi.

5. hemofili hastaligimdan dolay1

annem ve babam baz1 seyleri | O O O a O
yapmami yasakladi
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Ve simdi de hemofili hastaligi ve ARKADASLARIN hakkinda birkag soru.

SR i ey T e asla nadiren | arasira | Sikc¢a daima
1. arkadaslarimla hemofili

hastaligim hakkinda konugabildim. = O O O =

2. en iyi ark_afia§|rp t_)enim kendimi = O O . 0
nasil hissettigimle ilgilendi

3 kgndimi cok yakin hissettigim ¢cok O O O O O

iyi bir arkadagim vardi.

4. kendimi iyi hissetmedigimde 0 0 0 0 0

arkadaslarim benimle ilgilendiler.

Bu sorular hemofili hastaligin ve DIGER INSANLAR hakkindadir.

Sl DN asla nadiren | arasira | Sikga daima
1. hemofili hastalifimdan dolay1

kendimi  baskalarindan  farkli | OI O O O O
hissettim

2. digerlerinin hemofili hastaligimi

bilmesinden rahatsizlik duydum. = = = = =
3L hemofili hasta'hglmdan dqlayl 0 a a 0 0
diger ¢cocuklar benimle alay ettiler.

4. hemofili hastalifimdan dolay1

insanlar bana farkli davrandi. = = = = =
5. baskalarl. birlikte bir‘ sey!er 0 O O O O
yapinca kendimi diglanmis hissettim

6. hemofili hastaligimla ilgili baz1 0 O O 0 O

insanlar ‘budalaca’ sozler sdylediler
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Bu sorular SPOR VE OKUL hakkindadir.

oo . asla nadiren | arasira | Sikga daima
Gegtigimiz ay boyunca...

1. hemofili hastalifimdan dolay1
hoslandigim sporlardan vazgegmek 0 0 0 0 0O
zorunda kaldim.

2. hemofili hastaligimdan dolay1
fllggr cocuklara kiyasla daha fazla 0 0 0 0 0
iceride oynamak zorunda kaldim.

3. patenle kaymak veya futbol gibi

sporlardan  vazge¢mek zorunda 0 O O 0 0
kaldim.

4. diger herhangi bir ¢ocuk kadar

O O O O O
spor yaptim.
5. hemofili hastaligima ragmen
okuldaki spor derslerine katildim. = = = = =
6. hemofili hastaligima ragmen 0 0 0 0 O

okula gidebildim.

7. hemofili hastaligimdan dolay1
okulun o6zel organizasyonlarindan
(6rnegin  gezilerden) vazge¢mek | O O O O O
zorunda kaldim.

8. agrilarim oldugundan okulda
dikkatimi toplamakta zorluk O O O O O
cektim.
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Bu sorular hemofili hastaligi ile BASA CIKMA hakkindadir.

i o e asla nadiren | arasira | Sikga daima

1. bir kanama oldugunda erkenden

farkina varmaya calistim. O O O O O

2. viicudum konusunda dikkatli

sekilde davrandim. a O O O O

3. bir kanamam olup olmadigim

sOyleyebiliyordum. O d d O O

4, hemofili hastaligimdan

kaynaklanan sikayetlerimi kontrol | [ O O O O

altinda tuttum.

5. hemofili hastaligi hakkinda

oldukga fazla bilgi sahibi oldugumu | O O O O O

hissettim.

6. hemgﬁh hastaligi hayatimin 0 0 0 0 O

normal bir pargasiydi.

7. hemofili hastaligim oldugunu

kabul ettim. O O O O O
Ve senin TEDAVIN?

il e asla nadiren | arasira | Sikga daima

1. hemofili merkezinden

memnundum O O O O O

2. gordiigiim tedavi yeterliydi. O d d O O

3. doktorlarima ve hemsirelerime

glivendim. O O O O O
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4. hemofili merkezini ziyaret ] a a ] a

etmekten hoslanmiyordum.

5. igneler beni rahatsiz etti. O d d O O

6. igne olmak i¢in harcanan zaman 0 0 O 0 O

beni sinirlendirmisti.

7. igneler yliziinden faaliyetlerimin

aksadigini hissettim (| O O O O
GENEL SAGLIGIN?

Genel anlamda: miikkemmel | ¢ok iyi | yi orta koti

1. saghgmm nasil  oldugunu

sOyleyebilir misin? O O O O O
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HAEMO-QOL

Cocuklar ve Ergenler Igin
Anket Cocuklar igin Uzun Versiyon

Merhabalar!
Gegtigimiz haftalarda kendini nasil hissettigini bilmek isteriz, bunun igin
cevaplamani istedigimiz birkag soru hazirladik. Bu anket hemofili rahatsizlig olan

gocuklar igin hazirlanmigtir.

= Litfen her soruyu dikkatle okuyun.
= Gegtigimiz haftalarda bazi seylerin senin igin nasil gittigini diisiin.

= Senin durumuna en iyi uyan cevabi se¢ ve yanindaki kutuyu isaretle.

