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KISALTMALAR

ADH Anti-ditiretik hormon

BT Bilgisayarli tomografi

BU Bethesda Unitesi

DDAVP 1-deamino-8-D-arginine vasopressin

DFYI Doku Faktérii yolu inhibitorii

DSM-IV Diagnostic and statistical manual of mental disorders

Haemo-QoL Haemophilia Quality of Life
Haemo-A-QoL  Haemophilia Adult Quality of Life

HBsAg Hepatitis B surface Antigen

HBV Hepatitis B Virus

HCV Hepatitis C Virus

HIV Human Immunodeficiency Virus
109G Immiinglobulin-G

MRI Magnetic Resonance Imagination
MRNA Messenger Ribonucleic Acid
MSS Merkezi Sinir Sistemi

NSAIi Non-steroid antienflamatuar ilag
PRICE Protection, Rest, Ice, Compression, Elevation
RICE Rest, Ice, Compression, Elevation
TDP Taze Donmus Plazma

VKi Viicut Kitle indeksi

vVWH von-Willebrand Hastalig1



1.GIRIS VE AMAC

Hemofili 10000 canlt dogumda bir goriilen, pihtilasma faktorlerinden Faktor VIII ya da
IX un dogumsal eksikliginin neden oldugu bir hastaliktir. Faktor konsantrelerinin
hemofilideki kanamalarin profilaksi ve tedavisinde kullanilmasi, ev tedavisi konusunda
verilen egitimler gelismis iilkelerde agir hemofili hastalarinin kaderini degistirerek onlar1
ortopedik Oziirlii bireyler olmaktan kurtarmis, bagkalarina bagimli olmayan, iiretken

bireyler haline getirmistir.

Poliklinik izlemleri sirasinda hemofili hastalarinin kanama tedavileri yapilmakta, faktor
konsantreleri raporlarlar1 hazirlanmakta ve regete yazimlar1 yapilmaktadir. Hastalarin
sosyoekonomik, psikolojik durumlarinin sorgulanmasina genellikle firsat olmamaktadir.
Bu calismadaki amacimiz merkezimizde takip edilen 4-25 yastaki faktor diizeyi %1 ve
altinda olan hemofili hastalarindan demografik verilerin toplanmasi; hemofiliye 6zgii
Ozbildirim anketlerinin (Haemo-QoL) uygulanarak hastalarin yasam kalitesi hakkinda
bilgi sahibi olmaktir. B6lgemizdeki hastalarin yasam kalitelerinin iilke ve Avrupa verileri
ile karsilagtirilmasi ve bolgemizde hemofili tedavisinde ulastigimiz standartlarin ortaya
konmasidir. Elde edilen verilerden yola ¢ikarak hasta izlemi ve tedavisinin iyilestirilmesi

amaglanmstir.



2. GENEL BILGILER

2.1. Epidemiyoloji

Hemofili, faktor VIII veya IX eksikligi sonucunda gelisen nadir bir kalitsal kanama
bozuklugu olup, siklikla eklem i¢i (hemartroz) ve kas i¢i (hematom) kanamalarla kendini
gosterir. Faktor VIII eksikligi Hemofili A, faktor IX eksikligi ise Hemofili B olarak
adlandirilir. Hemofili A canli erkek dogumlarinin yaklasik 5000 de 1 inde goriiliir.
Hemofili B ise canli erkek dogumlarimin yaklasik 30000 de 1 inde goriiliir (1). Tiim
hemofili hastalarimin %85’ini Hemofili A, %15 kadarim ise hemofili B olusturmaktadir.
Hastalik siklig1 tiim cografyalarda ayni olup irksal farklilik géstermez.

2.2. Genetik

FVIII ve IX geni X. kromozomun uzun kolunda yerlesiktir (sirastyla Xq27 ve Xq28).
Hastalik cogunlukla tasiyic1 kadinlardan, erkek ¢ocuklarina gegmektedir. Hastalik ¢ok
nadir olarak kiz ¢ocuklarda da gériilebilir. Ornegin tastyici bir kadin ile hasta bir erkegin
birlikteliginde veya Turner Sendromu gibi tek X kromozomu varliginda hastalik kiz
cocuklarda da ortaya ¢ikabilir (2). Olgularin yaklasik 1/3 kadarinda aile 6ykiisii olmaksizin
hastalik spontan de-novo mutasyonlar ile ortaya ¢ikabilir. Hemofiliye neden olan
molekiiler genetik mutasyonlarin yelpazesi olduk¢a genis olmakla birlikte, yaklasik %10
olguda mutasyon tam olarak tanimlanamamaktadir. Agir hemofili A tanili olgularin
yaklagik yarisinda veya tiim olgularin yaklasik %30 kadarinda “faktor VIII intron 22
inversiyon mutasyonu” bulunmaktadir. Hemofili B hastalarinda ise siklikla nokta
mutasyonlar1 ile mRNAsplice-site mutasyonlar1 goriilmektedir (3).

2.3. Klinik Ozellikler

Faktor VIlaintrinsik pithtilagsma yolaginda Faktor IX un aktiflesmesi i¢in esansiyel bir
kofaktordiir. Serin proteaz aktivitesi olan Faktor [Xa, faktor X u aktive eder.Faktor VIII
eksikliginde piht1 olusumu bozulurken, Faktor IX eksikliginde piht1 olusumunun

yavaglamasi ve uzamis kanamalar s6z konusudur (4).
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Sekil 1: Pihtilagma
faktorlerinin aktivasyonu ve fibrin olusumunun giincel bilgilere gore semas1  (DFY1:
Doku faktorii yolu inhibitdrii)

Hemofili bazal faktor seviyesine gore hafif, orta ve agir olmak iizere siniflandirilir. Agir

hemofilide faktor diizeyi <%]1 dir. (< 0.01 [U/ml). Orta hemofilide, faktor diizeyi > %1 ve
<%35 dir.( >0.01 ve <0.05 IU/ml) Hafif hemofilide ise faktor diizeyi >%5 ve < %40 (>0.05
ve <0.4 1U/ml) dir (5).

Agir hemofilili cogu siit cocugu yasamin ilk 1 ile 1,5 yillarinda kolay morarma, eklem
icine kanama ve girisimsel iglem sonras1 veya agiz i¢i travmaya bagli kanama sikayetleri
ile bagvurur. Bu hastalarin yaklasik %3-%35 perinatal donemde subgaleal ve intraserebral
kanama gelisir. Yaklasik yarisinda siinnet sonrasi asirt kanama goriiliir (6).
Morarma, eklem kanamalar ve diger kas iskelet sistemi kanamalar1 ¢ocuklar yiiriimeye
basladiginda siklasir (7). Daha biiyiik ¢ocuklarda eklem ve kas i¢ine kanamalar goriiliir.
Yiirliyen hastalarda eklem i¢i kanamalar en sik kanama seklidir. Cocuklarda ayak bilekleri
en sik tutulan eklemlerdir. Siit ¢ocuklarinda huzursuzluk ve etkilenen eklemin az
kullamlmas1 erken isaretlerdir. Biiylik ¢ocuklarin eklem i¢i kanamalarinda, eklem
hareketlerinde kisithilik ve 1s1 artig1 goriiliir. Is1 artisint ani agri ve sislik takip eder. Kas
icine kanamalar yaygindir. En siklikla quadriceps, iliopsoas gibi bacak kaslar1 ve kol
kaslart etkilenir. Kompartmansendromu gelisebilir (8).

Kiiciik travma veya agiz ici cerrahi girisimler sonrasi burun, agiz mukozasi ve diseti gibi

yerlerde kanamalar goriilebilir. Hematiiri, agir hemofilide goriilebilir.



2.4. Tedavi

Hemofili hastalarinda en sik goriilen kanama yerleri, eklemler ve ardindan kas/yumusak
dokulardir. Eklem kanamalar1 dncellikli olurken diger sistemlerle iliskili kanamalar
morbiditeyi ve mortaliteyi arttirabilmektedir. Kanama tedavisine gegmeden once, bir
hemofili hastasinin izlem ve tedavisinin multidisipliner yaklagimla yapilmasi gerektigi
unutulmamalidir. Bu hastalar 6ncelikle Hematoloji, Ortopedi, Fizik Tedavi olmak tizere
Genetik, Hepatoloji, Enfeksiyon Hastaliklar1, Niikleer T1p, Iimmunoloji ve Dis
Hekimliginin yakin isbirligi ile izlenmelidir.

2.4.1. Hemofili bakiminda genel ilkeler
"} Kanamanin 6nlenmesi amag¢ olmalidir. Uygun olan ¢ocuk hastalar profilaksi programina
alinmalidir.

] Her hasta hemofili tipini, agirlik derecesini, inhibitér durumunu, kullanilan faktor tipini,
tedavi eden doktor/ merkezin adin1 iceren ve kolayca ulasilabilen bir kimlik karti
tasimalidir.

] Akut kanamalar, en kisa zamanda (miimkiinse 2 saat i¢inde) tedavi edilmelidir.

[J Tiim ciddi kanamalar hastane ortaminda tedavi edilmelidir. Agir kanama siiphesi
tedaviye baglamak i¢in yeterlidir. Klinik ve laboratuvar sonuglar1 beklenmeden tedaviye
hemen baslanmalidir.

71 Uygun dozda faktor verilmesine ragmen kanama kontrol altina alinamaz ise, inhibitor
varligindan siiphelenilmeli, faktor diizeyi 6l¢iilmeli ve inhibitor varligi arastirilmalidir.
"Herhangi bir girisimsel islem 6ncesinde uygun faktor diizeyi saglanmalidir.

] Optimal tedavi i¢in hasta, doktor, tedavi merkezi arasindaki iletisim ¢cok dnemlidir.

") Damar yoluna asir1 6zen gosterilmelidir. Tedavide ¢cocukluk déneminde 23 ya da 25 G
igneler kullanilmali, uygulama sonras1 da 3-5 dakika basi ve buz uygulamasi yapilmalidir.
] Kas i¢i enjeksiyonlar, asilar disinda yapilmamalidir.

] Analjezi i¢in parasetamol, propoksifen ve kodein giivenli seceneklerdir. Trombosit islev
bozuklugu yapan diger ilaglarm (aspirin, NSAII, klopidogrel gibi) kullanimmdan
kacinilmalidir.

U] Hastamin aktif yasamini engellemeyecek sekilde, olabildigince travmadan uzak kalmasi
saglanmalidir.

] Hastanin, anne ve babanin yeterli egitimi saglandiktan sonra koruma ve hafif/orta

kanamalarin tedavisi ev sartlarinda yapilabilir.
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"I Diizenli egzersiz 6nerilmelidir. Travma olusturabilecek sporlardan miimkiin oldugunca
kacinilmalidir. En uygun egzersiz yiiriiylis ve ylizmedir.

2.4.2 . Faktor Konsantreleri
Tablo 1: Kanama yeri ve hemofili tipine gore yerine koyma tedavisinin doz ve siiresi (20)

Kanamanin Tipi Hemofili A Hemofili B
Ls;::;n Giln Sayisi :;;::;" Giln Sayist
Hemartroz 9%40-60 |1-2 gln, yanit |%40-60 |1-2 gln,
yeterli dedilse yanit yeterli
daha uzun dedilse daha
uzun
Kas i¢l kanamasi | %40-60 |2-3 gln, yanit |[%40-60 |[2-3 gln,
(lliopsoas hari¢) yeterli dedilse yanit yeterli
daha uzun dedilse daha
uzun
iliopsoas Kanamasi
*Baslangig *9680-100 |*12 *9%60-80 |*1-2
**Devam **9630-60 |**7-10 gln, **9%630-60 |**3-5 gln,
bazen bazen
sekonder sekonder
profilaksi profilaksi
olarak olarak
fizyoterapide fizyoterapide
daha uzun daha uzun
MSS/Kafa
Travmasi
*Baslangig %80-100 |1-7 gln %60-80 |17 gln
*Devam %50 8-21gln %30 8-21giln
Bogaz/Boyun
*Baslangig %80-100 |1-7 gln 9%60-80 |1-7 gln
*Devam %50 8-14 glin %30 8-14 gln
Sindirim Sistemi
*Baslangig %80-100 |1-6qln %60-80 |16 gln
| *Devam %50 7-14 qln %30 7-14 gin
Oriner Sistem %50 3-5 gln %40 3-5gln
Derin laserasyon | %50 5-7 glin %40 57 gln
Cerrahi (majér)
*islem dncesi %80-100 %60-80
*islem sonrasi %60-80 |1-3gln %40-60 [1-3 gln
%40-60 |4-6 gln 9%30-50 |4-64qln
9%30-50 |7-14 gln %20-40 |7-14 gln

"I Hemofili hastalar1 i¢in plazma kaynakli ve rekombinant {irlinler mevcuttur.

) Faktor VIII 1 1U/kgverildiginde, plazma FVIII diizeyi %2 artar, yarilanma mrii 8-12
saattir. i1k verilecek, kilo basina yiikleme dozu hesaplanirken asagidaki formiil kullanilir:
Verilecek faktor miktari = [Hedeflenen faktor diizeyi — Hastamin faktor diizeyi] x kg x 0.5
[ Ik doz yukarida hesaplandig1 sekilde verildikten sonra, eger baslangicta hedeflenen
faktor diizeyi korunmak isteniyorsa bu yiikleme dozunun yaris1 8-12 saatte bir tekrarlanir.
Ornegin, FVIII diizeyi %0 olan 20 kg’lik bir hemofili hastasi, major kanama ile geldi ise;
istenen FVIII diizeyi %100 olacagindan, (100-0)x20x0.5 islemi yapildiginda, yiikleme
dozunun 50 TU/kg olacag, takip eden dozlarin, 25 iU/kg/ doz olarak, 8-12 saat arayla
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verilecegi hesaplanir. Bireysel farmakokinetik farkliliklar nedeniyle, doz aralar 6zellikle
cocuk hastalarda farklilik gosterebileceginden, major kanamalarda ve cerrahi girisimlerde
faktor diizey olglimleri faktor uygulandiktan sonraki 30. dakikada (FVIII recovery)
yapilmalidir; miimkiinse farmakokinetik ¢aligma yapilmalidir. Farmakokinetik ¢aligma
icin Onerilen yaklasim: faktor diizeyini %100’e ¢ikaracak doz verildikten sonra 0, 30, 60.
dakika, 3, 6, 9, 24, 32 ve 48. saatte FVIII diizeyi, FIX i¢in ise ilave olarak 50 ve 72. saatte
de diizey 6l¢iimii i¢in kan alinmasidir.

" Artik ¢ok kullanilmayan bir yontem olan siirekli inflizyon yapilacaksa, baglangi¢
yikleme dozu 24’ye bdliinerek, verilecek tinite/saat bulunur.

] Plazma kaynakli Faktor IX 1 1U/kg verildiginde, plazma FIX diizeyini %1 arttirir, yart
omri 18-24 saattir, ilk yiikleme dozu hesaplanirken asagidaki formiil kullanilir. Verilecek
faktor diizeyi = [Hedef faktor diizeyi — Hastanin faktor diizeyi] x kg x 1

[ Ik doz yukarida hesaplandig1 sekilde verildikten sonra, eger baslangicta hedeflenen
faktor diizeyi korunmak isteniyorsa, bu yiikleme dozunun yaris1 18-24 saatte bir
tekrarlanir.

"IRekombinant FIX un doz hesaplamalari farkliliklar gosterebildiginden kullanilan ilacin
uiriin bilgilerine bakilmalidir. Son yillarda uzun etkili rekombinan faktorler
gelistirilmektedir.

"] Faktorler en az 5 dakikada damar i¢i bolus seklinde uygulanmalidir. (¢ocukta ise 100 iU/
dakikay1 agsmamalidir).

] Genel olarak; orta siddetteki kanama ataklarinda (hemartroz, ilerlemis yumusak doku
kanamas1) FVIII 20-25 [U/kg uygulanir, bulgular devam ediyorsa 12 saat aralarla tedaviye
devam edilmelidir.

'] Agir kanamalarda (MSS, cerrahi, ciddi travma)

FVIII: Baslangig 50 iU/kg, sonra 12 saat arayla 25 [U/kg,

FIX: Baslangic 80-100 IU/kg, sonra 18-24 saat arayla 40-50 1U/ kg uygulanr.

Tedavi siiresi ortalama 10-21 giindiir.

2.4.3. Faktor Konsantreleri Disindaki Tedavi Secenekleri
2.4.3.1. Taze Dondurulmus Plazma (TDP)
10



TDP tedavisi giiniimiiz kosullarinda 6nerilmez. Ancak faktor konsantresi yoksa ya da
heniiz kesin tan1 konulamayan hastanin acil tedavi gereksinimi oldugunda verilebilir.
Faktor konsantresine ulasilinca TDP verilmesi kesilir. Ulkemizde olmamasina ragmen
yurtdisinda viral inaktivasyon islemi yapilnus TDP bulunmaktadir. 1 ml TDP’de, 1 IU
FVIII var oldugu kabul edilmektedir. Baslangi¢ dozu 15-20 ml/kg’dur.

2.4.3.2. Desmopressin (DDAVP) Desmopressin (1-deamino-8-D-arginine
vasopressin)

ADH nin sentetik analogudur. Hafif hemofililerde ve de desmopresine cevaplt tip 1
vWH’da basit kanamalarin tedavisinde kullanilir. Hafif hemofili A’da tek doz uygulamada
FVIII diizeyini 2-4 kat oraminda ytikseltir. Damar i¢i/deri alt1 yolu ile uygulama
yapilabilir. Dozu 0,3 pg/kg IV, 50-100 ml SF i¢inde, en az 30-45 dakikada uygulanir. Bir
uygulamadaki en yiiksek doz 30 pug olup daha fazla verilmemelidir. En iist diizeyde yamt
infiizyon bitiminden 90 dakika sonra ortaya ¢ikar. Tasiflaksi gelisme riski yiiksektir
(6zellikle ilk 3 uygulamadan sonra). Agir hemofili A’da ve hemofili B’li olgularin kanama
tedavisinde yeri yoktur. Ozellikle kadin tastyicilarin kanamalarinin tedavisinde yararlidir.
Ucuzdur. Aynm1 zamanda, enfeksiyon bulasma riski yoktur. Hizli inflizyonla tasikardi,
ylizde kizarma (flushing), titreme, abdominal rahatsizlik yaratabilir. Viicutta su tutulmasi
ve hiponatremi riski en dnemli yan etkilerindendir. Ozellikle, iki yasindan kiiciik
cocuklarda ve dogum sonras1 donemde hiponatremi ve konviilsiyon riski vardir.
Desmopressin bu hasta grubunda kullanilmamalidir. Gebelikte kullanimi
tartismalidir. Edinselhemostaz bozukluklar1 (kronik bobrek ve karaciger hastaligi gibi) ve
bazi trombosit hastaliklarinda kanama kontrolii ve kanama zamam uzunlugunu azaltmak
icin yararli olabilir. Nazal sprey formu: 300 pg= (IV) 0,3 ng /kg. >50 kg ise 300,<50 kg
ise 150pg onerilir.Ulkemizdeki nazal sprey formunun iilkemizde hemofilide kullanim
endikasyonu yoktur.

2.4.3.3. Antifibrinolitik tedavi (Traneksamik asit)

Plazminojen aktivasyonunu yarismali olarak inhibe eden sentetik bir antifibrinolitik ilag¢
olup, fibrin stabilitesine destek olan yardimc1 bir tedavidir. Mukozal kanamalarda ¢ok
etkindir. Tablet formunda, boliinmiis dozlarda, 15-25 mg/kg/doz, 8 saat arayla, oral, 5-10
giin Onerilir. Sindirim sisteminde yan etkileri olabilir. Damar i¢i olarak kullanildiginda, 10
mg/kg/doz (maksimum 500 mg), 8 saat arayla yavas infiizyonla verilmelidir. Hizl

inflizyonda hipotansiyona neden olur. Bobrek yetersizliginde ¢cok dikkatli olunmalidir.
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Hematiiride ve Gogiis cerrahisinde kullanimi kontrendikedir. Aktive protrombinkompleks
konsantreleri ile birlikte kullanilmamalidir. Dis tedavilerinde, jinekolojik girisimlerde,
epistaksis ve menorrajide destek tedavisi olarak kullanilir.

2.4.4. Yardimc1 Tedaviler

Eklem kanamalarina yonelik genel uygulamalarin tanimlanmasi yapilan iglemlerin bas
harfleri ile RICE olarak tanimlanir (RICE, Rest=istirahat, Ice=buz, Compression: basi
(bandaj), Elevation=Yukarida tutma). Ancak korumanin 6nemi bu konuda da anlasilinca,
onlenme kelimesi de eklenince RICE, PRICE (P=Protection) olarak degistirilmistir. Buz
uygulamas: siglik ve agr1 azalana kadar veya eklem bolgesindeki derinin sicakliginin
azalmasina kadar devam edilir ki, bu da yaklasik 10-20 dakika kadar siirer. Buzun direkt
deriye temasi engellenmelidir.

2.4.5. Kanama Yerine Gore Tedavi Yaklasimlar: ve Komplikasyonlar

2.4.5.1. Eklem kanamasi (Hemartroz)
] Tamst ve faktor diizeyi onceden bilinen hastalarda tedavi 6ncesi faktor diizeyi
Olciilmesine gerek yoktur.
'] ilk bulgu ya da travma sonras1 uygun dozda faktdr verilmeli, daha sonra hasta klinik
olarak degerlendirilmelidir. Eklem agris1 veya hareket kisitliligi devam ederse 2. doz,
hemofili A’da 8-12 saat, hemofili B’de 18-24 saat sonra tekrarlanmalidir. Eklem bulgulari
kaybolana kadar uygun doz ve siklikta faktor verilmesine devam edilmelidir.
] Hemofili A’da ilk doz 25—40 1U/kg’dur, ilk 2 saat icinde tedavi edilen hastalarin ¢ogunda
tek doz yeterlidir. Agir kanamalarda ise daha yiiksek dozlar kullanilmalidir.
1 Buz uygulamasi, gegici istirahat ve eklemin yliksekte tutulmasi destek tedavilerini
olusturur. Agriy1 azaltmada, kanamanin gerilemesinde yararli olabilir.
'] Agn azaldiktan sonra eklem mobilize edilmelidir. Rutin olarak al¢1 ve atel
uygulamasindan kaginmilmalidir.
1 Akut hemartrozda kortikosteroid kullanim1 6nerilmez.
] Semptomlar 3 gilinden fazla devam ediyorsa inhibitor varligi, septik artrit ya da kirik
diisiiniilmelidir.
" Kalca eklemi ya da asetabular kanama femur basi aseptik nekroz riski nedeniyle hizla
tedavi edilmelidir. Giinde 2 kez faktor uygulanarak, en az 3 giin boyunca faktor diizeyi
%30’un tizerinde tutulmalidir. Yerine koyma tedavisi ile birlikte kesin yatak istirahati

uygulanmalidir.
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2.4.5.2.Eklem aspirasyonu
T Rutinde eklem aspirasyonu dnerilmez. Ancak faktor yerine koyma tedavisine 48-72 saat
icinde yanit vermiyorsa ve inhibitorii yoksa kanamayla orantisiz agr ve sislik (septik artrit
stiphesinde) varsa bu konuda deneyimli uzman tarafindan yapilabilir. Faktor diizeyi 48-72
saat siiresince, en az %30-50 diizeyinde olmalidir. En az 16 G’lik igne kullanilmalidr.
Aspirasyondan sonra en az bir saat eklem sabit tutulmalidir.

2.4.5.3. Radyolojik Degerlendirme
" Hemartrozda rutin goriintiileme 6nerilmez. Goriintiileme sadece kemikkiriklarini
dislamak i¢in kullanilmalhdir.

2.4.5.4. Fizik Tedavi Yontemleri
[/Eklemin istirahati ve agirlik vermemeyi takiben, faktor verilmesi ve rehabilite edici fizik
tedavi onerilmektedir.

2.4.5.5. Hedef Eklem (Kronik Hemartroz)
] Alt1 aylik siire i¢inde 3 kez ya da daha fazla sayida kanayan eklemlere hedef eklem denir
ve kronik hemofilik artropati gelisimine sebep olur.

2.4.5.6. Kronik Sinovit ve Tedavi Secenekleri
] Kas giiclinii diizeltmek ve eklem hareketini siirdiirmek i¢in giinliik egzersiz yapilmali ve
tekrarlayan kanamay1 dnlemek i¢in koruyucu faktor verilmelidir. Yogun fizyoterapi ile
kisa siireli (en az 6-8 hafta) sekonder profilaksi yararlidir.

2.4.5.7. Sinovektomi
] Kronik sinovit, sik tekrarlayan kanamalar kontrol altina alinamayip devam ettiginde
diistiniilmelidir. Radyoizotopik (Rhenium 186 veya Yttrium 90), artroskopik ya da cerrahi
sinovektomi segenekleri vardir. Bu tedavi secenekleri deneyimli ekip ve yogun faktor
kullammini gerektirir. Radyoizotipik secenekler arasinda Yttrium 90 daha ¢ok dizler icin
Rhenium 186 ise dirsek, ayak bilegi ve omuz eklemi i¢in Onerilir. Sinoviyektomi
islemlerinde faktor tiiketimi en az olan dolayisiyla en maliyet-etkin olan yontem

radyosinoviyektomidir.
2.4.5.8. Psodotiimorler
) Nadir goriilen kronik bir hemofili komplikasyonu olup, uzuvlar1 ve nérovaskiiler yapilar

etkilediginde dikkate alinmalidir. Lezyonun biiytikliigline gore lokal 6nlemler, faktor
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verilmesi ve ampiitasyona kadar gidebilecek cerrahi yontemler onerilmektedir. Ancak
giintimiizde diizenli faktor kullanimi arttigindan goriilme siklig1 olduk¢a azalmistir.

