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Bu talimatin nasr edilmasinin magsedi hemofiliyali xestolore xidmat ligiin Azarbaycan Respub-
likas1t Rayon Merkezi Xostoxanalarda yeni yaradilmis kabinetlorde calisan tibbi personali miialice
protokollari ile temin etmokdir.

Umid edirik ki, “Hemofiliyanin miialicesi iizre telimat” bu xestelik hagqinda yeni biliklere malik
olanlar ti¢lin faydali olacaq ve diinyanin aparici 6lkelerinde hemofiliyali insanlara qaygi gésteron
Hemofiliya Markeazlorinin standartlarina uygun xidmat toskil edilocok.

Diinya Hemofiliya Federasiyas: maariflondirma mogqsadi ile nesrlorini hemofiliya ile miibarize
aparan Qeyri-Kommersiya Toskilatlar1 torefinden yayilmasini destokloyir.

TOSOKKURLOR:

Hemofiliyal1 Xestolorin Respublika Assosiasiyasi, torclimeni yoxladigina goro
Hemofiliyal1 Xestolorin Respublika Assosiasiyasinin prezidenti Giilnara Kisiyevaya,
Kalbacar Rayon Moarkazi Xostoxanasinin bas hokimi, hematoloq Mehpara Kazimovaya
Toerclimaye gore Viisalo Okbarova
Dizayn islerine gére Haci Ismayilova tosekkiir edir.
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1

UMUMI QULLUQ VO

HEMOFILIYANIN MUALIC9SI

1.1 Hemofiliya nadir?

1. Hemofiliya - anadangalme ganin laxtalanma-
sinin pozulmasidir. Hemofiliya “X” xromo-
somu ile olagedar olub ganda ya VIII
laxtalanma faktorunun (hemofiliya A) , ya da
IX laxtalanma faktorunun (hemofiliya B) ca-
tismazlig1 ile miisahide olunur. Bu ¢atismaz-
liqg qanda laxtalanma faktorlar1 yaradan
genlorin mutasiyasi naticesinde yaranir.

2. Hemofiliya toexminen 10 000 do bir yenido-
gulmus korpade rast galinir.

3. Umumdiinya Hemofiliya Federasiyasmimn
(UHF) her il kegirdiyi qlobal sorguya osasen
demak olar ki, biitiin diinyada toexminan 400.
000 hemofiliyali insan movcuddur.

4. Hemofiliya A hemofiliya B-don dah tez-tez
rast golinir vo diinyadaki hemofiliyali insan-
larin imumi sayinin 80-85 %-ni toskil edir.

5. Dastyict anadan ogula kegon hemofiliya xo-
stoliyinden adeton kisi cinsin niimayeandalari
oziyyot ¢okir. Bu zaman FVIII genlori kimi
FXI genlori mutasiyaya meruz qalir. Lakin
her ii¢ haldan birinde hemofiliya spontan
mutasiya naticesinde Oziinli biruze verir.
Yoni heg bir genetik gostorici olmadan se-
bobsiz mutasiya neticesinde meydana ¢ixir.

6. Hemofiliya {izerinde noazarat ii¢lin doqiq di-
agnoz vacib sertdir. Bu xestalorde hemofi-
liya haqqinda siibhalor yaranir:

* Erken yaslarda qangirlarin yaranmasi

* Sebebsiz qanaxmalar, xilisusen oynaq, ozalo
vo yumsaq toxumalara

* Travma va ya coarrahi emeliyyat zamani qa-
naxmanin cox olmasi

7. Xostoalorin toqriben ti¢ds ikisinin qanaxma-
lar1 irsi zominda meydana galir.

8. Yekun diagnoz FVIII ve ya FIX laxtalanma
faktorlarin ¢atigmazligini toyin etmoak moag-
sadi ile kecirilon analizdon asilidir.

Qanaxmalarin meydana galmaosi

1. Hemofiliyanin xarakterize edon fenotip qa-
naxmalarin olmasidir.

2. Baxmayaraq ki, adeton ganaxmalar xostoni
hayati boyu miisayiat edir, bazen elo olur ki,
agir deracali hemofiliyali usaqlar gozena vo
ya qacana goder heg bir alamet 6ziinii biruze
vermir.