Burada dogru yada yanhls cevaplar yoktur. Bizim igin 6nemli olan

senin ne diisiindiiglinddir.

e
Bir drnek: asla nadiren |arasira |sikc¢a daima
Gectigimiz 7 giin boyunca canim |[J O O . O
dondurma yemek istedi.

Ulke: |__|__|
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Bedensel sagligin hakkinda bilmek istedigimiz seyler var...

Gectigimiz 7 giin boyunca... asla nadiren | arasira | Sikga daima
1. kendimi hasta hissettim O O O d O

2. bagim veya karnim agriyordu. O (| (| O O

3. yorgundum ve bitkindim. O O O O O

4_. kepdimi gicliit ve enerji dolu 0 O 0 O O
hissettim.

ioﬁ?j;a;%ﬁ; fiaha da kotiilesebilir diye 0 0 0 0 O

Simdi de genel anlamda kendini nasil hissettigini bilmek istiyoruz...

Gegtigimiz 7 giin boyunca... asla nadiren | arasira | Sikga daima
1. eglendim ve ¢ok giildiim. O O O O O
2. canim sikilmisti O | | O O
3. kendimi yalniz hissettim O O O a O
4. korktugumu hissettim. O O O O O
5. hastaligimdan dolayi iizgiindim. | O O O O O
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ve senin kendini nasil hissettigini bilmek istiyoruz.

Gectigimiz 7 giin boyunca... asla nadiren | arasira | Sikga daima

1. kendimle gurur duydum. O O O O O

2: kepdlml diinyanin tepesinde 0 0 0 0 0

hissettim.

3. kendimden memnundum. O O O O O

4. bir¢ok giizel fikrim vardi. O O O a O

5. hastaligimla iyi bas edebildim d O O O O
Asagidaki sorularin konusu senin ailen...

Gegtigimiz 7 giin boyunca... asla nadiren | arasira | Sikga daima

1. annem  ve babam ile iyi O O O O O

anlasabildim.

2. kendimi evde iyi hissettim. d O O O O

3. evde tartistik. O O O O O

4. hemofili hastaligimdan dolay1

annem ve babam baz1 seyleri O 0 O O O

yapmami yasakladi.

5. annem ve Dbabam bana

hastaligimdan dolay1 bebek O 0 0 O O

muamelesi yaptilar.
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ve asagidaki sorularin konusu ise arkadaslarin.

Gegtigimiz 7 giin boyunca... asla nadiren | arasira | Sikca daima

1. arkadaslarla oynadim. O O O O O

2. diger ¢ocuklar beni sevdi. O O O O O

3. arkadaslarla iyi anlasabildim. O O O O O

4. kendimi diger ¢cocuklardan farkli

hissettim. O O O O O

5. bagkalarinin hastaligimi fark

etmesine engel oldum. O O O O O
Simdi de okulun hakkinda bilmek istedigimiz seyler var.

Gectigimiz 7 giin boyunca... asla nadiren | arasira | Sikga daima

1. okul 6devlerimi yapmak kolayd1 | O O O O O

2. derslerimden zevk aldim. O O | O O

3. 11e_r1k1 haftalar1  sabirsizlikla O 0 0 O 0

bekledim.

4. kotii notlardan ya da puanlardan

korktum. O O O O O

5. hastalifimdan dolay1 okuldan

biraz geri kaldim. O | | O |
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SIMDI DE SANA HEMOFILLI HASTALIGIN HAKKINDA SORULAR
SORMAK ISTIYORUZ!

Burada senin KANAMALARIN (EKLEM KANAMALARIN)
hakkinda bazi seyler bilmek istiyoruz.

3. Gegtigimiz ay boyunca ka¢ kez kanama gecirdin?
a) hi¢ kanama olmadi b) 1 c)2 d) 2’den fazla Kag kez?....
Asagidaki sorular ancak gocugun kanamalari olduysa cevaplandiriimalidir.
4.  Gegtigimiz ay boyunca gecirdigin kanamalar nedeniyle ne kadar zorlandin?

a) kesinlikle hig b) biraz ¢) oldukca

5. Gegtigimiz ay boyunca gegirdigin kanamalar ne kadar
siddetliydi? (birden fazla kanama olduysa, en kotii olani
icin cevap ver)
a) hafif siddetli b) biraz  c¢) orta siddetli ~ d) oldukca e) cok siddetli
6.  Kanaman olmadan 6nce eklemlerinde garip bir his hissetin mi?
a) asla b) ara sira c¢) daima
7. Kanamalarin oldugunda sakin durman m1 gerekiyordu? (6rnegin, yatakta yatmak)
a) asla b) ara sira c) daima

6. Kanamalarin oldugunda, bunu annene ve babana derhal bildirdin mi?

a) asla b) ara sira c) daima
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Sana IGNELERT kimin yaptigini bilmek istiyoruz.