2.4.5.9. Kiriklar
] Tedavide acil olarak faktor verilmelidir. Baslangicta ve takiben 3-4 hafta siire ile faktor
diizeyleri en az %50 olmalidir. A¢ik ve komplike kirik olmadig: taktirde bildirilen siire ve
doz yeterlidir. Kirik stabil olduktan sonra fizik tedavi uygulamasi gerekebilir. Siddetli
rehabilitasyon gerektiren ortopedik cerrahi girisimlerden sonra fizik tedavi yapildiginda
FVIII 20- 30 iU/kg, FIX 40-60 1U/kg uygulanmalidir.

2.4.5.10. Kas-Doku i¢i Kanamalar
] Onerilen doz tablosuna gore tedavi edilmelidir. Izlemine gére, 2-3 giin tedavi gerekebilir.
Bazi kanamalar norovaskiiler bastya neden olabilir. Iliopsoas kas1 (femoral sinir felci),
soleus kas1 (posteriortibial sinir; ekin deformitesi) ve 6nkol kaslar1 (Volkmann
iskemikkontraktiirii) bunlara 6rnektir. Bu bolgelerin kanamalarinda acil olarak ytiksek
dozlarda ve uzun siireli faktor verilmesi gerekir. Etkilenen uzvun yiiksekte tutulmasi ve
fizik tedavi yardimc1 yontemler olarak faktor tedavisine eklenmelidir.

2.4.5.11. iliopsoas Kanamasi
Ciliopsoas kas i¢i kanamalar1 diger kas-doku i¢i kanamalardan ayr1 olarak
degerlendirilmelidir. Hastanin hastaneye yatirilmasi gerekmektedir. Yedi-10 giin siire ile
faktor verilmesi ve kesin yatak istirahati uygulanmalidir. Gerek tani ve gerekse izlemde
goriintiilleme yontemleri (USG veya BT/MR) kullanilmalhidir. Agr kaybolana kadar
hastanin fiziksel aktivitesi azaltilir. Fizik tedavi ¢ok dnemlidir. Akut donem sonrasi
sekonder profilaksi yapilmalidir.

2.4.5.12. Kafa Travmasy/Merkezi Sinir Sistemi Kanamasi
"I Hemofilide en 6nemli morbidite ve mortalite nedenidir. Klinik ve radyolojik
degerlendirmeyi beklemeden acil olarak uygun doz ve siirede faktor verilmesine
baslanmalidir. Tiim kafa travmalar1 ve siddetli bas agris1 6ncelikle kafa icine kanamis gibi
acil olarak tedavi edilmelidir. Faktdr VIII 50 [U/kg (faktor diizeyi %80-100) olacak sekilde
hemen baslanmalidir, sonraki dozlar goriintiilleme sonuglarina (kraniyal BT/ MR) gore
ayarlanmalidir. Kafa travmasi geciren olgular, ge¢c donemde de kanama ac¢isindan dikkatle
izlenmelidir. Travma olmadan siddetli bas agris1 varliginda mutlaka kafa i¢i kanama akla

gelmelidir.
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" Kafa i¢1 kanamalarda FVIII aktivitesi ilk 1-7 giin %80-100, sonraki giinlerde (8-21 giin)
%350’lerde olmalidir. Hemofili B’de ise FIX aktivitesi ilk 1-7 giin %60-80, sonraki
giinlerde (8-21 giin) %30’larda tutulmalidir.
"] Akut donem tedavisi (14-21 giin) sonrasi, en az 6 ay profilaktik tedavi verilmelidir. Bu
amagla: FVIII 20-40 1U/kg, giin asir1, FIX 20-50 [U/kg, haftada 2 kez uygulanmalidir.

2.4.5.13. Bogaz ve Boyun Kanamasi
"I Tipk1 MSS ve iliopsoas kanamasi gibi hipofarinjeal kanamalarin morbiditesi ve
mortalitesi yiiksek bir klinik tablodur. Acil miidahalede bulunmak gerekir. Oncelikle
havayolu ac¢iklig1 kontrol edilmeli, faktor verilmeli, sonra degerlendirme yapilmalidir.
Izlemi hastanede ve diger ilgili disiplinlerle birlikte yapilmalidir.

2.4.5.14. Ag1z I¢i Kanama ve Burun Kanamasi
] Hafif kanamalarda sadece traneksamik asit yeterli olabilir. Orta ve agir kanamalarda ise
faktor verilmelidir. Traneksamik asit agiz i¢i gargara seklinde kullanilabilir. Par¢a buz
tedavisi de etkili olabilir. Gereginde Dis Hekimi/Kulak Burun Bogaz uzmanlari ile
konsiiltasyon yapilmalidir. Burun kanamasinda ise, bas 6ne dogru pozisyonda, her iki
burun bosluguna en az 20 dakika bas1 yapilmalidir. Kanama uzar ya da sik tekrarlarsa
uygun dozda faktor tedavisi verilmelidir. Traneksamik asit kanama kontroliinde yardimci
olabilir.

2.4.5.15. Akut Sindirim Sistemi Kanamasi
] Faktor verilmesi agisindan uygun doz, siklik ve siire agisindan tablo-1 e bakiniz.
Mukozal kanamalarda kontrendikasyon yok ise traneksamik asid eklenmelidir. Hipovolemi
riskine dikkat edilmelidir.

2.4.5.16. Uriner Sistem Kanamasi
] Agrisiz hematiiride yatak istirahat1 uygulanmali, hidrasyon (3 litre/m2) ve steroid
tedavisine (prednizolon 0,5 mg/kg/ giin, 3-4 giin) baslanmalidir. Hastanin agris1 ya da
persistan yogun hematiirisi varsa faktor destegi hematiiri diizelene kadar yapilmalidir.
Hematiiri devam eder ya da tekrarlarsa iiroloji konsiiltasyonu istenmelidir. Traneksamik

asit kullanmimi kontrendikedir.

2.4.5.17. Yiizeyel Kanamalar
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'] Hasta, kanamanin ciddiyeti ve norovaskiiler tutulum ag¢isindan degerlendirilmelidir.
Yiizeyel kanamalarda faktor tedavisi gerekmez. Basi ve buz uygulamasi yararlidir. Periton
arkasinda, skrotum, gluteal bolge ve uyluk kanamalarinda kan kaybi fazla olabilir, acil
tedavi yapilmalidir. Yiizeyel yaralanmalarda yara temizligi, basi ve yara bandi, siyriklarda
ise temizleme ve basi yeterlidir. Derin yaralanmalarda ise faktor tedavisi (tablo-1 e
bakin),sonrasi1 dikis atilmalidir. Dikis alinirken de bir doz fakt6r yapilmalidir.

2.4.5.18. Hemofilide Dis Sorunlar
] Genellikle rutin muayene ve temizlikte faktor vermek gerekmez. Derin temizlik, yogun
plak, tas temizliginde ise faktor ve antifibrinolitik tedavi verilmelidir. Sinir blokaji
yapilacak ve lokalanesteziuygulanacaksa 6ncesinde faktor verilmelidir. Hafif hemofilide
desmopressin uygulanabilir. Mandibular sinir blogu 6ncesi hemofili A’da faktor diizeyi
%50, hemofili B’de %40 olmalidir. Dis ¢ekimi faktor tedavi tablosuna gore yapilmalidir.
Traneksamik asit eklenmesi ile faktor tiikketimi azaltilabilir. Yogun tedavilerde (dikis
gerekenlerde ya da ¢oklu dis ¢ekimlerinde) hastanede yatarak takip ve tedavi yapilmasi
gerekebilir. Siitdigleri dokiiliirken kanama olabilir, 6ncelikle bas1 ve buz, kontrol altina
alinamazsa antifibrinolitik ilag, nadiren faktor tedavisi verilir. Agiz i¢i hijyenin korunmasi
cok onemlidir. Hemofilik aile ve hastalarin buna olduk¢a 6nem vermesi gerekmektedir.
Digler giinde en az 2 kez, flor igeren dis macunlari ile firgalanmalidir. Dis hekimi
randevusu ilk disler ¢cikmaya bagladigi andan itibaren alinmalidir. Derin enjeksiyonlar,
cerrahi girisimler —6zellikle kemigi kapsayan (dis ¢ekimi, implant) ya da rejyonal lokal
anestetik blok tedavisi uygun faktor diizeyi saglandiktan sonra yapilmalidir. Enfeksiyon
varsa cerrahi 6ncesi antibiyotik tedavisi uygulanmalidir. On yasindan sonra disler mutlaka
degerlendirilmelidir. Traneksamik asit topikal olarak,%5’lik soliisyondan 10 ml 2 dakika,
giinde 4 kez, 7 giin kullanilabilir. Dis ¢ekiminden sonra soguk, siv1 yiyecekler, 5-10 giin
stireyle tercih edilmelidir.

2.5. Hasta Izlemi ve Degerlendirilmesi
[ Hastalar 6-12 ayda bir degerlendirilmelidir. Kas-iskelet sistemi klinik skorlarla yillik,
radyolojik skorlar ise endike oldugunda Sl¢iilmelidir. Faktor kullanimi, inhibitor gelisimi,
transfiizyona-bagl enfeksiyonlar (HIV, HCV, HBV, diger), karaciger islev testleri ve
saglikla iligkili yasam kalitesi degerlendirilmelidir. Hemofili hastalar1 i¢in en iyi egzersiz,
ylizme ve yiiriiylis olarak kabul edilmektedir.

2.6. Profilaksi
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Profilaksi (kanama yok iken faktor uygulanimi) 6zellikle agir hemofili hastalarinda
kanamay1 azaltmada ve kronik artropati gibi kanamanin uzun vadeli komplikasyonlarinin
azaltilmasinda yiiksek derecede etkilidir (9). Ayrica hastane yatiglarini, egitim ve is giicii
kayiplarimi azaltir (10). Isveg Malmd’den Prof. Dr. Inga Marie Nilsson; agir hemofilili
erkek ¢ocuklarinda kriyopresipitat ile profilaksi tedavisine baslayan ilk kisidir (13).

Tablo 2: Hemofili A ve B hastalarinda profilaksi tipleri (11,12)

Tedavi tipi Tanim

Epizodik tedavi (ihtiyac halinde) | Kanama aninda faktor replasmani

Siirekli (diizenli) profilaksi Kanamanin 6nlenmesi i¢in 1 yilda en az 45 hafta boyunca

faktor replasmani

e Primer profilaksi 3 yasindan ve 2. biiyiik eklem kanamasindan 6nce baslanan

stirekli profilaksi

e Sekonder profilaksi 2 veya daha fazla eklem kanamasindan sonra fakat kronik

artropatinin baglamadan once siirekli profilaksi

e Tersiyer profilaksi Artropatinin baslangicindan sonra daha fazla eklem hasarini

Onlemek icin baslanan siirekli profilaksi

Aralikl (periyodik) profilaksi Cerrahi sirasinda ve sonrasinda olusabilecek kanama gibi

durumlar 6nlemek igin kisa donemlerde yapilan faktor

replasmant

2.6.1. PrimerProfilaksi:

Erken yastaki agir hemofili hastalarinda(faktor VII veya faktor IX<%1) travma
olmaksizin kanama riski yiiksektir. Bu kanamalar1 ve kanama komplikasyonlarini azaltmak
icin primer profilaksi 6nerilir (9).

2.6.2. Sekonder profilaksi:

Birden fazla kanamasi olmus hastalar(6rnegin hedef eklemde 2 veya daha fazla kanama,
eklem hasarinin fizik muayene ile veya radyografik kamti) i¢in sekonder profilaksi faktor
diizeyine bakilmaksizin uygun goriilebilir. Birden fazla eklem kanamasi olmus agir
hemofili hastalarinda primer profilaksi baglanmamissa, sekonder profilaksi uygulanabilir.
Birden fazla kanamas1 olmus orta veya hafif hemofili hastalarinda ise (%5< faktor

diizeyi<%40) aralikli profilaksi uygulanabilir.
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2.6.3. Aralikh profilaksi (Kisa donem profilaksi):

Daha 6nce kanamasi olmayan orta veya hafif hemofili hastalarinda profilaksi ihtiyaci
hastanin faktor diizeyine, hemofili A veya B olusuna ve fiziksel aktivite seviyesine gore
belirlenir. Birkag¢ hafta ile aylarca uygulanip sonra ara verilen aralikli profilaksi yiiksek-
etkili fiziksel aktiviteler, eklem kanamas1 veya cerrahi iglemler gibi 6zel durumlarda
uygulanabilir.

Hemofili A da faktor VIII, 25-40 [U/kg dozda haftada 3 defa (Malmé protokolii) veya
15-30 IU/kg dozda haftada 3 defa (Utrecht protokolii) verilirken, hemofili B de Faktor IX,
25-40 1U/kg dozda haftada 2 defa (Malmo protokolii) veya 15-30 1U/kg dozda haftada 2
defa verilir.

2.7. Inhibitor

Hemofili tedavisinin bir komplikasyonu da inhibitor gelisimidir. Genellikle replesman
tedavisi basladiktan kisa siire sonra ortaya ¢ikar. Hemofili hastalarinda tedavide uygulanan
FVIII veya FIX proteinine kars1 “alloantikor” gelisebilir (primer olarak Ig G). Bu
antikorlarin tedavide kullanilan faktor proteininin islevini engellemesi s6z konusu
oldugunda “inhibitor” olarak tanimlanir.

Hemofili-A hastalarindaki en sik rastlanan ve en ciddi tedavi komplikasyonudur (%10-
30). Ulkemizde 2010 yilinda tamamlanan ulusal inhibitdr tarama projesinde tiim hemofili-
A grubunda %10, agir hemofili-A hastalarinda % 13 inhibitor gelisme orani saptanmustir.
Hemofili-B hastalarinda ise risk ¢ok diisiiktiir (%3). Inhibitor gelisimi igin ilk 5 yas
ve/veya ilk 20 faktor uygulama en riskli donemdir.

Inhibitorlii hastalarin tedavi maliyetinin 5 kat arttig1 bilinmektedir. Inhibitérlii hastalarda
kanamalar sirasinda yeterli hemostaz saglanamadigindan, agir kanamalarda yasamsal
tehlike vardir. Ayrica bu hasta grubunda eklem morbiditesi ve sakatlik gelisme orani
belirgin olarak yiiksektir (17). Hastalarda inhibitor gelismesinden sonra kanama sikliginin
artmamasina karsin yeterli tedavi imkéani1 saglanamamasi nedeniyle “hedef eklem” gelisme
riski yiiksektir.

Hemofili A hastalarinda inhibitorlerin gelisimi hemofili B hastalarina nazaran daha
siktir. Inhibitorlii hemofili B hastalarma Faktdr IX uygulanmasi bu hastalardaki anafilaksi
ve nefrotik sendrom gelismesi ile iliskilendirilebilir. Inhibitorlii hastalarin agirligimin
smiflandirilmasi Bethesda tinitesi olarak belirlenir. Hastanin %100 olan FVIII aktivitesini

yar1 yariya azaltan yani %50’sini inaktive eden inhibitor aktivitesi 1 Bethesda Unitesi (BU/
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ml) olarak tanimlanir. Inhibitdr siiphesi varliginda inhibitdr tarama testi (karigim testi)
yapilir. Tarama testi pozitif olanlarda kesin tan1 ve inhibitoriin titresi modifiye Bethesda
testi ile saptanir. S6z konusu test bu konuda deneyimli merkezler tarafindan yapilmalidir.
Bethesda testi ile >0,6 BU/ml olan titreler pozitif olarak kabul edilir. Izlem sirasinda titre 5
BU/ml’yi asmiyorsa “diisiik titreli inhibitor” ad1 verilir. FVIII tedavisine ragmen titre bu
seviyeyi asmiyorsa diisiik yanitli inhibitor (Low responder-LR) olarak tanimlamir. Diistik
titreli hastalarin yaklasik yarisinda izlemde inhibitor kendiliginden kaybolabilir (gecici
inhibitdr). FVIII uygulamast ile titre > 5 BU/ml oluyorsa yiiksek yanith inhibitdr (high
responder-HR) olarak tammlanir (14). En ¢ok klinik sorun yaratan hasta grubu HR tipteki
hastalardir. Bu tip hastalarda her uygulama sonrasi antikor titresinde artig goriiliir, bu artig
2 ile 3 giin i¢inde baslar, 7 ile 21 giinler aras1 zirve yapar ve faktor almasa bile yillarca
devam eder (15,16). Bu hasta grubunda gegici inhibitor olmasi ¢ok nadirdir. Ancak diisiik
titrelerde hatali pozitif sonuglar elde edilebilmektedir. Son yillarda “Nijmegen-Bethesda
Testi (modifiyeBethesda)” yontemi kullanilarak Bethesda testinde 0.6-2.0 BU/ml

araliginda rastlanan hatali pozitif sonuglar dnlenebilmektedir.

3. GEREC VE YONTEM
3.1. Calisma Grubu
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Arastirma grubunu Kocaeli Universitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali
Cocuk Hematoloji polikliniginden hemofili tanisi ile izlenen toplam 43 ¢ocuk ve geng
eriskin goniillii hasta (4-25 yasta) olusturmaktadir. Cocuk hastalarin ebeveynleride
calismaya katildilar. Aragtirma faktor diizeyi %1 ve altinda olan hastalara uygulanmaistir.
Caligma kriterlerine uyan 43 goniillii hasta biitiin hemofili hastalarinin %74,1 ini
olusturmaktadir. Veri toplama Ocak 2015-Haziran 2015 tarihleri arasinda yapilmustir.

3.2. Arastirmanin Uygulanisi

Proje Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi etik kurulunca onaylanmistir(KOU KAEK
2015/227). Anketler hastalara ve ebeveynlere tiikenen ilaglarint yazdirmak i¢in poliklinige
bagvurular sirasinda uygulanmistir. Anketlerin saglikli cevaplanmasini engelleyecegi
diisiiniilerek 6zellikle kanama atagi sirasinda uygulanmamasina 6zen gosterilmistir. Tiim
gruplara ¢aligma hakkinda sozIii bilgi verilmis, yan sira hazirlanmis bilgi formu ile
aydinlatilmis, yasi uygun olanlara ve ebeveynlere aydinlatilmis onam formu okutularak
imza alinmigtir. 4-7 yas grubu ¢ocuklara sorular arastirmaci tarafindan sorularak verdikleri
cevaplar isaretlenmistir. Diger gruplarin anketleri kendilerinin cevaplamasi istenmis,
anlamadiklari sorular olursa agiklama yapilmistir. Sorulari cevaplamak yaklagik 20-30
dakika siirmiistiir. Hastalardan hepatit viral serolojisi ¢alismak i¢in kan alinmustir.

3.3. Veri Toplama Araclar

3.3.1. Cocuklar ve Eriskinler Icin Hemofilide Yasam Kalitesi (")l(;egi (Haemo-Qol)

Tiirkge ¢evirisini uyguladigimiz Haemo-QoL soru anketleri 6nceki yillarda kullanilan
KINDL-R (Kinderl ebens qualitats fragebogen) , CHQ-GHI ( Child Health Questionnaire
General Health Index) ve FRZ (FragebogenzurLebenszufriedenheit) gibi genel yasam
kalitesi sorularindan yaralanilarak hemofili hastalarinin saglikla ilgili yasam kalitelerini
olgebilmek i¢in gelistirilmistir. Erigkinler i¢in Haemo-A-QoL soru anketleri
gelistirilmistir.(21,22). Bullinger ve arkadaglar1 tarafindan altt Avrupa tilkesinde, 1995-
2000 yillar1 arasinda, yaklasik 5 yillik ¢aligma sonucunda gelistirilmistir (19,21). Almanya
merkezli olan Haemo-QoL ¢alisma grubu anketleri Almanca’dan Flamenkge’ye,
Fransizca’ ya, Ispanyolca’ya, ingilizce’ye ve Italyanca’ya cevirmistir. Pilot calisma bu 6
Avrupa llkesinde 20 merkezde yapilmis, gecerli ve giivenilir bulunmustur (22,23).

Anketlerin Tiirkcelestirilmesi, ¢aligma grubu tarafindan Fransa’ da bulunan ‘’Mapi

Research Institute’” adli kuruma yaptirilmistir.
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Haemo-QoL 4-7 yas ebeveyn ve cocuk, 8-12 yas ebeveyn ve ¢ocuk,13-16 yas ebeveyn
ve ¢ocuk ile yetigkin hastalar i¢in olmak tlizere farkli yas gruplar i¢in hazirlanmis 7 anket
formundan olugmustur. 4-7 yas grubu i¢in {i¢ cevap secenekli, 8-16 yas ve erigkinler i¢in 5
cevap secenekli sorular ile standardize edilmistir (21).

Formlar benzer sorular igermekle birlikte, ¢ocuk ve ergenlerin bilissel gelisim
diizeylerine gore farkliliklar bulunmaktadir. Haemo-QoL soru 6l¢egi 4-7 yas grubu igin
“fiziksel saglik’’, “’hissettikleri’’, ’kendine bakislar1’’, “’aile iliskileri’’, “’arkadas
iligkileri’, “’diger insanlar ile iliskiler’’, ve “’spor ve okul’’ alt alanlar1 olmak {izere toplam
21 maddeden olusmaktadir. 8-12 yas grubu formlar1 *’ verilen destek’’ ve “’hastalikla basa
cikma’’ alt alanlarinin ilavesiyle 64 maddeden olugmaktadir. 13-16 yas formlar1 “’kiz
arkadas ile iligkiler’” ve “’gelecek ile ilgili diislinceler ¢’ alt gruplarini da icermektedir ve
toplam 77 maddeden olusmaktadir (24).

Maddeler 4-7 yas grubu i¢in 1-3, diger yas gruplari igin 1-5 arasinda puanlanmaktadir.
Yiiksek puanlar yasam kalitesindeki bozulmay1 gostermektedir. Buna gore bazi sorularin
tersten paunlandirilmasi gerekmektedir. Yasam kalitesini kisitlayacak bir soru i¢in yanit
“’higbir zaman’’ olarak isaretlenmigse 1, “’nadiren’’ olarak igsaretlenmisse 2, “’bazen’’
olarak isaretlenmisse 3, “’siklikla’’ olarak isaretlenmisse 4, ©* daima ’ olarak
isaretlenmisse 5 puan seklinde puanlandirilmistir. Yasam kalitesini iyi yonde etkileyecek
anlam iceren sorular i¢in ise yanit ©* higbir zaman’’ olarak isaretlenmisse 5, ‘’nadiren’’
olarak isaretlenmisse 4, “’bazen’’ olarak isaretlenmisse 3, ¢’ siklikla’’ olarak isaretlenmigse
2, < daima’’ olarak isaretlenmisse 1 puan seklinde puanlandirilmistir (21).

Anketten alinan puanlar www.haemogol.de sitesinde bulunan puanlama sistemi ile

hesaplanmaktadir. Her hasta i¢in ham puan hesaplanir. Aldig1 puan soru sayisina bdliinerek
standardize ham puan hesaplanir. Daha sonra formiil ile yiizdeye doniistiiriilmiis puan

hesaplanir.

hastanin ham puani—en diisiik ham puan

Yiizdeye doniistiiriilmiis puan: 100x

en yiiksek ham puan—en diisik ham puan

Boliimden alinabilecek en diigiilk ham puan: soru sayisix1

Boliimden alinabilecek en yiliksek ham puan: soru sayisix5(5 segenekli sorular) veya
Boliimden alinabilecek en yiiksek ham puan: soru sayis1x3(3 se¢enekli sorular)

Bunlar her soru boliimii i¢in ayr1 hesaplandiktan sonra toplam puan, toplam standardize

puan, toplam doniistiiriilmiis puan hesaplanir. Calisma grubunun toplam standart puani
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hesaplanmasi i¢in ortalama doniistiiriilmiis puanlarin aritmetik ortalamasi alinir. Boylece
her yas grubunun kendi arasinda yasam kaliteleri belirlenebilir.

Olgekte cevaplandirilmans sorular olmasi halinde, diger cevaplardan elde edilen
toplam kaba puanlar, cevaplandirilmis soru sayisina boliinmektedir. Olcegin %50 sinden
fazlas1 doldurulmamis ise 6lgek degerlendirmeye alinmamaktadir. Sonugta Haemo-QoL
toplam puani ne kadar yiiksek ise, saglikla ilgili yasam kalitesi o kadar kotii, puani ne
kadar diisiik ise, saglikla ilgili yasam kalitesi o kadar iyi olarak degerlendirilmektedir(21).

3.3.2. Sosyo-demografik bilgi formu

Sosyo-demografik bilgi formu ¢ocuk ve ergen hastalar, bunlarin ebeveynleri ve eriskin
hastalar ile ilgili demografik bilgi alabilmek i¢in tez asistani ve danigman dgretim liyesi
tarafindan hazirlanmis sorulardan olusmaktadir. Tez asistan1 tarafindan ilgililere sorular
sorularak form doldurulmaktadir. Bu formda sosyo-demografik bilgiler olarak boyu,
kilosu, faktor diizeyi, inhibitorii olup olmadigi, tan1 yasi, tam anindaki kanama yeri, ilk
eklem kanama yas1, merkezimize ilk bagvuru yasi, ailede hemofili dykiisii olup olmadigi,
hepatit ve HIV serolojisi bakilip bakilmadigi, profilaksi alip almadigi, profilaksi aliyorsa
primer mi sekonder mi, profilaksi aliyorsa baslama yasi, kag yildir profilaksi aldigi, tercih
ettigi faktor var mi, onerilen profilaksi dozu, hayati tehdit eden kanama gegirip
gecirmedigi, ev tedavisi uygulayip uygulamadigi, ebeveylerin egitim diizeyi,
radyosinovektomi veya artroskopik sinovektomi yapilip yapilmadigi, gecirilmis cerrahi
oykiisti, hastanin 6grenim durumu, egitim terki var mi1 yok mu, hemofilinin egitime engel
olup olmadigi, ¢alisip calismadigi, calistyorsa 6ziirlii kadrosunda olup olmadigi, sosyal
giivencesinin olup olmadigi, kag vasita ile merkezimize ulastigi, en son kag ay dnce
merkezimize bagvurdugu, recete yazdirdigi bransi, spor aktivitesi yapip yapmadigi,
hastanin depresyon gecirip gecirmedigi, hastanin psikologa veya psikiyatriste
basvurusunun olup olmadigi, ebeveylerin depresyon gecirip gecirmedigi, ebeveynlerin
psikologa veya psikiyatriste bagvurusunun olup olmadigi, annenin ¢ocugunun hemofili
olmasindan kendini sorumlu tutup tutmadigi, babanin anneyi suglayip su¢lamadigi,
annenin esinin ailesi tarafindan suglanip su¢glanmadigi gibi hastanin yasam kalitesini

etkileyebilecek durumlar sorgulanmaktadir.