3. Orta agir deraceli hemofiliyalilar travma al-
masalar ve ya corrahi emaliyyat ke¢irmoaso-
lor giiclii ganaxmalarla rastlagmairlar.

4. Hemofiliyanin agirliq deracesi adeton qanda
laxtalanma faktorunun seviyyesi ile toyin
olunur. (bax cedval 1-1)

5. Okser hallarda qanaxmalar oynaq ve ozale-
larde bas verir. (bax codval 1-2 ve cadval
1-3)

6. Bozi qanaxmalar xostonin hoayatina tohliike
yarada bilar ve tacili miialice telab edir. (bax
fosil 5)
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Coadvol 1-1

Qanaxmanin agirlhq doracasinin ganda laxtalanma faktorunun saviyyasi ilo alaqasi

Qandan laxtalanma

Agirhq ’ ]
doracasi faktorunun saviyyasi
Agir <1BV/dl (<0,01BV/ml) ve ya
normadan < 1%
o 1-5BV/dl (0,01-0,05BV/ml)
rta vo ya normadan 1-5%
Y 5-10BV/dl (0,05-0,40BV/ml)
Yiingiil

vo ya normadan 5-<40%

Cadval 1-2
Hemofilyada qansizma nahiyyoalori

Oynaglar ( hemortroz )
Ciddi ozolalar, xiisusile derin
qanaxmalar azalalar (bel, qol, baldir)

Ag1z boslugu, damagq,
burun va sidik yollar1

Hoyati Kalladaxili
tohliikesi olan Boyun/bogaz
ganaxmalar

Made-bagirsaq

1.2 Tibbi xidmatin prinsiplori

Qanaxma hallar

Oynaq vo azalalore spontan, yoni sebabsiz qa-
naxmalar

Spontan qanaxmalar bazen olur; cox da boyiik
olmayan travma ve cerrahi miidaxile zamani da-
vamli qanaxmalar.

Travma voacarrahi miidaxile zamani giiclii qanax-
malar. Spontan qanaxmalara nadir hallarda rast go-
linir.

Cadval 1-3

Boadonin miixtalif nahiyyoalarinin rast
galinon qanaxmalarinin tezliyi

Bodoenin nahiyyelari Rast golma tezliyi

Hemartroz
 Topugq, diz vo dirsok 70%-80%
* Ciyin, bud-canag, bilok

Ozolo 10%-20%
Digor iri qansizmalar 5%-10%
Morkazi sinir sistemi <5%
(MSS)

1. Tibbi xidmatin asas maqgsadi - qanda laxta-
lanma faktorunun defisiti olan xastolori xeber-
dar etmak vo ganaxmani miialice etmokdir.

2. Imkan olarsa, ayrica faktor ¢atismazligini elo
homin faktor konsentrati ilo miialico etmok
lazimdir.

3. Hemofiliyali xastalor mialiceni kompleks
miialice vo qulluq mearkezlerinde almalari
daha meaqsedyonliidiir.(bax fosil “Kompleks
miialice”)

4. Koskin ganaxmalar1 qisa miiddet arzindo
miialice etmok lazimdir. Bu iki saat arzinde
bas vermalidir. Ogor miialice etmakds to-

roddiid edirsinzse, onda miitlaq miialice
edin.( Seviyye 4 )

5. Adeten xostoler fiziki alametler gérsonme-
don gansizmanin alamatlorini hiss edirlor.
Onlar bu hissleri sancilar kimi tesvir edirlor

6. Kaskin qansizma zamani qansizma bas veran
nahiyyeni toyin etmok ( ogor kliniki gdsterici
yoxdursa) vo xastoye lazimi faktor konsent-
rat1 koctiriilmalidir.

7. Xastonin hoayatina tohliike yaradan giiclii qa-
naxmalar zamani, xiisusen bas, boyun, dos
gofesi veo moade-bagirsaq gqanaxmalarinda
faktor miialicesini hatta diagnostik qiymat-
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londirmaye qoder baslamaq lazimdir.