e ey e asla nadiren | arasira | Sikca daima
1. ignelerimi kendim yaptim O O O | O
2. bana annem igne yapti. O O O O O
3. bana babam igne yapti. O | | O O
4. bana bir hemsire igne yapti. 0 0 O O O
5. bana bir doktor igne yapti. 0 O O O O
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Burada hemofili hastalii ve BEDENSEL SAGLIGIN hakkinda bilgiler almak

istiyoruz
Y e asla nadiren | arasira | Sikga daima
1. sisen yerlerim aci1 verdi.. (| O O O O
2. eklemlerimde agr1 vardi. O O O a O
3. hareket etmek bende agriya yol O O O O 0
aciyordu.
4. eklemlerim tutulmus gibiydi. 0 0 0 O O
5. benim i¢in kollarimi ya da
bacaklarimi hareket ettirmek zordu. | O | | O O
6. 1sted1g1m kadar uzaga yliriimekte 0 0 0 O 0
zorluk ¢ektim.
7. kendimi yaralamaktan korktum. | O O O O O
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ve simdi de hemofili hastaligindan dolayi ne HESSETTIGINI bilmek istiyoruz.

Y e asla nadiren | arasira | Sikca daima
1. hemoﬁh hastaligimdan dolay1 0 0 0 0 0
moralim bozuktu.

2 t\emf)flll hastaligimdan dolay1 0 0 0 O O
iizgiindiim.

3. h§m0ﬁ11 hastaligim bana sikinti 0 0 0 O 0
verdi (gercek sorun).

4. hemofili hastaligim beni 6fkeli

yapti O | | O O
5. hemofili hastalifimdan dolay1

endiseliydim. O O O O O
6. hgmoflll has.tahgl‘mdan dolay1 O O O O O
kendimi yalniz hissettim.

7. kanamalardan korktum. O O O O O
8. kendimi ‘arka('laslanm tarafindan 0 0 O O O
dislanmis hissettim.
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Hemofili hastaligin senin KENDINE OLAN BAKISINI nasil etkiliyor?

i e Oy e asla nadiren | arasira | Sikca daima
1. benim yasimdaki saglikli erkek 0 0 0 0O 0
cocuklar kiskandim.

2. viicut olarak kendimi diger erkek

cocuklardan daha zayif hissettim. = = = = =
3. kendimi ken.dI. ygslmQakl erkek a . . O .
cocuklar kadar iyi hissettim.

4. viicudumdan memnundum. O O O O O
5. hemofili hastaligim hayatimi1 daha 0 0 0 O 0
da zorlastird.

6. hemofili hastaligima ragmen 0 0 0 O 0
mutluydum.

7. h_em_oﬁli hasta_hglm_dan dolay1 O O O O O
kendimi mahcup hissettim.

8: kendi yasimdaki diger gocuk}arla 0 0 O O O
bir seyler yapmakta zorluk ¢ektim.

9. hemofili hastaligimdan dolay1

arkadaglarimla  yapabilecegimden | I O O a O

fazlasin1 yapamadim.

10. hemofili hastaligima ragmen
kendimi saglikli hissediyordum.

87




Asagidaki sorularin konusu hemofili hastaligi ve senin ATLEN hakkindadir

e e e asla nadiren | arasira | Sikca daima
1. hemofili hastaligimdan dolay1

ailem tarafindan farkli muamele | O (| O O O
gbrdim.

2. annem beni ¢ok fazla korudu. (| O O O O

3. babam beni ¢ok fazla korudu. O O O O O

4. kendimi yaraladigimda annem ve 0 0 0 0 0

babam beni elestirdi.

5. hemofili hastaligimdan dolay1
annem ve babam baz1 seyleri | O | | O O
yapmami yasakladi

6. hemofili hastaligimdan dolay1 0 0 0 O 0
evde problemler vardi.

7. hemofili hastaligimdan dolay1
aileme sorun ¢ikardigim duygusuna | O O O | O
kapildim.

8. annem ve babam bana bakmak
zorunda kaldiklarindan c¢alismaya
ve dinlenmeye ayirdiklari zamani | O O O a O
sinirlamak zorunda kaldh.
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Ve simdi de hemofili hastaligi ve ARKADASLARIN hakkinda birkag soru.

e e e asla nadiren | arasira | Sikga daima
1. arkadaslarimla hemofili

hastaligim hakkinda konusabildim. = = = = =

2. en iyi aﬂ??,fla&rr‘l b'en1m. kendimi a 0 0 O a
nasil hissettigimle ilgilendi

3. kg:ngm ¢ok yakin hissettigim 0 0 0 0 0
cok iyi bir arkadasim vardi.

4. kendimi iyi hissetmedigimde

arkadaslarim benimle ilgilendiler. = = = = =

Ve simdi de hemofili hastaligi ve sana VERILEN DESTEK hakkinda birkag soru

T o T asla nadiren | arasira | Sikga daima
1: ) hempﬁh ll'gstal'lgl'rnQan dplayl 0 0 0 O 0
digerleri bana 6zel 1lgi gosterdiler.
2: ] hempﬁh hastahglrr'l.dan Fiolayl a 0 0 0 0
digerleri bana anlay1s gosterdiler.
3. hemofili hastaligimdan
kaynaklanan sorunlar hakkinda | (I a a O O
digerleriyle konusabildim.
4. digerleri benim tarafimi tuttular. | O O O O O
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Bu sorular hemofili hastaligin ve DIGER INSANLAR hakkindadir.