3.4. istatistiksel Analiz
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Caligmada elde edilen verilerin degerlendirilmesinde istatistiksel analizler i¢in SPSS
(Statistical Package for Social Sciences ) version 22.0 programi kullanildi. Numerik
degiskenlerin dagilim 6zellikleri Shapiro-Wilk testi ile degerlendirildi. Normal dagilim
gosteren sonuglar ortalamatstandart sapma olarak gosterilirken normal dagilim
gdstermeyen veriler ortanca (25. persentil-75.persentil) olarak gosterildi. Katergorik veriler
siklik verisi olarak gosterildi. Kategorik verilerin karsilagtirillmasinda Ki-Kare testi
kullamldi. Normal dagilim gdsteren numerik degiskenlerin grup karsilagtirmalari i¢in
Independent-Samples T test ve one-way ANOVA analizi kullanilirken, normal dagilim
gostermeyen numerik degiskenlerin grup karsilastirmalarinda Mann-Whitney U testi ve
Kruskal-Wallis testi kullanildi. Elde edilen veriler %95 giiven araliginda anlamlilik p<0,05

diizeyinde yorumlandi.

4. BULGULAR
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Caligmaya 4-7 yas aras1 6 hasta, 8-12 yas aras1 5 hasta, 13-16 yas aras1 11 hasta ve 17-25
yas arasi 21 hasta olmak iizere toplam 43 hasta dahil edildi. Merkezimizde izlenen ve
calismaya alinma kriterlerine uygun 49 hemofili A ve 9 hemofili B hastas1 mevcuttu.
Bunlar arasinda ¢alismaya girmeye goniillii olan 43 hasta tiim hastalarin %74,1 ini
olusturmaktaydi. Calismaya dahil edilen hastalarin 1’1 kiz 42°si erkekti. Faktor VIII diizeyi
%1 olan kiz hasta 9 aylikken kesi yerinde kanamanin durmamasi nedeniyle tani ald1 ve
genetik analizinde X-inaktivasyonu gosterildi. 4-7 yas arasi hastalar grup-1, 8-12 yas arasi
hastalar grup-2, 13-16 yas arasi hastalar grup-3 ve 17-25 yas arasi hastalar grup-4 olarak
tanimlandi. Ayrica grup-1, grup-2 ve grup-3’teki hastalarin tamami ¢ocuk, grup-4 teki
hastalarda geng eriskin grup olarak belirtildi. Ik 3 gruptaki hastalarin annelerine veya
babalarina da ebeveyn anketi uygulandi ve boylece 21(2 kardes hastanin annesi ebeveyn
anketini doldurdugu i¢in) ebeveyn de calismamiza katildi. Anne sayis1 12 baba sayis1 9’du.

Gruplar yas ortalamalarina gore degerlendirildiginde grup-1’in yas ortalamasi 5,3+1,4
yil, Grup-2’nin yas ortalamasi 10,7+2,0 yil, grup-3’iin yas ortalamasi 14,2+0,7 y1l ve grup-
4’{in yas ortalamasi1 20,2+2,6 yildi.

Hastalar sosyo-demografik 6zellikleri agisindan degerlendirildiginde hastalarin 13’
(9%30,2) il merkezinde, 23’1 (%53,5) ilgede ve 7’si (%6,3) koyde yasiyordu. Hastalarin
ikamet ettigi il sinirlarina gore dagilimi: 27 tanesi (%62,7) Kocaeli, 12 tanesi (%27,9)
Sakarya, 3 tanesi (%6,9) Diizce, 1 tanesi (%2,9) Yalova idi. Hastalarin 4 tanesi okul
oncesi yastayd1 ve 7 tanesi ¢alistyordu. Hastalardan biri lise mezunu olup iiniversite
sinavina hazirlaniyordu. Caliganlarin 4 i sekiz yillik egitim almus, biri lise egitimi, biri
tiniversite egitimi almisti. Caligan hastalardan biri ayn1 zamanda disaridan lise okumakta
idi. Ogrenim gormekte olan 32 hastanin 12’si (%37,5)ilkdgretim, 16’s1 (%50) lise, 17i
(%3,1) on lisans ve 3’1 (%9,3) lisans egitimi almaktaydi. Bes hasta, hemofili hastaliginin
egitimlerini siirdiirmelerine engel oldugunu bildirdi. Hastalarin annelerinin 26’s1 (%60,5)
ilkokul, 1’1 (%2,3) ortaokul, 11°1 (%25,6)lise ve 5’1 (%11,6) iiniversite mezunuydu.
Hastalarin annelerinin 6’s1 (%14,0) calisirken, 37°si (%86,0) ev hanimiydi. Hastalarin
babalarinin 23’1 (%63,5) ilkokul, 5’1 (%11,6) ortaokul, 9°u (%20,9) lise ve 6’s1 (%14,0)
iiniversite mezunuydu. Hastalarin babalarinin 36’s1 (%83,7) calisirken, 7’s1 (%16,3)
issizdi. Grup-4 teki hastalarin 7’si bir iste ¢alistyordu ve bu hastalarin 5’1 (%71,4) oziirli
kadrosundan ise girmislerdi. Hastalarin 26’s1 (%60,5) 6zel araciyla 17°s1 (%39,5) toplu
tasima araci ile merkezimize bagvurmaktaydi. Hastalarin 28’1 (%65,1) SSK, 7’si (%16,3)
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emekli sandig1, 1’1 (%2,3) genel saglik sigortasi, 3’l (%7,0) yesil kart ve 4°1(%9,3) bagkur
giivencesi altinda saglik sisteminden yararlanmaktaydi. Tiim hastalarin saglik glivencesi
mevcuttu. Sadece bir aile evde bakim paras1 aliyordu. Geng eriskin hastalar arasinda 6ziirlii
maas1 alan yoktu. Koltuk degnegi veya tekerlekli iskemle gereksinimi olan hasta yoktu.
Protez takilmis veya ekstremite kaybi olan hasta yoktu.

Hastalarin merkezimize en son kag¢ ay once basvurduklari incelendiginde ortanca siire
6,0 (3,0-12,0) aydi. Gruplar arasinda ise hastalarin son bagvuru tarihinden sonra gegen
ortanca siire grup-1°de 3,0 (1,6-25,5) ay, grup-2’de 7,0 (6,0-12,0) ay, grup-3’te 7,0 (3,0-
16,0) ay ve grup 4’te 4,0 (1,0-9,0) aydi. Gruplar arasinda son bagvuru tarihinden sonra
gecen siire acisindan istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi (p:0,307). Hastalarin
merkezimize tani, ciddi kanama ya da cerrahi disinda basvuru nedenleri
degerlendirildiginde ilk sirada %95,3 oranla inhibitor seviyesi baktirmak ve ilag¢ raporu
yenilemek gelmektedir. Ilaglar bittiginde evlerine yakin olan ¢ocuk hastaliklar1 veya i¢
hastaliklari uzmanlarina bagvurmaktaydilar.

Hastaligin hastalar tizerindeki ruhsal etkisi incelendiginde 3 hastada (%6,9) depresyon
oykiisii, 3’tinde(%6,9) psikologa bagvuru 6ykiisii, 1’inde (%2,3) psikiyatriste bagvuru
Oykiist saptandi. Hastaligin aile bireyleri iizerindeki etkisi incelediginde annelerin 7’si
(%16,3) depresyon dykiisii vermisti, 2’si(%4,7) psikologa bagvurmus ve 4’1 (%9,3)
psikiyatriste basvurmustu; babalarin 1’inde (%2,3) depresyon Oykiisii izlenirken psikologa
ve psikiyatriste bagvuru 6ykiisii saptanmadi. Annelerin 7’sinin (%16,3) ¢ocugunun
hemofili hastas1 olmasindan kendini sorumlu tuttugu saptandi. Hemofili nedeniyle hi¢bir
ailede baba, anneyi su¢lamazken; bir ailede kayinpeder ve kayinvalide tarafindan anne
suclanmisti.

Hastalar tanilarina gore degerlendirildiginde 36 (%83,7) hasta Hemofili A tanisi ile
takipli iken, 7 (%16,3) hasta hemofili B tanis1 ile takipliydi. Cocuk ve geng erigkin

gruplarin hemofili tanilarinin siklig1 tablo-3 de ayrica belirtilmistir.

Tablo-3: Cocuk ve geng eriskin hemofili hastalarimin klinik ve laboratuvar ézellikleri

| Grup 1-3 | Grup 4 | p
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(n:22) (n:21)
n(%o) n(%o)
Hemofili A 19 (%86,4) 17 (%81,0) ,698
Hemofili B 3 (%13,6) 4 (%19,0)
Faktor Seviyesi <%1 9 (%40,9) 9 (%42,9) ,897
Faktor Seviyesi % 1 13 (%59,1) 12 (%57,1)
Inhibitor oykiisii 1 (%4,5) 1 (%4,7) 1,000
Ortanca Tam Yasi 11,5 (5,5-25,5) ay 12,0 (6,0-27,0) ay ,634
VKI yiizdelik %65,5 (21,7-80,5) | %54,0 (27,0-74,0) ,865
Aile Oykiisii Varhg 8 (%36,4) 16 (%76,2) ,009
ilk Kanama Yas1 8,5 (6,0-15,0) ay 12,0 (6,0-27,0) ay ,260
Ik Eklem Kanamas1 Yas1 2,5 (1,2-4,5) yl 1,7 (1,0-6,5) y1l ,519
Merkezimize i1k Basvuru Yas: 19,5 (8,0-63,0) ay 36,0 (10,5-150,0) ,101
ay
Hepatit B seropozitifligi 0 2 (%9,5) ,233
Hepatit C seropozitifligi 0 0 -
HIVseropozitifligi 0 0 -
Profilaktik Faktor Kullanimi 19 (%86,4) 19 (%90,5) 1,000
Profilaksi Baglama Yagi 6,0 (2,0-10,0) y1l 13,0 (11,0-16,0) y1l <,001
Primer Profilaksi oram 5 (%26,3) 3 (%15,8) ,693
Sekonder Profilaksi orani 14 (%73,7) 16 (%84,2)
Profilaktik Faktor Kullamim 4,3 (2,0-7,0) y1l 6,0 (4,0-13,0) y1l ,025
Siiresi
Profilaksi Dozu 25,9+7,9 u/kg 21,4446 u/kg ,040
Beyin Kanamasi sikhii 2 (%9,1) 4 (%19,0) 412
GIS Kanamasi sikhg1 0 2 (%9,5) 233
Hematiiri sikhigi 3 (%13,6) 2 (%9,5) 1,000
Radyosinovektomi OyKkiisii 5 (%22,7) 11 (%52,4) ,044
Artroskopik Sinovektomi 1 (%4,5) 4 (%19,0) ,185
OyKkiisii
Gegirilmis Cerrahi Oykiisii 20 (%90,9) 21 (%100) ,488
Poliklinige son basvuru sonrasi 6,5 (3,0-12,0) ay 4,0 (1,0-9,0) ay ,203
gecen siire
Spor aktivitesi yapma sikhigi 6 (%27,3) 4 (%19,0) 721
Depresyon Oykiisii 1 (%4,5) 2 (%9,5) ,607
Psikologa Basvuru Oykiisii 0 3 (%14,3) ,108
Psikiyatriste Bagvuru OyKkiisii 0 1 (%4,8) ,488
Ev Tedavisi uygulama 9(%47,4) 17 (%89,5) ,005

Calismaya dahil edilen hastalarin 38’1 (%88,4) kanama sonras1 hemofili tanisi alirken,
5’1 (%]11,6) ailede hemofili hastas1 birey olmasi nedeniyle faktor diizeyi bakilarak hemofili
tanis1 aldi. Gruplar tan sekli agisindan ayr ayr degerlendirildiginde grup-1°deki hastalarin
5’i kanama sonras1 1’i tarama sonucunda, grup-2 deki hastalarin tamami kanama sonucu,
grup-3 teki hastalarin 10’u kanama 1’1 tarama sonucunda, grup-4 deki hastalarin ise 18’

kanama sonras1 3’1 tarama sonucu hemofili tanis1 aldi.
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Hastalar dlgiilen en diisiik faktor diizeyine gore degerlendirildiginde 25 (%58,1) hastada
faktor diizeyi %1 iken, 18 (%41,9) hastada faktor diizeyi %1’in altindaydi. Cocuk ve
eriskin gruplarin ilk kanama bolgeleri tablo-4’de belirtilmistir.

Tablo-4:ilk kanama bélgesi ve sikligi

N=43 (%)
Eklem Kanamasi 15 (%34,9)
Cilt ve cilt alt1 kanamasi 10 (%23,3)
Yumusak dokuda kanama 7 (%16,3)
Flebotomi veya enjeksiyon 5 (%11,6)
Intrakraniyal kanama 3 (%7,0)
Siinnette Kanama 2 (%4,7)
Uriner sistem kanamasi 1(%2,3)

Hastalar tan1 aldiklar1 yasa gore degerlendirildiklerinde, tam aldiklar1 ortanca yas grup-
1’de 2,3 (0,2-8,0) ay, grup-2’de 12,0 (9,5-27,0) ay, grup-3’te 18,0 (8,0-36,0) ay ve grup
4’te 12,0 (6,0-27,0) aydi. Tan yas1 agisindan gruplar arasinda istatistiksel agidan anlaml
fark izlendi. (p:0,016) Grup-1’deki hastalarin tam aldiklar1 yas diger gruplardan daha
diistikti.

Hastalar VK1 yiizdeliklerine gore degerlendirildiginde hastalarin ortalama VKI
yiizdelikleri grup-1°de %78,3+10,8, grup-2°de %62,8+26,7, grup-3’de %40,64+31,0 ve
grup-4’te %52,8+26,72’ydi. VKI yiizdelikleri agisindan gruplar arasinda anlamli fark
izlenmedi (p:0,058).

Hastalar aile dykiisii acisindan incelendiginde, ¢aligmaya dahil edilen hastalarin 24’iinde
(%55,8) ailede hemofili 6ykiisii mevcuttu ve ¢alismaya 4 aileden ikiser kardes katilmisti.

Hastalar ilk kanama yasina gore degerlendirildiklerinde hastalarin ortanca ilk kanama
yast 12,0 (6,0-18,0) aydi.

Hastalar ilk eklem kanamasi yasina gore degerlendirildiklerinde hastalarin ortanca ilk
eklem kanamas: yas1 2,25 (1,0-5,0) yildi. Cocuk ve eriskin gruplarin ilk eklem kanamas1
yas1 arasindaki fark tablo-3’de belirtilmistir.

Cocuk hematoloji poliklinigi calisma yapilmadan 15 yil kadar dnce agilmist.
Merkezimize ilk bagvuru yasina gore degerlendirildiklerinde, ortanca ilk bagvuru yasi
grup-1°de 2,3 (0,1-8,2) ay, grup-2°de 24,0 (12,0-27,0) ay, grup-3’te 60,0 (18,0-84,0) ay ve
grup 4’te 36,0 (10,5-150,0) aydu. Ik basvuru yas agisindan gruplar arasinda istatistiksel
olarak anlamli fark mevcuttu. (p:0,006) Grup-1’deki hastalarin merkezimize ilk basvuru

yast diger gruplardan daha erkendi.
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Caligmaya katilan hastalarin 38’inde (%88,4) profilaktik faktor kullanimi mevcuttu.
Profilaktik faktor kullanan hastalarin 30’u(%78,9) sekonder profilaksi alirken, 8’1 (%21,1)
primer profilaksi almaktaydi. Profilaksi baslama yas1 ortalama 9,2+5,7 y1l iken toplam
profilaktik tedavi aldiklar siire ortalama 6,0+4,2 yildi. Hastalarin 2’si (%5,3) haftada bir
kez, 10’u (%26,3) haftada iki kez, 26's1 (%68,4) haftada {li¢ kez profilaktik faktor
kullanmaktaydi. Profilaksi alan hastalarin tamamina profilaksi tedavisi ¢alisma oncesi
baslanmis olup ¢alisma sirasinda profilaksi tedavisi baslanan hasta yoktu. Almakta
olduklar profilaksi dozu agisindan degerlendirildiginde ortalama profilaksi dozu 23,7+6,7
IU/kg’d1. Gruplar ayri ayr1 degerlendirildiginde hastalarin ortalama profilaksi dozu grup-
1’de 30,5+9,8 IU/kg, grup-2’de 27,2+8,6 1U/kg, grup-3’te 22,3+4,6 IU/kg ve grup-4’te
21,444,6 IU/kg’d1. Profilaksi dozu agisindan gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli
fark saptandi.(p:0,016) Post hoc analiz yapildiginda bu farkin grup-1 ile grup-4 arasindaki
farktan kaynaklandig1 saptandi. Grup-1 deki hastalar istatistiksel acidan anlamli olarak
grup 4-teki hastalardan daha yiiksek dozlarda profilaktik faktor kullanmaktaydi. Primer
profilaksi alan 8 hastadan 1 hastanin annesi iliniversite mezunu, 3 hastanin annesi lise
mezunu, 1 hastanin annesi ortaokul mezunu, 3 hastanin annesi ilkokul mezunu idi. Primer
profilaksi ile anne egitim diizeyi arasinda anlaml bir iliski saptanmadi( p:0,241). Primer
profilaksi alan 8 hastadan 2 hastanin babasi iiniversite mezunu, 1 hastanin babasi lise
mezunu, 1 hastanin babas1 ortaokul mezunu, 4 hastanin babas1 ilkokul mezunu idi. Primer
profilaksi ile baba egitim diizeyi arasinda anlamli bir iliski saptanmadi( p:0,780).

Genellikle hastalardan 17°si (%39,5) devlet hastanesinde, 22’si (%51,2) {iniversite
hastanesinde ve 4’1 (%9,3) 6zel hastanede kullanmakta olduklar1 profilaktik faktor tedavi
recetesini yazdirmaktaydi. Hastalarin 37°sinde (%86,0) regete yazdirmak icin tercih
ettikleri merkezi se¢gme nedeni merkezin eve yakin olmasiydi. Hastalarin 24 tanesi (%55,8)
genellikle faktor regetelerini hematoloji uzmanina, 11 tanesi (%25,5) i¢ hastaliklar
uzmanina, 8§ tanesi (%18,6) cocuk saglig1 ve hastaliklar uzmanina yazdirmaktaydi.
Hastalara belirli marka bir faktorii kullanma konusunda tercihleri olup olmadigi
soruldugunda; 17 si tercihleri (%39,5) oldugunu soyledi. Tercihi olan hastalarin 15 i
(%88,2) rekombinan iiriin tercih ettigini belirtti.

Hastalarin 26°s1 (%68,4) ev tedavisi alirken 12’si (%31,6) saglik kurulusuna
basvurmaktaydi. Gruplar ev tedavisi agisindan degerlendirildiginde grup 1’deki hastalarin

371 (%50), grup 2’deki hastalarin 1’1 (%25), grup-3 ‘teki hastalarin 5’1 (%55,6) ve grup-4

28



teki hastalarin 17’si (%89,5) ev tedavisi almaktaydi. Cocuk ve erigkin grup arasinda ev

tedavisi agisindan anlamli fark mevcuttu. (tablo-3)

Hastalar sinovektomi agisindan degerlendirildiginde 16 (%37,2) hastaya

radyosinovektomi, 5 (%11,6) hastaya artroskopik sinovektomi yapilmisti. Erkek ¢cocuklarin

timii merkezimizde faktor esliginde slinnet olmuslardi. Adolesan bir hastaya antekubital

bolgede kan alimi ve faktor uygulamalar sirasinda olusmus sant(arteryo-vendz fistiil)

nedeniyle bacaktan damar alinarak tamir yapildi. Bir hastaya siinnet ile birlikte

tonsillektomi uygulandi. On bir aylik bir hastada hemofili tanis1 6ncesinde antekubital

venden kanalinmasi sonucu gelisen kompartman sendromuna acil girisim ile fasyotomi

yapild1 ve takip eden giinlerde onarildi. Bir hastada travma sonucu olusan intrakranyal

hematom bosaltildi.

Hastalara uygulanan Haemo-QoL testinin alt grup puan ortalamalari

degerlendirildiginde tedavi ve aile alt puam ortalamalar1 arasinda istatistiksel agidan

anlaml fark saptandi. (sirasiyla p:0,003 ve p:0,024) Hastalarin Haemo-QoL testi puan

ortalamalari tablo-5 ‘te belirtilmistir. Ayrica hastalarin Haemo-QoL test sonuglari

grafik1’de gorsel olarak gosterilmistir.

Tablo-5: Degisik yas gruplarindaki hemofili hastalarina uygulanan Haemo-QoL

anketi puanlar

Grup-1 Grup-2 Grup-3 Grup-4 p
(n=6) (n=5) (n:11) (n=21)

Ort+SD Ort+SD Ort+SD Ort+SD
Kanama puam 14,1+25,0 39,0+26,3 29,8+29,1 - ,290*
Faktor 62,7+26,0 65,0+22,3 65,9+26,3 - ,971**
enjeksiyonu
Bedensel Saghk 31,2+22,0 35,7+22,8 31,1+22,3 35,4+18,9 ,929**
Ne Hissettigi 30,5+26,6 27,8+18,4 22,4+15,7 31,5+27,0 ,863*
Kendine Olan 16,6+25,8 18,8+25,8 23,8+17,4 35,0+19,8 ,115*
Bakis1
Spor ve Bos - - - 62,1+25,5 -
Zamanlar
Is Okul Calisma - - - 31,8425 -

29




Aile 58,3+12,9 40,0+£19,3 33,6+16,3 - ,024**
Arkadaslar 41,6+37,6 33,7124,0 43,1+16,6 - ,7185**
Algilanan Destek - 62,5+25,3 44,8+20,8 - ,165***
Diger Insanlar 20,8+18,8 14,9+13,3 17,4+19,4 - ,7184*
Spor ve Okul - 36,8+16,7 42,1+16,3 - ,5B61***
Hastalikla Basa - 21,4+10,7 24,3+13,3 16,1+21,9 ,114*
Cikma

Kres Anaokul 33,3+21,0 - - - -
Tedavi 70,8+33,2 17,1+14,5 25,8+11,0 38,9+16,3 ,003*
Gelecek - - 29,5+17,9 30,2+23,5 ,933***
Aile Planlamasi - - - 15,1+19,8 -
Partneriniz ve - - - 3,148,9 -
Cinsellik

Tliskiler - - 17,0+33,6 - -
Genel Saghk 25,0+27,3 35,0+£28,5 36,3123,3 - J17*
ortalama puan 36,8+16,4 34,4+12,5 32,548,1 29,9+14,3 ,685**

*KruskalWallis ** Anova *** Student t testi

Grafik-1: Degisik yas gruplarindaki hemofili hastalarina uygulanan Haemo-QoL

anketi puanlarimin karsilagtirilmasi
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Ebeveynlere uygulanan Haemo-QoL testinin skor ortalamalar1 degerlendirildiginde aile

ve arkadaglar alt puani ortalamalarinda gruplar arasinda istatistiksel agidan anlamli fark
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saptand1 (sirasiyla p:0,038 ve p:0,041). Hastalarin Haemo-QoL testi puan ortalamalari
tablo-6 ‘te belirtilmistir. Ebeveynlerin Haemo-QoL test sonuglar1 grafik-2 de gosterilmistir.
Ayrica grup-1 ve ebeveynlerinin Haemo-QoL test sonuglar1 grafik-3 de, grup-2 ve
ebeveynlerinin Haemo-QoL test sonuglar1 grafik-4de, grup-3 ve ebeveynlerinin Haemo-
QoL test sonuglari grafik-5 de gosterilmistir.

