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1. Щемофилийа - анаданэялмя ганын лахталанма-
сынын  позулмасыдыр. Щемофилийа “Х” хромо-
сому иля ялагядар олуб ганда йа ВЫЫЫ
лахталанма факторунун (щемофилийа А) , йа да
ЫХ лахталанма факторунун (щемофилийа Б) ча-
тышмазлыьы иля мцшащидя олунур. Бу чатышмаз-
лыг ганда лахталанма факторлары йарадан
эенлярин мутасийасы нятиъясиндя йараныр. 

2. Щемофилийа тяхминян 10 000 дя бир йенидо-
ьулмуш  кюрпядя раст эялинир.

3. Цмумдцнйа Щемофилийа Федерасийасынын
(ЦЩФ) щяр ил кечирдийи глобал сорьуйа ясасян
демяк олар ки, бцтцн дцнйада тяхминян 400.
000  щемофилийалы инсан мювъуддур. 

4. Щемофилийа А  щемофилийа Б-дян дащ тез-тез
раст эялинир вя дцнйадакы щемофилийалы инсан-
ларын цмуми сайынын 80-85 %-ни тяшкил едир. 

5. Дашыйыъы анадан оьула кечян щемофилийа хя-
стялийиндян адятян киши ъинсин нцмайяндяляри
язиййят чякир. Бу заман ФВЫЫЫ эенляри кими
ФХЫ эенляри мутасийайа  мяруз галыр. Лакин
щяр цч щалдан бириндя щемофилийа спонтан
мутасийа нятиъясиндя юзцнц бирузя верир.
Йяни щеч бир эенетик эюстяриъи олмадан ся-
бябсиз мутасийа нятиъясиндя мейдана чыхыр.

6. Щемофилийа цзяриндя нязарят цчцн дягиг ди-
агноз ваъиб шяртдир. Бу хястялярдя щемофи-
лийа щаггында шцбщяляр йараныр:

l Еркян йашларда ганчырларын йаранмасы
l Сябябсиз ганахмалар, хцсусян ойнаг, язяля

вя йумшаг тохумалара

l Травма  вя йа ъярращи ямялиййат заманы га-
нахманын ъох олмасы

7. Хястялярин тягрибян  цчдя икисинин ганахма-
лары ирси зяминдя мейдана эялир.

8. Йекун диагноз ФВЫЫЫ вя йа ФЫХ лахталанма
факторларын чатышмазлыьыны тяйин етмяк мяг-
сяди иля кечирилян анализдян асылыдыр.

Ганахмаларын мейдана эялмяси

1. Щемофилийанын характеризя едян фенотип га-
нахмаларын олмасыдыр.

2. Бахмайараг ки, адятян ганахмалар хястяни
щяйаты бойу мцшайият едир, бязян еля олур ки,
аьыр дяряъяли щемофилийалы ушаглар эязяня вя
йа гачана гядяр щеч бир яламят юзцнц бирузя
вермир. 

3. Орта аьыр дяряъяли щемофилийалылар травма ал-
масалар вя йа ъярращи ямялиййат кечирмяся-
ляр эцълц ганахмаларла растлашмырлар.

4. Щемофилийанын аьырлыг дяряъяси адятян ганда
лахталанма факторунун сявиййяси иля тяйин
олунур. (бах ъядвял 1-1 ) 

5. Яксяр щалларда ганахмалар ойнаг вя язяля-
лярдя  баш верир. (бах ъядвял 1-2 вя ъядвял
1-3)

6. Бязи ганахмалар хястянин щяйатына тящлцкя
йарада биляр вя тяъили мцалиъя тяляб едир. (бах
фясил 5 )
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Аьырлыг 
дяряъяси

Гандан лахталанма 
факторунун сявиййяси

Ганахма щаллары

Аьыр <1БВ/дл (<0,01БВ/мл) вя йа
нормадан < 1%

Ойнаг вя язяляляря спонтан, йяни сябябсиз га-
нахмалар

Орта 
1-5БВ/дл (0,01-0,05БВ/мл)

вя йа нормадан 1-5%

Спонтан ганахмалар бязян олур; чох да бюйцк
олмайан трав ма вя ъярращи мцдахиля заманы да-
вамлы ганахмалар.

Йцнэцл
5-10БВ/дл (0,05-0,40БВ/мл)

вя йа нормадан 5-<40%

Травма вяъярращи мцдахиля заманы эцълц ганах-
малар. Спонтан ганахмалара надир щалларда раст эя-
линир.

Ъядвял 1-1   
Ганахманын аьырлыг дяряъясинин ганда лахталанма факторунун сявиййяси иля ялагяси

Ъядвял 1-2
Щемофилйада гансызма нащиййяляри

Ъядвял 1-3
Бядянин мцхтялиф нащиййяляринин раст 

эялинян ганахмаларынын тезлийи

Ойнаглар ( щемортроз )

язяляляр, хцсусиля дярин
язяляляр (бел, гол, балдыр)

Аьыз бошлуьу, дамаг,
бурун вя сидик йоллары

Кяллядахили 

Бойун/боьаз

Мядя-баьырсаг

Ъидди 
ганахмалар

Щяйати 
тящлцкяси олан

ганахмалар

Бядянин нащиййяляри Раст эялмя тезлийи

Щемартроз  
l Топуг, диз вя дирсяк 
l Чийин, буд-чанаг, биляк 

70%-80%

Язяля 10%-20%

Диэяр ири гансызмалар 5%-10%

Мяркязи синир системи
(МСС)

<5%

1. Тибби хидмятин ясас мягсяди - ганда лахта-
ланма факторунун дефисити олан хястяляри хябяр-
дар етмяк вя ганахманы мцалиъя ет  мякдир.

2. Ымкан оларса, айрыъа фактор чатышмазлыьыны еля
щямин фактор консентраты иля мцалиъя етмяк
лазымдыр.

3. Щемофилийалы хястяляр мцалиъяни комплекс
мцалиъя вя гуллуг мяркязляриндя алмалары
даща мягсядйюнлцдцр.(бах фясил “Комплекс
мцалиъя”)

4. Кяскин ганахмалары гыса мцддят ярзиндя
мцалиъя етмяк лазымдыр. Бу ики саат ярзиндя
баш вермялидир. Яэяр мцалиъя етмякдя тя-

ряддцд едирсинзся, онда мцтляг мцалиъя
един.( Сявиййя 4 )

5. Адятян хястяляр физики яламятляр эюрсянмя-
дян гансызманын яламятлярини щисс едирляр.
Онлар бу щиссляри санъылар кими тясвир едирляр

6. Кяскин гансызма заманы гансызма баш верян
нащиййяни тяйин етмяк ( яэяр клиники эюстяриъи
йохдурса) вя хястяйя лазыми фактор консент-
раты кю чцрцлмялидир.

7. Хястянин щяйатына тящлцкя йарадан эцълц га-
нахмалар заманы, хцсусян баш, бойун, дюш
гяфяси вя мядя-баьырсаг ганахмаларында
фактор мцалиъясини щятта диагностик гиймят-
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ляндирмяйя гядяр башламаг лазымдыр.
8. Щемофилийанын мцалиъясини асанлашдырмагдан

ютрц хястяляр юз цзяриляриндя хцсуси мялумат
китабчасы дашымалыдырлар. Бу китабчада онун
диагнозу, хястялийин аьырлыг дяряъяси, инщиби-
торун вязиййяти, мцалиъядя истифадя олунан
дярманын нювц,  аьыр, орта вя йцнэцл га-
нахма заманы илкин доза вя мцалиъя щякими
вя йа клиника иля ялагя щаггында информасийа
олмалыдыр. (Сявиййя 5)

9. Дессмопрессинин истифадяси орта вя йцнэцл
дяряъяли щемофилийа А хястялярдя ФВЫЫЫ ся-
виййясини илкин эюстярилян сявиййядян 3-6
дяфя йцлсялдир.

10. Хястянин дамарлары иля хцсуси ещтиййатлылыгла
дав ранмаг лазымдыр. Чцнки онлар щемофилик-
лярин “щяйат йоллары” сайылырлар.

l Буна эюря дя юлчцсц 23Э вя йа 25Э олан
ийня-кяпяняклярдян истифадя етмяк тювсиййя
олунур.

l Ийня вурдугдан сонра дамары 3-5 дягигя яр-
зиндя тязйиг алтында сахламаг лазымдыр.

l Имкан дахилиндя дамарын катеризасийасындан
гачмаг лазымдыр. Лакин бязи ушагларда бу
метод истифадя олуна биляр.

11. Хцсусиля фактор консентратлары олмадыьы
заман ганахманы нязарятдя сахламаг цчцн
ялавя терапийадан истифадя етмяк олар. (бах
фясил “Ялавя мцалиъяви тядбирляр”)

12. Яэяр адекват мцалиъя заманы ганахма да-
йанмырса, ганда лахталанма факторунун ся-
виййясини йохламаг лазымдыр. Яэяр факторун

сявиййяси эюзлянилян нятиъядян ашаьыдырса ин-
щибитор тести апарылыр.

13.Профилактика иля ганахманын гаршысыны алмаг
мцм кцндцр.

14. Орта вя зяиф ганахмалары мцалиъы етмяк
цчцн ев шяраитиндя терапийадан истифадя
етмяк олар. 

15. Язялялярин мющкямлийи мцвазинятин тараз-
лыьы вя цмуми физики вязиййятин йахшылашмасы
цчцн мцтямади физики чалышмалар иля мяшьул
олмаг лазымдыр.

16. Хястяляр травмаларла гаршылашаъаьы физики ак-
тивликдян узаг олмалыдырлар. (бах фясил “Саь-
ламлыьын йахшы вязиййяти вя физики активлик”)

17. Саьламлыьын вязиййятини мцтямади олараг
нязарятдя сахламаг вя нятиъялярини дяйяр-
ляндирмяк мцалиъя вя гуллуьун ясас шяртля-
ридир. (бах фясил “Саьламлыьы нязарятдя
сах ламаг вя нятиъяляри дяйярляндирмяк”)

18. Щемофилийалылар тромбоситлярин функсийасына
тясир едян дярманлардан, хцсусиля дя аспирин-
дян истифадя етмякдян чякинмялидир.Парасе-
тамол вя йа асетоминофен алтернатив
аь ры кясиъидир. (бахфясил “Аьрысызлашдырма”)

19.Щяр щансы инвазив проседурлардан юнъя фак-
торун сявиййясини йцксялтмяк ваъибдир. (бах
фясил “Ъярращи ямялиййатлар вя инвазив про-
седурлар) 

20. Дишяти ганахмасына сябяб олан карийесин
гаршысыны алмаг цчцн аьыз бошлуьунун эиэи-
йенасы ваъибдир. (бах фясил “дишлярин мцали-
ъяси вя дишляря гуллуг”)

1. Комплекс тибби хидмят физики вя психоложи саь-
ламлыгла йанашы, щяйат кейфиййятинин йцксял-
мясиня, хястялик вя юлцм щалларынын
азалмасына сябяб олур.

2. Щемофилийа - диагностикасы вя мцалиъяси
мцряккяб олан надир чатышмазлыьыдыр. Беля
хястялярин, хцсуси иля хястялийин аьыр форма-
сындан язиййят чякян хястялярин мцалиъяси
даща ъидди тядбирляр тяляб едир.

3. Щемофилийалы хястялярин саьламлыьынын йахшы-
лашмасы вя щяйат кейфиййятинин йцксялмяси-
нин ясас шяртляри бунлардыр:

l Ойнагларын ганахмасынын вя зядялянмясинин
гаршысынын алынмасы

l Ганахманын тяхирясалынмаз мцалиъяси
l Йаранмыш фясадлара нязарят етмяк :
l Зядялянмиш ойнаг, язяля вя ганахманын

диэяр фясадларына  нязарят
l Ынщибиторун инкишафына нязарят 
l Ганла кечян вирус инфексийаларына нязарят
l Психоложи саьламлыьа диггят етмяк
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Комплекс тибби хидмят бригадасы

1. Щемофилийалы хястялярин вя онларын аиляляринин
эениш диапазонлу тялябатыны комплекс тибби
хидмят бригадасы йериндя мцалиъя иля тямин
едир. Бу бригадайа сящиййянин мцхтялиф са-
щяляринин мцтяхяссисляри дахил едилир.

2. Комплекс тибби хидмят бригадасынын нцма-
йяндяляри хястяляр вя онларын аиляляринин фи-
зики вя психоложи мцалиъяси цзря ъохшахяли
билийя вя тяърцбяйя малик олмалыдырлар.

3. Бригаданын ясасыны бу мцтяхяссисляр тяшкил ет-
мялидир:

l Тибби мцдир (ушаг вя бюйцк хястяликляри цзря
щематолог вя йа щемостаз системи иля иш цзря
тяърцбяси олан щяким )

l Ашаьыдакылары координя едян тибб баъысы-коор-
динаторун вязифяляри:

l Мцалиъянин апарылмасына нязарят етмяк 
l Хястя вя онун аиляси иля маарифлядириъи иш апар-

маг
l Кяскин проблеми олан вя йа давамлы мцали-

ъяйя ещтийаъы олан хястя иля ялагяляндириъи
шяхс ролунда чыхыш етмяк

l Хястянин вязиййятини гиймятляндирмяк вя
лазым оларса илк тибби йардым эюстярмяк

l Скелет- язяля хястяликляри цзря мцтяхяссис (
физиотерапевт,ортопед, ревматолог ), щансы ки,
ганахманы габаглайа биляр вя онун меалиъя-
сини апара биляр.

l Лаборант 
l Йерли сосиал йардым васитяляри иля таныш олан

психососиолог ( сосиал ишчи вя йа психолог ) 
4. Тибби бригаданын ролу онларын билик вя баъары-

ьындан асыдылыр.
5. Бригаданын ясас цзвляри щемостазын позулма-

сынын мцалиъяси цзря билик вя тяърцбяйя малик
олмалы, йери эялдикдя хястяйя ялчатан вя
ращат йердя олмалыдырлар. Адекват тяъили йар-
дым щяр заман ялчатарлы олмалыдыр.