Y e asla nadiren | arasira | Sikga daima
1. hemofili hastalifimdan dolay1

kendimi  baskalarindan  farkli | O a a O O
hissettim

2. digerlerinin hemofili hastaligimi

bilmesinden rahatsizlik duydum. = = = = =
3:vhem0ﬁh hasta‘hglmdan dglay1 0 0 0 0 0
diger ¢ocuklar benimle alay ettiler.

4. hemofili hastaligimdan dolay1

insanlar bana farkli davrandu. = = = = =
5. baskalarl. l?lrllkte blI'. sey!er 0 0 0 0 0
yapinca kendimi diglanmis hissettim

6. hemofili hastaligimla ilgili baz 0 O O O O

insanlar ‘budalaca’ sozler sdylediler
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Bu sorular SPOR VE OKUL hakkindadir.

O asla nadiren | arasira | Sikga daima
Gegtigimiz ay boyunca...

1. hemofili hastalifimdan dolay1
hoslandigim sporlardan vazgegmek 0 0 0 0 0
zorunda kaldim.

2. hemofili hastaligimdan dolay1
fhge.r cocuklara kiyasla daha fazla 0 0 0 0 0
iceride oynamak zorunda kaldim.

3. patenle kaymak veya futbol gibi

sporlardan  vazge¢cmek zorunda 0 0 0 0 0
kaldim.

4. diger herhangi bir ¢ocuk kadar

O O O | O
spor yaptim.
5. hemofili hastaligimdan dolay1
ogretmenlerimden farkli muamele | O | | O O
gordiim.
6. hemofili hastalifima ragmen
okuldaki spor derslerine katildim. = = = = =
7. hemofili hastaligima ragmen O O 0 O O

okula gidebildim.

8. hemofili hastaligimdan dolay1
okulun o6zel organizasyonlarindan
(6rnegin  gezilerden) vazgegmek | U O O O O
zorunda kaldim.

9. agrim oldugundan okulda
dikkatimi toplamakta zorluk ¢ektim. = = = =
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Sonraki sorular HEMOFILL HASTALIGI ILE BASA CIKMA hakkindadir.

S e A asla nadiren | arasira | Sikga daima

1. bir kanama oldugunda erkenden

farkina varmaya caligtim. (| O O O O

2. viicudum konusunda dikkatli

sekilde davrandim. O d d O |

3. bir kanamam olup olmadigini

sOyleyebiliyordum. | O O O O

4. hemofili hastaligimdan

kaynaklanan sikayetlerimi kontrol | (I O O O O

altinda tuttum.

5. hemofili hastaligi hakkinda

oldukga fazla bilgi sahibi oldugumu | [ O O O O

hissettim.

6. hemgﬁh hastaligt  hayatimin 0 O O 0 O

normal bir pargasiydi.

7. hemofili hastaligim oldugunu

kabul ettim. O O O O O
Ve senin TEDAVIN?

Bt o Boye asla nadiren | arasira | Sikga daima

1. hemofili merkezinden

memnundum. O O d O O

2. gordiigiim tedavi yeterliydi. O O O O O

3. doktorlarima ve hemsirelerime

giivendim. O O O O O

4. hemofili merkezini ziyaret O O O O O

etmekten hoslanmiyordum.
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5. hemofili hastaligimdan dolay1

baskalaria baglh kaldigmmi | O O O O O
hissettim.
6. igneler beni rahatsiz etti. (| O O O O

. . A
1. igne leak igin h?lrcanan zaman ™ | — 0 0 0 0O
beni sinirlendirmisti.
8. 1gnevler yl_lzun(_ien faaliyetlerimin 0 O O 0 O
aksadigini hissettim.

GELECEK hakkinda ne diigtintiyorsun?

E it o Doy asla nadiren | arasira | Sikga daima
;L.normal bir lvlayat .§1'i'1.“n1'.en1n benim 0 0 0 0 O
icin zor olacagin diigiiniiyorum.
2. yasim biiyiidiikge bam seylerin 0 O O 0 O
daha iyi olmasini bekliyorum.
3. saghgmla ilgili  endise
duyuyorum. O O O O O
4. daha sonralar1 bir ailem 0 O O 0 O

olacagindan eminim.
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ILISKILERIN nasil?

Y e asla nadiren | arasira | Sikga daima
%: khelrnofll(lrin hastah%lrildan dolay1
irkizla ¢ikmay1 zor buluyorum. . 0 0 O O
2. hemofili hastaligimdan dolay1
kizlarla olan samimi iligkilerimde | O O O O O
endigeliyim.

GENEL SAGLIGIN?
Genel anlamda: mitkemmel | ¢cok iyi | 1yi orta kot
1. saghgmm nasil  oldugunu
sOyleyebilir misin? | O O O O
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HAEMO-QOL

ERISKIN FORM

Merhabalar!

Gegtigimiz haftalarda kendini nasil hissettigini bilmek isteriz, bunun igin

cevaplamani istedigimiz birkag soru hazirladik.

= Litfen her soruyu dikkatle okuyun.
= Gegtigimiz haftalarda bazi seylerin senin igin nasil gittigini diisun.