Grup I de ebeveyn ve hasta ¢ocuk puanlari karsilastirildiginda, cocuklar tedavi, aile
iliskileri, arkadas ve diger insanlarla iliskilerde ebeveynlerin degerlendirmesine kiyasla
daha olumsuz etkilenmekteydiler.(grafik-3)

Grup II de ¢ocuklar algilanan destek ve faktor enjeksiyonu konusunda ebeveynlerine
kiyasla daha olumsuz etkilenmekteydiler. Ayni grupta ebeveynler ise spor ve okul ve
bedensel saglik konusunda ¢ocuklarin degerlendirmelerinden daha kétii puanlara
sahiptiler.(grafik-4)

Grup III te ¢ocuklar diger insanlar ile olan iligkilerinin ebeveynlerine kiyasla daha
olumsuz etkilenmekteydiler. Aym grupta ebeveynler ise arkadas ve bedensel saglik

konularinda ¢ocuklarinkine kiyasla daha kotii puanlara sahiptiler.(grafik-5)

Tablo-6:Cocuklarmin yas gruplarma gore ebeveyn Haemo-QoL anket puanlari

Grup-1 Grup-2 Grup-3 p
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(n=6) (n=5) (n:11)
Ort+SD Ort+SD Ort+SD
Kanama skoru 16,6+25,8 34,5+21,9 23,5+28,3 AT73*
Faktor 62,5+22,0 29,0+20,7 63,6+28,2 ,901**
enjeksiyonu
Bedensel Saghk 33,3+31,0 47,1+£15,6 42 5+25,2 ,650**
Ne Hissettigi 19,4+25,0 33,5+194 23,0+£15,7 A441**
Kendine Olan 12,5+25,0 18,8+16,0 23,6+20,3 ,146*
Bakasi
Aile 46,8+15,6 58,0£15,2 35,2+15,4 ,038**
Arkadaslar 25,0+15,8 27,5+26,7 56,8+29,7 ,041**
Algilanan Destek - 47 5194 51,7£31,6 ,694***
Diger Insanlar 6,2+15,3 16,6+4,1 8,749,4 784%
Spor ve Okul = 53,1+£11,2 35,0+£17,5 0,056***
Hastalikla Baga - 25,7+11,1 22,0+19,3 BT 7xrx
Cikma
Kres Anaokul 45,7+29,6 = - -
Tedavi 47,9+28,9 21,7411 .4 23,0+£19,0 ,913*
Gelecek - - 17,0+15,5 -
Tliskiler - - 5,648,5 -
Genel Saghk 37,5126,2 30,0+20,9 43,1+22,6 AL
Total puan 32,1+14,1 37,1+3,6 31,6£12,2 ,669**

** Anova * Kruskal Wallis testi*** Student t test**** MannWhitney U testi

Grafik-2: Hasta yas gruplara gore ebeveynlerin Haemo-QoL puanlar:
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Grafik-3: Grup-1 deki hasta ve ebeveyn Haemo-QoL puanlarimin

karsilastirilmasi
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Grafik-4: Grup-2 deki hasta ve ebeveyn Haemo-QoL puanlarinin

karsilastirilmasi
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Tablo 7.Grup-1 deki hasta ve ebeveyn Haemo-QoL puanlarmin Kkarsilastirilmasi

Grup-1 Ebeveyn P
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(n=6) (n=6)

ort+Sb Oort+SD
Kanama skoru 14,1+25,0 16,6+25,8 1,00*
Faktor enjeksiyonu 62,7£26,0 62,5+22,0 ,985**
Bedensel Saghk 31,2+22,0 33,3+31,0 ,896**
Ne Hissettigi 30,5+26,6 19,4+25,0 ATS**
Kendine Olan Bakisi 16,6+25,8 12,5+25,0 1,00*
Aile 58,3+12,9 46,8+15,6 ,197**
Arkadaslar 41,6+37,6 25,0+£15,8 ,341**
Diger Insanlar 20,8+18,8 6,2+15,3 ,240*
Kres Anaokul 33,3+21,0 45,7+29,6 A22%*
Tedavi 70,8433,2 47,9428,9 ,232%*
Genel Saghk 25,0+27,3 37,5+26,2 ,485*
Total puan 36,8+16,4 32,1+414,1 ,609**

* Mann Whitney U test ** Student T test

Tablo 8.Grup-2 deki hasta ve ebeveyn Haemo-QoL puanlarmin karsilastirilmasi

Grup-2 Ebeveyn P
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(n=5) (n=5)

ort+Sb Oort+SD
Kanama skoru 39,0+26,4 345+21,9 Nl
Faktor enjeksiyonu 65,0+22,3 69,0£20,7 JTT**
Bedensel Saghk 35,7+22,8 47,1+15,6 ,384**
Ne Hissettigi 27,8+18,4 33,5+19,5 ,647**
Kendine Olan Bakisi 18,8+25,8 18,8+16,1 ,690*
Aile 40,0+19,4 58,0+15,2 ,141**
Arkadaslar 33,7+24,0 27,5+26,7 ,7108**
Algilanan destek 62,5+25,4 47,5495 ,251**
Diger Insanlar 15,0+13,4 16,6+4,1 ,803**
Spor ve Okul 36,9+16,7 53,1+11,3 ,109**
Hastalikla Basa Cikma 21,4+10,7 2574111 ,553**
Tedavi 17,1+14,6 21,8+11,5 ,591**
Genel Saghk 35,0+28,5 30,0+20,9 ,7160**
Total puan 34,4+12,5 37,2+£3,7 ,655**

* Mann Whitney U test ** Student T test

Tablo 9. Grup 3 deki hasta ve ebeveyn Haemo-QoL puanlarimin karsilastirilmasi

Grup-3
(n=11)

Ebeveyn
(n=11)
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Oort+Sb Ort+SbD
Kanama skoru 29,9+29,1 23,6£28,3 ,652*
Faktor enjeksiyonu 65,9+26,3 63,6+28,2 ,847**
Bedensel saghk 31,2+22,3 42 5+25,2 277**
Ne hissettigi 22,4+15,7 23,0£15,8 ,934**
Kendine olan bakis1 23,8+17,5 23,6+20,3 ,978**
Aile 33,6+16,3 35,2+15,4 ,815**
Arkadaslar 43,2+16,6 56,8+29,8 ,200%*
Algilanan destek 44.9+20,9 51,7+£31,6 DO 7**
Diger insanlar 17,4+19,4 8,719,4 ,217*
Spor ve okul 42,1+16,4 35,0+£17,6 ,341**
Hastalhkla basa cikma 23,4+13,3 22,0+19,3 A78%
Tedavi 25,84+11,0 23,0£19,0 O77T**
Gelecek 29,5+17,9 17,0+£15,6 ,076*
Tliskiler 17,0+33,7 5,748,6 1,000*
Genel saghk 36,4+23,3 43,2+22,6 ,438*
Total puan 32,548,2 31,6+£12,3 ,851**

* Mann Whitney U test ** Student T test

5. TARTISMA

5.1. Olgularin Degerlendirilmesi

Calismaya 4-16 yas aras1 22 hasta ve 17-25 yas aras1 21 hasta olmak {izere toplam 43
kisi dahil edildi. Merkezimizde takipli ve ¢alisma kriterlerine uygun (Faktor diizeyi <%1
ve 4-25 yas arasi) hastalar dikkate alindiginda ¢aligmaya girmeye goniillii olan 43 hasta
tim grubun %74,1 ini olugturmaktaydi. Bu nedenle bolgemizdeki hemofili hastalarini iyi

temsil etmekteydi. Hastalarin %83,7 si Hemofili A%16,3 ii Hemofili B tanis1 almist1 ve bu
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toplumdaki hemofili A ve B orani ile uyumluydu. Orijinal Haemo-QoL ¢aligmasinda 6
tilkeden, 20 merkezden toplam 318 ¢ocuk ¢aligmaya alinmistir(24). Nadir hastalik olmasi
nedeniyle orijinal caliymada da merkez basina ortalama 15 hasta diismektedir.

Hastalarimizin %44,2 sinde ailede hemofili dykiisii yoktur. Daha 6nce yapilan
caligmalarda da hemofili hastalarinin %30 ‘unda ailede hemofili 6ykiisii saptanmamustir.
Hastaligin %30 yeni nokta mutasyonlar ile gelistigi bilinmektedir(26,27). Caligmaya
katilan hastalarin sadece %11,6’s1 aile Oykiisii olmasi nedeniyle yapilan tarama sonucu tani
almigtir. Bu oranlar 2007°deki merkezimizde yapilan ¢alisma ile benzerdir (28).

Hastalar tan1 aldiklar1 yasa gore degerlendirildiklerinde, tam aldiklar1 ortanca yas grup-
1’de 2,3 (0,2-8,0) ay, grup-2’de 12,0 (9,5-27,0) ay, grup-3’te 18,0 (8,0-36,0) ay ve grup
4’te 12,0 (6,0-27,0) aydi. Tam yas1 agisindan gruplar arasinda istatistiksel anlaml fark
bulundu. (p:,016) Grup-1°deki hastalarin tam aldiklari yas diger gruplardan daha diisiikti.
Bu durum gegmis yillarda tiniversite hastanelerinin ve hematoloji uzmanlarinin tilke
geneline yayilmamis olmasi, ilimiz ve gevre illerin hastalarina hizmet veren Kocaeli
Universitesi cocuk hematoloji bilim dalimin 2000 yilinda kurulmas: ile agiklanabilir.
Merkezimizin 2007 yilinda yaptig1 benzer ¢alismada Grup I-III de tan1 yas1 ortalama
21,742,4 ay, erigskin grupta ise (ortalama yas1 34+13,1 yil) 8,5£10,4 y1l bulunmustu (28).
Calisma grubumuzdaki hastalarin 24 tanesi s6z konusu ¢alismada da yer almisti.

Hastalar VK1 yiizdeliklerine gore degerlendirildiginde hastalarin ortalama VKIi
ylizdelikleri grup-1’de %78,3+£10,8, grup-2’de %62,8+26,7, grup-3°de %40,6+31,0 ve
grup-4’te %52,8+26,72’ydi. VKI yiizdelikleri agisindan gruplar arasinda anlamli fark
izlenmedi (p:0,058). Caligmaya katilan hastalarda obezitenin olmayis1 eklem sagligi
acisindan olumludur. Hastalarin beslenmelerinin kotii olmadigini ve aktivitelerinin kisith
olmadigini diisiindiirmektedir.

Hastalarin ortanca ilk kanama yas1 12,0 (6,0-18,0) aydi. Hastalarin ortanca ilk eklem
kanamasi yas1 27 ay (12-60 ay) bulundu. Avrupa’ da ki ¢ok merkezli ¢alismada da benzer
sekilde ortalama ilk kanama yas1 11 ay (ortanca9 ay, aralik 0-88 ay) bulunmustu; ortalama
ilk eklem kanama yasi ise 25 aydi(ortanca 21,aralik 0-96)(24). Ulkemizde hemofili
merkezlerinin olmamasi, hastalarin farkli kuruluslardan hizmet alabilmeleri ve hastalarin
kay1t tutma zorunluluklarinin olmamasi nedeniyle ilk eklem kanamasi yas1 kismen ailelerin

hafizalarina dayanmaktadir.
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Hastalarimizda ilk basvuru kanamalarinin %34,9 u eklem kanamasidir bir ¢aligmada ilk
bagvuruda %6,4 oraninda eklem kanamasi goriilmekteydi (29). Hastalarimiz cilt ve cilt alt1
kanamalar1 ile kendilerine en yakin hekimlere basvurduklarinda genellikle pihtilasma
kusurundan siiphe edilmedigini dile getirmektedirler. Bu durum ¢ocuk hematoloji bilim
dali olmayan yerlerde yetismis hekimlerin hemofili konusunda deneyimlerinin olmamasi
ile iliskili olabilir. Hastalarimizin %7 sinde ilk bagvuru kanamasi beyin kanamasiyd1 ve
yenidogan doneminde beyin kanamasi siklig1 ¢calismamizda %2,3 bulundu. Bir hastanin
vajinal dogumda, zor dogum olmadig1 belirtilmesine karsin beyni kanamisti. Orta ve agir
hemofili hastasi yenidoganlarda intrakranyal kanama siklig1 %1-4 olarak belirtilmistir.
(36,37) Bir baska hasta ise11 aylikken yataktan diismiis, konvulziyon gegirmis ve kan
alinan yerde kompartman sendromuna neden olabilecek yumusak doku kanamasi
gelismisti.

Calismamizda ¢ocuk hastalarin % 23,8’inde, geng erigkin hastalarin %31,8’inde hayati
tehdit eden kanamalar (gastrointestinal sistem kanamasi, hematiiri ve beyin kanamasi
Oykiisti) saptanmistir. Sekiz yasinda, heniiz tan1 almamais bir hemofili B hastasi oyun
oynarken meydana gelen batin i¢i ciddi kanama ile bagvurmustu. Hastalarin tanilar
bilinmeden cevre illerden tiniversite hastanesine sevk edilmeleri tiimiiniin hayatta
kalmasini saglamistir ve intrakranyal kanama ile dogan bebek digindaki hastalar sekelsiz
tyilesmislerdir.

Hastalarin merkezimize ortanca ilk basvuru yasi grup-1°de 2,3 (0,1-8,2) ay, grup-2’de
24,0 (12,0-27,0) ay, grup-3’te 60,0 (18,0-84,0) ay ve grup 4’te 36,0 (10,5-150,0) aydu. ilk
bagvuru yasi agisindan gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli fark mevcuttu. (p:0,006)
Grup-1°deki hastalarin merkezimize ilk bagvuru yas1 diger gruplardan daha erkendi. Bu
durum merkezimizdeki ¢ocuk hematoloji polikliniginin 15 yildir aktif caligmasi ve ¢evre
illerden hastalarin yonlendirilmesi ile iliskilendirilmistir.

Profilaktik faktor kullanan hastalarin 30°u(%78,9) sekonder profilaksi alirken, 8’1
(%21,1) primer profilaksi almaktaydi. 2007’deki merkezimizde yapilan ¢alismada primer
profilaksi alan hastanin olmadig1 goze carpmaktadir(28). Bu durum primer profilaksinin
eklem sagligini korumadaki 6nemine iligkin merkezimizce verilen egitime baglanmustir.
Avrupa’daki cok merkezli ¢alismaya bakildiginda hastalarin %19,8 i primer profilaksi,
%78,8 ‘i sekonder profilaksi almaktadir(24).
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Caligmamizda profilaksi baslama yasi ortalama 9,2+5,7 yil iken bu hastalarin calisma
sirasinda profilaktik tedavi aldiklar siire ortalama 6,0+4,2 yildi. Sekonder profilaksiye
baslama genellikle eklem kanamalarinin sikliginin artmasi, hasta biiyiidiikce damar
yollarinin daha kolay bulunabilmesi, hastanin yasi biiyiidiikge faktor uygulamasinin
yararini kavrayarak enjeksiyonlari kabul etmesi ile iliskilidir.

Ortalama profilaksi dozu grup-1’de 30,5+9,8 1U/kg, grup-2’de 27,2+8,6 IU/kg, grup-
3’te 22,3+4,6 1U/kg ve grup-4’te 21,4+4,6 IU/kg’d1. Gruplardaki hasta sayisi az olmakla
birlikte profilaksi dozu agisindan gruplar arasinda istatistiksel olarak anlaml fark
saptandi.(p:0,016). Bu durum yasla viicut agirliginin artmasi, ancak haftalik doz
sinirlamasinin 4500 iinite olmasi ile iligkili olabilir. Farmakokinetik ¢aligmalar
yapilabilirse ve hastanin aktivite yogunlugunun hangi giinlerde oldugu, kanama siklig1
saptanirsa kanamalar1 dnleyen bireysellestirilmis profilaktik tedavi planlar1 yapilabilir. Bu
yaklasim bazen faktorlerin ekonomik kullammim da saglayabilir(43).

2007 de merkezimizde yapilan ¢calismada ¢ocuklarin %55 ine, erigkinlerin %52,9 una
evde faktor uygulanabildigi goriiliirken; ¢alismamizda ev tedavisi oraninin ¢ocuklarda
%47,4, geng eriskinlerde %89,5 oldugu tespit edilmistir. Cocuk ve erigkin grup arasinda ev
tedavisi agisindan anlamh fark mevcuttur (p:0,005). Bu sonug ev tedavisi egitiminin
hemofili derneklerinin yaptig1 kongre ve yaz okullarinda verilmesiyle saglandigi
goriilmektedir. Hastalar biiytidiik¢e faktorti kendi damarlarina uygulayabilmekte ve aileler
cocuklar biiyiidiikce damar yolunu daha kolay bulabilmektedir. Ulkemizden Kavakl1 ve
arkadaslarinin ¢aligmasinda inhibit6rlii hemofili hastalarinin kanamalarinda ev tedavisi,
hastanedeki uygulamalara kiyaslanmistir. Ev tedavisinde tedavi daha erken baslatilmakta,
dolayistyla daha hizl iyilesme ve daha diisiik maliyet saglamaktadir(38).

Geng eriskin gruptaki 5 hasta, hemofili hastaliginin egitimlerini stirdiirmelerine engel
oldugunu bildirdi. Bu hastalarin devamsizlik nedeniyle okul basarilarinin az oldugu ve
smifta kaldiklar1 6grenilmistir. Hastalardan lisans ve lisansiistii egitim yapanlar da vardi.
Genellikle 6ziirlii kadrosundan ise girmeleri gii¢ olmuyordu.

Caligmamizda 7 hasta psikolojik sorunlar yasadigini belirtmektedir. Bunlardan 3 i
(%6,9) depresyona girdigini, 3’1i(%6,9) psikologa basvurdugunu, 1’1 (%2,3) psikiyatriste
bagvurdugunu belirtmektedir. Annelerin 7’sinde (%16,3) depresyon Oykiisii vardir,
bunlarin 2’sinde(%4,7) psikologa basvuru dykiisii ve 4’tinde (%9,3) psikiyatriste bagvuru

Oykiisii saptamirken; babalarin sadece 1’inde (%2,3) depresyon Oykiisii izlenirken psikologa
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ve psikiyatriste bagvuru dykiisii saptanmadi. Annelerin 7’si (%16,3) ¢ocugunun hemofili
hastas1 olmasindan kendini sorumlu tuttugunu belirtti. Hemofili nedeniyle hi¢bir ailede
baba, anneyi suclamazken; bir ailede kayinpeder ve kayinvalide tarafindan anne
suglanmusts. Oztiirk M ve arkadaslar1 30 hemofili hastasi1 cocukta, ¢ocuklar i¢in depresyon
Olgegi ve siirekli kaygi envanteri ¢calismasi yapmiglar. DSM-IV envanterine gore 4 ¢ocukta
(%13,3) dikkat eksikligi hiperaktivite bozuklugu, 3 ¢cocukta(%10) eniirezis nokturna, bir
cocukta (%3,3) anksiyete, bir cocukta (%3.3) uyku bozuklugu, bir ¢ocukta (%3.3)
kekeleme saptanmis. Annelerin %48 sinde kendini suglu hissetme, %27 sinde yakinlar1
tarafindan sug¢lanma saptanmis (33). Bu sonuglar 6miir boyu siiren bir saglik sorunu olan
hemofilinin, hastalarda ve 6zellikle annelerde kayg1 yarattigini, ¢ocuklara yapilan
kisitlamalarin anksiyeteye neden oldugunu gostermektedir. Bazi anneler ilkogretimdeki
cocuklarini giin boyu okul bah¢esinde bekleyerek, teneffiislerde cocuklarinin kogmasina ve
yaralanmasina engel olduklarini dile getirmektedirler.

Hastalarimizdan 4-16 yas grubunda radyosivektomi oram %22,7, 17-25 yasta %52,4
bulunmustur. Merkezimizde de uygulanan radyosinovektomi eklem kanamalarin azaltmak
amactyla yapilmaktadir. Tedavi sonras1 eklemlerin %20sindehareket agikliginin arttigi
gosterilmistir (39). Kavakli ve arkadaslar1 kullanilan radyoizotoplarin (Rhenium186,
Yttrium90) kromozom kirigi olusturma yoniinden riskli olmadigini, uygulama dncesi ve
takip eden 3. ve 90. giinde aldiklar1 kan 6rneklerinden yaptiklari calisma ile gostermiglerdir
(40).

Ulkemizde tiim hastalarim tedavilerinin saghk giivencesi kapsaminda olmasi sayesinde
TDP kullanimi son 18 yilda ¢ok azalmigtir. Plazma kaynakli iirtinlerdeki viral inaktivasyon
yontemleri ve rekombinan {irlinler sayesinde geng hemofili hastalarimiz hepatitten
korunmuslardir. Hepatit B yiizey antijen pozitifligi olan, hepatit B tasiyicisi iki hasta geng
erigskin gruptandir. Bir geng erigskin hastada hepatit B seropozitifliginin vertikal
transmisyon yolu ile oldugu, annesinde ve ablasinda da tastyicilik oldugu 6grenilmistir.
Diger hasta aile taramasina davet edilmekle birlikte gelmemistir. HIV ve hepatit C
seropozitif hasta bulunmamasi faktdr konsantrelerinde artan glivenligin yani sira son 30
yilda tek kullanimlik enjektorlerin kullaniminin ve kan bankasindaki tiriinlerin daha
giivenli olmasinin da pay1 vardir. Kocaeli Universitesi kan bankasi dondrlerinde 2006
yilinda HBsAg pozitifligi %1,1, Anti-HCV pozitifligi %0,27 dir ve HIV pozitif hasta
yoktur(41). Isvegten yapilan bir yaymda ortanca yas1 52,6 olan eriskin hemofili
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hastalarinda 6liimlerin %35,8 inin kronik hepatit C ile iliskili oldugu, HIV ile
koenfeksiyonun mortaliteyi arttirdigi belirtilmistir(42).

Inhibitdr gelismesi faktdr konsantresi tedavisinin giiniimiizde en korkulan yan etkisidir.
Inhibitorlii hastalarin kanamalarmin tedavisinde by-pass edici ajanlar kullamlsa da faktor
VIII veya IX konsantreleri kadar tedavide etkin degildirler. Ulkemizde inhibitor
eradikasyonunda kullanilan immiin tolerans indiiksiyonu tedavisi halen 6deme kapsaminda
degildir. Caligma grubundaki hastalardan birinde inhibitor sebat etmektedir. Diger bir
hastada ise by-pass edici ajanlar kullanilirken inhibitor 4 yilda kaybolmustur.
Calismamizda ¢ocuk ve geng eriskin grupta sadece 2 hemofili A hastasinda inhibitor
saptand1. Hemofili A tanil1 hastalarda %35,50oraninda inhibitor gelistirme dykiisii vardi. Bu
oran hasta grubunun kiigiik olmas1 nedeniyle diisiik olabilir. Ulkemizdeki tarama
caligmalarinda inhibitor gelisme siklig1 tim hemofili A hastalarinda %11.2, agir hemofili
A hastalarinda %15.8 bulundu, hemofili B hastalarinda saptanan inhibitdr gelisme oram ise
%1.9 idi (35).

5.2. Haemo-Qol hayat kalitesi olcegi

Yasam kalitesi, son yillarda tedavilere ve saglikla ilgili ekonomik yaklagimlara yon
vermek ag¢isindan giderek 6nem kazanmistir. Avrupa tilkeleri basta olmak {izere birgok
iilkede saglik politikalarinin degerlendirilmesi ve saglik giderlerinin planlanmas1 amactyla
cocuklara, ailelerine, kardeslerine ve erigkinlere ¢ok sayida yasam kalitesi anketi
uygulanmaktadir (30).

Haemo-QoL o6lgegi hemofili hastalari i¢in hazirlanmig bir 6z bildiri anketidir. Kolay
anlasilabilir, kisa siirede uygulanabilir, farkli yas gruplarina 6zgii sorular icerir. Bedensel
durum, psikolojik durum, sosyal iliskiler, arkadas iliskileri, tedavi, gelecek ile ilgili
diisiinceler, aile i¢i iligkiler konularin1 kapsamasi agisindan hastalar1 ¢ok yonlii
degerlendirme imkani sunar (21). Cocuklar i¢in gelistirilen 6lgeklerin cocuklarin biligsel
diizeylerine uygun hazirlanmis olmasi gerekmektedir (30). Haemo-QoL 6lgegi bu nedenle,
iyi hazirlanmis bir yasam kalitesi 6l¢egidir (18,21,24).

5.3. Haemo-QoL Olg¢eginden Alinan Alt Alan Puanlarinin Degerlendirilmesi

Haemo-QoL &lgeginde puanlarin yiiksek olmasi yasam kalitesinin daha kotii oldugunu
gostermektedir.4-7 yas grubunda daha biiyiik ¢ocuklara kiyasla ailesi igin hissettikleri ve
tedavi konusundaki sikintilar1 daha yogundu. Aile puanlari grup I, II, III te sirasiyla

58,3+12,9, 40+19,3, 33,6+16,3 idi (p:0,024). Tedavi puanlari grup I, II, III te sirasiyla
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70,8+33,2, 17,1+14,5, 25,8+11, 38,9+16,3 idi(p,003).Diger alt alanlarda farkli yas gruplari
arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptandi. Cok merkezli Avrupa ¢aligmasinda
bizim ¢aligmamiza benzer sekilde kiigiik yas grubunda aileye bakis ayn1 sekilde en kotii
puanlar1 almist1 (24). 4-7 yastaki hemofili hastalarini, kendini yaralamamasi igin ailesi
tarafindan stirekli kisitlanmasi, bazi oyunlarin yasaklanmasi hem ¢ocuk hem de ailenin
psikolojik durumunun olumsuz etkilenmesine neden olmaktadir. Cocugun korkak,
cekingen, eriskin donemde de bagimli bir kisilik sergilemesine neden olabilir. Bazi
cocuklarin ¢ekingen, bazi ¢gocuklarin ise hir¢in, 6fkeli ve saldirgan davranislar sergilemesi
beklenmektedir. Bu nedenle ¢ocukla ailenin en ¢ok ¢atistigi donemdir(31). Cok merkezli
Avrupa ¢aligmasinda 4-7 yas grubunun aile alt alanindaki puan1 34,38+24.8 olarak
saptanmistir. Diger yas gruplarindan daha olumsuz etkilendikleri goriilmiistiir. Bizim
hastalarimiza gore bu yas grubunun yasam kalitesi anlamli derecede iyidir (24).

Tedavi alt alaninda 4-7 yas grubunun en yiiksek puanlar1 almasi, damar igine igne
uygulamasina daha fazla tepkili olduklarini gostermektedir. Bu nedenle kiiglik yas
grubunda koruyucu tedavi kalic1 kateter ile uygulanabilir(34). Enfeksiyon riski nedeniyle
klinigimizde hemofili hastalarina uygulanmamaktadir ve giinlimiizde miimkiin oldugunca
damar yolu kullanimi 6nerilmektedir. Gringeri ve arkadaslarinin ¢alismasinda 4-7 yas
grubunun aldig1 puan 24,454+28,1 olarak saptanmis ve diger yas gruplarina gére daha
yiiksek oldugu goriilmiistiir (24).