6. Бунун цчцн нювбяти дястякляйиъи ресурслар ол-
малыдыр: 

l Лахталанма факторларынын вя инщбитор тестляри-
нин дягиг вя сящвсиз тящлилини апармаг цчцн
имканлары олан лабораторийайа эириш.

l  Плазма вя йа рекомбинат тяркибли лахталанма
фактору консентратлары, щямчинин  кюмякчи
ганкясиъи препаратлар, мясялян десмопрессин

вя йери эяляндя транексам туршусу иля тямин
олунма.

l Яэяр фактор консентратлары йохдурса плазма
вя йа криопресипитат  иля тямин олунмаг.

l Иммобилизасийа цчцн эипс вя йа шинля тямин
олунмаг.

7. Йухарыда гейд едилянлян мцтяхяссислярдян
башга комплекс тибби хидмят бригадасынын бу
мцтяхяссисляря дя чыхышы олмалыдыр, йа да тяр-
кибиня дахил етмялидир:

l Хроники аьрылар цзря мцтяхяссис
l Стоматолог 
l Эенетик 
l Щепатолог 
l Инфексион хястяликляр цзря мцтяхяссис
l Иммунолог
l Мама/эинеколог
l Ихтисас сечими цзря мяслящятчи
8. Тибби персоналын дяйишмясиндян асылы олма-

йараг,  фасилясиз мцалиъяни тямин етмяк цчцн
мцалиъянин йазылы протоколу тяртиб олунмалы-
дыр.

9. Комплекс тибби хидмят бригадасы хястянин аиля
узвляриня дястяк олмалыдыр. Аиля цзвляри иля
маарифляндириъи ишлярин апарылмасы мцяййян
ресурс вя стратеэийадан ибарят олмалыдыр. Апа-
рылан ишляр нятиъясиндя аиля цзвляри бунларын
ющдясиндян эялмяк игтидарында олурлар:

l Эцндялик проблем вя рискляр, хцсусиля ганах-
майа нязарят

l Хястянин йаш вя инкишафы иля ялагядар олан дя-
йишикликляр (хцсусиля йеткинлик вя йашлылыг за-
маны)

l Мяктяб тящсили вя ишядцзялмя иля баьлы мя-
сяляляр

l Доьула биляъяк ушаьын бу хястялик иля олма
риски вя щазырки чыхыш йолу вариантлары   

10. Хястя вя аилясинин комплекс тибби хидмят
бригадасы иля узунмцддятли мцнасибят тядбир-
лярин щяйата кечмясини тямин едир.

Комплекс тибби хидмят  програмынын
фуксийалары

1. Хястяляр  вя онларын аилясини стасионар вя йа
амбулатор мцалиъя вя хидмят иля тямин
етмяк
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l Хястяляр илдя бир дяфя (ушаглар щяр алты айдан
бир) бригаданын ясас цзвляри тяряфиндян мца-
йиня олунмалыдырлар. Щематоложи, сцмцк-
язяля вя психоложи йохланыш комплекс
мца лиъя планынын тяртиби, йохланмасы вя
мцкяммялляшдирилмясиня эятириб чыхарыр.
Беля  мцайиняляр заманы диэяр хидмятляря
дя ещтийаъ йарана биляр.

l Мцалиъянин планы хястя иля йанашы мцалиъядя
иштирак едян бцтцн мцтяхяссисляря ютцрцлмя-
лидир. Мцалиъя иля мяшьул олан мцтяхяссис-
лярля идаря арасында информасийа мцбадиляси
чох ваъибдир.

l Бязи мяркязляр вя йа мцстягил щякимляр
комплекс тибби хидмят мяркязи иля мцтямади
ялагя сахламагла илкин йардым эюстяря вя
бязи  аьырлашмаларын мцалиъясини апара биляр-
ляр (бу хцсусиля йерли щемофилийа мцалиъя
мяркязляриндян узаг яразилярдя йашайан хя-
стяляря аиддир). 

2. Фактор консентратынын кюмяйи иля ев шяраи-
тиндя мцалиъянин тяшкили, юйрядилмяси вя из-
лянмяси.

3. Хястяляря, онлара гуллуг едян аиля цзвляри вя
диэяр шяхсляря хястянин ещтийаъларыны неъя
юдямяйи юйрятмяк. 

4. Ганахманын мящдудлашдырылмасы щаггында
мялумат топламаг, истифадя олунан дярман-
ларын нювц вя дозасы щаггында гейдиййат
апармаг, узунмцддятли нятиъяляр, мцалиъя-
лярин вя ъярращи ямялиййатларын фясадларыны
гиймятляндирмяк. Ян йахшы щалда, бу мялу-
матлар хцсуси журналда гейд олунуб,
мцяййян олунмуш шяхс тяряфиндян мцтя-
мади олараг йенилянмялидир вя ганунауйьун
олараг мяхфилик вя диэяр дювлят актларына
уйьун горунмалыдыр. Мялуматларын системли
шякилдя йыьылмасы:

l Щемофилийа мцалиъя мяркязинин хидмятляри-
нин йохланылмасыны асанлашдыраъаг вя тяг-
дим едилмиш хидмятлярин йахшылашмасына
кюмяк едяъяк.

l Вясаитлярин пайланмасы щаггында мялумат
алмаьа  кюмяк едяъяк.

l Мяркязляр арасында мялумат мцбадиляси
ямякдашлыьа сябяб олаъаг.

5. Имкан олан йерлярдя клиники вя база арашдыр-
малары апармаг. Щяр бир мяркяз мящдуд
сайда хястяляр сийащысына малик олдуьу цчцн,
клиники арашдырмалары диэяр щемофилийа мца-
лиъя мяркязляри иля ямякдашлыг етмякля апар-
маг даща мягсядяуйьундур.

1. Физики вязиййяти йахшылашдырмаг вя язяля-
сцмцк системинин нормал инкишафы етдирмяк
цчцн, цмуми физики инкишаф, физики фуксионал-
лыг, саьлам чяки эцъ мяшьяляляри  иля уйьун-
лашдырылмалыдыр.

2. Щемофилийалы инсанларда сцмцк мющкямлийи
ашаьы дцшя биляр.

3. Сцмцк-язяля системиндя дисфунксийасы олан
хястялярдя ойнагларынын вяизййяти имкан вер-
дийи дяряъядя аьырлыг дашыма кими щярякятляр
етмяк лазымдыр. Бу щярякятляр сцмцклярин
инкишафына вя онларын мющкямлийини сахла-
маьа кюмяк едир. 

4. Физики активлик хястянин фярди сечимини, мара-
ьыны, физики имканларыны, физики вязиййятини,
йерли яняняляри вя мцмкцн, ялчатан вясаит-
ляри тяъяссцм етдирмялидир.

5. Цзэцчцлцк, эязмя, голф, бадминтон, ох атма,
велосипеддя йцрцш, йелкянли идман, авар-
чякмя вя столцстц теннис кими идман нювляри
иля мяшьул олмаг мягсядйюнлц сайылыр.

6. Йцксяк - тямаслы идман нювляри вя тоггуш-
маларла мцшайият олунан  идман нювляри,
мясялян, футбол, хоккей, регби, бокс, вя
эцляш, еляъядя йцксяк сцрятли, мясялян, мо-
тоидман вя конки сцрмя кими идман нювляри
иля мяшьул олмаг мяслящят эюрцлмцр. Чцнки,
яэяр хястя бу тип идман нювляри иля мяшьул
олмаг цчцн профилактик мцалиъя алмырса, бу
чохлу травмалара вя онун  щяйаты бащасына
баша эяля биляр.

7. Йахшы тяшкил олунмуш идман програмларында
иштирак етмяк тювсиййя олунур. Чцнки, зяиф
тяшкил олунмуш идман програмларында гору-
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1. Профилактика - эюзлянилян ганахманын гаршы-
сыны алмагдан ютрц фактор консентраты иля апа-
рылан  мцалиъя нювцдцр.

2. Орта аьыр щемофилийалы хястялярдя апарылан
мцшащидяйя ясасланан профилактика заманы
хястялярдя спонтан ганахмалар надир щал-
ларда баш верир   вя ойнаг  функсийасыны гору-
маг цчцн бюйцк имканлар йараныр. 

3. Профилактика ойнаг ганахмасынын вя  позьун-
луьунун вя бцтцнлцкдя сцмцк-язяля систе-
минин функсийасынын нормал сахланылмасы
терапийасы олмалыдыр.

4. Профилактик фактор терапийасы заманы фактор ся-
виййяси 1 БВ-дян йухары олмаса да йахшы
тясир эютярир.

5. Щяля ки, бцтцн хястялярин гейримцяййян
заман ярзиндя профилактикада галыб галмады-
глары барядя гяти фикир йохдур. Бязи мялумат-
ларда билдирилир ки, ъаван инсанларын бир гисми

профилактиканы дайандырдыгдан сонра юзлярини
йахшы щисс едя билярляр. Лакин дягиг тювсийй-
яляр цчцн арашдырмаларын апарылмасы тяляб
олунур.

6. Ойнагларда,  хцсусиля зядялянмиш ойнагларда
тякрарланан ганахманын дюврцнц (сиклини)
позмагдан ютрц дюрд - сяккиз щяфтядян иба-
рят гыса мцддятли профилактикадан истифадя
етмяк олар. Бу цсулу профилактиканы  интенсив
физиотерапийа иля бярабяр етмяк олар.

7. Профилактика ойнагда  артыг баш вермиш зядя-
лянмяни эери гайтармыр. Лакин ганахманын
тякрарланмасыны азалдыр, ойнаг хястялийинин
инкишафыны лянэидя билир вя щяйат кейфиййятини
йахшылашдырыр.

8. Профилактика тятбиг едян бязи юлкялярдя, щансы
ки, вясаит мящдудиййяти йохдур, бу мцалиъя
бащалы сайылыр вя о щалда мцмкцн олур ки, ще-
мофилийанын мцалиъяси цчцн хейли вясаит ай-

йуъу лявазимматлар вя нязарят олмайа биляр.
8. Беля физики актив тядбирлярдя иштирак етмяздян

яввял хястя сцмцк-язяля системи мцтяхяс-
сиси иля горуйуъу лявазиматлар, профилактика
(фактор вя с.)вя физики вярдишляр щаггында
мцзакиря апармалыдыр. Бу хцсусиля ойна-
ьында зядяси вя йа щяр щансы бир проблеми

олан хястяйя аиддир.
9. Физики активлик заманы, яэяр яввялъядян лах-

таланма фактору вурулмайыбса, зядялянмиш
ойнаьы бандаж вя йа шин иля горумаг олар.

10. Тякрар ганахма ещтималыны ашаьы салмаг
цчцн ганахмадан сонра ойнаьын активлийини
тядриъян бярпа етмяк лазымдыр.

1. Ялавя мцалиъя тядбрляри  лахталанма фактор
консентратларынын аз олдуьу вя йа щеч олма-
дыьы заман ваъибдир. Бу тядбирляр мцалиъя
цчцн лазым олан дярман васитялярини сайыны
азалда биляр.

2. Ылкин йардым: язяля вя ойнаг ганахмаларында
факторун сявиййясини галдырмаг цчцн истифадя
олунан фактор консентратына ( щемофилийа А
орта аьыр дяряъяли хястялярдя десмопрессин )
ялавя мцалиъя гисминдя  горуйуъу ъищаздан
(шин), щярякятсизлик, буз,  компресс вя  ятрафы
щцндцр вязиййятдя  сахламагла кюмяк ет -
мяк олар.

3. Сцмцк-язяля системиндяки ганахмадан
сонра вя щемофилийа атрофийасы олан  хястя-
лярдя там саьалма вя фуксионаллыьын артмасы
цчцн хцсусиля физиотерапийа - тибби реабилита-
сийа ваъиб шяртдир.

4. Селикли нащиййяляря вя диш чякими заманы
ялавя мцалиъя гисминдя антифибриноложи  пре-
паратлар (мясялян, транексам туршусу, епси-
лон-аминокапрон туршусу)  даща еффектлидир.

5. Эцълц ганахмадан сонра йаранан ойнаг илти-
щабы вя хроники артрит заманы мцяййян олун-
муш аьрыкясиъи дярман препаратларындан
истифадя олунур.
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рылыр. Лакин узунмцддятли  мцалиъядя профи-
лактика мцалиъяси гянаятлидир. Чцнки зядялян-
миш ойнагларын сонракы нязаряти иля баьлы
йцксяк  сярфиййатдан азад едир вя щяйат кей-
фиййятини йахшылашдырыр. 

9. Ящямиййятли дяряъядя вясаит азлыьы олан юл-
кялярдя  даща тез-тез вурулмагла  ашаьы до-
залы профилакти ка еффектив мцалиъя варианты ола
биляр.   

10.Даща чох дювлятин профилактикадан истифадя
етмясиндян ютрц минимал дозаны тяйин етмяк
цчцн профилактиканын сярфиййатыны гиймятлян-
дирмяк лазымдыр.

Ийня вурма вя доза графики

1. Щал щазырда узунмцддятли мялуматлары олан
ики профилактика протоколу мювъуддур:

l Малмо Протоколу:25-40 БВ\кг  щяфтядя цч
дяфя щемофилийа А вя щяфтядя ики дяфя ще-
мофилийа Б хястяляри цчцн.

l Утрехта Протоколу:15-30 БВ/кг щяфтядя цч
дяфя щемофилийа А вя щяфтядя ики дяфя ще-
мофилийа Б хястяляри цчцн.

2. Лакин щемофилйанын мцалиъясиндя ейни бир юл-
кядя стандарт мцалиъя цсулу иля йанашы диэяр
протоколлардан да истифадя олунур.

3. Протокол олдугъа фярдиляшдирилмиш олмалыдыр вя
хястянин йашына, дамара дахил олмаьына, га-
нахманын фенотипиня, ганда лахталанма фак-
тору консентратынын олмасы вя фяаллыьына
ясасланмалыдыр.

4. Ушагларын еркян йашдан мцалиъя вариантларын-
дан бири дя одур ки, профилактиканы щяфтядя бир
дяфя иля башламаг, ганахмадан вя дамар ке-
чирмязлийиндян асылы олараг  артырмаг.

5. Активлик мцддятини ящатя етмяк цчцн профи-
лактиканы сящяр етмяк даща йахшы оларды.

6. Ганын лахталанма фактор консентратларынын
профилактик истифадяси, зядялянмянин риски
даща чох олан заман, активликдян юнъя тюв-
сиййя олунур.

1. Мцнасиб вя имкан олан йерлярдя щемофилийалы
хястяляри ев шяраитиндя мцалиъя етмяк лазым-
дыр.