= Senin durumuna en iyi uyan cevabi se¢ ve yanindaki kutuyu isaretle.

Burada dogru yada yanlis cevaplar yoktur. Bizim igin énemli olan
senin ne diisiindiiglinddir.

Bir drnek: asla nadiren |arasira |sik¢a daima
Gegtigimiz 7 glin boyunca canim |[J O O . O
dondurma yemek istedi.
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Burada hemofili hastaligi ve BEDENSEL SAGLIGIN hakkinda bilgiler almak

istiyoruz
e e e asla nadiren | arasira | Sikga daima
1. sisen yerlerim ac1 verdi. O O O O O
2. eklemlerimde agr1 vardi. O O O | O
3. hareket etmek bende agriya yol 0 0 0 0 0
actyordu.
4. 1sted1g1m kadar uzaga yiirlimekte 0 0 0 O O
zorluk ¢ektim.
5. durumundan dolayr kendimi
hazirlamam icin biraz daha fazla | O O O O O
zamana ihtiyacim oldu.
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ve simdi de hemofili hastaligindan dolay ne HESSETTIGINI bilmek istiyoruz.

i o e asla nadiren | arasira | Sikca daima
1. he_:moﬁh hastaligim bana sikinti 0 O 0 O O
verdi.

2. hemofili hastaligim beni oftkeli 0 0 0 O O
yapti.

3. hemoﬁh hastaligimdan dolay1 0 O 0 0 0
endiseliydim.

4. kendimi diglanmis hissettim. O O | O O

Hemofili hastaligin senin KENDINE OLAN BAKISINI nasil etkiliyor?

N asla nadiren | arasira | Sikga daima
Gegtigimiz ay boyunca...
1.benim yasimdaki saglikli insanlari O O O 0O 0O
kiskandim.
2.viicudumdan memnundum. O O O O O
3.hemofili hastaligim hayatimi daha da N O O 0O 0O
zorlastirdi.
4. hemofili hastaigimdan dolay
kendimi baskalarindan farkl hissettim. - - - = =
5.hemofili hastaligimi her an s 0 0 0 O

disiinmemeyi basarabiliyordum.




Bu sorular SPOR VE BOS ZAMANLAR hakkindadir.

. ara
asla nadiren

Gectigimiz ay boyunca... sira sikga | daima | uygulanamaz

1.hemofili hastaligimdan dolayi
hoslandigim sporlardan | O O O O O O
vazgegmek zorunda kaldim.

2.futbol gibi sporlardan

vazgecmek zorunda kaldim. - O O - = O
3.diger herkes kadar ok spor

yaptim. O O O O O O
4.istedigim yere seyahat

edebilme 06zgurligiine sahip | O O O O O O
degildim.

5.her seyi 6nceden planlamam | U O O O (] O

gerekiyordu.

Bu sorular IS VE OKUL/CALISMA hakkindadir.

. ara
asla nadiren

Gectigimiz ay boyunca... sira S ST | DRl EITE

1. hemofili  hastaliima
ragmen diizenli
ise/okula/calismaya O O O O O O
gidebiliyordum

2. diger saghkli c¢aligma
arkadaglarim gibi
caligabiliyordum/egitimime O O O ([ a O
devam edebiliyordum.

3. giinliik
isimi/okul/faaliyetlerimi/
Calismalarimi yapmam
hemofili hastaligimdan dolay1
tehlikeye girdi.




4,
iste/okulda/calismalarda

d

cektim.

agrim oldugundan

ikkatimi toplamakda zorluk

Sonraki sorular HEMOFILL HASTALIGI ILE BASA CIKMA hakkindadir.

Bt it oy ooy asla nadiren | arasira | Sikca daima
1. bir kanama oldugunda erkenden | ] n O O
farkina varmaya calistim.
2... bir kgpamam olup olmadigini 0 O 0 O O
sOyleyebiliyordum.
3. N kanamalar1 kontrol 0 O 0 0 0
edebiliyordum.
Ve TEDAVINIZ?
it o [T asla nadiren | arasira | Sikga daima
1. hemofili hastaligimdan dolay1
faktor konsantre’ye | U O O o o
bagliydim.
2 hemofili hastiallglmln tedavisi 0 O 0 O O
icin doktorlara bagliydim.
3. 1gn§: QImak' i¢in harcanan zaman | - O 0 0 0
beni sinirlendirmisti.
4. ' 1gnel.er‘ yﬁzﬁnsien ‘ gﬁn'liik O O O 0O 0O
faaliyetlerimin aksadigini hissettim.