8. Hemofiliyanin miialicesini asanlagdirmaqdan
oOtrli xestolor 6z lizerilorinde xiisusi malumat
kitabgas1 dasimalidirlar. Bu kitab¢ada onun
diagnozu, xastaliyin agirliq deracesi, inhibi-
torun veziyyeti, miialicode istifade olunan
dermanin ndvii, agir, orta ve ylingil qa-
naxma zamani ilkin doza ve miialice hakimi
vo ya klinika ile alage haqqinda informasiya
olmalidir. (Saviyye 5)

9. Dessmopressinin istifadasi orta ve ylingiil
deraceli hemofiliya A xastolorde FVIII se-
viyyesini ilkin gosterilen seviyyaden 3-6
defo yiilsaldir.

10. Xostonin damarlari ile xiisusi ehtiyyatliligla
davranmaq lazimdir. Cilinki onlar hemofilik-
lorin “hayat yollar1” sayilirlar.

* Buna gore do 6l¢iisti 23G ve ya 25G olan
iyna-kepenaklorden istifade etmok tovsiyyo
olunur.

e Iyne vurduqdan sonra damar1 3-5 deqiqge or-
zindo tozyiq altinda saxlamaq lazimdir.

 Imkan daxilinde damarin katerizasiyasindan
qagmaq lazimdir. Lakin beazi usaqlarda bu
metod istifade oluna biler.

11. Xiisusilo faktor konsentratlar1 olmadigi
zaman qanaxmani nazaratde saxlamagq ii¢lin
olave terapiyadan istifade etmok olar. (bax
fosil “Olave miialicovi tedbirler™)

12. Ogor adekvat miialico zamani qanaxma da-
yanmirsa, qanda laxtalanma faktorunun se-
viyyesini yoxlamaq lazimdir. ©ger faktorun

1.3 Kompleks tibbi xidmat

soviyyasi gozlonilon naticeden asagidirsa in-
hibitor testi aparilir.

13.Profilaktika ilo qanaxmanin garsisin1 almaq
miimkiindiir.

14. Orta vo zoif qanaxmalar1 miialict etmoak
liclin ev soraitinde terapiyadan istifade
etmok olar.

15. ©zelolorin mohkemliyi miivazinatin taraz-
1181 vo timumi fiziki veziyyetin yaxsilasmasi
liclin miitemadi fiziki ¢aligmalar ilo masgul
olmaq lazimdir.

16. Xostolor travmalarla qarsilasacag: fiziki ak-
tivlikden uzaq olmalidirlar. (bax fosil “Sag-
lamligin yaxs1 veziyyeti ve fiziki aktivlik™)

17. Saglamligin veziyyetini miitomadi olaraq
nozarotde saxlamaq ve naticelorini deyer-
landirmak miialice ve qullugun asas sortlo-
ridir. (bax fosil “Saglamligi nezaratde
saxlamaq ve neticelari deyarlondirmek™)

18. Hemofiliyalilar trombositlerin funksiyasina
tosir edon dermanlardan, xiisusilo de aspirin-
den istifade etmoakdon ¢okinmalidir.Parase-
tamol ve ya asetominofen alternativ
agrikesicidir. (baxfosil “Agrisizlagdirma)

19.Haor hansi invaziv prosedurlardan 6nce fak-
torun saviyyasini yiiksaltmek vacibdir. (bax
fosil “Cerrahi emsliyyatlar ve invaziv pro-
sedurlar)

20. Digeati ganaxmasina sobab olan kariyesin
qarsisini almaq {i¢iin agiz boslugunun gigi-
yenasi vacibdir. (bax fosil “dislorin miiali-
cosi vo dislera qulluq™)

1. Kompleks tibbi xidmat fiziki ve psixoloji sag-
lamligla yanasi, hayat keyfiyyaotinin yiiksal-
mosino, xostolik ve Olim hallarinin
azalmasina sebob olur.

2. Hemofiliya - diaqnostikasi ve miialicasi
miirokkoab olan nadir ¢atismazligidir. Belo
xostolorin, xiisusi ilo xostoliyin agir forma-
sindan aziyyet ¢okon xastelorin miialicosi
daha ciddi tedbirler telab edir.