2. Ев шяраитиндя терапийа лахталанма факторуну
ялчатан едир ки, бу да мцалиъянин тез башлан-
масына сябяб олур. Нятиъядя аьрылар, дисфунк-
сийа вя узунмцддятли ялиллик  щаллары,
хястяханайа аьырлашмаларла мцраъиятлярин
сайы азалыр.

3. Сонракы щяйат кейфиййятинин йахшылашмасы
юзцндя азад сяйащят етмяк, физики актив тяд-
бирлярдя иштирак етмяк, ишя вя йа мяктябя
эетмямяклярин сайы азалмасы вя ишядцзял-
мядя стабиллийи тяъяссцм етдирир.

4. Ев шяраитиндя терапийайа заманы тящлцкясиз
фактор консантратлары ев шяраитиндя вя сойу-
дуъуда сахланыла биляр.

5. Ев шяраитиндя терапийа комплекс тибби хидмят
бригадасынын нязаряти алтында апарылмалы,
уйьун тядрис вя изащлардан сонра башланма-
лыдыр.

6. Тядрис щемофилийа щаггында умуми биликлярля

уйьунлашмалыдыр. Бура ганахмаларын сябяб-
ляри вя уму ми аьырлашмалар щаггында анлайыш;
илкин йардым щаггында биликляр; дозанын ще-
сабланмасы; лахталанма фактор консентратлары-
нын щазырланмасы, сахланмасы вя кю чцрцлмяси;
стериллийя риайят едилмяси; вена дахилиня ийня
вурма (вя йахуд мяркязи веноз катетериня
дахил); журналда гейдиййат; истифадя олунмуш
ийня вя йа ити яшйаларын мцвафиг гайдада сах-
ланма вя кянарлашдырылмасы. Сертификатлашды-
рылмыш програмлар кечирилмяси мусбят щал
кими гиймятляндириля биляр.

7. Хястяляря вя йа онларын валидейинляри  ганах-
манын йери вязаманы, истифадя олунмуш пре-
паратын дозасы, бурахылыш коду вя ялавя
тясирини гей етмяк цчцн хцсуси ганахма жур-
налы ( каьыз узяриндя вя йа електрон вари-
антда) тяртиб олунмалыдыр.

8. Ган кючцрцлмя техникасы вя гейдиййат журналы
нювбяти мцайиня заманы клиникада мушащидя
вя тящлил олунмалыдыр.

9. Ушаьын еркян йашларындан дамарларына дцзэцн
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1. Илдя ян аз  бир дяфя кечирилян стандартлашдырыл-
мыш мцайиня узунмцддятли анализлярин апа-
рылмасына, йени йаранмыш вя йа йаранмагда
олан проблемлярин мяййянляшмясиня вя
мцалиъя планынын  тяртиб олунмасына имкан
йарадыр.  

2. Щяр эцълц ганахмадан сонра чох профилли тибби
хидмят бригадасынын мцайинясиндя олмаг ла-
зымдыр.

3. Бу заман нювбяти мясяляляр гиймятляндирил-
мялидир вя тялим кечирилмялидир:

l Вена дамарына дахил олмаг
l Щемостаз ( ганахма журналы)
l Явязлямя терапийасы цчцн истифадя олунан пре-

паратлар вя онлара олан реаксийалар
l Сцмцк-язяля системинин вязиййяти: ойнаг вя

язялялярин клиники гиймятляндирмя  йолу иля
зядялянмяси вя функсионаллыьынын йохланышы
вя иллик рентэен нязаряти 

l Ганкючцрмя вя йа инйексийа нятиъясидя ин-
фексион аьырлашмаларын олмасы: адятян ВИЧ
вя диэяр инфексийалар яэяр шцбщя варса.

l Ынщибиторун олмасы
l Цмуми психоложи вязиййят
l Дишлярин вя аьыз бошлуьунун саьламлыьы
4. Щемофилийайа истигамятляндирилмиш бир нечя

гиймятляндирмя вярягяси щазырланмышдыр ки,

бу да ойнагларын зядялянмяси вя функсионал-
лыьынын юл чцл мясиня  имкан йарадыр.
Бунлар ашаьыдакылардыр:

l Fясадлар:
P Клиники гиймятляндирмя: Дцнйа Щемофилийа

Федерасийасында гиймятляндирмя вярягяси
(вя йа Эилбертин гиймятляндирмя вярягяси),
щемофилийада ойнагларын саьламлыьынын вя-
зиййяти щаггында гиймятляндирмя вярягяси

P Рентэеноложи гиймятляндирмя: Петтерсонун
гиймятляндирмя вярягяси, МРТ (Магнит ре-
зонанс томографийа), юлчц гиймятляндирмя
вярягяси

PУлтрасясля фяаллыьы: Фяаллыг нювляринин сайы,
ушагларда вя бюйцклярдя мящдудиййятсизли-
йин (ПедМАЛ) гиймятляндирмя вяряги, Саь-
ламлыьа даир щяйат кейфиййяти, Щаемо Гол
Щемофилийанын нятиъяляриня даир Канаданын
сорьы китабчасы, Ушагларын щяйат кейфиййяти-
нин гиймятляндирмя аляти (ЪЩО-КЛАТ) 

5. Гиймятляндирмя вярягясиндя олан физики вя
функсионал йохламалар щаггында ялавя мялу-
матлар (бах Дцнйа Щемофилийа Федерасийасы-
нын гиймятляндирмя алятляри щаггында гыса
тялимат web сящифя: www.wfh.org/assess-
ment_tools.)  

шякилдя дахил олмагла вя яэяр мцвафиг тядрис
кечмиш аиля цзвц варса, ев шяраитиндя терапи-
йайа башламаг олар. Йухары йашларында олан
ушаглар вя йе ни  йетмяляр  аиля цзвляринин дяс -
тяйиля  юз-юзцня инфузийа етмяйи юйряня би-
лярляр. Тялим кечдикдян сонра Тибби Хидмят
бригадасынын нязаряти алтында олмалыдыр.

10. Вена дамарына дахил едилмиш имплантлашдырыл-
мыш гурьу ( мясялян Порт-а-Кат ) еркян йашын-
дакы ушагларда профилактиканын апарыл масында
ийнялярин вурулмасыны олдугъа асанлашдыра
биляр.

11. Бунунла  беля еркян башланмыш интенсив про-
филактиканын цстцнлцйц иля гурьунун йарада
биляъяйи рискляр-ъярращи мцдахиля, йерли ин-
фексийа вя тромб ямяля эялмя-тутушдурул-
малыдыр. 

12. Дамар дахилиндяки катетору тямиз сахламаг
вя щяр кючцрмядян сонра йумаг  лазымдыр
ки, ган лахтасынын ямяля эялмясинин гаршысы
алынсын.
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1. Щемофилийалы хястяляря кяскин вя хроники аь-
рылар характердир. Аьрылара нязарят етмяк вя
арадан галдырмаг цчцн онларын сябябини
дцзэцн гиймятляндирмяк лазымдыр.

Дамара дахил олдугда йаранан аьры
1. Адятян щеч бир аьрыкясиъи истифадя олунмур
2. Ийня вурулан нащиййядя йерли аьрыкясиъи спрей

вя йа кремин истифадяси бязи ушаглара кюмяк
едя биляр

Ойнаг вя язялялярдяки ганахма аьрысы
1. Бахмайараг ки, ганахманын гаршысыны алмаг

цчцн гыса мцддят ярзиндя лахталанма фактор
консентраты тятбиг едилир, адятян аьрысызлаш-
дырма цчцн ялавя дярманларын истифадяси
тяляб олунур.

2. Диэяр тядбирляр юзцндя буз компреси, иммо-
билизасийа ( бядянин щансыса бир щиссясинин щя-
рякятсиз щала салынмасы), шин гойулмасы вя
голтугаьаъындан истифадя кими тядбирляри ещ-
тива едир.

Ъярращи ямялиййатдан сонракы аьры

1. Венадахили аьрыкясиъи вурулмасындан гачмаг
лазымдыр.

2. Ъярращи ямялиййатдан сонракы аьрылара няза-

рят анестезиологла ялагяли шякилдя едилмяли-
дир.

3. Яввялъя венадахили морфин вя йа диэяр нар-
котик аьрыкясиъи препаратлардан истифадя етмяк
олар. Даща сонра тирйяк тяркибли щябляря мя-
сялян трамадол, кодеин, щидрокодон кечмяк
олар.

4. Аьрылар азаланда парасетамол\асетаминофен
истифадя етмяк олар.

Хроники щемофилийа артропатийасы аьрысы
1. Ойнагларда ганахмалар олан заман лахта-

ланма фактор консентратлары иля дцзэцн мца-
лиъя алмайан хястялярдя хроники щемофилийа
артропатийасы инкишаф едир.

2. Ъярращийя ямялиййатдан сонракы аьрылары ане-
стизиологла бирэя нязарятдя сахламаг лазым-
дыр.

3. Бу щалда СОЭ-2 инщибиторлары ясас рол ойна-
йыр.

4. Диэяр илтищабялейщиня препаратлардан узаг
дурмаг мяслящят эюрцлцр.

5. Аьры ялиллийя сябяб олдуьу щалда ортропедик
ямялиййат тяйин олуна биляр.

6. Аьрысы кечмяйян хястяляри аьры синдромуну
мцалиъя едян хцсуси бригадайа йюнялтмяк
лазымдыр.

1. Щемофилийа аьырлашмалары вя йа диэяр хястя-
ликляр нятиъясиндя ъярращи ямялиййат тяляб
олуна биляр. Ъярращи ямялиййатын кечирилмяси
цчцн нювбяти мясяляляр ваъибдир: 

2. Щемофилийалы хястяляринин ъярращи ямялиййаты
цчцн ялавя планлашма вя тибби персоналдан
ибарят олан бригаданы ъялб етмяк даща чох
тяляб олуна биляр няинки диэяр хястяляря. 

3. Щемофилийалы хястянин ямялиййатыны комплекс
тибби хидмят мяркязиндя вя йа мяркязля
мяслящятляшяряк кечирмяк даща йахшы оларды.

4. Лахталанмасында проблеми олан хястялярин
мцалиъяси цзря анестезиологун тяърцбяси ол-
малыдыр .

5. Лахталанма факторунун маниторинги вя инщи-

биторун йохланмасы цчцн етибарлы лаборатори-
йанын дястяйи тяляб олунур.

6. Ъярращи ямялиййат юнъя гиймятляндирмяйя
инщибиторун скирининги вя инщибитор тести дахил-
дир. Хцсуси иля дя яэяр явязедиъи фактор кон-
сентранты иля мцалиъя заманы эюзлянилян
нятиъя ашаьы сявиййядя оларса.

7. Лабораторийадан вя лазым оларса ганкючцрмя
стансийасындан  оптимал дястяк ала билмяк
цчцн ямялиййаты щяфтянин вя эцнцн яввялиня
планлашдырмаг лазымдыр.

8. Ямялиййат вя ямялиййатдан сонракы саьалма
дюнями ярзиндя щемостазын дцзэцн   сахлан-
масы цчцн кифайят гядяр лахталанма фактор
консентраты олмалыдыр.
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1. Щемофилийалы хястялярдя дамаг ганахмала-
рына эятириб чыхаран диш дашы вя дентал хястя-
ликлярин гаршысыны алмаг цчцн аьыз бошлуьунун
эиэийенасына йахшы риайят етмяк лазымдыр.

2. Кюрпя вахтындан илк дишляр чыхмаьа башла-
дыгда мцтямади олараг дишлярин йохланышы
кечирилмялидир.

3. Диш ярпини тямизлямяк цчцн эцндя ики дяфя
орта сяртликдя олан фырча иля дишляри тямизля-
мяк лазымдыр.

4. Лазым эялдикдя диш сапы вя дишарасы бизъикляр-
дян истифадя етмяк мяслящят эюрцлцр.

5. Суйун тяркибиндя фтор олмадыьы яразилярдя
фторлу диш мяъцнцндан истифадя мяслящят
эюрцлцр.

6. 10-14 йашынадяк бцтцн хястяляря ортодонт
гиймятляндирмя нязярдя тутулур.

7. Комплекс стоматоложи мцалиъяни тямин етмяк
цчцн стомотолог-ъярращла щемофилийа мца-
лиъя бригадасы арасында гаршылыглы ялагя олма-
лыдыр.

8. Стоматолог-ъярращ истифадя етдийи бцтцн цсул-
ларла, йерли анестезийа иля мцалиъяни тящлцкя-
сиз апармаг олар. Кифайят гядяр тяърцбяси
олан мцтяхяссислярин факторсуз инйексийа ет-
мяйиня бахмайараг хястянин чякисиня
уйьун олараг 1 кг чякийя 20-40% фактор
консентратыны чатдырараг аьыз бошлуьуна инй-
ексийа етмяк олар.

9. Синирлярин блокунун вя йа дилин инфилтрасийасы

заманы щемофилийа цзря мцтяхяссислярин бри-
гадасы тяляб олуна биляр.

10. Диш чякимини вя  аьыз бошлуьунда апарылан
ъярращи ямялиййаты щематологла мялящятля-
шяряк щемостаза нязарят планы ишлядикдян
сонра щяйата кечирмяк мяслящят эюрцлцр.

11. Стоматоложи проседурлардан сонра явязляйиъи
терапийайа тялябаты азалтмаг цчцн адятян тра-
нексам туршусу вя йа епсилон-аминокапрон
туршусу истифадя олунур.

12. Ещтийаъ олдуьу тягдирдя антибиотик щябляри
тяйин олунур.

13. Диш чякиминдян сонра йерли щемостатик дяр-
манлардан истифадя етмяк олар.

14. Диш чякиминдян сонра хястяйя кейляшмя
кечяня гядяр исти гида вя ичкилярдян узаг
дурмаьы тювсиййя етмяк лазымдыр. Сигарет
чякмяк саьалма просесиня мянфи тясир эю-
стяря биляр. Бир эцндян сонра аьызы илыг дузлу
су иля ( бир стякан исти суйа бир хюряк гашыьы
дуз) йахаламаг лазымдыр. Буну беш- йедди
эцн вя щятта аьыз бошлуьу саьалана гядяр
давам етдирмяк олар.

15. Стоматоложи манипулйасийадан сонра да-
вамлы ганахма, данышыг, удгунма вя йа
няфяс алма заманы чятинлик йаранарса тяъили
олараг щематолтог йа да стоматолог-ъярраща
мцраъият етмяк лазымдыр.