5. komplikasyonlardan

korkuyordum = O = = =
§. .te.daV1m1n nasil uygulandig ile 0 a 0 0 0
ilgili sorunlarim vardi.
7. acil bir durumda baska
doktorlarin hemofili hastaligini
nasil  tedavi  edeceklerini | O O O O O
bilmemelerinden
korkuyordum.
8.hemofili merkezinden
memnundum = = = - -
GELECEK hakkinda ne diisiiniyorsun?
it o L asla nadiren | arasira | Sikga daima
1. normal bir hayat slirmenin benim
i¢in zor olacagin diigiiniiyorum. O O O O O
2. gelecekte bazi seylerin daha iyi
olmasini bekliyorum. O O O a a
3. durumumum  daha da
kotiilesmesinden endiseleniyorum. | O O O | |
4. hemo'ﬁh' 'hastahg1mdan. dglayl 0 a 0 0 0
yasamla ilgili planlarim etkileniyor.
5. tekerlekli sandalyeye ihtiyacim 0 O 0 0 0

olacagindan korkuyorum.




Sonraki sorular hemofili hastaligi ve AILE PLANLAMASI hakkindadir.

ara

S e asla nadiren sira sikca | daima | uygulanamaz
1. ¢ocuk sahibi olmakla ilgili
sorunlarim var. O O O O a O
2. cocuk sahibi olamamaktan
korkuyorum. d O O d O O
3. cocuklarima
bakamayacagimdan O O O O O O
korkuyorum.
4. plr glle kuramam diye O 0 0 O O O
endiseleniyorum.
PARTNERINIZ VE CINSELLIK
asla nadiren | 2" sikca | daima | uygulanamaz

Gectigimiz ay boyunca... sira
1. hemofili hastaligimdan
dolay1 bir kizla ¢ikmay1 zor | O O O O a O
buluyorum.
2. hemofili hastaligimdan
dolay1 kadinlarla olan cinsel | O O O O O O
iligkilerimde endiseliyim
3. hemofili hastaligimdan

dolayr normal bir | O O O O | O

iliski kuramiyorum.




3.EK: HEMOFILI DEGERLENDIRME FORMU

HEMOFIiLi DEGERLENDIiRME FORMU
Ad Soyad:

Telefon

Yas: Kilo: Boy: Tarih:
Faktor diizeyi (agir <%1, orta %1-5, hafif >5):

Hemofili tanisinin kondugu yas:

Faktor tedavisi- tedaviye baslandig yas:

Profilaksi aliyor musun? Kag yildir?

Diizenli Profilaksi aliyor musun, kendine 1°den 10°a kadar puan verir misin?
[k eklem kanamasi zamana:

Simdiye kadar kanayan eklemleriniz:

Hedef eklemler (son 6 ay i¢inde 3 veya daha fazla eklem kanamasi):

Toplam kanama sayis1 (son 6 ay) spontan? Travma?

Hastanin sosyal durumu: halen 6grenci ise: ilkogretim- lise- yiiksekokul- fakiilte
Egitimine devam etmeyen 18 yas iistii hastalar i¢in: Calistyor mu? Oziirlii kadrosu mu?
Egitimini terk ettiyse diizeyi:

Hemofili hastalig1 egitimine engel oldu mu?

Kanama nedeniyle gegen y1l okula kag giin devamsizlik yapt1?

Herhangi bir spor aktivitesine katiltyor mu?

Yapilan sporlar:

Fizik tedavi hekimi tarafindan degerlendirilip egzersiz programiniz diizenlendi mi?
Radyosinovektomi yapildi m1? Hangi eklemlere?

Artroskopik sinovektomi yapildi mi1? Hangi eklemlere?

Gecirilmis cerrahi: ortopedik, diger

Yardimci cihaz kullanimi (kanadyen, baston vs):

KOU ye nasil ulastyor: Ozel araciyla vasita degistirerek (kag vasita)
Duisme sayist:

Son 12 ayda diigsme sayisti:



FiZiK MUAYENE:

Fonksiyonel durum:

Eklem hareket acikligi:
e Kalca:

e Diz:

Ayak bilegi:
e Omuz:

Dirsek:

Kas giicu:
e Hamstring:

e Kuadriceps:

e Ayak bilegi dorsifleksiyonu:

e Ust ekstremite:

Ekstremite cap fark::

Patella 10 cm distali sag /sol:

Patella 10 cm proximali sag/sol:

Eklem pozisyon hissi:

Diz i¢in sapma agisi:

Ayak bilegi i¢cin sapma agist:



SAYISAL AGRI SKALASI

AGRI YOK ORTA SIDDETLI AGRI SIDDETLI AGHI
| | | | | | | | | | |
I I I I I I I I I I I
0 5 10
WONG BAKER Y(0Z SKALASI
9-10

yo gﬂk az blraz fazla gokfazla dayanilmaz




4.EK: DUNYA HEMOFILi FEDERASYONU EKLEM DEGERLENDIRME FORMU

Sislik Yok 0
Var (eger kronik sinovit
varsa)

N

Kas dokusu kaybi1 Yok
Var

Agisal Sekil Bozuklugu Normal
10 dereceden az
10 dereceden fazla

a-Ayak bileginde agisal sekil Yok
bozuklugu < 100° valgus

b-Diz ekleminde Normal
8-150° varus veya 0-50°
valgus

P Ok ONPEF Ok O

Hareketle krepitasyon Yok
Var

Hareket agis1 % 10 kayip
% 10-33 kayip
%33" den fazla kayip

Fleksiyon kontraktiirii Yok
<15 dereceden az
>15 dereceden fazla

Instabilite Yok

Var fakat fonksiyon
miimkiin

Fonksiyonel kayip

NF,FONPFEFODNPEFO|Fk O
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Sevgili arkadagim,

Seni arastirmama katilmaya davet ediyorum. Liitfen asagidaki bilgileri anne-babanla birlikte oku
ve katilmak isteyip istemedigine karar ver. Katilmaya karar verirsen alttaki onam formunu 6nce

senin sonra anne-babanin imzalamasi gerekecek.