3. Hemofiliyali xastelorin saglamliginin yaxsi-
lagmas1 vo hayat keyfiyyeotinin yiiksolmaosi-
nin asas sortlori bunlardir:

* Oynaglarin ganaxmasinin vo zodalonmasinin
qarsisinin alinmast

* Qanaxmanin toxiresalinmaz miialicoesi

Yaranmis fosadlara nezarot etmok :
Zoadoalonmis oynaq, 9zele ve ganaxmanin
diger fosadlarina neazarot

Inhibitorun inkisafina nazarat

Qanla kegon virus infeksiyalarina nozarot

Psixoloji saglamliga diqget etmak



Kompleks tibbi xidmat brigadasi

1. Hemofiliyali xastelorin ve onlarin ailelorinin
genis diapazonlu telebatini kompleks tibbi
xidmet briqadas1 yerinde miialice ilo tomin
edir. Bu brigadaya sehiyyenin miixtalif sa-
healoarinin miitexassisleri daxil edilir.

2. Kompleks tibbi xidmet brigqadasinin niima-
yondoleri xastoler ve onlarin ailslarinin fi-
ziki ve psixoloji miialicesi lizro coxsaxali
biliys ve tocriiboyo malik olmalidirlar.

3. Brigadanin asasin1 bu miitoxassislor toskil et-
molidir:

* Tibbi miidir (usaq ve boyiik xestoliklari lizro
hematoloq ve ya hemostaz sistemi ilo is iizro
tacriibasi olan hakim )

* Asagidakilart koordina edan tibb bacisi-koor-
dinatorun vezifaleri:

* Miialicenin aparilmasina nazarat etmok

* Xosto vo onun ailasi ilo maarifledirici is apar-
maq

» Koskin problemi olan ve ya davamli miiali-
coyo chtiyaci olan xasto ilo alagelondirici
soxs rolunda ¢ixis etmok

* Xostonin veziyyetini qiymeatlondirmak ve
lazim olarsa ilk tibbi yardim gostermak

e Skelet- ozolo xostoliklori lizro miitoxassis (
fizioterapevt,ortoped, revmatoloq ), hansi ki,
ganaxmani gqabaqlaya biler ve onun mealice-
sini apara bilar.

e Laborant

* Yerli sosial yardim vasitelori ile tanig olan
psixososioloq ( sosial is¢i vo ya psixoloq )

4. Tibbi brigadanin rolu onlarin bilik ve bacari-
gindan asidilir.

5. Brigadanin asas {izvleri hemostazin pozulma-
sinin miialicesi iizre bilik ve tocriibbaye malik
olmali, yeri goldikde xostoyo olgatan veo
rahat yerde olmalidirlar. Adekvat tocili yar-
dim her zaman olgatarli olmalidir.

6. Bunun ti¢iin ndvbeti desteklayici resurslar ol-
malidir:

* Laxtalanma faktorlarinin ve inhbitor testlori-
nin doqiq ve sehvsiz tehlilini aparmaq ii¢lin
imkanlar1 olan laboratoriyaya giris.

* Plazma ve ya rekombinat torkibli laxtalanma
faktoru konsentratlari, hom¢inin komokgi
qankasici preparatlar, masalon desmopressin
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vo yeri golonda traneksam tursusu ile temin
olunma.

* Ogor faktor konsentratlar1 yoxdursa plazma
vo ya kriopresipitat ile tomin olunmag.

e Immobilizasiya ii¢iin gips ve ya sinle tomin
olunmag.

7. Yuxarida geyd edilenlen miitexassislorden
basga kompleks tibbi xidmet brigadasinin bu
miitexassislora da ¢ixis1 olmalidir, ya da tor-
kibine daxil etmalidir:

* Xroniki agrilar tizro miitoxossis

* Stomatoloq

* Genetik

* Hepatoloq

* Infeksion xostoliklor iizre miitoxessis

e Immunolog

* Mama/ginekoloq

e Ixtisas se¢imi iizro moslohatci

8. Tibbi personalin deyismesinden asili olma-
yaraq, fasiloesiz miialiconi tomin etmak {i¢iin
mialicenin yazili protokolu tertib olunmali-
dir.