16. Илтищаб ялейщиня дярманлардан вя аспириндян
истифадя етмяк гадаьандыр.

9. Яэяр  лахталанма фактор консентраты йохдурса
ганкючцрмя стансийасынын дястяйи тяляб олу-
нур.

10. Лахталанма  фактор консентратынын доза вя
тясир мцддяти апарылан ъярращи ямялиййатын
нювцндян асылыдыр.

11. Ъярращи ямялиййат цчцн щемостазын гиймят-
ляндирмяси Бейнялхалг Тромбоз вя Щемо-
стаз ъямиййятинин елм вя стандартлашдырма
комитясинин критери йаларына ясасланыр.

12. Орта аьыр дяряъяли щемофилийа А вя биринъи
дяфя интенсив фактор явязляйиъиси гябул едян
хястяляр хцсусиля инщибиторун имкишафы рискиня

мяруз галырлар. Буна эюря дя ямялиййатдан
сонра 4-12 щяфтя ярзиндя тякрар скрининг кеч-
мялидирляр.

13. Ямялиййатдан сонра хястяляря интенсив ган
препаратлары кючцрцлцдцйцня эюря, йцнэцл вя
орта дяряъяли хястялярдя инщибиторун ъидди
йохланылмасы тювсиййя олунур 

14.Фактор консентратларын вя диэяр щемостатик
васитялярин кючцрцлмясини, инвозив проседур-
лардан (онур ьа дан пунксийа вя диэяр био-
псийа иля ендоскопийа цсуллары), юнъя етмяк
ваъибдир.
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17. Диш чякиминдян сонра аьрылар заманы ики- цч
эцн ярзиндя щяр алты саатдан бир мцвафиг до-
зада парасетамол\асетоминофон кюмяк едя
биляр.

18. Ган васитясиля ютцрцлмцш инфексийалар дишля-

рин мцалиъясиня манея тюрятмир.
19. ФВЫЫЫ вя ФЫХ инщибитору олан хястялярдя диш-

лярин мцалиъяси заманы ганахманын гаршысыны
алмаг цчцн мцкяммял планлашдырма тяляб
едир.
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1. Щемофилийа - “Х” хромосому иля баьлы ганда
лахталанманын позулмасыдыр. Адятян гадынлар
дашыйыъы, киши ъинсин нцмайяндяляри ися бу хя-
стялийя дцчар олур.

2. Сырф дашыйыъылар бунлардыр:
l Щемофилийалы шяхсин гызлары
l Щемофилийалы  оьлун анасы, вя о шяхс ки, аиля-

синдя щяр щансы бир щемифлийалы инсан вар 
l Щемофилийалы оьул анасы вя о шяхс ки, онун аиля

цзвляриндян бири мялум щемофилийа эенинин
дашыйыъысыдыр

l Ыки вя даща чох щемофилийалы оьлу олан ана
3. Щемофилийа дашыйыъыларынын  ганда лахталанма

факторунун сявиййяси саьлам ящалидя олдуьу
кими 50 % тяшкил едир.

4. Яксяр дашыйыъыларда щеч бир яламят олмур. 
5. Лахталанма факторунун сявиййяси 40%-дян

60%-я гядяр олан дашыйыъылар ганахмайа
йцксяк мейиллийя малик ола билярляр.

6. Надир щалларда дашыйыъыларда лахталанма фак-
торунун сявиййяси щемофилийалылардакы диапа-
зонда ола биляр. Яксяр щалларда бу йцнэцл
дяряъяли щемофилийалыларын фактор сявиййяси

иля ейни олур. Надир щалларда ися дашыйыъыларын
фактор сявиййяси орта аьыр вя аьыр дяряъяли ще-
мофилийалы хястялярин фактор сявиййяси иля ейни
олур.

7. Фактор сявиййяси щемофилийа диапазонундакы
кими олан дашыйыъылар симптоматик дашыйыъылар
ола билярляр. Ганахма, хцсусиля дя травма вя
ъярращи мцдахиля заманы онларын лахталанма
факторунун ча тыш  ма  мазлыг сявиййяси юлчцлцр.

8. Ъярращи мцдахилядян сонра йаранан ганах-
малар чох вахт лахталанма фактор сявиййяси
чох ашаьы олан дашыйыъыларда раст эялинир.

9. Ганда  лахталанма фактор сявиййяси ашаьы олан
дашыйыъылары  мцвафиг аьырлыг дяряъяси олан ще-
мофилийалы кими тясниф етмяк вя  мцалиъядя
буну нязяря алмаг лазымдыр.

10. Щемофилийалы инсанын гадын гощумлары ( ана,
баъысы вя гызы ) хцсусиля инвазив проседурлар-
дан, доьушдан яввял вя йа яэяр щяр щансы ще-
мофилийа симп томлары  мцшащидя олунарса
лахталанма факторунун сявиййясини йохламаг
лазымдыр.

1. Щемофилийалы инсанын риск алтында олан гадын
аиля цзвляриня эенетик консултасийаны асан-
лашдырмаг цчцн мцмкцн олан йердя дашыйы-
ъылыьа эюря эенетик тест етмяйи тяклиф етмяк
лазымдыр.

2. Мцяййян аилядя спесифик мутасийаларын

мцяййян едилмяси ДНТ ясасында мутасийа-
нын анализи даща асан вя ялйетярли олмушдур.
Бу дашыйыъыларын иденсификасийасынын вя киши
ъинсинин рцшейминин пренетал диагностикасыны
асанлашдырмышдыр. 

3. Эенетик консултасийа щемофилийалы хястяляря,
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дашыйыъылара вя онларын аиляляриня  даща
дцшцнцлмцш гярар гябул етмякдя кюмяк
едир.

4. Пренатал диагностика адятян о заман тяклиф
олунур ки, дюлцн щемофилийа хястяси олаъаьы
тягдирдя щамилялийин дайандырылмасы нязярдя
тутулур. Лакин бу тящлил аиляйя доьушу план-
лашдырмаг вя йа доьуша щазырлашмагда
кюмяк етмяк мягсяди иля дя апарыла биляр.
Щемофилийалы ушаьын доьушу заманы ямя-
лиййат мяслящят эюрцлмцр.

5. 7-9 щяфтядян сонра дюлцн ъинсини Й хромо-
сома характеризя олан ананын плазмасынын
зянъирвари полимераз реаксийасы иля диагно-
стика  цсулу вя йа ултрасяс мцайиня иля щами-
лялийин 11-ъи щяфтясиндян башлайараг.

6. Биопсийа пренатал диагностиканын ясас методу
сайылыр. Бу тящлили щамилялийин 9-14-ъц щяфтя-
синдя апармаг даща йахшы оларды. Щамилялийин

еркян дюврцндя едилян биопсийа аьырлашма рис-
кини артырыр вя дюлцн ятрафларынын дцзэцн инкишаф
етмямясиня сябяб ола биляр.

7. Амниосентез цсулуну щамилялийин 15-17 щяф-
тясиндя истифадя етмяк олар.

8. Бу гайдалары мцяййян едян юлкянин ганун-
ларыны билмяк вя риайят етмяк ваъибдир.

9. Ганда фактор сявиййяси ашаьы олан дашыйыъы-
ларда пренатал диагностика заманы ганахма-
нын гаршысыны алмаг цчцн щемостатик дястяк
тяляб олуна биляр.

10.Пренатал диагностикада истифадя олунан бцтцн
методлар дюлдя вя анада гансызмайа сябяб
ола биляр. Яэяр анада резус фактор мянфидирся
она анти Д иммуноглобулин вермяк лазым-
дыр.

11. Имплантасийадан юнъя едилян эенетик диаг-
ностика ушаглыьа спесифик мутасийасы олмайан
рцшеймин имплантасийасына имкан верир.

1. Дашыйыъыларда, щамилялийин икинъи вя цчцнъц
цчайлыьында ФВЫЫЫ лахталанма фактору адятян
нормал сявиййяйя галхыр. Буна эюря дя ща-
милялийин цчцнъц учайлыьында фактор сявийй-
ясини юлчмяк лазымдыр ки, дашыйыъылар доьуш
вахты фактор консентратларынын дахил едилмяси
щаггында гярар гябул етсинляр.

2. Фактор сявиййяси чох ашаьы (< 50 БВ/кг ) олан
дашыйыъыларда ъярращи, инвазив проседурлар, о
ъцмлядян доьуш цчцн фактор иля явязедилмя
терапийасы кечирмяк лазымдыр.

3. Ганда лахталанма фактору явязлянмясини пре-
натал дюврдя планлашдырмаг лазымдыр.

4. Мама-эинекологун эюстяриши иля нормал дюлля
дашыйыъыларын доьуш цсулуну сечмяк лазымдыр.

5. Ганахма  рискини азалтмаг цчцн мялум вя
йа ещтимал олунан щемофилийалы кюрпянин до-
ьушу щансы йолла щяйата кечирилирся кечирилсин
(тяббии вя йа ямялиййат) травмасыз олмалыдыр.

6. Доьуш заманы акушер алятляриндян ана бят-
ниндя оларкян дюля гаршы диэяр инвазив цсул-
лардан истифадя етмяк гадаьандыр. 

1. Ганда лахталанма позьунлуьу олан хястяляр
ваксинасийа олунмалыдырлар. Лакин ваксинляри
язяля вя йа дяри дахилиня дейил дяри алтына йе-
ритмяк лазымдыр. Ваксинасийаны хястянин фак-
тор мцалиъяси алмадыьы заман кечирмяк
лазымдыр.

2. Яэяр лазым эялярся язяля дахили инйексийа
етмяк олар:

l Фактор явязлянмяси терапийасындан сонра
етмяк йахшы  олар

l Инйексийадан беш дягигя яввял щямин на-
щиййяйя буз гоймаг олар

l Инйексийа цчцн ян кичик калибрли ийняляр се-
чилмялидир ( адятян 25-27)

l Ынйексийанын йерини  ян аз беш дягигя там-
понла сыхмаг лазымдыр
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3. Ъанлы вирусла олан ваксиналар (полимиелитя
гаршы ваксина, гызылъайа гаршы триваксина, па-
ратит вя мяхмяряк) ВИЧ инфексийа иля олан
хястяляря якс эюстяришдир. 

4. ВИЧ инфексийалы щемофилийалы хястяляр пнев-
макок ваксинляри вя иллик грипя гаршы ваксин-

ляр алмалыдырлар.
5. Щепатит А вя Б-йя гаршы ваксинасийа бцтцн ще-

мофилийалы хястяляря ваъибдир. Бу ваксинляр
ВИЧ инфексийасы олан хястяляр цчцн еффектли
олмайа биляр.

1. Хястяляря вя онларын аиляляриня психоложи вя
сосиал дястяк эюстярмяк лазымдыр.

2. Щемофилийа нормал щяйатын бязи сащяляриня
мящдудиййятляр гойа биляъяк бир игтисади
аьырлыг ола биляр.

3. Сосиал гуллугчу, йа да комплекс тибби хидмят
бригадасынын диэяр цзвляри :

l Хястяляря щемофилийанын физики, психоложи,
емосионал вя игтисади аспектлярини баша
дцшцляъяк дилдя вя дольун мялумат тягдим
етмялидир.

l Мцалиъя вя гуллуг нюгтейи-нязярдян дцрцст
вя сямими олмалыдыр. 

l Хястяйя юз щисслярини эюстярмяйя вя суаллар
вермяйя имкан йаратмалыдыр. Тямкинля гул-
луг вя дястяк эюстярмялидир. 

l Хястя ушагларын валидейинляри иля йанашы юзляри
иля дя цнсиййят гурмалыдырлар. Мцвафиг тялим

вя информасийайа малик олан  ушаглар юз хя-
стяликляри барядя чох шейи баша дцшцрляр вя
щякимляри иля ямякдашлыг едя билирляр.

l Хястяляря юз саьлам баъы вя гардашларына
гаршы етинадсыз олмамаьы баша салмаг.

l Хроники хястяликляря хас олан физики, мяняви
тцкянмя вя депрессийа яламятлярини дярк
етмяк вя онларын ющдясиндян неъя эялмяк
барядя мяслящятляр вермяк.

l Мядяни мяншяйи хястянин бу хястялийя олан
бахышына тясир етдийи иля разылашмаг. 

l Хястяляри ев ишляриндя, евдя вя иш йериндя
асудя вахтын тяшкилиндя иштирак етмяйя щя-
вясляндирмяк.

l Хястялярин тяшкилаты иля ямякдашлыг етмяк, он-
лары маарифляндирмяк.

l Сосиал ишчиси олмайан тяшкилатлара йардым эю-
стярмяк.

1. Йашлы щемофилийалы хятялярин йашланма иля баьлы
олан хястяликля гаршылашмасы гачылмаздыр.

2. Щемофилийалы хястялярдя мювъуд олан хястя-
ликля йанашы мцшащидя олунан хястяликляри
мцвафиг гайдада мцалиъя етмяк лазымдыр.
Якс тягдирдя щемофилийа иля баьлы бир чох про-
блемляр ортайа чыха биляр вя хястялярин физики
вя психоложи вязиййятиня мянфи тясир эюстяряр.
Бу да онларын щяйат кейфиййятляринин писляш-
мяси иля нятиъяляняр.

Остеопароз  
1. Щемофилийалы хястялярдя сцмцк тохумасынын

минерал сыхлыьы (СТМС)  ашаьы олур.
2. Артропатик ойнагларын сайынын артмасы, ойна-

гларын щярякятлилийинин азалмасы вя активлийин
итирилмясиня эятириб чыхаран язяля атрофийасына
сцмцк тохумасынын минерал сыхлыьынын ашаьы

олмасы сябяб олур.
3. Мцвафиг идманла мяшьул олмаг ваъибдир. 
4. Гида расйонуна калсиум вя Д витамини ялавя

етмяк ваъибдир. Бунунла ялагядар биофосфонат
мцалиъя терапийа тяляб олуна биляр. Лакин
узунмцддятли биофосфонат терапийайа башла-
маздан яввял дишлярин вязиййятинин гиймят-
ляндирилмясини апармаг лазымдыр.

Пийлянмя  
1. Артыг чякидян ( БКИ (бядян кцтлясинин ин-

декси) 25-30 кг\м2) вя пийлянмядян ( БКИ
>30 кг\м2) язиййят чякян инсанларын сайы
эетдикъя артмагдадыр.

2. Гейри актив щяйат тярзи бядян чякисинин вя ин-
дексинин (БКИ) артмасына сябяб олур.