Bu ¢alismanin adi: Hemofilili gocuk hastalarda dengenin degerlendirilmesi ve dengenin yasam

kalitesi Uizerine etkisi

Bu arastirmay1 ben arastirma gorevlisi Dr. Esin Yilmaz, Dr. Ogr. Uyesi Murat Inamr
danismanliginda tez projesi olarak yiiriitiyorum. Bize ulasabilecegin telefon numaralari

asagidadir:

Kocaeli Universitesi Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon Anabilim Dali, (0 262 303 7519; 0531 984
94 26)

1. Arastirma amacinin anlasihir ve 6zet agiklamasi:

Hemofili kanin normal olarak pihtilagmadigi bir durumdur. Pihtilasma olmadigindan hastalarda
kanama goriiliir. Hemofili varlifinda bir yaralanma sonrasinda kanama daha uzun siirer.
Orselenme ya da carpma sonucu kapal1 viicut bolgelerinde de (diz, ayak bilegi ve dirsek gibi)
kanama olabilir. Bu kanama organ ve dokulara zarar verebilir. Zaman zaman yasami tehdit
edebilir. Diisme, hemofili hastalari i¢in 6nemli bir problemdir. Diisme yeni kanamalar igin bir
risk faktoriidiir. Kanamalar siklikla eklem igine ve kas igine olmaktadir. Tekrarlayan eklem igine
kanamalar eklemlerde bozukluklara ve kireclenmeye neden olabilir. Ozellikle bacaklarda
gelisen problemler dengenin bozulmasina ve diisme riskinin artmasina neden olabilir.

Kanamalar sirasinda sislik ve agr1 ortaya ¢ikabilir ve eklemlerde hareketsizlige yol agabilir.



Hareketsizlik kaslarda giigsiizliik ve kas erimesine neden olmaktadir. Ayrica hareketsizlik denge

bozuklugunu arttirmaktadir.

Yani denge hemofili hastasi ¢ocuklarin dengesinin degerlendirilmesi 6nemlidir.

Bu ¢aligmanin amaci, hemofilik ¢ocuklarin diisme olasiligini artiran nedenleri, dengelerini ve

yasam kalitelerini ayn1 yas gruplarindaki hemofilik olmayan ¢ocuklarla karsilastirmaktir.

2. Neden ben secildim?

Hemofilili cocuk grubu: Hemofili bir ¢ocuk olarak bagvurdugun ve 7-18 yas arasinda oldugun
icin segildin. Bu arastirmaya senin gibi hemofili olan 30 ¢ocuk ve hemofili olmayan 50 ¢ocugun
katilmasi planlanmaktadir.

Kontrol grubu: Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Klinigi’nden arastirmamiza katilmak iizere bize
yonlendirildigin, hemofili hastasi olmadigin ve 7-18 yas arasinda oldugun igin segildin. Bu
arastirmaya senin gibi hemofili olan 30 ¢ocuk ve hemofili olmayan 50 ¢ocugun katilmasi

planlanmaktadir.

3. Arastirmaya katilmak / bir kez katildiktan sonra sonuna kadar devam etmek zorunda
miyim?

Bu arastirmaya goniillii isen katilabilirsin. Katilmak istemezsen herhangi bir ceza ile

karsilagsmayacaksin. Elde edilecek bir yarardan da yoksun kalmayacaksin. Ayrica aragtirmaya

katilmay1 kabul ettikten sonra da arastirmanin herhangi bir yerinde higbir neden gostermeksizin

arastirmadan ¢ekilebilirsin. Bu durumda da herhangi bir ceza ile karsilasmayacaksin. Elde

edilecek bir yarardan da yoksun kalmayacaksin.

4. Katilmayi kabul edersem bana ne yapilacak?
Eger katilmay1 kabul edersen,
Muayenen i¢in boliimiimiize geldiginde sana normal olarak her muayenede yapmadigimiz bir

muayene ve bazi testler yapacagiz:

1) Denge muayenesi soyle yapilir:



Dengenin degerlendirilmesinde sandalyeye oturup kalkmak, ayakta iken kendi etrafinda
donmek, tek ayak iizerinde durmak, gozler kapali sekilde ayakta durmak gibi cesitli aktiviteler
degerlendirilir.