4-16 yas grubundaki hastalarin tiim alt alanlardan aldig1 puanlarin ortalamasi 34,5
puandir. Cok merkezli Avrupa ¢alismasinda 16 yas altinda alinan ortalama puanlar 25
puanin altindaydi (24). Bizim hastalarimiz hemofiliden Avrupali hastalara kiyasla daha
olumsuz etkilenmekteydi. Eriskin hastalar hastalikla basa ¢ikma, aile planlamasi, partner
ve cinsellik agisindan diger alt alanlara gore daha iyi puanlar aldilar. Bu grupta en kotii
etkilenme spor ve bos zamanlar konusundaydi. On alt1 yas altindaki hastalar arkadas

iliskilerinde daha kotii, diger insanlarla iliskilerde daha 1yi puanlar aldilar.

6. SONUC VE ONERILER
Calismaya katilmaya 43 hemofili hastas1 goniillii olmustur. Goniilliiler ¢aligma
kriterlerine uygun (4-25 yas grubundaki, faktor diizeyi <%1) olan hastalarimizin %74,1 ini

olusturmaktadir ve bolgemizdeki hastalar1 iyi temsil edecek sayidadir.
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Hastalarin %62,7 si Kocaeli, %27,9 u Sakarya, digerleri Diizce ve Yalova’da ikamet
etmektedir.

Hastalarin iginde lise ve tiniversite mezunu olanlar da vardir. On sekiz yas listiindeki
hastalar biiyiik oranda 6ziirlii kadrosundan ige girmislerdir. Koltuk degnegi veya tekerlekli
iskemle gereksinimi olan, protez takilmis veya ekstremite kaybi olan hasta yoktur.

Viicut kitle indeksi yiizdelikleri degerlendirildiginde obez hasta yoktur.

Hastaligin hastalar tizerindeki ruhsal etkisi incelendiginde 3 hastada (%6,9), 7 annede
(%16,3) ve bir babada (%2,3) depresyon Oykiisii vardir.

Hastalar tan1 aldiklar1 yasa gore degerlendirildiklerinde, tam aldiklar1 ortanca yas grup-
1’de 2,3 (0,2-8,0) ay, grup-2’de 12,0 (9,5-27,0) ay, grup-3’te 18,0 (8,0-36,0) ay ve grup
4’te 12,0 (6,0-27,0) aydir. Son yillarda doganlar daha erken tan1 almiglardir.

Calismaya katilan hastalarin %88,4 {inde profilaktik faktdr kullanimi mevcuttu.
Profilaktik faktor kullanan hastalarin%78,9 u sekonder profilaksi alirken, %21,1°1 primer
profilaksi almaktadir.

Hastalarin %68.,4 i ev tedavisi alirken %31,6 s1 saglk kurulusunda faktor
yaptirmaktaydi. Yas grubu biiyiidiikce ev tedavisi orani artmakta, 16 yas tlstiinde %89,5 a
ulagmaktadir.

Hastalarin %37,2 sine radyosinovektomi, %11,6 sina artroskopik sinovektomi
yapilmustir.

Cocuk hastalarin % 23,8’inde, geng eriskin hastalarin %31,8’inde hayati tehdit eden
kanama 6ykiisii (gastrointestinal sistem kanamasi, hematiiri ve beyin kanamasi ) vardir.
Bolgemizde kanama nedeniyle kaybedilmis hasta yoktur. Hastalarimizin %7 sinde ilk
bagvuru kanamasi beyin kanamasidir ve yenidogan déoneminde beyin kanamasi siklig1
%2,3 bulunmustur.

Hepatit B tasiyicisi 2 hasta (%4,6) mevcuttur ve birinde vertikal transmisyon ile bulag
s6z konusudur. HIV ve hepatit C seropozitif hasta bulunmamaktadir.

Sadece 2 hemofili A hastasinda inhibitor dykiisii vardir. Hemofili A tanili hastalarda
inhibitor gelistirme dykiisii orani %5,5 tur.

Hastalarin merkezimize en son kag ay 6nce basvurduklar1 incelendiginde ortanca siire
6,0 (3,0-12,0) aydir. Merkezimize tani, ciddi kanama ya da cerrahi disinda bagvuru
nedenleri degerlendirildiginde, ilk sirada %95,3 oranla inhibitdr seviyesi baktirmak ve ilag

raporu yenilemek gelmektedir. flaglar1 bittiginde regete yazdirmak igin evlerine yakin olan

47



cocuk hastaliklar1 veya i¢ hastaliklar1 uzmanlarina bagvurmaktadirlar. Bu nedenle yillik
eklem kanamasi sikligini hastane kayitlarindan veya hastalarin kendi tuttugu kayitlardan
saglikli olarak saptamak miimkiin degildir.

Haemo-QoL &lgeginde puanlarin yiiksek olmasi yasam kalitesinin daha kotii oldugunu
gostermektedir. Haemo-QoL anketlerinin tiim alt alanlarindan 4-16 yas grubundaki
hastalarin aldig1 puanlarin ortalamasi 34,5 puandir ve ¢ok merkezli Avrupa grubuna gore
hastaliktan daha olumsuz etkilenmeyi gostermektedir.

Grup | de (4-7 yas) daha biiyiik ¢ocuklara kiyasla ailesi i¢in hissettikleri ve tedavi
konusundaki sikintilar1 daha yogun bulunmustur. Aile alt grup puanlar1 grup I, II, III te
strastyla 58,3+12,9, 40+19,3, 33,6+16,3 idi (p:0,024).Tedavi puanlart grup I, II, III te
strastyla 70,8433,2, 17,1£14,5, 25,8+11 (p,003). Diger alt alanlarda farkli yas gruplar
arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmamustir.

Erigkin hastalar hastalikla basa ¢ikma, aile planlamasi, partner ve cinsellik agisindan
diger alt alanlara gore daha iyi puanlar almistir. Bu grupta en kotii etkilenme spor ve bos
zamanlar konusundadir. On alt1 yas altindaki hastalar arkadas iliskilerinde daha koti, diger
insanlarla iliskilerde daha iyi durumdadir.

Ebeveynlere uygulanan Haemo-QoL testinin skor ortalamalar1 degerlendirildiginde aile
ve arkadaslar alt puani ortalamalarinda gruplar arasinda istatistiksel agidan anlamli fark
saptandi (sirastyla p:0,038 ve p:0,041). Ebeveynler i¢in aile alt grup puanlart grup I, 11, III
te sirastyla 46,8+15,6, 58,0+15,2, 35,2+15,4 idi. Arkadas puanlar1 grup I, 11, III te sirasiyla
25,0+15,8, 27,5+26,7, 56,8+29,8 idi.

Sonug olarak merkezimizde izlenen ¢ocuk ve geng eriskin hemofili hastalar fizik ve
ruhsal saglik agisindan oldukca iyi durumda olup, okul, is ve egitim hayatinda aktif olarak
yer almaktadirlar.

6.1. Oneriler

Yurt disindaki 6rneklerde oldugu gibi, hastalarin kanama kayitlarinin ve faktor
uygulamalariin tutulacag bir sistemin olusturulmas.

Farmokokinetik ¢alismalarla, kisinin fizik aktivite agirliginin ve bunun hafta igine
dagiliminin dikkate alindig1 bireysellestirilmis bir profilaksi semasinin olusturulmasi ve bu
yolla faktorlerin daha akilcr kullanimu.

Aile ve hasta egitimine yonelik yaz okullarina daha fazla hasta katiliminin saglanmasi.
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7. OZET

Faktor diizeyi <%1 olan cocuk ve geng eriskin hemofili hastalarinda yasam
kalitesinin belirlenmesi

Amag¢: Hemofili hastalarinin demografik bilgilerini, psikolojik, sosyal durumlarini ve
hayat kalitelerini belirlemek, ulusal veriler ve Avrupa verileri ile karsilastirmak.
Problemleri tantyarak hayat kalitelerini iyilestirmek icin ¢oziimler iiretmek.

Gerec ve Yontem: Faktor diizeyi <%1 olan hemofili A 11 ve B li 4-25 yas grubundaki

hastalarin demografik 6zelliklerini ve hastaliklari ile ilgili bilgileri saptamaya yonelik
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anketler goniillii olan hastalara poliklinik basvurular sirasinda uygulandi. Hemofiliye 6zgii
0z bildirime dayanan yasam kalitesi anketleri (cocuklar icin Haemo-QoLve 16 yas listii
icin Haemo- A-QoL) ¢ocuklara, ebeveynlerine ve geng eriskin hastalara uygulandi. Hepatit
viriis serolojileri de tarandi.

Bulgular: Kirk-ii¢ hasta (36 hemofili A, 7 hemofili B) ¢caligmaya katildi. Hastalarin 22
Si 4-16 yasinda, 21 tanesi 17-25 yasindaydi. Koltuk degnegi veya tekerlekli iskemle
gereksinimi olan veya protez takilmis hasta yoktur. Tiim hastalar temel egitimlerini
almiglardir. Geng erigkinler yiliksek oranda 6ziirlii kadrosunda calismaktadir. Hastalarin
%88,4 1i profilaktik faktor kullanmaktadir. Profilaktik faktor kullanan hastalarin %78,9 u
sekonder profilaksi alirken, %21,1°1 primer profilaksi almaktadir. Hastalarin %68,4 {ine ev
tedavisi uygulanmaktadir. Hepatit B tastyiciligr %4,6, Hemofili A tanili hastalarda
inhibitdr gelistirme Sykiisii oran1 %5,5 tir. Ug hastada (%6,9), 7 annede (%16,3) ve bir
babada (%2,3) depresyon Oykiisii vardir. Haemo-QoL 6l¢eginde puanlarin yiiksek olmasi
yasam kalitesinin daha kotii oldugunu gostermektedir. Grup I de (4-7 yas) daha biiyiik
cocuklara kiyasla ailesi i¢in hissettikleri ve tedavi konusundaki sikintilar1 daha yogun
bulunmustur. Haemo-QoL anketlerinin tiim alt alanlarindan 4-16 yas grubundaki hastalarin
aldig1 puanlarin ortalamasi 34,5 puandir.

Sonugc: Yasam kalitesi anketi cok merkezli Avrupa ¢alismasina gore hastalarimizin
hastaliktan daha olumsuz etkilendiklerini géstermekle birlikte cocuk ve geng eriskin
hemofili hastalarimiz fiziksel ve ruhsal saglik agisindan oldukga iyi durumda olup, is ve
egitim hayatinda aktif olarak yer almaktadirlar.

Anahtar kelime: Hemofili A, Hemofili B, HaemoQoL, yasam kalitesi, profilaksi

8. INGILIZCE OZET (ABSTRACT)

Quality of life in pediatric and young adult hemophilia patients with factor level <1

Aim: Assessment of the demographic data, psychological and social status and quality
of life in patients with hemophilia and compare these data with European Haemo-QoL
study results; to be aware of the problems and make solutions to increase quality of life.

Materials and Methods: Questionnaire to collect demographic data and data about
hemophilia were applied to the hemophilia patients 4-25 years-old having a factor level of
<1 during their outpatient visits. Haemo-QoL (for children) and Haemo-A-QoL (adults
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older than 16) were health-related patient reported outcome measures that were also
applied to the patients. Hepatitis virus serology of the patients we also screened.

Results: Forty-three patients were enrolled (36 hemophilia A and 7 hemopbhilia B).
Twenty-two patients were 4-16 years-old and 21 were 17-25 years-old. There were no
patients requiring walking assist devices, wheel-chair or prosthesis. The patients either
completed their primary education or attending education. Young adults generally found
positions as disabled staff. Eighty-eight percent of the patients administered prophylactic
coagulation factors. About seventy-eight percent of the prophylaxis was secondary
whereas 21,1% was primary prophylaxis. Sixty- eight percent of the patients were
administering home therapy (self-infusion). Hepatitis B carrier frequency was 4,6%.
Inhibitor development frequency history was 5.5% in patients with hemophilia A. There
was history of depression in 3 patients (6,9%), 7 mothers (16,3%) and 1 father (2,3%). In
Haemo-QoL scoring system high scores show impaired quality of life. In the 4-7 years-old
group, compared to the older patients scores for family relations and treatment were more
impaired. Haemo-QoL total scores including all the dimensions were median 34.5.
Although our pediatric and young adult patients had more impaired health-related quality
of life compared to the multi-center European study patients, their physical, psychological
health was quite good and they take part in education and labor.

Key words: Hemophilia A, Hemophilia B, Haemo-QoL, life quality, prophylaxis
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10. EKLER

Ek-1.Temel demografik veriler

Tani: Hemofili A, Hemofili B, o0lciilmiis en diisiik faktor diizeyi: Inhibitor
Formun dolduruldugu tarih:

Hastanin ad1 soyadi: telefon no: yasadigy, il ilge, koy
Dogumt: Simdiki Yasi: Tani yast:

Kilo: boy: BMI: BMI persantili

Ailede bagka hemofililer var mi? Akrabalik diizeyleri

[k kanama semptomu (ka¢ yasindayken, hangi bolge kanamus)
Nasil tan1 aldi1 (stinnet kanamasi nedeniyle, diger kanama, ailede baska hasta oldugu i¢in,
cerrahi Oncesi yapilan testte, diger)

[k eklem kanamas: yast:
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Merkezimize ilk bagvuru yast:

Hepatit B, hepatit C, HIV tasiyicisi veya hepatit mi?(ALT;AST hepatit serolojisi
taranacak)

Halen Profilaksi aliyor mu?  Profilaksiye baglama yasi:  sekonder  primer
Kag yildir profilaksi aliyor?

Tercih ettigi faktor var m1? Plazma kaynakli oldugundan, rekombinan oldugundan, diger

nedenler

Ozel bir tercihi yok

Uygulanan profilaksi dozu: doz/kg haftada ka¢ kez uygulaniyor?
Beyin kanamasi GIS kanamasi hematiiri gecirdi mi?

Profilaktik Faktor uygulayan kisi: saglik personeli hastanin kendisi anne
baba

Annenin egitim diizeyi meslegi calistyor mu?

Babanin egitim diizeyi meslegi calistyor mu?
Radyosinovektomi yapildi mi1? Hangi eklemlere?

Artroskopiksinovektomi yapildi mi1? Hangi ekleme

Islemden yarar gordii mii? Islem nerede yapildi1?
Gegirilmis cerrahi: ortopedik, diger

Hastanin sosyal durumu: halen 6grenci ise : ilkogretim lise  yliksek okul  fakiilte
Egitimini terk ettiyse diizeyi

Hemofili hastalig1 egitimine engel oldu mu?

Hemofili olmayan kardeslerinin egitim diizeyi ve yaslari.

Meslek sahibi oldu mu? Meslegi:

(Egitimine devam etmeyen> 18yas hastalar i¢in) Calistyor mu? Oziirlii
kadrosunda m1?

Sosyal giivence (ailenin veya hastanin) SSK: Emekli sandig1: Genel saglk
sigortast: Yesil kart:

Oziirlii maas1 aliyor mu? Aile evde bakim parasi aliyor mu?

KOU ye nasil ulastyor: Ozel araciyla vasita degistirerek (kag vasita)
En son kag ay 6nce KOU’ye basvurdu? (hastane kaydindan)

[laglarim genellikle nerede yazdirryor? Devlet Hastanesi(ad) KOU

Tercih nedeni: evine yakinlik: diger:
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Receteleri yazan: Cocuk Uzman I¢ Hastaliklar1 Uzmam

Hematolog Hematoloji yan dal uzmani diger

(Cocuk Hematoloji uzmanina kolay ulagityor mu?

Hemofili ile ilgili olarak KOU ye hangi nedenle basvuruyor? Tani: Rapor ¢ikarma:
laboratuvar tetkiki (inhibitor): Onemli saglik sorunu oldugunda: Cerrahi
girigim igin

Herhangi bir spor aktivitesine katiliyor mu?

Hasta hi¢ depresyon gegirdi mi? Psikologa basvurdu mu? Psikiyatriste
basvurdu mu?

Anne hi¢ depresyon gegirdi mi? Psikologa bagvurdu mu? Psikiyatriste
basvurdu mu?

Baba hig¢ depresyon gecirdi mi? Psikologa bagvurdu mu? Psikiyatriste
basvurdu mu?

Anne ¢ocugunun hemofili olmasindan kendini sorumlu tutuyor mu?

Anne ayn1 nedenle esi tarafindan su¢land1 mi? Esin ailesi tarafindan
sucland1 m1?

Her ay eklem kanamasi ge¢iriyor mu?

Yilda ka¢ eklem kanamasi gegiriyor:

Kanayan eklemler (her biri kag kere kanadi?)

Kanama nedeniyle gegen yil okula kag giin devamsizlik yapti:

Kanama nedeniyle gecen yil kag giin ise devamsizlik yapti

Ek-2.Bilgilendirilmis Onam Formu

Bu calisma 4-25 yastaki hemofili hastalar i¢in diizenlenmis bir gézlem ve izlem
calismasidir. Bolgemizdeki hemofili hastalariin saglik durumunu belirlemeyi ve
tyilestirmeyi amaglamaktadir. Calisma Prof. Dr. Nazan Sarper tarafindan planlanmustir.
Uygulamalar ve izlem Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Uzmani Adnan Deniz tarafindan
yapilacaktir. Uygulamalar poliklinik bagvurunuz sirasinda yapilacaktir.
Size /gocugunuza hemofili hastaliginin, tanisi ve tedavisi ile ilgili sorular sorulacak,
boyunuz, kilonuz dl¢iilecek ve fazla kilonuz olup olmadig1 sdylenecektir. Hepatit, HIV
tasiyiciligi agisindan kan alinarak taramaniz yapilacaktir, asilama gerekip gerekmedigi

sOylenecektir. Ayrica hemofili hastaliginin yagam kalitesini ne kadar etkiledigini gosteren
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bir anket cevaplamaniz istenecektir. Size kanamalarinizi, profilaksi uygulamalarinizi
kaydetmeniz i¢in bir giinliik verilecek ve kanamalariniz igin hastanemize gelmeyecekseniz
doktorunuza telefon etmeniz veya mesaj ¢cekmeniz istenecektir. Ayrica okul ve ise kanama
nedeniyle devamsizliklarinizi kaydetmeniz istenecektir. Iki yillik bu izlem sonunda yillik
kanama sayilariniz, okul veya ise devamsizliklariniz belirlenecektir.

(Calisma sirasinda her zaman uyguladiginiz ilaglar1 uygulayacaksimz.

Caligmaya katilip katilmama konusunda 6zgiirsiiniiz. Bu ¢alisma nedeniyle herhangi bir
zarara (maddi, saglik agisindan) ugramaniz s6z konusu degildir.

Calismada elde edilecek bilgilerin, katilimeilarin kimlikleri agiklanmadan, toplu sonuglar
olarak bilimsel dergilerde yer almasi planlanmaktadir.

Herhangi bir soru veya sorununuzda iletisim bilgileri:

Prof.Dr. Nazan Sarper, Kocaeli Universitesi Cocuk Hematoloji bilim dali 2623037216,
05422328884

Dr. Adnan Deniz, Kocaeli Universitesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim dali
05423034631

Prof.Dr.Nermin Ersoy, Kocaeli Universitesi, Tip Tarihi ve Deontoloji Anabilim dali

2623038121

Calismay1 okudum, anladim, sorularima agiklayici cevaplar verildi.

Calismaya katilmayi kabul ediyorum.

Hasta ad1 soyadi imza
tarih

Hasta velisi ad1 soyadi (<18 yas i¢in) imza
tarih

Ek-3. ONAM FORMU
(Arastirmaci niishasi1 ve Katihmei niishasi olmak iizere iki niisha halinde basilmah ve
imzah arastirmaci niishas1 saklanmahdir. Gerekli oldugunda IAEK tarafindan onam

formlari istenebilir )
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Arastirmanin Adi: KOCAELI VE CEVRESINDEKI 4-25 YASTAKIHEMOFILI
HASTALARININ SOSYODEMOGRAFIK OZELLIKLERI, YASAM KALITELERI

Evet Hayir

Hasta Bilgilendirme Formunu okudunuz mu?

Arastirma projesi size sozlii olarak da anlatild1 mi1?

Size arastirmayla ilgili soru sorma, tartigma firsat1 tanindi m?

Sordugunuz tiim sorulara tatmin edici yanitlar alabildiniz mi?

Arastirma hakkinda yeterli bilgi aldiniz mi1?

Herhangi bir zamanda herhangi bir nedenle ya da neden gostermeksizin

aragtirmadan c¢ekilme hakkina sahip oldugunuzu anladiniz mi?

Arastirma sonuglarinin uygun bir yolla yayinlanacagina katiliyor musunuz?

Yukaridaki sorularin yanitlart size kim tarafindan agikland1?

Imza:

Ad1/ Soyadu: Tarih:

HAEMO - QOL

Cocuklar ve Ergenler Icin Anket | Cocuklar Igin Uzun Versiyon -

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

Bu anket hemofili rahatsizhgi olan kiiglik gocuklar igin hazirlanmistir.

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

= Liitfen hangi cevabin senin durumuna daha uygun oldugunu séyle.

Burada dogru yada yanls cevaplar yoktur. Bizim igin 6nemli olan senin ne

diisiindiigtinddir.
Bir 6rnek: / asla | arasira | ¢ok sik
Gectigimiz 7 gin boyunca canim O O K

dondurma yemek istedi.

® e ©

Anketi doldurdugum tarih: |__|__|__|__|__|_|
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Bedensel sagligin hakkinda bilmek istedigimiz seyler var...

Gegtigimiz 7 giin boyunca... asla ara sira cok sik

... kendimi hasta hissettim. O O O

... bagsim veya karnim agriyordu. 0 | 0

... hastalidim daha da kétulesebilir diye 0 O 0O
korkuyordum.

... simdi de genel anlamda kendini nasil hissettigini bilmek istiyoruz...
Gegtigimiz 7 giin boyunca... asla ara sira cok sik
... eglendim ve cok guldim. O | O
... canim sikilmisti. O O O
... hastalidimdan dolayi Gzgindim. O (| O

..ve senin kendini nasil hissettigini bilmek istiyoruz.
Gegtigimiz 7 giin boyunca... asla ara sira cok sik
...kendimle gurur duydum. 0 | 0
...kendimden memnundum. 0 0 0
... hastaligimla iyi bag edebildim. 0 O 0
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Asagidaki sorularin konusu senin ailen...

Gegtigimiz 7 giin boyunca... asla ara sira cok sik
.. annem ve babam ile iyi anlagabildim. O O O
.. kendimi evde iyi hissettim. O O O
.. annem ve babam bana hastaligimdan
. O | O
dolay! bebek muamelesi yaptilar.
... ve agagidaki sorularin konusu ise arkadaslarin.
Gegtigimiz 7 giin boyunca... asla ara sira cok sik
.. arkadaslarimla oynadim. O (| O
.. arkadaglarimla iyi anlagabildim. O O O
.. bagkalarinin hastaligimi fark etmesine 0 O 0O
engel oldum.
Simdi de kresin/ana okulun hakkinda bilgi almak istiyoruz.
Gegtigimiz 7 giin boyunca... asla ara sira cok sik
.. kresteki/ana okulundaki 6devlerin O O O
Ustesinden iyi geldim.
.. kresten/ana okulundan zevk aldim. O a O
.. hastaligimdan dolay! kregten/ana 0 O O

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

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

Gegtigimiz ay boyunca kag kez kanama gegirdin?

O hi¢g kanama 01 a2 O 2'den fazla Kag kez?
olmadi

Asagidaki sorular ancak gocugun kanamalari olduysa cevaplandiriimahidir.

Gegtigimiz ay boyunca gegirdigin kanamalar nedeniyle ne kadar zorlandin?
[ kesinlikle hic [ biraz ] oldukga

Gegtigimiz ay boyunca gegirdigin kanamalar ne kadar siddetliydi?
(birden fazla kanama olduysa, en kétl olani igin cevap ver)

O hafif siddetli O orta siddetl [ cok siddetli

Kanaman olmadan 6nce eklemlerinde garip bir his hissetin mi?
O asla O ara sira O daima

Kanamalarin oldugunda sakin durman mi gerekiyordu? (érnegin, yatakta yatmak)
O asla O ara sira O daima

Kanamalarin oldugunda, bunu annene ve babana derhal bildirdin mi?
O asla O ara sira O daima

Sana IGNELERT kimin yaptigini bilmek istiyoruz.

Gegtigimiz ay boyunca... asla ara sira cok sik
... ignelerimi kendim yaptim. O O O
.. bana annem igne yapti. O O O
.. bana babam igne yapti. O O O
.. bana bir hemsire igne yapti. 0O O O
.. bana bir doktor igne yapti. O O O
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Burada hemofili hastali§i ve BEDENSEL SAGLIGIN

hakkinda bilgiler almak istiyoruz

Gegtigimiz ay boyunca... asla ara sira cok sik
.. gigen yerlerim aci verdi. O O O
.. benim i¢in kollarimi ya da bacaklarimi O O O
hareket ettirmek zordu.
.. kanamalardan korktum. O O O
.. kendimi yaralamaktan korktum. 0 | 0
ve simdi de hemofili hastaligindan dolayi ne HESSETTIGINI bilmek
istiyoruz.
Gectigimiz ay boyunca... asla ara sira cok sik
... hemofili hastaligimdan dolayr moralim O O O
bozuktu.
... hemofili hastaligimdan dolay: Gzgtndim. 0 O 0
... hemofili hastaligim beni 6fkeli yapt. O O O
Hemofili hastaligin senin KENDINE OLAN BAKISINI nasil etkiliyor?
Gegtigimiz ay boyunca... asla ara sira cok sik
... benim yasimdaki saglikli erkek ¢ocuklari 0 0 0
kiskandim.
... hemofili hastaligimdan dolayi kendimi O 0 0

mahcup hissettim.
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Asagidaki sorularin konusu hemofili hastaligi ve senin AILEN hakkindadir.