3. Йцксяк индекс (БКИ) бунларла ялагяли ола
биляр:
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l Щярякятлилийин ящямиййятли дяряъядя мящ-
дудлашмасы

l Артропатик аьрыларын шиддятлянмяси
l Зядялянмиш ойнагларын ямяля эялмя рискинин

артмасы
l Диабет, атеросклероз вя цряк-дамар хястялик-

ляринин йаранма рискинин артмасы. Бу да юз
нювбясиндя зядялянмиш артропатик ойнагла-
рын йаранмасына эятириб чыхара биляр. 

4. Мцтямади олараг физики активлик тяйин олун-
малыдыр.

5. Яэяр функсионал мящдудиййят эцндялик ак-
тивлийя мане олурса, о заман щемофилийа иля
таныш олан физиотерапевт алтернатив активлик
нювлярини  тювсиййя едя биляр.

6. Бязи щалларда дийетолога йюнляндирмя дя ола
биляр.

Щипертонийа 
1. Щемофилийалы хястяляр адятян йцксяк ган

тязйигиня малик олурлар. Щемофилийалыларын щи-
пертонийа хястялийиня тутулма ещтималы диэ-
ярляриня нисбятян ики дяфя артыгдыр. Онлар
ящалинин йердя галан щиссяси иля мцгайисядя
даща чох щипертонийа ялейщиня дярманлардан
истифадя едирляр.  

2. Йцксяк тязйигдян язиййят чякян щемофилийалы
хястялярдя ганахма риски йцксяк олдуьу
цчцн, онлары адекват мцалиъя етмяк вя тез-
тез ган тязйиглярини юлчмяк лазымдыр.

3.  Диэяр цряк-дамар хястяликляринин риски олма-
дыьында систоложи тязйиги ≤140 мм ъивя сцту-
тунда, дуастолик тязйиги ися ≤90 мм ъивя
сцтунунда сабит сахламаг лазымдыр. 

Шякярли диабет
1. Щемофилийалыларын шякярли диабет хястялийиня

тутулмалары сянядляшдирилмяйиб. Лакин мцша-
щидяляр эюстярир ки, бу хястялик йцнэцл дяря-
ъяли ще мофилийалылар арасында даща чох раст
эялинир.

2.  Йашланмагда олан нясилдя, хцсусиля дя артыг
чякидян язиййят чякян хястялярдя глцкоза-
нын сявиййясини щяр ил йохламаг лазымдыр. 

3. Яэяр инсулинля мцалиъя тяйин олунубса, щеч
бир ганахма аьырлашмасы олмадан дяриалтына
ийня йеритмяк олар. 

Щиперхолестеролемийа
1. Гейд едилир ки, холестеролун сявиййяси щемо-

филийалы хястялярдя ящалинин диэяр цзвляриня
нисбятян ашаьы олур.

2. Цряк-дамар хястяликляри риски олан йашлыларда
холестеролун сяиййясини юлчмяк лазымдыр.

3. Яэяр холестеролун сявиййяси йцксякдирся,
мцалиъя тяйин олунмалыдыр.

Цряк-дамар хястяликляри
1. Щемофилийалы хястялярин ишемик цряк-дамар

хястяликяри сябяби иля юлцм щаллары чох ашаьы
сявиййядядир. Лакин бу сябябдян баш верян
юлцмлярин сайы артмагдадыр.

2. Миокард инфактла яввял гябул едилян ганда
лахталанма фактору консентраты арасында
мцмкцн ялагя гейд едилир. 

3. Цряк-дамар хястяликляриндян язиййят чякян
щемофилийалы хястяляря ади бахым лазымдыр вя
мцалиъя кардиологун мяслящяти иля олмалыдыр. 

4. Йцксяк сявиййядя факторун галдырылмасына
йол вермяк олмаз. Щепарин препаратлары
гябул едилмиш кардиоложи хястяликляр цзря про-
токолларын стандартларына ясасян истифадя олу-
нур.

Психососиал  тясир
1. Йашлы  хястялярдя щярякятсизляшмиш аьрылы арт-

ропатийа щяйат кейфиййятиня негатив тясир едя
биляр вя сярбястлийин  итирилмясиня эятириб чы-
хара биляр 

2. Хястяляр ъаван вахты щемофилийа иля ялагядар
мянфи хатирялярля баьлы эюзлянимяз емосио-
нал проблемляр йашайа билярляр.

3. Щяйат кейфиййятинин йахшылашмасы вя сярбяст-
лийи горумаг цчцн евя вя иш йериня уйьун-
лашма вя аьрынын дцзэцн мцалиъяси графики
тяйин олунур. 

4. Сосиал ишчи, тибб баъысы, щяким вя йа щемофи-
лийа цзря психолог фяал психоложи дястяк эю-
стярмялидирляр. 
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1. ЦЩФ хястяляри, онларын аилялярини вя ганын ирси
позьунлуьу иля баьлы тяърцбя кечян щяким-
ляри дястяклямяк вя беля хястялярин щемофи-
лийа мцалиъя мяркязляриндя апарылан мцалиъя
иля тямин етмяк   кими вязифяляри юз цзяриня
эютцрмцшдцр.

2. Бу тялиматын ясас мягсяди щемофилийанын
мцалиъясидир. Яввялки няшрлярдя Фон Вилле-
бранд вя надир ганын лахталанма хястяликля-
ринин диагностикасы вя мцалиъяси мцзакиря
олунмушдур.
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Диагностиканын принсипляри

1. Щемофилийанын клиники яламятляри щаггында
билик вя клиники диагнозун дцзэцн олмасы 

2. Ганахманын потенсиал сябяблярин тяйин едил-
мяси цчцн скриннинг сынагларындан истифадя
едилмяси, мясялян, тромбоситлярин сайынын
щесабланмасы, ганахма мцддяти (ГМ), бязи
щалларда) вя тромбоситлярин функсионаллыьынын
йохланылмасы цчцн диэяр скриннинг сынаглары,
протромбин вахты (ПВ) вя активляшмиш щиссяви
тромбопластин вахты (АЩТВ)

3. Факторун анализ вя диэяр мцвафиг хцсуси тяд-
гигатлар васитясиля диагнозун тясдиг едилмяси.  

Техники мейарлар

Ган нцмунясинин эютцрцлмяси цчцн 
хястянин щазырланмасы 

1. Мцмкцн олан позунтуларын  мцяййянляшди-
рилмяси цчцн ган  нцмуняляринин эютцрцлмя-
синдян яввял хястянин йемякдян чякинмяси
адятян зярури дейил, лакин ганын плазмасында
липидлярин щяддиндян артыг олмасы автоматлаш-
дырылмыш анализаторлардан алынан нятиъяляря
мянфи тясир эюстяря биляр. 

2. Хястяляр сынаьын нятиъяляриня тясир едя билян
дярманлардан узаг олмалыдырлар (мясялян,
аспирин кими, щансы ки, тромбоситлярин функсио-
наллыьына тясир едир вя ганахманын йекун-
лашма вахтыны узадыр) 

3. Мящз дамарын функсийасындан яввял хястяляр
эярэин физики щярякятлярдян узаг олмалыдырлар 

4. Яэяр ган нцмуняляринин  эютцрцлмяси просе-
дуруна эюря хястя хцсуси щяйаъан кечирирся,
онда ФВЫЫЫ фактор вя Фон Виллебранд факто-
рунун сявиййяляри мцвяггяти олараг  арта
биляр. 

1. Хястядя мцвафиг мцалиъянин гябул едилмяси
цчцн дцзэцн диагнозун гойулмасы ваъибдир.
Ганын лахталанмасында мцхтялиф позулмала-
рынын чох охшар симптомлары ола биляр.

2. Дягиг диагноз йалныз щяртяряфли вя дягиг ла-
боратор анализлярин ясасында гойула биляр. О,
лабораторийа протоколларына вя проседурларына
ъидди ямял едилмясиндян асылыдыр, щансылар ки,
ашаьыдакылары тяляб едир: 

l коагулйасийанын лаборатор сынагларын апарыл-

масында билик  вя тяърцбянин олмасы 
l мцвафиг аваданлыглар вя реактивлярин истифадя

едилмяси 
l кейфиййятин тямин едилмяси
3. Сиз скриннинг сынаглар вя факторларын анализиня

даир техники мейарлар вя хцсуси тялиматлар
щаггында ятрафлы мялуматы чап олунмуш
ЦЩФ-ын“Щемифилийанын диагностикасы вя
ганын диэяр позунтулары: Лаборатор вясаит,
икинъи няшри”адлы вясаитдя тапа билярсиниз [1].
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Ган нцмунясинин эютцрцлмяси

1. Ган нцмуняляри стандарт методоложи гайда-
ларына уйьун олараг топланылмалыдыр. [2]. 

2. Сцрятли дашынмасыны тямин етмяси цчцн нцму-
няляр лабораторийайа йахын топланылмалыдыр. 

3. Нцмуняляр топланылдыгдан сонра дюрд саат яр-
зиндя сынагдан кечирилмялидир.

4. Сынагларын нятиъяляри нцмунялярин сахланма
шяраитиндян асылы олараг дяйишя биляр.Йцксяк
щярарят (>25°Ъ) ФВЫЫЫ факторунун фяалиййят
иткисиля нятиъяляня биляр, ейни заманда сойуг
шяраитдясахланылмасы (2-8°Ъ) сойуглуг актив-
ляшмясиня сябяб ола биляр. Буна эюря нцму-
няляри дюрд саатдан артыг олмамаг шярти иля
20°Ъ вя 25°Ъ щярарят арасында сахламаг зя-
руридир.

5. Дамарын пунксийасы тямиз олмалы, юзц дя
нцмуня резин сыхыъынын гойулмасындан сонра
бир дягигя ярзиндя дамарларда ган дурьун-
луьу йаратмадан эютцрцлмялидир. 

6. Ганын пласмасы шприс вя йа ган нцмуняляри-
нин эютцрцлмяси цчцн вакуум системляриня
йыьылмасы мяслящятдир. Ийня бюйцкляр цчцн
19-21 юлчцлц, балаъа ушаглар цчцн 22-23
юлчцлц олмалыдыр. Периферик дамар катеторлар
вя йа щепариндян истифадя олунмамыш мяр-
кязи дамар вя катеторлар васитясиля нцмуня-
лярин сечилмяси чохлу щемостаз сынагларын
апарылмасы  цчцн уьурлу ола биляр. 

7. Ганын лахталанмасынын сынаглары цчцн ган
нцмунясинин эютцрцлмясиндя мцнтязям ка-
тетордан истифадя етмямяк зяруридир. 

8. Щямчинин, ган нцмуняляринин кюпцклянмя-
синин гаршысы алынмалыдыр. Чох вахт илк 2 мл-
дян имтина етмяси файдалы ола биляр. 

9. Сынаглары ситрат мящлулу олан сынаг шцшяляриня
(щансылар ки, 0.105-0.109 мол арасы дищидрат
трисодиум ситрат су мящлулу, ганын ситрата 9:1
нисбятини сахлайараг тяшкил едир) топламаг
мяслящят эюрцлцр. Яэяр сынаг шцшяси 80%
тяляб олунан щяъминдян азлыг тяшкил едирся,
бу нятиъяляря мянфи тясир эюстяря биляр. Три-
содиум ситратын 3.8%-дян даща али консентра-
тындан истифадя етмяк тювсийя олунмур.

10. Ситрат мящлулу иля тез вя дцзэцн гарышдырма
просесини сынаг шцшясинин ещтийатла чеврилмяси

йолу иля щяйата кечирмяк лазымдыр.
11. Яэяр ган нцмунялярини эютцрцлмя вахтын-

дан дюрд саат ярзиндя мцайиня етмяк
мцмкцн дейился, онда тромбоситлярля зянэин
олмайан плазманы -30°Ъ температурда дон-
дуруб бир нечя щяфтя ярзиндя сахламаг олар,
вя йа яэяр  температур- 70°Ъ-дирся алты айа
гядяр сахламаг мцмкцндцр.[3]. -20°Ъ тем-
пературунда сахлама адятян мцвафиг дейил.  

12. Дондурмуш нцмуняляр 37°C температурда
дюрд-беш дягигя ярзиндя яридилмялидир ки,
криопресипитат ямяля эялмясин. 

Тромбоситлярля зянэин олмайан 
плазманын щазырланмасы 

Тромбоситлярля зянэин олмайан плазма  стан-
дарт методик гайдалара уйьун олараг щазыр-
ланмалыдыр. (ЪЛСЫ 2008а) 

1. Тромбоситлярля зянэин олмайан плазманы ян
азы1700 грам олмаг шярти иля вя 10 дягигя-
дян аз олмайан мцддят ярзиндя отаг темпе-
ратурунда (йяни дондурулмамыш шякилдя)
сентрифуга етмякля щазырлайырлар.

2. Тромбоситлярля зянэин олмайан плазманы сы-
наглардан яввял отаг температурунда (20°Ъ-
25°Ъ) сахламаг олар. 

3. Эютцрцлмя вя мцайиня заманы щемолиз олун-
муш плазманы тящлил етмяк олмаз. 

Ганын лахталанмасынын сон мярщялясинин 
мцяййянляшдирилмяси

1. Бир чох лабораторийаларда инди йарымавтомат-
лашдырылмыш вя йа там автоматлашдырылмыш лах-
таланма анализаторлары вар. Ял цсулу иля
лахталанманын сон мяр щялясинин дягиг тяйин
едилмяси бюйцк тяърцбя тяляб едир, хцсусиля
яэяр лахталанмамцддяти артыбса вя йа яэяр
фиброэенин консентрасийасы ашаьы,  ган лахтасы
ися дуру вя назикдирся.

2. Ял цсулу иля сынаьы мцшащидя едяркян сынаг
шцшясини азъа 90° дяряъяйя гядяр щяр беш са-
нийядян бир цч дяфя яймяк лазымдыр. Енишляр
арасы сынаг шцшясини 37°Ъ температурунда
олан балаъа су ваннасына ендирмяк лазымдыр.
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Скриннинг сынаглары

1. Ган лахталанмасынын позулмасы шцбщяли олан
хястялярин скрининг едилмяси цчцн [4]тромбо-
ситлярин сайынын щесабланмасы, ганахма
мцддятиня даир сынаг (ГМ), протромбин вахты
(ПВ) вя активляшмишщиссяви тромбопластин
вахты (АЩТВ) кими сынаглардан  истифадя
олуна биляр.