Daha sonra sandalyeden kalkip, yiiriiytip duvardaki 3 metre ilerideki isaretli bir resme dokunup
tekrar geri gelip oturmasi istenir. Harekete baslamadan Once hareket cocuga gosterilerek
anlatilmaktadir. Elektronik denge cihazinin platformunun iizerine ¢ikip tizerinde belli bir siire
sabit sekilde durulur. Daha sonra cihazin ekranindaki ekrandaki yanip sonen isiklari viicut
hareketleriyle sondiirmeleri istenir ve testi bitirme siireleri kaydedilir. Bu degerlendirmelerden
sonra cihazin platformu hareketli hale getirilerek sabit bir pozisyonda kalmalar istenir. Denge

testlerinin yapilmasi yaklasik15 dakika siirecektir.

2) Sana yapacagimiz baska bir test diisme korkusunun degerlendirilmesidir. Bu testte 16
sorudan olusan bir form doldurulacaktir.

3) Yasam Kkalitesi degerlendirmesi de senin kendi saghgmi nasil degerlendirdigini
anlamamizi saglayan hemofilili ¢ocuklar i¢in 6zel olarak hazirlanmis ve 64 maddeden

olusan anket formunun doldurulmasi ile yapilacaktir.

Arastirma amagli yapacagimiz bu muayene ve testler yaklagik olarak toplam 1.5 saat siirecektir.
Arastirma sirasinda ses veya goriintii kaydi, fotograf ¢ekimi yapilmayacaktir. Kayit edilen

belgelerde isminiz sakli olacak ve diger kisiler ile paylasilmayacaktir.

5. Arastirmaya katilmanin olasi dezavantajlari ve riskleri nelerdir?
Aragtirmaya katilmanin olasi bir dezavantaji ve riski yoktur. Yukarida agiklandigi gibi testler
sirasinda glinliik yasamda kullandigimiz aktivitelerden daha zorlu bir aktivite yapilmayacaktir.

Sadece yukarida belirttigimiz kadar zaman harcamaniz gerekecektir.

6. Arastirmaya katilmanin olasi yararlari nelerdir?
Bu arasgtirma Oncelikle genel olarak tiim hemofilik ¢ocuklara yonelik bir yarar saglamayi
hedeflemektedir. Eger hemofilik olmayan ¢ocuklar ile arasinda bir fark tespit edilirse hemofilik

cocuklarin rutin muayenelerine denge muayenesi de eklenebilir.



Sana yapacagimiz muayene ve testler ile varsa 0zel olarak senin diisme olasiligini artiran
nedenleri veya dengende azalma olup olmadigini tespit edebiliriz. Eger bdyle bir sey tespit
edersek buna gore bir tedavi programi diizenleyebilir, diisme olasili§ini azaltmak i¢in onerilerde

bulunabiliriz.

7. Arastirma masraflari:
Aragtirma amagli yapacagimiz muayene ve testler doktor tarafindan 6zel olarak ek zaman

harcanarak yapilacak testler olup ailenden veya sigortanizdan bir {icret alinmayacaktir.

8. Arastirmada ters giden bir sey olursa?

Arastirmada yapilacak islemler risk icermediginden bir sorun beklenmemektedir. Ancak
caligmaya katilmak nedeniyle bir sorun yasadigini diistiniirsen doktoruna ulasabilirsin. Doktorun
seni gerekli sekilde bilgilendirecek ve yonlendirecektir.

9. Kimlik bilgilerim ve elde edilen verilerin gizliligi nasil saglanacak?

Arastirma siiresince elde edilen tiim bilgiler ve kisisel detaylarin gizli kalacaktir. Arastirmayla
ilgili tiim veriler arastirmacilar tarafindan olgu rapor formunda kaydedilecektir. Bu formdaki

bilgilerde kimligin degil seni temsil edecek bir kod numaras1 kullanilacaktir.

10. Arastirma sonunda bana bilgi verilecek mi?
Arastirma amagli yapilan muayene ve testlerin sonuglari seninle paylasilacak ve gerekirse sana

ozel dnerilerde bulunulacaktir.

11. Arastirma sonuc¢larina ne olacak?

Arastirma sonuglar1 Dr. Esin Yilmaz’in tipta uzmanlik tezi olacaktir. Daha sonra bilimsel bir
yazi halinde ¢esitli tip dergilerinde yayinlanabilir. Ancak bu durumda kimliginiz agiga
cikartmayacak halde yas, cinsiyet gibi bazi kisisel bilgileriniz, tibb1 6zge¢misiniz ve muayene

bulgulariniz ile laboratuar bulgulariniz islenerek kullanilacaktir.

12. Daha ayrintih bilgi i¢in,
Kocaeli Universitesi Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon Anabilim Dalindan Dr. Murat Inanir’a
(05325686133) ve Dr. Esin Yilmaz’a (05319849426) ulasabilir sormak istediginiz tiim sorulari

sorabilirsiniz.



Arastirmamiza katildiginiz icin tesekkiir ederiz.

13. Sikayet icin basvuru adresi verilmelidir;
Arastirmaya katiliminizla ilgili herhangi bir sikayetiniz varsa Kurula Etik Kurul raportérii Yrd.
Dog. Dr. Aslihan Akpinar (Tel: 02623037450) vasitasiyla ulasabilirsiniz. Her tiir sikayetiniz

gizlilikle degerlendirilecek, arastirilacak ve sonug¢ hakkinda tarafiniza bilgi verilecektir.