Gegtigimiz ay boyunca... asla ara sira cok sik
1. ... annem beni ¢ok fazla korudu. 0 0 0
2. ... babam beni gok fazla korudu. O O O
3. .. kendimi yaraladigim zaman annemle
. O | O
babam beni azarladi.
4, .. hemofili hastaligimdan dolayi annem ve 0 0 0

babam bazi seyleri yapmami yasakladi.

Ve simdi de hemofili hastaligi ve ARKADASLARIN hakkinda birkag soru.

kendimi diglanmis hissettim.

Gectigimiz ay boyunca... asla ara sira cok sik
1. ... hemofili hastaligimdan dolayi
arkadaslarimla yapmak istedigim birgok O (| O
seyleri istedigim gibi yapamadim.
Bu sorular hemofili hastaligin ve DIGER INSANLAR hakkindadir
Gegtigimiz ay boyunca... asla ara sira cok sik
1. .. hemofili hastaligimdan dolay kendimi 0 O 0
baskalarindan farkli hissettim.
2. .. bagkalar birlikte bir seyler yapinca, 0 0 0
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Bu sorular KRES / ANA OKULU hakkindadir.

Gegtigimiz ay boyunca... asla ara sira cok sik
... hemofili hastaligimdan dolayi
hoslandigim oyunlari oynamaktan O O O
vazge¢cmek zorunda kaldim.
.. diger herhangi bir cocuk kadar spor 0 0 0O
yaptim.
.. hemofili hastaligima ragmen, kreste / ana O O O
okulundaki oyunlara katilabildim.
Ve senin TEDAVIN?
Gegtigimiz ay boyunca... asla ara sira cok sik
... hemofili merkezini ziyaret etmekten O 0 0
hoslanmiyordum.
... igneler beni rahatsiz etti. O | |
GENEL SAGLIGIN?
Genel anlamda, ... mukemmel iyi kot
... saghginin nasil oldugunu sdyleyebilir 0 0 0

misin?
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Tlave Sorular

1. Hemofili hastaligindan ne kadar rahatsizsin?

O hig O biraz O oldukga

2. Hemofili hastaligin ile ilgili olarak seni en ¢ok ne rahatsiz eden nedir? Liitfen bir
kagini agagi yaz:

3. Anketi nasil buldun?

® © O

sevmedim tamam iyi

4. Senin igin onemli olan herhangi bir sey unuttuk mu?

5. Anketi doldurmak ne kadar zaman aldi? Yaklastk dakika.

Iyi ig ¢ikardin- tebrikler!

YARDIMIN ICIN TESEKKURLER!

EK-5
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HAEMO - QOL

Cocuklar ve Ergenler icin Anket Anne ve Babalar Igin Uzun Versiyon -

Merhaba sevgili Anne ve Baba/Bakict |

Gegtigimiz ay boyunca oglunuzun kendisini nasil hissettigini bilmek isteriz,
bunun igin cevaplamanizi istedigimiz birkag soru hazirladik.
Bu anket hemofili rahatsizhgi olan kiiglik gocuklarin anne ve babalari igin

hazirlanmistir.

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

Ulke: |__|__|
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Trial ID: Page 70/142

VISIT X

Centre ID/No.: |_I_I_|

Subject No.: | [ | |

Visit Date: Lol b
DDMMMYYYY

HAEMO - QOL

ANNE VE BABALAR iCiN ANKET

Sevgili Anne ve Baba/Bakici !

Oglunuzun sagligi ve sagliga bagh yasam kalitesi ile ilgili olan bu anketi doldurmak icin zaman
ayirmanizi gercekten ¢ok takdir ediyoruz. Bu anket ¢ocugunuzun versiyonu ile hemen hemen
aynidir. Gocugunuzun saghginin iyi olup olmadidi ile ilgili yaptiginiz degerlendirmeyi bilmek
istiyoruz. Lutfen anketi talimatlara uygun olarak kendiniz doldurun, sdylemek istedigimiz,
gocugunuza her hangi bir soru sormaksizin gibi.

Tdm cevaplariniz tamamen gizli tutulacaktir!
Sorulari cevaplarken asagida verilen talimatlar izlemenizi istiyoruz:

¢ Anne babadan/bakicidan yalnizca ¢ocuga en yakin olani sorulari cevaplamalidir ve
bunu yaparken kendi bagina yapmalidir.

e Siz O annesi misiniz? O babasi misiniz? [ bagkasi misiniz:

e Her bir soruyu dikkatle okuyun.

o Gectigimiz ay boyunca gocugunuzun kendini nasil hissettigini ya da ¢ocugunuzu
ilgilendiren konulari dasunun.

e Litfen vereceginiz cevaplari gizgilerin Uzerine yazin ya da kutular varsa igine bir ¢arpi
isareti yapin.

e (Cocugunuza en uygun olan cevabin yanindaki kutunun igine bir ¢arpi isareti yapin.

o Aksi istenmediyse her soru igin yalnizca tek bir ¢arpi isareti yapin.

CII-HAEMO-QOL - Turkey/Turkish - Mapi Research Institute.
f:\institut\cultadap\project\3273\study 32 73\questionnaire\turkish\child\cii\cii-haemoqolturq30pr_mapi.doc-18/05/2007-mdo




Trial ID: Page 71/142

VISIT X

Subject No.: | I |

Burada gocugunuzun KANAMALARI (EKLEM KANAMALARI)
hakkinda bilgi edinmek istiyoruz.

1. Gegtigimiz ay boyunca gocugunuz ka¢ kez kanama gegirdi?

olmadi

O hi¢ kanama 01 02 O 2’'den fazla Kag kez?

Asagidaki sorular ancak gocugunuzun kanamalari olduysa cevaplandiriimalidir.

2. Gegtigimiz ay boyunca gocugunuz gegirdigi kanamalar nedeniyle ne kadar zorlandi?
I kesinlikle hic [ biraz L] orta derecede [ oldukca ] cokca

3. Gectigimiz ay boyunca gocugunuzun gegirdigi kanamalar ne kadar siddetliydi?
(birden ¢ok kanama olduysa, en kétl olani icin cevap verin)
O hafif siddetli O orta siddetli O siddetli O cok siddetli

4. Kanama olmadan 6nce ¢ocugunuz eklemlerinde garip bir his hissetti mi?

O asla O nadiren [l arasira [ sikga ] daima

5. Kanamalari oldugunda ¢ocugunuzun sakin durmasi mi gerekiyordu? (6rnegin, yatakta
yatmak)
O asla 1 nadiren [J ara sira O sikca d daima

6. Kanamalari oldugunda, gocugunuz bunu size derhal bildirdi mi?

O asla O nadiren O arasira O sikga O daima

Simdi gocugunuza IGNELERI kimin yaptigini 6grenmek istiyoruz.

CII-HAEMOQOL - Turkey/Turkish - Mapi Research Institute.
f:\institut\cultadap\project\3273\study3273\questionnaire\turkish\child\cii\ci-haemogolturq22pr.doc-27/04/07-bka

Gegtigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima
1. ... gocugum ignelerini kendi yapti. 0 0 0 0 0
2. ... gocuguma ignelerini kendim 0 0 0 0 0
yaptim.
3. ... gocuguma ignelerini esim yapti. 0 0 0 0 0
4, (;(;cptf[?uma ignelerini bir hemsgire 0O O 0O 0O 0O
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VISIT X

Subject No.: | Y | |

5. ... gocuguma ignelerini bir doktor 0 0 O O (|
yapti.

CII-HAEMOQOL - Turkey/Turkish - Mapi Research Institute.
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Burada hemofili hastali§i ve gocugunuzun BEDENSEL SAGLIGI
hakkinda bilgiler almak istiyoruz

Gegctigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima
.. gocugumun sisen yerleri kendisine O O 0O O a
acl verdi.
.. gocugum i¢in kollarini ya da
bacaklarini hareket ettirmesi zordu. - = = = =
.. gocugum kanamalardan korktu. O O O O ]
.. gocugum kendisini yaralamaktan O 0 O 0 a
korktu.

ve simdi de hemofili hastaligindan dolay1 cocugunuzun ne HISSETTIGIiNi bilmek istiyoruz.

dolayi kendisini mahcup hissetti.

Gegctigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima
.. hemgﬁli hastallglqdan dolayi O 0 0O 0 O
¢ocugumun morali bozuktu.
. hemofili hr—jllstall'lglrldan dolayi O O 0 0 O
cocugum Uzgundu.
.. hemofili hastaligi gocugumu 6fkeli . 0 0 0 0
yapti.
Hemofili hastaligi cocugunuzun KENDISINE OLAN BAKISINI nasil etkiliyor?
Gegtigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sik¢a daima
.. gocugum kendi yagindaki saglikli
erkek cocuklari kiskandi. - = O = =
.. gocugum hemofili hastaligindan O O O 0 0

CII-HAEMOQOL - Turkey/Turkish - Mapi Research Institute.
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Asagidaki sorularin konusu hemofili hastaligi ve AILE hakkindadir.
Gegtigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima
... gocugumu ¢ok fazla korudum. O O O O O
... esim cocugumu ¢ok fazla korudu. O O O O O
.. gocugum kendini yaraladiginda onu a O O O O
elestirdim.
.. hemofili hastaligindan dolayi O O O O O
gocugumun bazi seyleri
yapmasini yasakladim.

ve simdi de hemofili hastaligi ve gocugunuzun ARKADASLARI hakkinda birkag soru.

hissetti.

Gegtigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikga daima
... hemofili hastaligindan dolayi
cocugum arkadaslariyla yapmak O O O O O
istedigi birgcok seyi yapamadi.
Bu sorular gocugunuzun hemofili hastaligi ve DIGER INSANLAR hakkindadir.
Gegtigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima
.. gocugum hemofili hastaligindan
dolayi kendini baskalarindan farkli O O O O O
hissetti.
.. bagkalar birlikte bir seyler yapinca
gocugum kendisini dislanmig O O O O O

CII-HAEMOQOL - Turkey/Turkish - Mapi Research Institute.
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Bu sorular ise KRES / ANA OKULU hakkindadir.

Gegtigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sik¢a daima
1. ... gocugum hemofili hastaligindan
dolayl oynamaktan hoslandigi 0 0 0 O O
oyunlari oynamaktan vazgegmek
zorunda kaldi.
2. ... cocugum herhangi bir cocuk kadar O O O O O
spor yaptl.
3. ... gcocugum hemofili hastaligina
ragmen kreste/ana okulundaki O O O O O
oyunlara katilabildi.
Ve TEDAVI?
Gectigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima
1. ... gocugum hemofili merkezini ziyaret
etmekten hoglanmiyordu. - - - - =
2. ...igneler gocugumu rahatsiz etti. 0 0 0 0 0
Cocugunuzun GENEL SAGLIGI?
Genel anlamda, ... muikemmel| cok iyi iyi orta kotu
1. gocuvgunuzgn saglllg.ln.ln. nasil 0O O 0O 0O 0O
oldugunu soyleyebilirsiniz?

CII-HAEMOQOL - Turkey/Turkish - Mapi Research Institute.
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ilave Sorular

2. Cocugunuz hemofili hastaligindan dolay! ne kadar rahatsizlik duyuyor?
O kesinlikle hig [ biraz O orta derecede [ oldukca 0 gokca

3. Cocugunuzun hemofili hastaligindan siz ne kadar rahatsiz oluyorsunuz?
O kesinlikle hic O biraz O orta derecede [ oldukga O cokga

3. Hemodfili hastasi olmakla ilgili sorunlar nelerdir ve hemofili hastaliginin tedavisiyle ilgili
sorunlar nelerdir?

a) cocugunuz igin b) kendiniz igin
. .
. .
. .
. .

lyi bir calisma oldu- tebrikler!

YARDIMINIZ iCiN TESEKKURLER!

CIlI-HAEMOQOL - Turkey/Turkish - Mapi Research Institute.
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-~ HAEMO - QOL

Cocuklar ve Ergenler Iin Anket Cocuklar igin Uzun Versiyon -

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

Bu anket hemofili rahatsizligi olan ¢ocuklar igin hazirlanmistir.
= Litfen her soruyu dikkatle okuyun.
= Gegtigimiz haftalarda bazi seylerin senin igin nasil gittigini digtin.

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

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

diisiindiigtinddir.

Bir érnek: / asla | nadiren | arasira| sikga | daima
Gegtigimiz 7 gun boyunca canim X

dondurma yemek istedi. = = O O

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

Ulke: |__|__|

CII-HAEMOQOL - Turkey/Turkish - Mapi Research Institute.
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DDMMMYYYY

Bedensel saghgin hakkinda bilmek istedigimiz seyler var...

Gegtigimiz 7 giin boyunca... asla nadiren | arasira sikga daima
1. ... kendimi hasta hissettim. 0 O O O O
2. ... basim veya karnim agriyordu. n O O O O
3. ... yorgundum ve bitkindim. 0 O O O O
4. ... kendimi glcld ve enerji dolu O = 0 0 0
hissettim.
5. ... hastaligim daha da kétulesebilir diye O O O 0 O
korkuyordum.
... simdi de genel anlamda kendini nasil hissettigini bilmek istiyoruz...
Gegtigimiz 7 giin boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima
1. ... eglendim ve ¢ok guldim. 0 O O O O
2. ...canim sikilmigtl. O O O O O
3. ... kendimi yalniz hissettim. O a O O O
4. ... korktugumu hissettim. O O O O O
5. ... hastaligimdan dolay Uzgundim. 0 O O O O

Pili-HAEMO-QOL - Turkey/Turkish - Mapi Research Institute.
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... ve senin kendini nasil hissettigini bilmek istiyoruz.

Gegtigimiz 7 giin boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima
1. ... kendimle gurur duydum. O O O O O
2. ... kendimi dlinyanin tepesinde O O O 0O O
hissettim.
3. ... kendimden memnundum. O O O O O
4. ... birgok glzel fikrim vardi. O O O O O
5. ... hastaligimla iyi bag edebildim. O O O O O
Asagidaki sorularin konusu senin ailen...
Gegtigimiz 7 giin boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima
1. ...annem ve babam ile iyi anlagabildim. O O O O O
2. ... kendimi evde iyi hissettim. 0O O 0O 0 0O
3. ... evde tartistik. O O O O O
4. ... hemofili hastaligimdan dolayr annem
ve babam bazi seyleri yapmami O O O O O
yasakladi.
5. ... annem ve babam bana
hastaligimdan dolayi bebek O O O O O
muamelesi yaptilar.

f:\institut\cultadap\project\3273\study 32 73\questionnaire\tur kish\proxy\piii\piii-haemogolturq10b.doc-10/04/07-bka
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... ve asagidaki sorularin konusu ise arkadaslarin.
Gegctigimiz 7 giin boyunca... asla nadiren | arasira sik¢a daima

1. ... arkadaslarla oynadim. O O O O (|
2. ... diger ¢cocuklar beni sevdi. 0O O O O O
3. ... arkadaglarla iyi anlagabildim. n I O O O
4. .. kgndim_i diger cocuklardan farkli . = 0 0 0

hissettim.
5. ... bagkalarinin hastaligimi fark = 0 0 0 ]

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

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

1. ... okul 6devlerimi yapmak kolaydi. 0O O O O O
2. ...derslerimden zevk aldim. n O 0O O O
3. ... lleriki haftalar sabirsizlikla bekledim. 0 0 I O O
4. ... koth notlardan yada puanlardan O O 0 0 0

korktum.
5. ... hastaligimdan dolayi okuldan biraz . O 0 0 0

geri kaldim.
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SIMDI DE SANA HEMOFiLi HASTALIGIN HAKKINDA SORULAR SORMAK iSTiYORUZ!

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

1. Gectigimiz ay boyunca kag kez kanama gegirdin?

olmadi

O hi¢ kanama 01 02 O 2'den fazla Kag kez?____

Asagidaki sorulari ancak kanamalarin olduysa cevaplandirman gerekiyor.

2. Gegctigimiz ay boyunca gegcirdigin kanamalar nedeniyle ne kadar zorlandin?
[0 kesinlikle hig [ biraz [ orta derecede [ oldukga

3.  Gegtigimiz ay boyunca gegcirdigin kanamalar ne kadar siddetliydi?
(birden fazla kanama olduysa, en kétl olani icin cevap ver)

O hafif siddetli [ orta siddetli 1 siddetli O cok siddetli
4. Kanaman olmadan dnce eklemlerinde garip bir his hissetin mi?

O asla O nadiren O ara sira O sikga O daima
5. Kanamalarin oldugunda sakin durman mi gerekiyordu? (6rnegin, yatakta yatmak)

O asla O nadiren 0 ara sira [ sikga O daima

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

[ asla I nadiren [l ara sira [ sikga ] daima

Sana IGNELERI kimin yaptigini bilmek istiyoruz.

f:\institut\cultadap\project\3273\study 32 73\questionnaire\tur kish\proxy\piii\piii-haemogolturq10b.doc-10/04/07-bka

Gectigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira | sikca daima
1. ... ignelerimi kendim yaptim. O O O O O
2. ... bana annem igne yapti. O 0O O O O
3. ... bana babam igne yapti. O O O O O
4, ... bana bir hemsire igne yapti. O O O O O
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5. ... bana bir doktor igne yapti. ‘ O ’ O ‘ O ‘ O ‘ O ‘
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Burada hemofili hastaligl ve BEDENSEL SAGLIGIN
hakkinda bilgiler almak istiyoruz
Gegctigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira | sikca daima
1. .. Sisen yerlerim aci verdi. 0O 0O 0O 0O O
2. .. eklemlerimde agn vardi. 0O 0O 0O 0O O
3. .. hareket etmek bende agriya yol 0O O 0 0O 0O
aclyordu.
4, .. eklemlerim tutulmus gibiydi. O O O O O
5. .. benim i¢in kollarimi ya da
bacaklarimi hareket ettirmek zordu. - - - - -
6. .. istedigim kadar uzaga yurimekte 0 0 0 0 .
zorluk ¢ektim.
7. ... kendimi yaralamaktan korktum. O O O O O
ve simdi de hemofili hastaligindan dolayi ne HISSETTIGINi bilmek istiyoruz.
Gectigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira | sikca daima
1. .. hemofili hastaligimdan dolayi O 0O 0O O 0
moralim bozuktu.
2. .. hemofili hastaligimdan dolayi O O O O O
Uzglindim.
3. .. hemofili hastaligim bana sikinti 0 0 0 O .
verdi (gercek sorun).
4. .. hemofili hastaligim beni 6fkeli yapti. O O O O O
5. .. hemdfili hastaligimdan dolayi 0O O O 0 O
endiseliydim.
6. . hemqﬂh_ hastahgl_mdar) dolayi O O O O O
kendimi yalniz hissettim.
7. .. kanamalardan korktum. 0O 0O 0O 0O O

f:\institut\cultadap\project\3273\study 32 73\questionnaire\tur kish\proxy\piii\piii-haemogolturq10b.doc-10/04/07-bka
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Hemofili hastaligin senin KENDINE OLAN BAKISINI nasil etkiliyor?

Geg¢tigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira | sik¢a daima
1. .. benim yagimdaki saglikh erkek 0 0 0 O O
¢ocuklari kiskandim.
2. .. vucut olarak kendimi diger erkek
cocuklardan daha zayif hissettim. - - - - -
3. .. kendimi kendi y_a§|rr_1dak| _erkek 0O 0O 0O O 0
gocuklar kadar iyi hissettim.
4. .. vicudumdan memnundum. | | | O O
5. .. hemofili hastaligim hayatimi daha 0 O 0 O O
da zorlastirdi.
6. " hemo_ﬁll_ hastallglm_dan d_olayl O O O O 0
kendimi mahcup hissettim.
7. .. kendi yasimdaki diger g:ocuk_larla bir 0O O O O 0
seyler yapmakta zorluk ¢ektim.
8. .. hemdfili hastaligimdan dolayi
arkadaslarimla yapabilecegimden O O O O O
fazlasini yapamadim.
9. .. hemofili hastaligima ragmen
kendimi saglikli hissediyordum. - - - = =

f:\institut\cultadap\project\3273\study 32 73\questionnaire\tur kish\proxy\piii\piii-haemogolturq10b.doc-10/04/07-bka
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Asagidaki sorularin konusu hemofili hastalig ve senin AILEN hakkindadir.
Gegctigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira | sikca daima
.. annem beni gok fazla korudu. O O O O O
.. babam beni gok fazla korudu. O O O ] ]
.. hemdfili hastaligimdan dolayi evde 0 0O 0O 0O 0O
problemler vardi.
.. hemdfili hastaligimdan dolayi
aileme sorun ¢ikardigim duygusuna O O O O O
kapildim.
.. annem ve babam bana bakmak
zorunda kaldiklarindan ¢alismaya
ve dinlenmeye ayirdiklari zamani = = g - -
sinirlamak zorunda kald.
Ve simdi de hemofili hastaligi ve ARKADASLARIN hakkinda birkag soru.
Gegtigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira | sikca daima
.. arkadaslarimla hemofili hastaligim
hakkinda konusabildim. = = = - -
.. en iyi arkadagim benim kendimi 0 0 0 0 O
nasil hissettigimle ilgilendi.
3. ... kendimi ¢ok yakin hissettigim ¢ok 0 O O 0O 0
iyi bir arkadasim vardi.
4, ... kendimi iyi hissetmedigimde O O O O O
arkadaslarim benimle ilgilendiler.
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ve simdi de hemofili hastalig ve sana VERILEN DESTEK hakkinda birkac soru.

Gegctigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira | sikca daima
1. . h.eumoflll_ hastal[glmQap d"olayl _ 0 0 0 O O
digerleri bana 6zel ilgi gosterdiler.
2. . h.eumofili. hastaligimdan qolayl _ 0 0 0 O O
digerleri bana anlayis gosterdiler.
3. .. hemofili hastaligimdan
kaynaklanan sorunlar hakkinda O O O O O
digerleriyle konusabildim.
4, .. digerleri benim tarafimi tuttular. 0O 0O 0O 0O 0
Bu sorular hemofili hastaligin ve DIGER INSANLAR hakkindadir
Gegtigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira | sikca daima
1. .. hemofili hastaligimdan dolayi
kendimi baskalarindan farkl O O O O O
hissettim.
2. .. digerlerinin hemofili hastaligimi
bilmesinden rahatsizlik duydum. - - - - -
3. .. hemofili hastaliimdan dolayi diger 0 0 0 0 0
cocuklar benimle alay ettiler.
4. .. hemofili hastaligimdan dolayi
insanlar bana farkli davrandi. - = = - O
5. .. bagkalar birlikte bir seyler yapinca 0 0 0 O O
kendimi diglanmis hissettim.
6. .. hemofili hastaligimla ilgili bazi O 0O 0O O 0
insanlar ‘budalaca’ sdzler sdylediler.
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Bu sorular SPOR VE OKUL hakkindadir.
Gegtigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira | sikca daima
1. ... hemofili hastaligimdan dolayi
hoslandigim sporlardan O O O O O
vazge¢cmek zorunda kaldim.
2. ... hemofili hastaligimdan dolay diger
cocuklara kiyasla daha fazla O O O O O
iceride oynamak zorunda kaldim.
3. ... patenle kaymak veya futbol gibi
sporlardan vazge¢gmek zorunda O O O O O
kaldim.
4. ... diger herhangi bir cocuk kadar spor
yaptim. O O O O O
5. ... hemofili hastaligima ragmen
okuldaki spor derslerine katildim. > - - - -
6. .. h(_amoflll _hastallglma ragmen okula O 0 0 O 0
gidebildim.
7. ... hemdfili hastaligimdan dolayi
o'!<ulu[\.ozel Qrganlzasyonlarlndan 0O O O 0 0O
(6rnegin gezilerden) vazgegmek
zorunda kaldim.
8. ... agrilarim oldugundan okulda
dikkatimi toplamakta zorluk ¢ektim. - H H - -
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Sonraki sorular HEMOFiLI HASTALIGI ILE BASA CIKMA hakkindadir.

Gegtigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira | sikca daima
1. .. bir kanama oldugunda erkenden O O O O 0
farkina varmaya calistim.
2. .. vicudum konusunda dikkatli sekilde 0 0 0O O O
davrandim.
3. .. bir kanamam olup olmadigini O O O O O
soyleyebiliyordum.
4, .. hemofili hastaligimdan kaynaklanan
sikayetlerimi kontrol altinda tuttum. - - - - -
5. .. hemofili hastaligi hakkinda oldukga
fazla bilgi sahibi oldugumu O O O O O
hissettim.
6. .. hgmoﬁll hastaligi hayatimin normal 0 O O O O
bir pargasiydi.
7. .. hemofili hastaligim oldugunu kabul 0 O O O 0O
ettim.
Ve senin TEDAVIN?
Gegtigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sik¢a daima
1. .. hemofili merkezinden memnundum. O O 0 | O
2. .. gordugum tedavi yeterliydi. O O O O O
3. .. d9ktor|§r|ma ve hemsirelerime O O O 0 O
guvendim.
4, .. hemofili merkezini ziyaret etmekten 0 O O O O
hoslanmiyordum.
5. .. igneler beni rahatsiz etti. O O O O O
6. - igne oI_n"!ak igin h_ar(_;anan zaman 0O 0O O 0 O
beni sinirlendirmisti.
7. .. |gnelervyuzur.1den faallyetlerlmln 0 0 0O O 0
aksadigini hissettim.
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GENEL SAGLIGIN?