2. Ганахма мцддятиня даир сынаьа щяссаслыг вя
юзцнямяхсуслуг хцсусиййятляр кифайят етмир
вя щямчинин, онун тятбиг цсулдан асылы олараг
мцхтялиф уйьунсузлуглара эятириб чыхарда
биляр. Она эюря тромбоситлярин функсионаллы-
ьына аид диэяр сынаглардан тромбоситлярин
агрегатометрийасы, щарда ки бу сынаг мювъ-
уддур ондан истифадя етмяк зяруридир [5,6].

3. Бу сынагларын нятиъяляриня ясасланараг ганын
лахталанмасынын мейарларыны щиссяви
мцяййян етмяк вя нювбяти тящлилляр цчцн тя-
лимат кими онлардан истифадя етмяк олар. (аша-
ьыдакы 3-1 Ъядвяля нязяр йетирин). 

4. Бу скрининг сынаглар ган позунтуларынын
йцнэцл формасы олан хястялярдя, дяйишиклик-
ляри ашкар етмяйя биляр вя щямчинин тромбо-
ситлярин функсионаллыьынын бязи гцсурлары,
ФХЫЫЫ факторун чатышмазлыьы, вя фибринолизин
еля надир гцсурлары, щансылар ки, ганахманын
тенденсийалары  иля ялагядар ола биляр.

Дцзялиш тящлилляр 

1. Дцзялиш тящлилляр вя йа нормал плазманын
мигдарынын (НПМ) истифадяси гарышдырма
цсулу иля апарылан тящлилляр факторун чатышмаз-
лыьына вя йа инщибиторларын анти-коагулйантла-
рына эюря лахталанма вахтынын узанмасына
сябяб ня олдуьуну мцяййян етмяйя кюмяк
едяъяк. Ган лахталанмасы факторларын мцяйй-
янляшдирилмясиня даир тящлил мювъуд дейился,
ФВЫЫЫ/ФЫ факторларын чатышмазлыьы иля олан
плазманын дцзялиш тящ лиллярини фярди факторла-
рын чатышмазлыьынын мцяййянляшдирилмясиндя
истифадя етмяк олар.

Ган лахталанмасы факторунун 
мцяййянляшдирилмясиня даир тящлил 

1. Ган лахталанмасы факторунун мцяййянляшди-
рилмясиня даир тящлил ашаьыдакы щалларда тяляб
олунур: 

l Диагнозу мцяййян етмяси цчцн
l Мцалиъяни мцшащидя етмяси цчцн 
l Лабораторийайа нязарят консентратлары инфузи-

йадан яввял вя сонра лахталанма факторун
дяряъяляринин юлчцлмяси васитясиля олуна
биляр. 

l Нормайа эюзлянилян вахтындан лянэидилмиш
гайыдыш вя/вя йа инфузийа олунмуш лахта-

ЪЯДВЯЛ 3-1 - СКРИНИНГ СЫНАГЛАРЫН ШЯРЩИ 

МЦМКЦН ОЛАН 
ДИАГНОЗ

ПВ ФЩТВ* ГМ ТРОМБОСИТЛЯРИН
САЙЫНЫН 
ЩЕСАБЛАНМАСЫ

Хястялик йохдур Нормал Нормал Нормал Нормал

А вя йа Б щемофилийасы** Нормал Артыб* Нормал Нормал

ФВХ (Фон Виллебранд 
хястялийи)

Нормал Нормал вя йа
артыб*

Нормал вя
йа  артыб*

Нормал вя йа  азалыб

Тробмоситлярин гцсуру Нормал Нормал Нормал вя
йа  артыб*

Нормал вя йа  азалыб

*ФЩТВ юлчц нятиъяляри тящлил цчцн истифадя олунан лаборатор цсулундан чох асылыдыр.
**Беля бир схем ейни заманда ФХЫ, ФХЫЫ  факторлар, аьрыкясиъи дярманларда вя йа йцксякмоле-

кулйар кининоэен иля йанашы ола биляр. 
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ланма факторун йарычыхарылма дюврцнцн ашаьы
олмасы ингибиторларын мювъуд олмасындан
еркян хябярдарлыг кими сайыла биляр. 

l Криопресипитатын кейфиййяни йохланмасы цчцн
l Криопресипитатда олан мящсулун кейфиййятиня

нязарят цчцн ФВЫЫЫ факторун консентрасийа-
сыны йохламаг файдалыдыр. 

2. Фенотипик сынагларда дашыйыъылары ашкар етмяк
цчцн щяссаслыг вя юзцнямяхсуслуг хцсу-
сиййятляри йохдур. Бязи мяъбури дашыйыъылары
ола билян амиллярин нормал нисбяти ФВЫЫЫ:Ъ/
ВWФ:Аэ.Эенотипик сынаглар чох дягиг цсул-
дур вя буна эюря дя дашыйыъыларын ашкар олун-
масында тювсиййя олунур. АЩТВ ясасында
олан бир-мярщяляли тящлилляр ян тез-тез истифадя
олунан цсуллардандыр. Бу тящлилин ашаьыдаки
хцсусиййятляри ваъибдир: 

l ФВЫЫЫ вя ФЫХ факторларын чатышмазлыьы иля олан
плазмада щямин факторлар тамамиля йох ол-
мамалыдыр вя мцвафиг олараг  плазма вя ди-
эярлахталанма факторлары <1БЮ/дл сявиййядя
олмалыдыр.

l Калибровка цчцн нязярдя тутулмуш плазманын
истещсал вя истещлак олундуьу йеря ясасян
бейнялхалг юлчц ващидляри иля калибровка
етмяк лазымдыр.

l Етибарлы тящлил цчцн ян азы  цч  мцхтялиф щялляр
плазма мящлулу вя сынаг нцмуняси тяляб
олуна биляр. 

l Сынаг нцмунясинин бир мящлулундан истифадяси
тящлилин дягиглийини чох азалдыр вя бязи инги-
биторларыништракы иля гейри дягиг нятиъяляря эя-
тириб чыхарда биляр. 

l Орта вя аьыр щемофилийалы хястялярин тест
нцмунялярини тящлил едяркян узадылмыш вя йа
айры-айры калибрлямя яйриси тяляб олунур.Садя
узадылмыш калибрлямя яйриси васитясиляекстро-
полйасийаны тящлил етмядян плазманын колибр-
лянмяси йол верилмяздир.Орта аьырлыглы А
щемофилийалы хястялийи тясдиг олунмуш бязи
хястялярин диагнозунда бирпилляли анализдян
истифадя олундугда щямин хястялярдя ФВЫЫЫ
факторунун нормал активлийи, икипилляли анализ-
лярдя ися лахталанма факторунун гысалдылмыш
активлийи мцяййян олунур.  

Инщибиторларын сынаьы

1. Яэяр хястянин плазмасыныНПМ иля гарышдыран
заман АЩТВ-ны тянзимляйян артымы мцша-
щидя олунанда инщибиторун щансыса формасынын
олмасы барядя шцбщялянмяк лазымдыр.

2. Щемостазын ян тез-тез раст эялинян функсионал
инщибиторлары дяри вярямин антикоагулйантлары,
щансылар ки, лахталанманын фярди факторларына
гаршы йюнялмяйибляр онлары истисна етмяк ла-
зымдыр.

3. Сынаглы вя нормал плазма мящлуллары гарышы-
ьындан олан тромбопластин сынагларынын няти-
ъялярини изащ етмяк чятин олур, хцсусян она
эюря ки, газанылмыш щемофилийа заманы илкин
ФВЫЫЫ фактора гаршы эцълц антиъисим иля йанашы
тромбопластин сынаьын там тянзимлянмяси
щяйата кечя биляр.

4. А щемофилийалы хястялярдя явязедиъи терапийа
фонунда йаранан ФВЫЫЫ факторунун бир чох ин-
щибиторлары бу шякилдя юзцнц эюстярир: Хястя-
нин плазмасынын актив щиссяви тромбопластин
вахты  вя НПМ орта сявиййядя олур,йянияэяр
гарышыг маддя 1-2 саат ярзиндя 37°Ъ темпе-
ратурда инкубасийа едилярся,ики материалынак-
тив щиссяви тромбопластин вахты арасындакы
мцддят узаныр.                   

5.  Инщибиторун фярди лахталанма факторуна гаршы
йюнялмясинин тясдиги хцсуси инщибиторун тящ-
лилини тяляб едир.

6. ФВЫЫЫ фактор ингибиторун тящлили цчцн Ниджме-
эен модификасийасы Бетестин ясас тящлилиндян
(1 Сявиййя) даща йцксяк сявиййядя юзцня-
мяхсуслуг вя щяссаслыг тяклиф едир [9,10] 

7. Модификасийа ашаьыдакы гайдада апарылыр:
l Йыьылмыш НПМ (щансы ки, ФВЫЫЫ факторуну

тямин едир) сынаг олунан плазма иля гарышдыры-
лыр вя 37°Ъ температурундаинкубасийаедилир. 

l Ики саатдан сонра галыг ФВЫЫЫ фактору контрол
гатылмыш маддядя олан ФВЫЫЫ факторла мцга-
йисяли юлчцлцр, щансы ки, йыьылмыш плазма
НПМ-дян вя сынаглы маддя иля инкубасийа
олунмуш ФВЫЫЫ факторун чатышмазлыьы иля олан
гарышыгдан ибарятдир

l Галыг ФВЫЫЫ фактору ващидя чеврилир, графикдян
истифадя етмякля йары мигйаслы галыг ФВЫЫЫ
факторуна гаршы шярти ишаря едилир. Щансы ки, бу
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баланс=0 БВ (Бетезд Ващиди) /мл инщибитор
100% фярзиййясиня ясасланыр вя 1.0=50% БВ
(Бетезд Ващиди) /мл (Бейнялхалг сазишдя БС-
дя БВ (Бетезд Ващиди) шярти инщибитор фяа-
лиййятини мцяййян едян щамам ващидидир)

l Галыг ФВЫЫЫ факторун фяаллыьы <25% олдугда,
инщибиторун эцъцнц дцзэцн гиймятляндирмя-
мяйин гаршысыны алмаг цчцн хястянин плазма-
сыны тякрар сынагдан кечирмяк лазымдыр.

l Инщибиторун титри ≥ 0.6 БВ (Бетезд Ващиди) /мл
олдугда клиники ящямиййятли кими сайылмалы-
дыр [11]. 

Тялим кечмиш персонал

1. Щятта ганын лахталанмасынын ян асан скрин-
нинг сынаглары юз мащиййятиня эюря чятиндир. 

2. Коагулйасийа иля мяшьул олан лаборатор
алим/мцщяндис дягиг нятиъялярин ялдя едил-
мяси цчцн щяртяряфли анлайыша малик олмалы-
дыр.

3. Бязи щалларда ихтисаслашдырылмыш мяркяздя
тялим кечян лаборатор алим/ мцщяндисин ол-
масы файдалы ола биляр. 

Аваданлыг вя реаэентляр щяр щансы бир лаборато-
рийа цчцн ясас алятляр щесаб едилир. Дягиг ла-
боратор сынагы цчцн ашаьыдакылары тяляб едир:

Аваданлыглар 
1. Темпуратуру  37°Ъ ± 0.5°Ъ су щамамы   
2. Лахтанын ямяля эялмясини мцшащидя етмяк

цчцн су щамамынын йахынлыьында    йахшы ишыг
мянбяйи йерляшдирилмялидир.   

3. Санийяюлчян    
4. 0.1 мл вя 0.2 мл дягид йыьа билян автоматик

пипеткалар(дяйишян вя йа сабит щяъми иля) 
5. Лахталанма сынаьы цчцн тестляр тямиз содалы

шцшя боруда (1.5 см х 1.2 см)олунур. Яэяр
нцмайиш едиля  билян щалда о просесдя исти-
фадя олунан тест нятиъяляриня тясир етмирся,
мцмкцн олдуьу щалларда  щяр щансы шцшя габ-
дан икинъи дяфя истифадясиня йол верилмяли-
дир.Лахталанма анализатору цчцн пласмас
габлардан тякрар истифадя етмяк олмаз.   

6. Щал щазырда лахталанманы юлчян  йарыавтомат
вя там автоматларын сайы артыр.Бир чох щал-
ларда бу аваданлыглар ашаьыдакы цстцнлцкляря
маликдир:

l Ганын лахталанмасынын сон мярщялясини дягиг
юлчян

l Тест нятиъяляринин дягиг тякминляшдирилмяси 
l Бир чох анализлярин йериня йетирмяк имканы ган

лахтасы ясасында олур
l Мцшащидя олунан сящвлярин азалмасы(реакси-

йанын сону адятян електромеханика вя йа фо-
тоелектроника иля юлчцлцр)

l Полистиролдан тяшкил олмуш пласмас(рянэсиз)

кцвейтлярин явязиня шцшя борулардан истифадя
олунур

7. Ясас аваданлыглардан истифадя етмякля йахшы
лаборатор тяърцбя иля йахшы нятиъя ялдя етмяк
олар. Бу баъарыглар сонра даща чох автомат-
лашдырылмыш технолоэийа иля уйьунлаша биляр.

Коагулометрин сечилмяси 
1. Чох лахталанма анализаторлары дяст шякилдя ве-

рилир, буна юлчц аляти вя реактив дахилдир, щяр
ики компонент ялдя олунан нятиъяляря тясир
едя биляр. Бу фактын гиймятляндирилмяси вя
сечилмяси системиндя нязяря алынмалыдыр.
Буну нязяря алмаг цчцн диэяр мцщцм мя-
сяляляр:   

l Йериня йетириляъяк тест нювляри, иш йцкц, щям-
чинин лабораторийа ямялиййатларынын ардыъыллыьы   

l Ямялиййат тялябляри (енержи, мякан, рцтубят,
темпуратур, вя с)  

l Реаксийанын гырылмасы вя техники хидмят цзря
тялябляр 

l Ютцрцъцлцк габилиййяти вя анализин хяръляри то-
плусу  

l Диэяр истещсалчыларын реактивляри иля бирляшдир-
мяк  имканы 

l Диэяр програмлашдырылан анализляр нятиъя иля
мцгайися дя,щяр щансы диэяр ещтиййат  метод-
лары  анализатор ясасында  ялдя едилмишдир.

Ган нцмуняси  вя плазма цчцн сахланма кон-
тейнляринин  тест боруларынын чяпяр уйьунлуьу
йериндя истифадя олунур. 

l Техники тящлцкясизлийин гиймятляндирилмяси
(механики, електрик, микробиоложи)  
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l Мцвафиг тялимин мювъудлуьу  
2. Бу системлярин истисмар характеристикалары щаг-

гында мялуматын мювъудлуьуну тяляб едир.
Бу мялуматлар няшр ядябиййаты вя истещсал-
чынын мялуматлары дахил олмагла мцхтялиф
мянбялярдян ялдя едиля биляр,бундан башга
йерли гиймятляндирмянин бязи формасы тяляб
олуна биляр. Щансыки диггят едилмяси лазым
олан  аспектляри вар:

l Скриннинг тестляри цчцн тестин дягиглийи коеффи-
сиент варийасийасында  <3 %, анализ  фактору
цчцн < 5% кянара  чыхыр.

l Мцдахиля олунан маддялярдя эяляъякдя ишин
дяйяри   

l Реактивлярин  анализатор лювщяляри цзяриндя са-
битлийи..Диэяр цсуллар иля уйьунлашмасы..Реа-
эентлярин ейни лабораторийа груплары иля
тяъщизаты сынаьын ейниляшдирилмясиня имкан
верир.

l Мялуматларын емалы,компйутер програмлары
вя кейфиййятя нязарят    

l Зярури тялимляр 
l Етибарлылыг    
3. Лахталанма анализаторунун  гиймятляндирил-

мясиндя бир сыра няшр олунан гайдалар вя тюв-
сиййяляр юз яксини тапмышдыр. (12,13)      

Реактивляр

Сечилмиш мцщитин тяъщизаты вя партийаларын фаси-
лясиз чатдырылмасына диггят вя узун сахланма
мцддяти тяърцбядя мягсядяуйьунлуьу эю-
стярир. Тяъщизатчынын мцвафиг тестляр вя реа-
эентляр щаггында суаллары нормал арайыш
силсилялярини мцяййян етмяк цчцн идеал
оларды вя мцтляг  шяраит  нязяря алынараг йе-
риндя истифадя етмякля буна наил олмаг олар.  

2. Шцбщяли тест нятиъяляринин алынмасы вя йа чат-
дырылмасында проблем мювъуд олан щаллар ис-
тисна олмагла,мцхтялиф мянбя материалларына
кечид тювсиййя олунмур.Диэяр маркалар там
фяргли бир щяссаслыьа малик ола биляр вя буна
эюря дя онлары ейни вахтда истифадя етмяк
олмаз.

3. Реаэентляря ялавя олунан зярури  тялиматлар
излянилмялидир.   

4. Хцсуси  диггят мцщитин сабитлийиня щяср олун-
малыдыр. Потенсиал  олараг  эцндялик истифадя
цчцн реаэентин яримя вя бярпасындан сонра,
сахланма вя истифадя шяраитиндян асылы олараг
онун кейфиййяти заманла азала биляр.

5. Мцвафиг тестляр вя реаэентлярин  апарылмасы
барядя гярар гябул олундугдан сонра,мцтляг
йериндя истифадя шяраитини  нязяря алмагла
нормал истинад силсилялярини мцяййян етмяк
идеал оларды.    

1. Кейфиййятин тяминаты  (КТ) - Бу лабораторийа
тестляри вя щесабат етибарлыьыны тямин етмяк,
алынан бцтцн тядбирляри тясвир етмяк цчцн ис-
тифадя  олунан цмумиляшдирилмиш  терминдир.   

2. Кейфиййятин тяминаты  КТ бцтцн диагностик
просеслярин аспектлярини ящатя едир,анализ
нцмуняси вя щазырланмасы вя дахили нязарят
кейфиййятинин  нятиъяси щаггында  щесабат вя
мцалиъя щякиминин сечилмясиня гядяр тяртиб
олунур.   

3. Бу просеся ъялб олунан щяр кяс проседурларын
дцзэцнлцйцнцн щяйата кечирилмяси цчцн мя-
сулиййят дашыйыр.     

Дахили кейфиййятя нязарят  (ДКН)

Дахили кейфиййятя нязарятдян (ДКН) ващид за-

манда мцяййян мцддятлярдя  метод вя
проседурларын олуб-олмамасыны  тяйин етмяк
цчцн истифадя олунур.    

2. Дахили кейфиййятя нязарят тядбирляри лаборато-
рийа нятиъяляриндя кифайят гядяр етибарлылыьы
тямин етмяк цчцн клиник гярарын гябул едил-
мяси,терапийа вя щемостатик кянарлашма ди-
агностикасыны мцшащидя етмяк мягсяди иля
гябул олунмушдур.   

3. Дахили кейфиййятя нязарят (ДКН) фярди цсул-
ларын дягиглик дяряъясинин мцяййян едилмяси
цчцн хцсусиля файдалыдыр.    

4. Щемостаз цчцн скрининг тестляря мцнтязям
олараг нормал плазма вя манеяли плазма
дахил едилмялидир. Ян азы бир нцмунянин  да-
хили кейфиййятля  бир сявиййядя олмасы цчцн
бцтцн тяряфлярля тестляри дахил етмяк лазымдыр.      
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Хариъи  кейфиййятин 
гиймятляндирилмяси  (ХКГ)   

1. Дахили кейфиййятя нязарятин сямярялилийини
йериндя  йохламаг цчцн  лабораторийаларын
эцълц хариъи кейфиййятин  гиймятляндирмя-
синдя иштрак етмяси тювсиййя олунур.      

2. Хариъи кейфиййятин гиймятляндирилмяси про-
грамы  бу вя диэяр лабораторийа нятиъяляринин
ялдя едилмяси, нятиъяляр арасындакы ардыъыллыг
дяряъясини мцяййян едир.    

3. Беля програмда иштрак  лабораторийа  вя  онун
истифадячиляри арасында инам йаратмаг  цчцн
кюмяк едир.    

4. Бейнялхалг Хариъи Кейфиййятин Гиймятлянди-
рилмяси Дцнйа Сящиййя Тяшкилаты  хцсуси олараг
дцнйада щемофилийа мцалиъя мяркязляринин
ещтийаъыны юдямяк цчцн йарадылмышдыр. Бу

програма ганахма диапозону  вя нязарят
цчцн тящлилляр дахилдир.  Бу  програмын   де-
талларыны, сиз  Сщеффилд, Инэилтярядя ган лахта-
ланмасы  цзря тестляри   СЧД иля  ялдя едя
билярсиниз, щансы ки,  Британийа  Милли  Хариъи
Кейфиййятинин  Гиймятляндирилмяси  Хидмяти
иля  бирликдя  ямякдашлыг  едир. (НЕГАС -
Натионал Ехтернал Гуалитй Ассесмент Сер-
висе).    

5. Бундан ялавя диэяр  иътимаи  вя бейнялхалг
Кейфиййятинин  Гиймятляндирилмяси  про-
грамлары  вардыр. (ИЕГАС - Интернатионал Ех-
тернал Гуалитй Ассесмент Сервисе) Бу
мягсядля  хариъи кейфиййятин гиймятляндирил-
мяси  програмында  лабораторийа  йцксяк
кейфиййят  вя  етибарлылыьа  малик  олмалыдыр,
Мцвафиг  реаэентляр   вя  методикалары   етмяк
имканына  малик олан  профессионал  тялим
кечмиш  ишчи  гцввяси  лазымдыр.
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1. Гансызманын даща чох ещтимал олунан на-
щиййяляри ятрафларын ойнаг вя язяляляридир.

2. Хястялийин аьырлыьындан асылы олараг ганахма
тез - тез вя щяр щансы сябяб олмадан (спон-
танн) баш верир (бах. Ъядвял 1-1). 

3. Аьыр щемофилийасы олан ушагда , биринъи щемар-
тоз бир гайда олараг  йеримяйя йахуд имяк-
лямяйя башлайанда баш верир. Бу 2 йаша
гядяр  бязяндя эеъ ола биляр.

4. Гейри адекват мцалиъя заманы тякрарланан га-
нахмалар ойнаг вя язялялярин вязиййятнин
ъидди  писляшмясиня, щярякятсизлик цъбатындан
функси оналлыьын кяскин шякилдя итирилмясиня,
язяля атрофийасына , ойнагларын аьры вя дефор-
масийасына вя щяйатынын илк 10- 20 или ярзиндя
контрактуралара эятириб чыхараъаг.

Синовит  
1. Кяскин щемартоздан сонра синовиал гиша илти-

щабланыр: щипермик олур вя асан зядялянир . 
2. Кяскин синовит мцалиъясинин олмаасы тякрар

щемартоза эятириб чыхара биляр . 
3. Бу мярщялядя ойнаьы шин вя йахуд басгыъы

сарьынын кюмяйи иля горумаг лазымдыр.
4. Ойнаьын фяаллыьына шиш вя гыздырма яввялки

щалына эялиб чыханадяк  мящдудиййят гой-
маг лазымдыр . 

5. Бязи щалларда Сиклооксиэенеза  инщибиторлары  -
2 (СОЭ) кючцрцлмяси ваъиб ола биляр .

6.  Илкин мцайинядя щярякятин амплитудасы по-
зулмур. Щемартрозун вя йа синовитин диаг-
нозу ойнаьын деталлы мцайинясиндян сонра
гойулур.

7. Синовийал  щипертрофийанын мювъудлуьуну улт-
росонографийа вя йа магнит-резонанс мцайиня
иля тясдиглямяк олар. Тясвири рент эенограмма
вя хцсусиля магнит - резонанс мцайиня ой-
наьын остеохондрал  дяйишикликлярин эенишли-
йини мцяййян етмяйя кюмяк едир.

8. Тякрарланан гансызмалар заманы синовийал ги-
шада илтищаблашма хроники характер алыр вя ой-
нагда шишкинлик мцшащидя олунур (шишкинлик
адятян бюйцк олмур вя аьрысыз олур): бу хро-
ники синовитдир.

9. Шишкинлийин артмасы, ойнагларын зядялянмяси,
язялялярин атрофийасы вя щярякятлилийин итирил-
мяси  хроники щемофилийа артропатийасыны ин-
кишаф етдирир.

10. Мцалиъянин мягсяди еркян вахтларда сино-
вийал гишайа нязарят йаратмаг вя ойнаьын
фуксионаллыьыны горумагдан ибарятдир. Мца-
лиъя вариантлары бунлардыр:

l Периодик гансызмаларын гаршысыны алмаьа йетя-
ъяк тезликдя вя дозада тяйин олунан фактор
консентраты иля явязлямяси

l Кифайят едяъяк дозада консентратлар олдуьу
тягдирдя интенсив физиотерапийа иля тякрар про-
филактиканын гыса мцалиъя курслары (6-8 щяфтя)
файдалы олар.

l Бунлардан ибарят олан физиотерапийа:
язялялярин эцъцнц артырмаг вя ойнаьын щя-

рякят амплитудасыны горумаг цчцн эцндя-
лик мяшгляр

тякрар илтищаблашманын азалдылмасы методи-
касы, яэяр мювъуддурса
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функсионал мяшгляр
l Сиклооксиэенеза - 2 (СОЭ-2) илтищабялейщиня

дярманларла мцалиъя илтищаблашманы азалда
биляр.

l Функсионал мцалиъя цсуллары ойнаьын щярякя-
тиня сябяб олан, лакин амплитудасынын со-
нунъу нюгтясиндя щярякяти мящдудлашдырыр,
синовиал гиша зядяляня билдийи цчцн вя йени-
дян гансызмалар баш веря биляр.

Синовектомийа 
1. Яэяр хроники синовит тез-тез тякрарланан ган-

сызмаларла мцшайият олунурса вя вязиййятя
диэяр васитялярля беля нязарят етмяк олмурса
синовектомийа нязярдян кечирилмялидир. Си-
новектомийа бир нечя вариантларла олунур.
Кимйяви вя радиоизотоп синовиортоз, ортоско-
пик вя йа ачыг ъярращи синовектомийа.

2. Гейриъярращи синовектомийа цстцн мцалиъя
методудур.

3. Радиоизотоп синовектомийада йцксяк еффектли
тямиз бета-шцаланмасындан (фосфор-32 вя йа
иттрий-90) истифадя олунур. Ялавя тясири олмур
вя амбулатор щяйата кечириля биляр.  

l Адятян бир изотоп инйексийасы цчцн лахта-
ланма факторунун бир дозасы кифайят едир.

l Ъярращи синовектомийайа нисбятян радиоизо-
топ синовектомийадан сонра реабилитасийа
проссеси даща аз чякир. Лакин йеня дя бу про-
седурдан сонра хястяйя эцъцнц бярпа ет-
мякдя вя ойнагдан нормал функсионал
истифадя етмякдя кюмяк етмяк лазымдыр. 

4. Яэяр радиоизотоп мювъуд дейился, рифамписин
вя йа хлорщидрат окситетрасиклинля кимйяви си-
новиортез дцзэцн алтернатив сайылыр.

l Кимйяви синовиортез синовит нязарят алтына алы-
нана гядяр давам едян щяфтялик ийня вурул-
масындан ибарятдир.

l Аьрылы инйексийалар ойнаг дахилиня ксилокоу-
нин йеридилмясиндян бир нечя дягигя яввял
аьрыкясиъи препаратлар гябул етмяк (айетами-
нофен парасетамолла вя апиоид иля комбина-
сийада) вя фактор консентратлары вурулмалыдыр.

l Кимйяви васитянин ашаьы гиймятдя олмасы
ваъиб лазым олан фактор консентранты иля ком-
пенсасийа олунур.

l Реабилитасийа радиоактив синовектомийада ол-
дуьу кими тяйин олунур.

5. Ачыг вя йа артроскопик олмасындан асылы ол-
майараг ъярращи синовектомийа бюйцк лахта-
ланма фактору ещтиййаты тяляб едир. Бу фактор
консентратлары щям ъярращи ямялиййат за-
маны, щям дя сонракы реабилитасийа дюврцндя
истифадя олунур. Бу проседуру щемофилийанын
мцалиъяси цзря ихтисаслашмыш тяърцбяли бри-
гада щяйата кечирмялидир. Ъярращи синовекто-
мийа диэяр вариантлар уьурсуз алындыгда
нязярдян кечирилир.

Хроники щемофилийа артропатийасы

1. Хроники щемофилийа артропатийасы щяйатын
икинъи ониллийиндян башлайараг ( бязян даща
еркян ) инкишаф етмяйя башлайыр. Бу ганах-
манын аьырлыьы вя онун мцалиъясиндян асылы
олур.