Genel anlamda, ... mikemmel | cok iyi iyi orta kot
1. 55 5

saghgmm‘n‘asﬂ‘o!dugunu 0 . 0 0 .

soyleyebilir misin?

llave Sorular
1. Hemofili hastaligindan ne kadar rahatsizsin?

O hig O biraz O orta derecede [ oldukga O ¢ok fazla
2. Hemofili hastahgin ile ilgili olarak seni en gok ne rahatsiz eden nedir? Liitfen bir kagini

asag! yaz:
3. Anketi nasil buldun?

(Litfen "0" ile *100" arasindaki ¢izgi lizerinde size en ¢ok uyan yere bir isaret koyun.)

0 100
| |
I 1
ok kotii ok iyi
4, Senin igin 6nemli olan herhangi bir sey unuttuk mu?
e 5. Anketi doldurmak ne kadar zaman aldi?  Yaklasik dakika.

Iyi is ¢ikardin- tebrikler!
YARDIMIN ICIN TESEKKURLER!
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-« HAEMO - QOL
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Cocuklar ve Ergenler Icin Anket | Anne ve Baba Igin Uzun Versiyon -

Merhaba sevgili Anne ve Baba/Bakici !

Gegtigimiz ay boyunca oglunuzun kendisini nasil hissettigini bilmek isteriz,
bunun igin cevaplamanizi istedigimiz birkag soru hazirladik.

Bu anket hemofili rahatsizligi olan ¢ocuklarin anne ve babalari igin hazirlanmistir,

Anketi doldurdugum tarih: |__|__|__|__|__|_|
(gtin/ ay/ yil)

Ulke: |__|__|
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HAEMO - QOL

ANNE VE BABALAR iCIN ANKET

Sevgili Anne ve Baba/Bakicl!

Oglunuzun sagligi ve saglhida baglh yasam kalitesi ile ilgili olan bu anketi doldurmak igin zaman
ayirmanizi gergekten ¢ok takdir ediyoruz.Bu anket ¢cocugunuzun versiyonu ile hemen hemen
aynidir. Gocugunuzun saghginin iyi olup olmadidi ile ilgili yaptidiniz degerlendirmeyi bilmek
istiyoruz. Latfen anketi talimatlara uygun olarak kendiniz doldurun, sdylemek istedigimiz,
¢cocugunuza her hangi bir soru sormaksizin gibi.

TUum cevaplariniz tamamen gizli tutulacaktir!

Sorulari cevaplarken asagida verilen talimatlari iziemenizi istiyoruz:

Anne babadan/bakicidan yalnizca gocuga en yakin olani sorulari cevaplamalidir ve
bunu yaparken kendi basina yapmalidir.

Siz O annesi misiniz? O babasi misiniz? [ bagkasi misiniz:

Her bir soruyu dikkatle okuyun.

Gectigimiz ay boyunca ¢cocugunuzun kendini nasil hissettigini ya da ¢ocugunuzu
ilgilendiren konulari dasunun.

Lutfen vereceginiz cevaplari gizgilerin Uzerine yazin ya da kutular varsa igine bir ¢arpi
isareti yapin.

Cocugunuza en uygun olan cevabin yanindaki kutunun igcine bir garpi isareti yapin.
Aksi istenmediyse her soru igin yalnizca tek bir ¢arpi isareti yapin.
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Burada gocugunuzun KANAMALARI (EKLEM KANAMALARI)
hakkinda bazi seyler bilmek istiyoruz.

1. Gegtigimiz ay boyunca gocugunuz ka¢ kez kanama gegirdi?

O hi¢ kanama 01 02 O 2'den fazla Kag kez?
olmadi

Asagidaki sorular ancak gocugunuzun kanamalari olduysa cevaplandiriimahidir.

2. Gegtigimiz ay boyunca gocugunuz gegirdigi kanamalar nedeniyle ne kadar zorlandi?
I kesinlikle hic [ biraz L] orta derecede [ oldukca ] cokca

3. Gectigimiz ay boyunca gocugunuzun gegirdigi kanamalar ne kadar siddetliydi?
(birden ¢ok kanama olduysa, en koéti olani igin cevap verin).

O hafif siddetli O orta siddetli O siddetli O cok siddetli
4. Kanama olmadan dnce ¢ocugunuz eklemlerinde garip bir his hissetti mi?
O asla 1 nadiren 1 ara sira O sikca [ daima
5. Kanamalari oldugunda ¢ocugunuzun sakin durmasi mi gerekiyordu? (6rnegin, yatakta yatmak)
[ asla L] nadiren ] ara sira [ sikca [ daima

6. Kanamalari oldugunda, ¢cocugunuz bunu size derhal bildirdi mi?
O asla [J nadiren (1 ara sira O sikca [ daima

Simdi gocugunuza IGNELERI kimin yaptigini égrenmek istiyoruz.

Gegtigimiz ay boyunca... asla nadiren | ara sira sik¢a daima
1. ... gocugum ignelerini kendi yapti. O O 0 O O
2. ... gocuguma ignelerini kendim O O O 0 O
yaptim.
3. ... gocuguma ignelerini esim yapti. O O O O O
4. ... gocuguma ignelerini bir hemsire O O O 0O O
yapti.
5. ... gocuguma ignelerini bir doktor 0 0 0 0 0
yaptl.
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Burada hemofili hastaligi ve cocugunuzun BEDENSEL SAGLIGIN

hakkinda bilgiler almak istiyoruz
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Gegctigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima
.. gocugumun sisen yerleri kendisine O O O O O
aci verdi.
.. gocugumun eklemlerinde agri vardi. O O O O O
.. hareket etmek cocugumda agriya O O O O O
yol agiyordu.
.. gocugumun eklemleri tutulmus O O O O O
gibiydi.
.. gocugumun igin kollarini ya da O O O O O
bacaklarini hareket ettirmesi zordu.
.. gocugum istedigi kadar uzaga O O (| O O
yurimekte zorluk gekti.
.. gocugum kendisini yaralamaktan (| (| (| O O
korktu.
ve simdi de hemofili hastaligindan dolay1 cocugunuzun ne HISSETTIGINI
bilmek istiyoruz.
Gegctigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima
.. hemofili hastaligindan dolayi O O O O O
gocugumun morali bozuktu.
.. hemofili hastaligindan dolayi O O O O O
cocugum Uzglndu.
.. hemofili hastaligi cocuguma sikinti O O o O O
verdi.
.. hemofili hastaligi gocugumu &fkeli O O O O O
yapti.
.. hemofili hastaligindan dolayi O O O O O
cocugum endiseliydi.
.. hemofili hastaligindan dolayi O O O O O
cocugum kendisini yalniz hissetti.
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7. ...gocugum kanamalardan korktu. ‘ O ‘ O ‘ O ‘ O ‘ O ‘
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Hemofili hastaligi cocugunuzun KENDISINE OLAN BAKISINI nasil etkiliyor?

gocugum kendisini saglikli
hissediyordu.

Gegtigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima

1. ... gocugum kendi yasindaki saglikli O O O (] O
erkek cocuklari kiskandi.

2. ...c¢ocugum viicut olarak kendisini O O O O O
diger erkek cocuklardan daha zayif
hissetti.

3. ... gocugum kendisini kendi yasindaki O O O O O
erkek gocuklar kadar iyi hissetti.

4. ... gocugum viicudundan memnundu. O O O O O

5. ... hemofili hastaligi cocugumun O O O d O
hayatini daha da zorlastirdi.

6. ... cocugum hemofili hastaligindan O O O O O
dolayi kendisini mahcup hissetti.

7. ... gocugum kendi yasindaki diger O O O O O
¢ocuklarla bir seyler yapmakta
zorluk cekti.

8. ... hemofili hastaligindan dolayi O O O O O
gocugum arkadaslariyla
yapabileceginden fazlasini
yapamadi.

9. ... hemofili hastaligina ragmen O a a O O
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Asagidaki sorularin konusu hemofili hastaligi ve AILE hakkindadir.

Gegctigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima
.. gocugumu c¢ok fazla korudum. a O O O O
... esim gocugumu ¢ok fazla korudu. O O O O O
.. gocugumun hemofili hastaligindan O O O O O
dolayi evde problemler vardi.
.. hemofili hastaligindan dolayi O O O O O
cocugum ailesine sorun ¢ikardigi
duygusuna kapildi.
.. gocuguma bakmak zorunda O O O O O
kaldigimdan ¢alismaya ve
dinlenmeye ayirdigim zamani
sinirlamak zorunda kaldim.

ve simdi de hemofili hastaligi ve gocugunuzun ARKADASLARI hakkinda birkag soru.

Gegtigimiz ay boyunca...

asla

nadiren

ara sira

sikga

daima

.. gocugum hemofili hastaligi
hakkinda arkadaslariyla
konusabildi.

.. gocugumun en iyi arkadasi
cocugumun kendisini nasil
hissettigiyle ilgilendi.

.. gocugumun kendisini ¢ok yakin

hissettigi ¢cok iyi bir arkadasi vardi.

.. gocugum kendisini kot
hissettiginde arkadaslari onunla
ilgilendiler.

(]

O

(]

(]

O
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ve simdi de hemofili hastaligi ve VERILEN DESTEK hakkinda birkag soru.

¢ocuguma ‘budalaca’ sézler
soylediler.

Gegtigimiz ay boyunca... asla nadiren | ara sira sikca daima

.. hemofili hastaligindan dolayi digerleri O O O O O
gocuguma 6zel ilgi gosterdiler.

.. hemofili hastaligindan dolayi digerleri O O O O U
gocuguma anlayis gosterdiler.

.. hemofili hastaligindan kaynaklanan O O O O (
sorunlar hakkinda gocugum
digerleriyle konusabildi.

... digerleri gocugumun tarafini tuttu. O O O O U

Bu sorular gocugunuzun hemofili hastali§i ve DIGER INSANLAR hakkindadir.

Gegtigimiz ay boyunca... asla nadiren | ara sira sik¢a daima

.. cocugum hemofili hastaligindan O O (. O O
dolayi kendini bagkalarindan farkh
hissetti.

.. digerlerinin hemofili hastaligini O O O O O
bilmesinden gcocugum rahatsizlik
duydu.

.. hemofili hastaligindan dolay diger O O o O (
cocuklar gocugumla alay ettiler.

.. hemofili hastaligindan dolayi insanlar O O O O O
cocuguma farkli davrandi.

.. baskalar birlikte bir seyler yapinca O O O O (
cocugum kendisini dislanmig
hissetti.

.. hemofili hastaligi ile ilgili bazi insanlar O O O O O
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Bu sorular SPOR VE OKUL hakkindadir.

Gegctigimiz ay boyunca...

asla

nadiren

ara sira

.. hemofili hastaligindan dolayi

cocugum hoslandigi sporlardan
vazgecmek zorunda kaldi.

.. hemofili hastaligindan dolayi

cocugum diger ¢cocuklara kiyasla
daha fazla iceride oynamak
zorunda kald1.

.. gocugum patenle kaymak ve futbol

gibi sporlardan vazge¢mek zorunda
kald.

.. gocugum herhangi bir gocuk kadar

spor yapti.

.. gocugum hemdfili hastaligina

ragmen okuldaki spor derslerine
katildi.

.. gocugum hemofili hastaligina

ragmen okula gidebildi.

.. gocugum hemofili hastaligindan

dolayi okulun 6zel
organizasyonlarindan (érnegin
gezilerden) vazgecmek zorunda
kaldi.

.. agnilar oldugundan ¢cocugum

okulda dikkatini toplamakta zorluk
cekti.

O

a
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Sonraki sorular HEMOFILI HASTALIGI ILE BASA GIKMA hakkindadir.

hastaligi oldugunu kabul etti.

Gegctigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima

1. ... bir kanama oldugunda ¢ocugum a O O O O
erkenden farkina varmaya calisti.

2. ... gocugum vicudu konusunda dikkatli (| O O O O
sekilde davrandi.

3.  ...c¢ocugum kendisinde bir kanama a (| O O O
olup olmadigini soyleyebiliyordu.

4. ... gocugum hemofili hastaligindan a O O O O
kaynaklanan sikayetlerini kontrol
altinda tuttu.

5. ... gocugum hemofili hastaligi O O O O O
hakkinda oldukga fazla bilgi sahibi
oldugunu hissetti.

6. ... hemofili onun yasaminin normal bir O a O O O
parcasiydi.

7.  ...cocugum kendisinde hemofili O (| O O O
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Ve TEDAVI?
Gegctigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima
1. ... gocugum hemofili merkezinden a O O O O
memnundu.
2. ... gocugumun gorduigu tedavi (| O O O O
yeterliydi.
3. ...cocugum doktorlarina ve O a O O O
hemsirelerine guvendi.
4, ... gocugum hemofili merkezini ziyaret a O O O O
etmekten hoslanmiyordu.
5. ... igneler cocugumu rahatsiz etti. O O O O O
6. ...igne olmak icin harcanan zaman O O O O O
¢ocugumu sinirlendirdi.
7. ... igneler yiziinden gcocugum a O O O O
faaliyetlerinin aksadigini hissetti.
Cocugunuzun GENEL SAGLIGI?
Genel anlamda, ... mikemmel | ¢ok iyi iyi orta kotl
1. ... gocugunuzun saghginin nasil O O 0 O 0

oldugunu séyleyebilir misiniz?
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ilave Sorular

4. Cocugunuz hemofili hastaligindan dolayi ne kadar rahatsizlik duyuyor?
O kesinlikle hig O biraz O orta derecede O oldukca O cokga

5. Cocugunuzun hemofili hastaliindan siz ne kadar rahatsiz oluyorsunuz?
O kesinlikle hic [ biraz O orta derecede [ oldukga O ¢okga

3. Hemodfili hastasi olmakla ilgili sorunlar nelerdir ve hemofili hastaliginin tedavisiyle ilgili
sorunlar nelerdir?

a) cocugunuz icin b) kendiniz igin
[ ] [ ]
[ ] [ ]

lyi bir calisma oldu- tebrikler!

YARDIMINIZ iCiN TESEKKURLER!
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-~HAEMO - QOL

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

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

Bu anket hemofili rahatsizligi olan ergen gocuklar igin hazirlanmistir.
= Litfen her soruyu dikkatle okuyun.
= Gegtigimiz haftalarda bazi seylerin senin igin nasil gittigini digtin.

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

Burada dogru yada yanlis cevaplar yoktur. Bizim igin 6nemli olan senin ne

diisiindiigtinddir.

Bir érnek: / asla | nadiren | arasira | sikga | daima
Gegtigimiz 7 glin boyunca canim X

dondurma yemek istedi. = = O O

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

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

Gegtigimiz 7 giin boyunca... asla nadiren | arasira | sikca daima
1. ... kendimi hasta hissettim. O O O O O
2. ...agrim vardi. O O O O O
3. ... yorgundum ve bitkindim. O O O O O
4. ... k_endln_wl gucll ve enerji dolu 0 O 0 0 0
hissettim.
5 .. h_astallglm daha da kotulesebilir 0 O 0 O O
diye korkuyordum.
... simdi de genel anlamda kendini nasil hissettigini bilmek istiyoruz...
Gegtigimiz 7 giin boyunca... asla nadiren | arasira | sikca daima
1. ... eglendim ve ¢ok guldim. O O O O (|
2. ... canim sikilmisti. O O O O O
3. ... kendimi yalniz hissettim. O O O O O
4. .. korktugu[nu veya kepdimden emin 0 0 0 O .
olamadigimi hissettim.
5. ... hastaigimdan dolayi tzgundim. O O O O O
...ve senin kendini nasil hissettigini bilmek istiyoruz.
Gegtigimiz 7 giin boyunca... asla nadiren | arasira | sikca daima
1. ... kendimle gurur duydum. O O O O O
2. .. ke_zndim_i dinyanin tepesinde 0 0 0 O O
hissettim.
3. ... kendimden memnundum. O O O O O
4. ... birgok guzel fikrim vardi. O O O O O
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5. ... hastaligimla iyi bas edebildim. | O | O | O | O | O
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Asagidaki sorularin konusu senin ailen...
Gegtigimiz 7 giin boyunca... asla nadiren | arasira | sikca daima
1. ... annem ve babam ile iyi anlagabildim. O O O O O
2. ... kendimi evde iyi hissettim. O O O O (|
3. ...evdetartistik. O O O O O
4. .. annem babam tarafindan kisitlandigimi 0O O O O O
hissettim.
5. ...annem ve babam bana hastallglmdan O O O 0O 0
dolayl bebek muamelesi yaptilar.
... ve asagidaki sorularin konusu ise arkadaslarin.
Gegtigimiz 7 giin boyunca... asla nadiren | arasira | sikca daima
1. ... arkadaslarimla birlikte bir seyler O O O O O
yaptim.
2. ... arkadaglanim arasinda ‘basarnl’ olarak
kabul edildim. - - - - -
3. ... arkadaglarimla iyi anlagabildim. O O O O O
4. .. ke_ndim_i diger insanlardan farkli 0O O O 0 0O
hissettim.
5. .. baskalarinin hastaligimi fark etmesine 0 0 0 0 0
engel oldum.
Simdi de okulun hakkinda bilmek istedigimiz seyler var.
Gegtigimiz 7 giin boyunca... asla nadiren | arasira | sikca daima
1. ... okul devierimi yapmak kolaydi. O O O O O
2. ... okuluilging buldum. O O O O O
3. ... gelecegimden dolay! endiselendim. O O O O O
4. ... kétl notlar ya da puanlar almaktan O O O O O

endiselendim.
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5. ... hastaigimdan dolay! okuldan biraz geri
kaldim.

S N N N I
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SIMDI DE SANA HEMOFiLI HASTALIGIN HAKKINDA SORULAR SORMAK iSTiYORUZ!

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

1. Gegtigimiz ay boyunca ka¢ kez kanama gegirdin?

O hi¢ kanama 01 02 O 2'den fazla Kag kez?
olmadi

Asagidaki sorulari ancak kanamalarin olduysa cevaplandirman gerekiyor.

2. Gegtigimiz ay boyunca gegirdigin kanamalar nedeniyle ne kadar zorlandin?
O kesinlikle hic O biraz 0 orta derecede [ oldukga

3. Gectigimiz ay boyunca gegirdigin kanamalar ne kadar siddetliydi?
(birden fazla kanama olduysa, en kétl olani i¢in cevap ver)
O hafif siddetli O orta siddetli O siddetli I ¢ok siddetli

4. Kanaman olmadan dnce eklemlerinde garip bir his hissetin mi?
[ asla O nadiren [0 ara sira [ sik¢a 0 daima

5. Kanamalarin oldugunda sakin durman mi gerekiyordu? (6rnegin, yatakta yatmak)
[ asla L] nadiren L] ara sira I sikca [ daima

6. Kanamalarin oldugunda, bunu annene ve babana derhal bildirdin mi?
O asla O nadiren O ara sira O sikga O daima

Sana IGNELERI kimin yaptigini bilmek istiyoruz.
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Gegtigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sik¢a daima
1. .. ignelerimi kendim yaptim. O O O O O
2. .. bana annem igne yapti. O O O O O
3. .. bana babam igne yapti. O O O O O
4. .. bana bir hemsire igne yapti. O O O O O
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VISIT X

Subject No.: | Y | |

5. ... bana bir doktor igne yapti. ‘ O ’ O ’ O | O ‘ O ‘
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Burada hemofili hastaligl ve BEDENSEL SAGLIGIN
hakkinda bilgiler almak istiyoruz

Gegctigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima
1. ... sigen yerlerim aci verdi. 0O O O 0O O
2. ... eklemlerimde agri vard. 0O O O 0O O
3. ... hareket etmek bende agriya yol O O O O O
aclyordu.
4. ... eklemlerim tutulmus gibiydi. O O O O O
5. ... benim icin kollarimi ya da bacaklarimi
hareket ettirmek zordu. . - - - -
6. ... istedigim kadar uzaga yurimekte O O 0O 0O 0
zorluk gektim.
7. ... kendimi yaralamaktan korktum. O O O O O
ve simdi de hemofili hastaligindan dolayi ne HISSETTIGINI bilmek istiyoruz.
Gegctigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima
1. .y % .
... hemofili hastaligimdan dolay1 moralim O O O 0O O
bozuktu.
2. p e 1%
h"emgﬂll pastal|g|mdan dolayi O O O O O
Uzgundum.
3. e o .
... hemofili hastaligim bana sikinti verdi 0 0 0 0 0
(gercek sorun).
4. ...hemdfili hastaligim beni &fkeli yapti. O O O O O
5. oy e o
hem.ofllllha_stallglmdan dolayi O O 0 0 O
endigeliydim.
6. .y - . .
... hemofili .hastalllglmdan dolayi kendimi 0 0 0 0 0
yalniz hissettim.
7. ... kanamalardan korktum. 0O O O 0O 0O
... kendimi arka_ldasls_arlm tarafindan O O O 0 O
diglanmisg hissettim.
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VISIT X
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Hemofili hastaligin senin KENDINE OLAN BAKISINI nasil etkiliyor?

Gegtigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima
1. ... benim yasimdaki saglikli erkek O O O O O
cocuklari kiskandim.
2. ...vucut olarak kendimi diger erkek
cocuklardan daha zayif hissettim. - - H - -
3. ... kendimi kendi y§§|mdakl _erkek O O O O O
cocuklar kadar iyi hissettim.
4. ... vicudumdan memnundum. O O O O O
5. ... hemofili hastaligim hayatimi daha O O O O O
da zorlastirdi.
6. ... hemofili hastaligima ragmen O O O O O
mutluydum.
7. .. hemqﬁli_hastallglm_dan d_olayl 0 O O 0 0
kendimi mahcup hissettim
8. ... kendi yasimdaki diger gocuk!arla bir 0O 0 0 0O 0O
seyler yapmakta zorluk gektim.
9. ... hemofili hastaligimdan dolayi
arkadaslarimla yapabilecegimden O O O O O
fazlasini yapamadim.
10. ... hemofili hastaligima ragmen
kendimi saglikh hissediyordum. - - - - -
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Asagidaki sorularin konusu hemofili hastalig ve senin AILEN hakkindadir.

Gegctigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima
1. .. hemofili hastaligimdan dolay ailem
tarafindan farkli muamele gérdim. - - - - =
2. .. annem beni ¢ok fazla korudu. 0 0 0 0 0
3. .. babam beni ¢ok fazla korudu. O O O O O
4, .. kendimi yaraladigimda annem ve 0 O O O 0O
babam beni elestirdi.
5. .. hemofili hastaligimdan dolayi
annem ve babam bazi seyleri O O O O a
yapmami yasakladi.
6. .. hemdfili hastaligimdan dolayi evde O 0O 0 0O 0
problemler vardi.
7. .. hemdfili hastaligimdan dolayi
aileme sorun ¢ikardigim duygusuna O O O O O
kapildim.
8. .. annem ve babam bana bakmak
zorunda kaldiklarindan ¢alismaya O O O 0O 0
ve dinlenmeye ayirdiklari zamani
sinirlamak zorunda kald.
Ve simdi de hemofili hastaligi ve ARKADASLARIN hakkinda birkag soru.
Gegctigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima
1. .. arkadaslarimla hemofili hastaligim
hakkinda konusabildim. = = = = -
2. .. en iyi arkadasim benim kendimi 0 0 0 0 0
nasil hissettigimle ilgilendi.
3. .. kendimi ¢ok yakin hissettigim gok O N O O 0O
iyi bir arkadasim vardi.
4. .. kendimi iyi hissetmedigimde ' O 0 O O 0
arkadaglarim benimle ilgilendiler.
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Ve simdi de hemofili hastaligi ve sana VERILEN DESTEK hakkinda birkac soru.
Gegctigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima
1. ... hemofili hastaligimdan dolayi O O O O O
digerleri bana 6zel ilgi gOsterdiler.
2. ... hemofili hastaligimdan dolayi . . O O .
digerleri bana anlayis gosterdiler.
3. ... hemofili hastaligimdan
kaynaklanan sorunlar hakkinda O O O O O
digerleriyle konusabildim.
4. ... digerleri benim tarafimi tuttular. ] ] ] ] ]
Bu sorular hemofili hastaligin ve DIGER INSANLAR hakkindadir
Gegctigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sik¢a daima
1. ... hemofili hastaligimdan dolayi
kendimi bagkalarindan farkli O O O O O
hissettim.
2. ... digerlerinin hemofili hastaligimi
bilmesinden rahatsizlik duydum. = = = = -
3. ... hemofili haste_lllglmdan dol_ayl diger O O O O O
cocuklar benimle alay ettiler
4. .. hemofili hastaligimdan dolayi O O 0 0 0
insanlar bana farkli davrandi.
5. baska_la_rl birlikte bir §eyler_ yapinca O . O 0 0O
kendimi diglanmis hissettim.
6. ... hemofili hastaligimla ilgili bazi
insanlar ‘budalaca’ sozler (| O O O O
soylediler.
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Bu sorular SPOR VE OKUL hakkindadir.
Gegctigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima
1. .. hemofili hastaligimdan dolayi
hoslandigim sporlardan vazgegmek O O O O O
zorunda kaldim.
2. .. hemofili hastaligimdan dolay diger
cocuklara kiyasla daha fazla O O O O O
iceride oynamak zorunda kaldim.
3. .. patenle kaymak veya futbol gibi
sporlardan vazge¢cmek zorunda O a O O O
kaldim.
4, .. diger herhangi bir cocuk kadar spor O O 0 O 0
yaptim.
5. .. hemofili hastaligimdan dolayi
ogretmenlerimden farkli muamele O O O O O
gordim.
6. .. hemofili hastaligima ragmen
okuldaki spor derslerine katildim. - - - - =
7. ...hgmoﬁli _hastallglma ragmen okula O = O O 0O
gidebildim.
8. .. hemofili hastaligimdan dolayi
qkulug_ozel (_)rgamzasyonlarmdan O 0 a 0 O
(6rnegdin gezilerden) vazgegcmek
zorunda kaldim.
9. .. agrim oldugundan okul_da dikkatimi O O O O O
toplamakta zorluk gektim
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VISIT X
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Sonraki sorular HEMOFiLI HASTALIGI ILE BASA CIKMA hakkindadir.

Gegctigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima
1. ... bir kanama oldugunda erkenden O O O O O
farkina varmaya calistim.
2. VUCl_Jdum konusunda dikkatli . . O O 0
sekilde davrandim.
3. b|"r kanan_wgm olup olmadigini O O O O O
soyleyebiliyordum.
4, ... hemofili hastaligimdan kaynaklanan
sikayetlerimi kontrol altinda tuttum. - - - - -
5. ... hemofili hastalii hakkinda olduk¢a
fazla bilgi sahibi oldugumu O O O O O
hissettim.
6. hgmoﬁll hastaligi hayatimin normal O O O O 0
bir pargasiydi.
7. ggir:;oﬁli hastaligim oldugunu kabul 0 O 0O 0 0
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VISIT X
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Ve senin TEDAVIN?
Gegtigimiz ay boyunca... asla | nadiren | arasira | sikca daima
1. .. hemofili merkezinden memnundum. O O O O O
2. .. gordugum tedavi yeterliydi. 0 0 n n O
3. .. doktorlarima ve hemsirelerime 0O 0 0 0O O
guvendim.
4, .. hemofili merkezini ziyaret etmekten 0 O 0 O 0
hoslanmiyordum.
5. .. hemofili hastaligimdan dolayi
baskalarina bagh kaldigimi O O O O (]
hissettim.
6. .. igneler beni rahatsiz etti. ] n ] ] n
7. .. igne olmak i¢in harcanan zaman 0 0 0 0 0
beni sinirlendirmisti.
8. .. igneler yuzinden faaliyetlerimin
aksadigini hissettim. - - - - -
GELECEK hakkinda ne distntyorsun?
Son zamanlarda... asla nadiren | arasira sikca daima
1. .. hormal bir hayat siirmenin benim O 0 O O 0
igin zor olacagini disundyorum.
2. .. yasim buyudikce bazi seylerin O O O O 0
daha iyi olmasini bekliyorum.
3. .. saghgimla ilgili endige duyuyorum. O O O O O
4. .. daha vsonralan b.ir.ailem O O O 0 0
olacagindan eminim.
ILISKILERIN nasil?
Son zamanlarda... asla nadiren | arasira sik¢a daima
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VISIT X
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1. ... hemofili hastaligimdan dolayi bir O . O O O
kizla gitkmay!1 zor buluyorum.
2. ... hemofili hastaligimdan dolayi
kizlarla olan samimi iligskilerimde O O O O O
endiseliyim.
GENEL SAGLIGIN?
Genel anlamda, ... muikemmel| c¢ok iyi iyi orta kotl
1. sggllglnlp.naslll'oldugunu O O 0 0 0
sOyleyebilir misin?
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VISIT X
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llave Sorular
1. Hemofili hastaligindan ne kadar rahatsizsin?
O hig O biraz O orta derecede [ oldukga O ¢ok fazla
2. Hemofili hastaligin ile ilgili olarak seni en gok ne rahatsiz eden nedir? Liitfen bir kagini
asagl yaz:

B. Anketi nasil buldun?

(Ldtfen "0" ile *100" arasindaki ¢izgi lizerinde size en ¢ok uyan yere bir isaret koyun.)

0 100
| |
I 1
gok kotii ok iyi
6. Senin igin 6nemli olan herhangi bir sey unuttuk mu?
5. Anketi doldurmak ne kadar zaman aldi? Yaklastk dakika.

Iyi ig ¢ikardin- tebrikler!

YARDIMIN I¢iN TESEKKURLER!
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-~HAEMO - QOL

Cocuklar ve Ergenler Icin Anket | Anne ve Baba Icin Uzun Versiyon -

Merhaba sevgili Anne ve Baba/Bakici!

Gegtigimiz ay boyunca oglunuzun kendisini nasil hissettigini bilmek isteriz,
bunun igin cevaplamanizi istedigimiz birkag soru hazirladik.
Bu anket hemofili rahatsizligi olan ergen gocuklarin anne ve babalari igin

hazirlanmigtir.

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

Ulke: |__|__|
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VISIT X

Subject No.: | [ | |

HAEMO - QOL

ANNE VE BABALAR iCIN ANKET

Sevgili Anne ve Baba/Bakici !

Oglunuzun saghgi ve sagliga bagli yasam kalitesi ile ilgili olan bu anketi doldurmak igin
zaman ayirmanizi gergekten ¢ok takdir ediyoruz. Bu anket ¢gocugunuzun versiyonu ile
hemen hemen aynidir. Cocugunuzun saghginin iyi olup olmadig ile ilgili yaptiginiz
degerlendirmeyi bilmek istiyoruz. Liutfen anketi talimatlara uygun olarak kendiniz doldurun,
soylemek istedigimiz, cocugunuza herhangi bir soru sormaksizin gibi.

Tum cevaplariniz tamamen gizli tutulacaktir!
Sorulari cevaplarken asagida verilen talimatlari iziemenizi istiyoruz.

¢ Anne babadan/bakicidan yalnizca gocuga en yakin olani sorulari
cevaplamalidir ve bunu yaparken kendi bagina yapmalidir .

o Siz O annesi misiniz? [ babasi misiniz? [0 bagkasi misiniz:

e Her bir soruyu dikkatle okuyun.

o  Gectigimiz ay boyunca gocugunuzun kendini nasil hissettigini ya da
¢ocugunuzu ilgilendiren konulari distnun.

e Litfen vereceginiz cevaplari gizgilerin Uzerine yazin ya da kutular varsa igine
bir carpi isareti yapin.

e Cocugunuza en uygun olan cevabin yanindaki kutunun igine bir ¢arpi isareti
yapin.

o Aksi istenmediyse her soru i¢in yalnizca tek bir ¢arpi isareti yapin.
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Burada ¢ocugunuzun KANAMALARI (EKLEM KANAMALARI)
hakkinda bazi seyler bilmek istiyoruz.

1. Gectigimiz ay boyunca ¢ocugunuz ka¢ defa kanama gegirdi?

O hic kanama 01 02 O 2'den fazla Kag kez?
olmadi

Asagidaki sorular ancak gocugunuzun kanamalari olduysa cevaplandiriimahidir.

2. Gegtigimiz ay boyunca ¢ocugunuz gegirdigi kanamalar nedeniyle ne kadar zorlandi?
O kesinlikle hi¢ O biraz (1 orta derecede [ oldukca J cokca

3. Gectigimiz ay boyunca ¢ocugunuzun gegirdigi kanamalar ne kadar siddetliydi?
(birden ¢ok kanama olduysa, en kétl olani igin cevap verin)
O hafif siddetli I orta siddetli I siddetli I ¢ok siddetli

4. Kanama olmadan dnce gocugunuz eklemlerinde garip bir his hissetti mi?
O asla [ nadiren (1 ara sira O sikca [ daima

5. Kanamalari oldugunda ¢ocugunuzun sakin durmasi mi gerekiyordu? (6rnegin, yatakta yatmak)
O asla O nadiren 0 arasira [ sik¢a O daima

6. Kanamalari oldugunda, ¢cocugunuz bunu size derhal bildirdi mi?
O asla O nadiren [ ara sira [ sikca [ daima

Simdi gocugunuza IGNELERI kimin yaptigini 6grenmek istiyoruz.

Gegtigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sik¢a daima
1.  ...gocugum ignelerini kendi yapti. 0 0 0 0 O
2. .. gocuguma ignelerini kendim yaptim. O O O O O
3. .. gocuguma ignelerini esim yapti. 0 N 0O N m
4, .. gocuguma ignelerini bir hemsire O O 0O O O
yapti.
5. .. gocuguma ignelerini bir doktor yapti. 0 0 0 0 O
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Burada hemofili hastaldi ve cocugunuzun BEDENSEL SAGLIGIN

hakkinda bilgiler almak istiyoruz

Gegtigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima

... gocugumun sisen yerleri kendisine O O O O O
aci verdi.

... gocugumun eklemlerinde agri vardi. 0 0 0 0 0

... hareket etmek cocugumda agriya yol 0 0 0 0 0
aclyordu.

.. gocugumun eklemleri tutulmus O O 0 0 0
gibiydi.

.. gocugum igin kollarini ya da
bacaklarini hareket ettirmesi zordu. r R - - -

.. gocugum istedigi kadar uzaga 0 0 0 0 0
yurimekte zorluk c¢ekti.

.. gocugum kendisini yaralamaktan O O O 0O 0O

korktu.
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ve simdi de hemofili hastaligindan dolayi gocugunuzun ne HISSETTIGINi

bilmek istiyoruz.

Gectigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima

1. ... hemofili hastaligindan dolayi 0 0 0 0 0
gocugumun morali bozuktu.

2. ... hemofili hastaligindan dolayi 0 O 0 0 0
gocugum Uzgundu.

3. ... hemdfili hastaligi ¢cocuguma sikinti O O O O O
verdi.

4. ... hemofili hastaligi cocugumu ofkeli 0 O O O 0
yapti.

5. ... hemofili hastaligindan dolayi O O 0 O O
¢ocugum endiseliydi.

6. ... hemofili hastaligindan dolayi 0 0 0 0O 0
gocugum kendisini yalniz hissetti.

7. ... gocugum kanamalardan korktu. O O O O O

8. ... gocugum kendisini arkgdaslgrl O O 0 O O
tarafindan diglanmigs hissetti.
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VISIT X

Subject No.: | [ | |

Hemofili hastaligi gocugunuzun KENDISINE OLAN BAKISINI nasil
etkiliyor?

Gegtigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikga daima

1. ... gcocugum kendi yasindaki saglikli

erkek cocuklari kiskandi. - - - = =

2. ... gocugum vucut olarak kendisini
diger erkek ¢ocuklardan daha zayif O O O O O
hissetti.

3. ... ¢ocugum kendisini kendi yagindaki
erkek gocuklar kadar iyi hissetti.

4. ... gocugum vucudundan memnundu. 0 0 0 0 0

5. ... hemofili hastaligi gocugumun
hayatini daha da zorlastirdi.

6. ... cocugum hemofili hastaligina
ragmen mutluydu.

7. ...cocugum hemofili hastaligindan
dolayi kendisini mahcup hissetti.

8. ... gocugum kendi yasindaki diger
¢ocuklarla bir seyler yapmakta O O O O O
zorluk cekti.

9. ... hemofili hastaligindan dolayi
gocugum arkadaslariyla
yapabileceginden fazlasini
yapamadi.

10. ... hemofili hastaligina ragmen
cocugum kendisini saglikh O O O O O
hissediyordu.
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Asagidaki sorular hemofili hastaligi ve AILE hakkindadir.

Gectigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima
1. .. gocugum hemofili hastaligindan
dolayi ailesi tarafindan farkh (| O O O O
muamele gorda.
2. .. gocugumu c¢ok fazla korudum. 0 0 0 0 0
3. .. esim ¢cocugumu ¢ok fazla korudu. O O O O O
4, .. gocugum kendini yaraladiginda onu
elestirdim. - - - - -
5. .. hemofili hastaligindan dolayi
gocugumun bazi seyleri O O O O O
yapmasinl yasakladim.
6. .. gocugumun hemofili hastaligindan 0 0O O O 0O
dolay! evde problemler vardi.
7. .. hemofili hastaligindan dolayi
cocugum ailesine sorun ¢ikardigi O O O O O
duygusuna kapildi.
8. .. gocuguma bakmak zorunda
kaldigimdan calismaya ve O O 0 O O
dinlenmeye ayirdigim zamani
sinirlamak zorunda kaldim.
ve simdi de hemofili hastali§i ve gcocugunuzun ARKADASLARI hakkinda
birkag soru.
Gectigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikga daima
1. .. gocugum hemfili hastaligi hakkinda O O 0 O O
arkadaslariyla konusabildi.
2. .. gocugumun en iyi arkadasgi
¢ocugumun kendisini nasil O O O O O
hissettigiyle ilgilendi.
3. .. gocugumun kendisini gok yakin
hissettigi ¢ok iyi bir arkadag! vardi. - O = - O
4. ... cocugumun kendisini kotu
hissettiginde arkadaslari onunla O O O O O
ilgilendiler.
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ve simdi de hemofili hastaligi ve VERILEN DESTEK hakkinda birkag soru.

Gegctigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima
1. .. hemofili hastaligindan dolayi
digerleri cocuguma dzel ilgi O O O O O
gOsterdiler.
2. .. hemofili hastaligindan dolayi
digerleri gocuguma anlayis O O O O O
gosterdiler.
3. .. hemofili hastaligindan kaynaklansan
sorunlar hakkinda gocugum (| O O O O
digerleriyle konusabildi.
4, .. digerleri cocugumun tarafini tuttu. ] ] O ] ]
Bu sorular ¢cocugunuzun hemofili hastaligi ve DIGER INSANLAR hakkindadir.
Gegtigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima
1. .. gcocugum hemofili hastaligindan
dolayi kendini baskalarindan farkli O O O O O
hissetti.
2. .. digerlerinin hemofili hastaligini
bilmesinden ¢ocugum rahatsizlik O O O O O
duydu.
3. .. hemofili hastallglndan dolayl_ diger 0 0 0 0 0
¢cocuklar gocugumla alay ettiler.
4, . hemoﬁh hastaygmdan dolayi O O O O O
insanlar cocuguma farkli davrandi.
5. .. bagkalar birlikte bir seyler yapinca
cocugum kendisini dislanmis O O O O O
hissetti.
6. .. hemofili hastaligi ile ilgili bazi
insanlar cocuguma ‘budalaca’ O O O [l O
sOzler soylediler.
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Bu sorular SPOR ve OKUL hakkindadir

Gegctigimiz ay boyunca... asla

nadiren

ara sira

1. ... hemofili hastaligindan dolayi
gocugum hoslandigi sporlardan O
vazgegmek zorunda kaldi.

2. ... hemofili hastaligindan dolayi
¢ocugum diger ¢cocuklara kiyasla
daha fazla igeride oynamak
zorunda kald1.

3. ... cocugum patenle kaymak ve futbol
gibi sporlardan vazgegmek zorunda O
kaldi.

4. ... gocugum herhangi bir cocuk kadar
spor yaptl.

5. ... hemofili hastaligindan dolayi
¢ocugum ogretmenlerinden farkli O
muamele gordu.

6. ... cocugum hemofili hastaligina
ragmen okuldaki spor derslerine O
katildi.

7. ... gcocugum hemofili hastaligina
ragmen okula gidebildi .

8. ... gocugum hemdfili hastaligindan
dolayi okulun 6zel
organizasyonlarindan (6rnegin O
gezilerden) vazgegmek zorunda
kaldi.

9. ... agnlari oldugundan gocugum
okulda dikkatini toplamakta zorluk (|
cekti.

O

O
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Sonraki sorular HEMOFILI HASTALIGI iLE BASA GIKMA hakkindadir.

Gegctigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima
1. ... bir kanama oldugunda gocugum O O 0 O O
erkenden farkina varmaya galisti.
2. ... gcocugum vicudu konusunda
dikkatli sekilde davrandi. - - H - -
3. ...cocugum kendisinde bir kanama 0 . 0 0 O
olup olmadigini sdyleyebiliyordu.
4, ... gocugum hemofili hastaligindan
kaynaklanan sikayetlerini kontrol O O O O O
altinda tuttu.
5. ... gocugum hemofili hastaligi
hakkinda oldukca fazla bilgi sahibi O O O O O
oldugunu hissetti.
6. ... hemofili onun yagaminin normal bir O . 0 O O
parcasiydi.
7. ... gocugum kendisinde hemofili
hastaligi oldugunu kabul etti. - - - - -
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Ve TEDAVI?
Gegctigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira sikca daima
1. .. gocugum hemofili merkezinden O O 0 O O
memnundu.
2. .. gocugumun gordugu tedavi 0 0 0 0 0
yeterliydi.
3. .. gocugum doktorlarina ve O . 0 O O
hemsirelerine guvendi.
4, .. gocugum hemofili merkezini ziyaret . = O O O
etmekten hoglanmiyordu.
5. .. hemofili hastaligindan dolayi
¢ocugum kendini baskalarina bagli O O O O O
hissetti.
6. .. igneler gocugumu rahatsiz etti. O O | O O
7. .. igne olmak i¢in harcanan zaman O O 0 0 0
gocugumu sinirlendirdi.
8. .. igneler ylzinden ¢gocugum
faaliyetlerinin aksadigini hissetti. - - - - -
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Cocugunuz GELECEK hakkinda ne dusunuyor?
Son zamanlarda... asla nadiren | arasira sikca daima
.. gocugum normal bir hayat
stirmesinin onun igin zor olacagini O O O O O
dislnuyor.
.. gocugum yasi buyldikge bazi O O 0 O O
seylerin daha iyi olmasini bekliyor.
.. gocugum saghgiyla ilgili endise 0 0 0 0 0
duyuyor.
.. gocugum ileride bir aile 0 0 0 0 0
kuracagindan emin.
ILISKILERI nasil?
Son zamanlarda... asla nadiren | arasira sikca daima
.. hemofili hastaligindan dolay1 oglum 0 0 0 0O 0
bir kizla gitkmay!i zor buluyor.
.. hemofili hastaligindan dolayi oglum
kizlarla olan samimi iligkilerinde O O O O O
endiseliydi.
Cocugunuzun GENEL SAGLIGI?
Genel anlamda, ... mukemmel | ¢ok iyi iyi orta kota
... gocugunuzun saghginin nasil 0 0 O 0 O
oldugunu sdyleyebilir misiniz?
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ilave Sorular

6. Cocugunuz hemofili hastaligindan dolayi ne kadar rahatsizlik duyuyor?
[ kesinlikle hic [ biraz [l orta derecede [ oldukga

7. Cocugunuzun hemofili hastalijindan siz ne kadar rahatsiz oluyorsunuz?
[0 kesinlikle hic [ biraz OO orta derecede [ oldukca

I cokga

[0 cokca

3. Hemcdfili hastasi olmakla ilgili sorunlar nelerdir ve hemofili hastaliginin tedavisiyle

ilgili sorunlar nelerdir?

a) cocugunuz igin b) kendiniz igin
. .
. .
. .
. .

lyi bir calisma oldu- tebrikler!

YARDIMINIZ iCiN TESEKKURLER!
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«~HAEM-A- QOL

Yetiskinler icin Anket

Sevgili Hasta!

Gegtigimiz haftalarda kendinizi nasil hissettiginizi bilmek isteriz. Liitfen
ozellikle hemofili hastaligi olan insanlar igin tasarlanmis olan bu ankette
asagida yer alan sorulari cevaplayiniz.
Sorulari cevaplarken, sizden asagida verilen talimatlar: izlemenizi istiyoruz:
= Liitfen her soruyu dikkatle okuyun.
= Gegtigimiz haftalarda bazi seylerin sizin igin nasil gittigini diisiinin.
= Size en uygun gelen cevabin karsisindaki kutuyu bir ¢arpi (X) isareti
ile isaretleyin.
= Her soru igin lttfen tek bir carpi isareti yapin.
= Burada dogru yada yanlis cevaplar yoktur.
= Burada sizi ilgilendirmeyen bazi konular olabilir (Spor ve Bos Zamanlar,
Aile Planlama, Is ve Okul/Caligmalar gibi, 6rnegin belki ¢aligmiyorsunuz
ya da okula devam etmiyorsunuz). Bu durumda liitfen soruyu

"Uygulanamaz"” olarak cevaplayin.

Tiim cevaplariniz tamamen gizli tutulacaktir!

Anketi doldurdugum tarih: __/ __/ __(glin/ ay / yil)
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1. Burada hemofili hastahigi ve BEDENSEL SAGLIGINIZ
hakkinda bilgiler almak istiyoruz

Gegtigimiz ay boyunca...
1. ... sisen yerlerim aci verdi.
2. ... eklemlerimde agr vardi.
3. ... hareket etmek bende
agriya yol agiyordu.
4. ... istedigim kadar uzaga
yurimekte zorluk gektim.
5. ... durumundan dolayi
kendimi hazirlamam icin
biraz daha fazla zamana
ihtiyacim oldu.

asla nadiren ara sira sikca daima
O O O O O
O O O O O
O O O O O
O O O O O
O O | O O

2. ve simdi de hemofili hastaliginizdan dolayi ne HISSETTIGINiZi bilmek istiyoruz

hissettim.

Gegtigimiz ay boyunca... asla nadiren ara sira sikca daima

1. ... hemofili hastaliyim bana O O O O O
sikinti verdi.

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

3. ... hemofili hastaligimdan 0 0 0 O 0
dolay! endiseliydim.

4. ... kendimi diglanmis 0O 0 0 O O
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3. Hemofili hastaligi sizin KENDINIZE OLAN BAKISINIZI nasil etkiliyor?

Gectigimiz ay boyunca... asla nadiren ara sira sik¢a daima

1. ... benim yasimdaki saglkl

insanlari kiskandim. = = = = =

2. ...vUucudumdan

O O O O O
memnundum.

3. ... hemofili hastaligim
hayatimi daha da O O O O O
zorlastirdi.

4. ... hemofili hastaligimdan
dolay! kendimi
baskalarindan farkl
hissettim.

5. ... hemdfili hastaligimi her
an disinmemeyi O O O O O
basarabiliyordum.

4. Bu sorular SPOR VE BOS ZAMANLAR hakkindadir

Gectigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira | sikga daima | uygulanamaz

1. ... hemofili hastaligimdan
dolay! hoslandigim
sporlardan vazgegcmek
zorunda kaldim.

2. ... futbol gibi sporlardan
vazgegcmek zorunda O O O O O O
kaldim.

3. ... diger herkes kadar ¢ok
spor yaptim.

4. ... istedigim yere seyahat
edebilme 6zglrligine O O O O O O
sahip degildim.

5. ... her seyi 6nceden
planlamam gerekiyordu.
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5. Bu sorular IS VE OKUL/CALISMA hakkindadir

Gectigimiz ay boyunca... asla nadiren | arasira | sikga daima |uygulanamaz

1. ... hemofili hastaligima
ragmen dizenli olarak
ise/okula/calismaya
gidebiliyordum.

2. ... diger saglikli calisma
arkadaglarim gibi
calisabiliyordum/ O O O O a O
egitimime devam
edebiliyordum.

3. ... gunluk igimi/okul
faaliyetlerimi/calismalarimi
yapmam hemofili O O O (] (] O
hastaligimdan dolayi
tehlikeye girdi.

4. ... agrim oldugundan
iste/okulda/calismalarda
dikkatimi toplamakta
zorluk ¢ektim.

6. Sonraki sorular HEMOFiLi HASTALIGI ILE BASA CIKMA hakkindadir

Gegtigimiz ay boyunca... asla nadiren ara sira sikca daima

1. ... bir kanama oldugunda
erkenden farkina varmaya O O O O O
calistim.

2. ... bir kanamam olup
olmadigini O O O O O
soyleyebiliyordum.

3. .. kanar_n_alarlml kontrol . O . . 0
edebiliyordum.
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7. Ve TEDAVINIZ?
Gectigimiz ay boyunca... asla nadiren ara sira sikca daima
1. .. hemofili hastaliimdan dolayi
faktor konsantre’ye bagliydim. - - - - -
2. .. hemofili hastaligimin tedavisi icin O 0 O O O
doktorlara bagliydim.
3. .. igne olmak igin harcanan zaman O 0 O O O
beni sinirlendirmisti.
4. .. igneler yizunden gunluk
faaliyetlerimin aksadigini O O ([l O O
hissettim.
5. .. komplikasyonlardan O 0 O 0 O
korkuyordum.
6. .. tedavimin nasil uygulandigi ile 0 0 0 0 0
ilgili sorunlarim vardi.
7. .. acil bir durumda bagka
doktorlarln.hemoflll halst.allglnl O 0 0O 0O O
nasil tedavi edeceklerini
bilmemelerinden korkuyordum.
8. .. hemofili merkezinden O O O O O
memnundum.
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8. GELECEK hakkinda ne dislintiyorsunuz?

Son zamanlarda... asla nadiren ara sira sik¢a daima

1. ... normal bir hayat surmenin
benim icin zor olacagini O O | (| O
dustundyorum.

2. ... gelecekte bazi seylerin daha
iyi olmasini bekliyorum.

3. ... durumumum daha da
kotlilesmesinden O O O O a
endiseleniyorum.

4. ... hemofili hastaligimdan dolayi
yasamla ilgili planlarim O O O O O
etkileniyor.

5. ... tekerlekli sandalyeye ihtiyacim
olacagindan korkuyorum.

9. Sonraki sorular hemofili hastalig ve AiLE PLANLAMANIZ hakkindadir

Son zamanlarda... asla | nadiren | arasira | sikga | daima |uygulanamaz
1. ... gocuk sahibi olmakla ilgili 0 ] O O O o
sorunlarim var.
2. ... gocuk sahibi olamamaktan 0O 0 O O O o
korkuyorum.
3. ... gocuklarima
bakamayacagimdan O [ . = O =
korkuyorum.
4. ... bir aile kuramam diye 0 0 O O O O

endigeleniyorum.
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10. PARTNERINiZ ve CINSELLIK?
Son zamanlarda... asla nadiren ara sira sik¢a daima
1. .. hgmoﬁli hastaligimdan dolayi O O 0 O O
bir kizla gikmay! zor buluyorum.
2 ... hemofili hastaligimdan dolayi
kadinlarla olan cinsel O O O O O
iliskilerimde endiseliyim.
3. ... hemofili ha.s_tal!glmdan dolayi O O 0 O 0
normal bir iliski kuramiyorum.

YARDIMINIZ ICIN TESEKKURLER
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