2. Бу проссес билаваситя щемортроз заманы ганын
ойнаьын гыьырдаг тохумасына дцшмяси иля
башлайыр вя саьалмайан хроники синовит  вя
тякрарланан щемортроз заманы  эцъляняряк
ойнаьын бярпа олунмаз зядялянмясиня эя-
тириб чыхарыр.

3. Гыьырдаг тохумасынын тякрар итирилмяси юзцндя
бунлары ещтива едян шиддятлянмиш артритя эя-
тириб чыхарыр:

l Йумшаг тохумаларын тякрар контрактуралары
l язялялярин атрофийасы
l ангулйар деформасийа
4. Невропатийа вя язяля ганахмалары нятиъя-

синдя деформасийа контрактурайа эятириб чы-
хара биляр.

5. Щярякятин мящдуд олмасы ойнаьын бцкцлмя
контурактурасына эятириб чыхарыр. Бу да функ-
сионаллыьын йетяринъя итирилмяси иля нятиъяля-
нир.

6. Ойнаьын щярякяти вя аьырлыг галдырмасы щяд-
диндян артыг аьрылы ола биляр.

7. Ойнаьын вязиййятинин пишляшмяси вя шишмяси
синовиал гишада вя капсулда фиброзун инкиша-
фына эюря баш верир.

8. Ойнагда анкилозун инкишафы иля аьрылар азала
вя йа йох ола биляр.

9. Хроники щемофилийа артропатийаларын рентэено-
график эюстяриъиляри хястялийин дяряъясиндян
асылыдыр.
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l Рентэенографик шякилляр эеъикмиш остехондрал
дяйишикликляри эюстяря билир.

l Гыьырдаьын йеринин даралмасы онун тамамиля
итмясиня эятириб чыхарыр.

l Ойнаг сцмцкляринин баш юртцкляринин даьыл-
масы нятиъясиндя сцмцк ерозийасы вя суб-
хондрал сцмцк сис тасы инкишаф едир, бу да
ангулар - деформасийа иля нятиъялянир.

l Фиброз/сцмцк анкилозу ямяля эяля биляр.
10.Мцалиъянин  мягсяди- ойнагларын фуксийала-

рыны йахшылашдырмаг, аьрылары йцнэцлляшдирмяк
вя хястянин нормал щяйат активлийини давам
вя йа бярпа етмяк.

11.Хроники щемофилийа артропатийасынын мцали-
ъяси бунлардан асылыдыр:

§ Хястялийин мярщялясиндян
§ Хястянин симптомларындан
§ Хястянин щяйат тярзиня вя функсионал баъа-

рыгларына тясириндян
§ Мцмкцн васитялярдян
12. Аьрыны мцвафиг аьрыкясиъи васитялярин кю-

мяклийи иля нязарятдя сахламаг лазымдыр.
Артрит заманы аьрылары азалтмаг цчцн
мцяййян инщибиторлардан Сиклооксиэенеза -
2 (СОЭ-2) истифадя етмяк олар.

13.Бу мярщялядя язялялярин эцъ вя функсионал
имканларынын горунмасына йюнялдилмиш физио-
терапийа мцалиъянин чох ваъиб елементидир.
Яэяр физиотерапийа нятиъясиндя тякрар ган-
сызма оларса, йенидян профилактика лазым ола
биляр.

14. Диэяр консерватив мцалиъя методлары:
§ Деформасийанын дцзялдилмяси цчцн давамлы

эипс сарьыларынын гоймаг.
§ Хястя вя стабил олмайан ойнаглары горумаг

цчцн ортопедик васитялярдян истифадя вя фик-
сасийа етмяк.

§ Аьырлыг дцшян ойнагларын йцкцнц азалтмаг
мягсяди иля  эязмяк вя йа щярякят етмяк
цчцн кюмякчи ъищазлардан истифадя етмяк.

§ Иътимайи фяалиййятдя вя ишдя иштирак етмяк
вя эцндялик щяйат фяалиййятини асанлашдырмаг
цчцн ев, мяктяб вя иш йериня адаптасийа
олмаг.

15. Яэяр консерватив васитялярля аьрыларын азал-
масы вя функсионаллыьын йахшылшмасы тямин
олунмурса, бу заман ъярращи мцдахиля ня-

зярдян кечириля биляр. Хястялийин аьырлыьындан
асылы олараг ъярращи проседурлара ашаьыдакылар
дахил ола биляр:

l Контрактураларын мцалиъяси цчцн ойнаг хари-
ъиндя олан йумшаг тохумалары азад етмяк.

l Ойнагдахили  битишмялярин арадан галдырылмасы
вя сыхылмаларын дцзялиши цчцн артроскопийанын
апарылмасы. 

l Онгулйар деформасийанын дцзялиши цчцн остео-
томийа.

l Бюйцк ойнаглар дахил олмагла (диз, чанаг,
чийин, дирсяк) хястялийин аьыр формаларында
ойнаьын простетик дяйишилмяси.

l Радиал башлыьын дяйишилмяси иля дирсяйин сино-
вектомийасы.

l Аьырыны мцкяммял арадан галдыра билян васитя
топуьун ортодезидир. Щабеля деформасийанын
арадан галдырылмасы функсионаллыьы бярпа едир.
Йахын заманда тятбиг едилян топуьун явяз
едилмяси ъярращийядя прогрес кими гейд едил-
мишдир вя бу эяляъякдя ще мофилийалы хястяля-
рин мцалиъясиндя алтернатив ола биляр.

16. Истянилян ъярращи проседуру щяйата кечир-
мякдян ютрц ялверишли васитяляр, о ъцмлядян
кифайят гядяр фактор консентраты вя ямялийй-
атсонрасы реабилитасийа  олмалыдыр. 

Щемофилийада физиотерапийанын вя йа бядянин 
физики тябабятинин принсипляри

1. Пешякар хястяликляр цзря физиотерапевтляр вя
щякимляр вя йа физики тябабятин терапевтляри
эяряк щемофилийа цзря меалиъя бригадасынын
ясас, юзяйи олмалыдырлар. Онларын хястялярля
вя онларын аиляляри иля иши диагноз гойулан
вахтдан башлайыр. Бу мцтяхяссисляр хястя
цчцн бцтцн щяйаты бойу ваъиб олараг галма-
лыдырлар. 

2. Щемофилийалы хястянин мцалиъясиндя онларын
ролу бунлардан ибарятдир:

l Гиймятляндирмя
Ганахманын кяскин олдуьу сащяни
мцяййянляшдирмяк
Юмцр бойу мцтямади гиймятляндирмя

Ъярращи ямяиййатдан юнъя гиймятлян-
дирмя

l  Маарифляндирмя



Хястя вя онларын аилялярини сцмцк-язяля
аьырлашмалары вя мцалиъяси мясяляляри иля
мялуматландырма.
Мяктяб щейятини ушаьын иштирак едя биля-

ъяйи фяалиййят нювляри иля таныш етмяк.
Гансызма заманы тяъили йардым вя ганах-
мадан сонра лазым ола биляъяк адаптасийа
иля мялуматландырма. 

l Кяскин ганахмаларын, хроники синовитин вя
хроники артропатийанын мцалиъясиндя мцхтялиф
методлардан истифадя олунур. Бунлар щидроте-
рапийа, исти, буз, синирлярин електростимулйаси-
йасы, импулс диатермийасы, ултрасяс, щямчинин,
аьрылары азалтмаг вя функсионаллыьы бярпа
етмяк цчцн мцхтялиф ортезляр.

Псевдотюрямяляр

1. Псевдотюрямяляр - бу ятрафларын фяалиййятини
потенсиал тящлцкя гаршысында гойан щемофи-
лийа цчцн надир щадисядир. Йумшаг тохума-
ларын, адятян сцмцйя битишик язялялярин
гансызмалары заманы дцзэцн апарылмайан
мцалиъя нятиъясиндя ямяля эялир вя билава-
ситя бу тохумалары зядяляйя биляр. Йаланчы
шишляр чох вахт узун борушякилли вя чанаг
сцмцкляриндя мцшащидя олунур.

2. Мцалиъя едилмядикдя шиш чох бюйцк юлчцляря
гядяр бюйцйяряк синир-дамарларына тязйиг
эюстярир вя потоложи сыныглара эятириб чыхарыр.
Дяридя иринли йара ямяля эяля биляр.

3. Мящдудлашдырылмыш кцтлянин физики мцяййян-
ляшдирилмяси йолу иля диагноз гойулур.

4. Рентэенографик мцайинядя зядялянмиш
сцмцйя битишмиш йумшаг тохума кцтлясини
эюрмяк олар.

5. Псевдотюрямя даща тяфсилатлы вя дягиг гий-
мятляндирмяни ися компйутер томографийасы
вя йа магнит- резонанс мцайиня иля ялдя
етмяк олар.

6. Мцалиъя шишин йериндян, юлчцсцндян, артма
темпиндян вя  йерляшдийи нащийяйя тясирин-
дян асылыдыр. Мцалиъяйя факторла явязедиъи те-
рапийа вя мцтяхяссисин нязаряти, аспирасийа
вя ъярращи абласийа дахилдир.

l Магнит-резонанс мцайиня иля фактор консент-
рантларла мцалиъянин апарылмасы. Яэяр шиш аза-

лырса, факторла мцалиъяни давам етмяк вя пе-
риодик олараг магнит-резонанс мцайинясини
тякрарламаг.

l Яэяр лазым эялярся ъярращи ямялиййат олунма-
лыдыр. Шишин юлчцляри азаларса бу ямялиййат
даща асан кечяр.

l Псевдотюрямянин аспирасийасы заманы фибрин
йапышганыны инйексийа етмяк вя артериал ем-
болизасийа иля вя йа рентэенотерапийа зядяни
даща тез саьалда биляр. Башга шишляр цчцн ъяр-
ращи ямялиййат тяляб олуна биляр.

l Шиш азаларса, ваъиб олдуьу щалда ъярращи ямя-
лиййат даща ращат кечяр.

l Бюйцк  юлчцлц шишляр заманы, хцсусиля яэяр шиш
бюйцк сцмцкляри йаралыйырса, ъярращи йолла
шишин эютцрцлмяси, о ъцмлядян ятрафын ампу-
тасийасы лазым эялир. Щемофилийанын ъярращи
мцалиъяси цчцн гарын бошлуьунда олан бюйцк
юлчцлц йаланчы шиш хцсуси чятинлик йарадыр.
Ъярращи ямялиййаты щемофилийанын мцлиъяси
тяърцбясиня малик олан бригада щяйата кечир-
мялидир.   

Сыныглар

1. Щемофилийалы хястялярдя сыныглара тез-тез раст
эялинмир. Бу онларын щярякят етмя баъарыьы-
нын ашаьы олмасы вя физики фяаллыьын даща аз
интенсивлийи иля баьлы ола биляр. Лакин щемофи-
лийа артропатийасы олан хястя щярякятини ъидди
шякилдя итирмиш ойнаг ятрафында вя остеопо-
розлу сцмцклярдя сыныгларла гаршылашы биляр. 

2. Сыныгларын мцалиъясиндя тяхирясалынмадан
фактор явязлянмяси тяляб олунур.

3. Лахталанма факторунун сявиййясини ян аз 50
% галдырмаг вя 3- 5 эцн ярзиндя  бу сявийй-
ядя сахламаг лазымдыр.

4. Даща ашаьы фактор сявиййяси олан хястялярдя
буну сыныг стабилляшяня гядяр вя йумшаг то-
хумалара гансызмаларын гаршысыны алмаг цчцн
10-14 эцн  ярзиндя сахламаг лазым эялир.

5. Мцалиъя мцхтялиф сыныг нювляриня мцвафиг
олараг тяйин олунмалыдыр. Бу лахталанма фак-
тор консентратларынын  дцзэцн  йеридилмяси иля
оператив мцалиъяйя дя аиддир.

6. Шиндян истифадя мягсядяуйьун оларды.
7. Даща мцряккяб, инфексийалы сыныглар заманы
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хариъи фиксаторлар тяляб олуна биляр.
8. Узунмцддятли щярякятсизлик ойнагларын щяря-

кят амплитудасынын ъидди шякилдя мящдудлаш-
масына эятириб чыхара биляр. Буна йол вермяк
олмаз.

9. Щярякят амплитудасыны, язяля эцъцнц вя
функсионаллыьыны бярпа етмякдян ютрц сыныг
стбилляшян кими физиоперапийайа башламаг ла-
зымдыр.

Щемофилийада ортопедик ъярращи ямялиййатын 
принсипляри

1. Ортопед - ъярращлар щемофилийалы хястялярин
ъярращи мцалиъяси цзря хцсуси тялим кечмя-
лидирляр.

2. Мцхтялиф нащиййялярдя ейни вахтда  вя йа
мярщяляли ъярращи ямялиййатын кечирилмяси
цчцн мянтиги олараг фактор консентратларынын
истифадяси нязярдя тутлмалыдыр.

3. Лахталанмайа кюмяк цчцн йерли дярманлар-
дан истифадя етмяк олар.  Фибрин  йапышдырыъысы
бюйцк сащялярдя ямялиййат апаран заман

гансызмалара нязарят етмяк цчцн  йарарлыдыр.
4. Щемофилийалы хястяйя ямялиййатдан сонракы

гуллуг диггятли мцшащидя вя  аьрыкясиъилярин
йцксяк дозада истифадясини тяляб едир.

5. Ямялиййат сонрасы реабилитасийа бригадасы иля
мцтяшяккил ялагя ваъибдир. Кеширилмиш ямя-
лиййат вя ямялиййат юнъяси ойнагларын вя-
зиййяти щаггында тяфсилатлы мялумат мцвафиг
реабилитасийа програмынын планлашдырылмасына
имкан йарадар.

6. Ямялиййат сонрасы реабилитасийаны щемофилийа-
нын мцалъяси цзря тяърцбяси олан физиотера-
певт апармалыдыр.

7. Щемофилийалы хястялярдя реабилитасийа зяиф
кечир.

8. Хястянин мцвафиг мяшгляр етмяйя вя щяря-
кятинин щяъмини артырмаг цчцн аьры цзяриндя
дцзэцн нязарят лазымдыр.

9. Бу принсипляр сыныгларын фиксасийасында вя
псевдотюрямялярин кясикля чыхарылмасында
йарарлыдыр.
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