9. Kompleks tibbi xidmat briqadas1 xestenin aile
uzvlarine dastek olmalidir. Ails iizvleri ilo
maariflondirici islerin aparilmasi miioyyen
resurs vo strategiyadan ibaret olmalidir. Apa-
rilan isler noaticesinde aile lizvlari bunlarin
6hdesinden galmek igtidarinda olurlar:

* Giindolik problem va risklor, xiisusile qanax-
maya nozarot

* Xoastonin yas vo inkisafi ile elagedar olan de-
yisikliklor (xtisusile yetkinlik vo yasliliq za-
mant)

* Moktab tohsili ve isediizelms ile bagli me-
soleler

* Dogula bilecek usagin bu xestslik ilo olma
riski ve hazirki ¢ixis yolu variantlari

10. Xosto vo ailosinin kompleks tibbi xidmat
brigadasi ile uzunmiiddeatli miinasibeat todbir-
larin hoyata kegmaesini tomin edir.

Kompleks tibbi xidmat proqraminin
fuksiyalar:

1. Xostolor ve onlarin ailasini stasionar ve ya
ambulator miialico ve xidmet ile tomin
etmok
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Xostolor ilde bir defo (usaqlar her alt1 aydan

bir) briqadanin asas iizvleri torefinden miia-
yine olunmalidirlar. Hematoloji, siimiik-
ozolo vo psixoloji yoxlanis kompleks
mialice planinin tertibi, yoxlanmasi veo
miikemmsallosdirilmasine gotirib ¢ixarir.
Belo miiayinaler zamani digar xidmatlare
de ehtiyac yarana biler.

Miialicenin plan1 xesto ile yanasi miialicoda

istirak edon biitiin miitexassislors otliriilme-
lidir. Miialice ile mesgul olan miitoxassis-
lorle idare arasinda informasiya miibadilesi
¢ox vacibdir.
Bozi merkazler ve ya miisteqil hekimler
kompleks tibbi xidmet merkezi ile miitemadi
olage saxlamagla ilkin yardim gostore vo
bozi agirlagmalarin miialicesini apara bilor-
lar (bu xiisusile yerli hemofiliya miialice
moarkezlerinden uzaq erazilerde yasayan xo-
stolore aiddir).

. Faktor konsentratinin komayi ile ev sorai-

tindoe miialicenin teskili, dyradilmesi veo iz-
lonmasi.

. Xostoalora, onlara qulluq edon aile {lizvleri vo

diger soxsloere xostenin ehtiyaclarinit neco
O0demoayi Oyrotmok.

4. Qanaxmanin mehdudlasdirilmasi haqqinda

molumat toplamag, istifade olunan derman-
larin novii ve dozasi haqqinda geydiyyat
aparmaq, uzunmiiddetli naticalor, miialice-
lorin vo corrahi emeliyyatlarin fosadlarini
qiymetlondirmoek. ©On yaxs1 halda, bu melu-
matlar xiisusi jurnalda geyd olunub,
mieyyon olunmus soxs torafinden miite-
madi olaraq yenilonmsalidir ve qanunauygun
olaraq moxfilik ve diger dovlet aktlarina
uygun qorunmalidir. Malumatlarin sistemli
sokilde y1g1lmast:

* Hemofiliya miialice mearkezinin xidmatlori-

nin yoxlanilmasini asanlasdiracaq ve toq-
dim edilmis xidmatlarin yaxsilagmasina
komek edacok.

* Vasaitlorin paylanmasi haqqinda melumat

almaga komoek edocak.

¢ Morkezlor arasinda malumat miibadilesi

omakdasliga sebab olacaq.

5. Imkan olan yerlorde kliniki ve baza arasdir-

malar1 aparmaq. Her bir markez mehdud
sayda xastalar siyahisina malik oldugu tigiin,
kliniki aragdirmalar1 diger hemofiliya miia-
lico markozlori ilo emakdasliq etmoaklo apar-
maq daha magsedauygundur.

1.4 Sahhatin yaxsi vaziyyati ve fiziki aktivlik

. Fiziki veziyyeti yaxsilasdirmaq vo ozale-

stimiik sisteminin normal inkisafi etdirmok
ii¢iin, imumi fiziki inkisaf, fiziki fuksional-
l1q, saglam ¢aki giic mosgoalalori ilo uygun-
lagdirilmalidir.

. Hemofiliyal1 insanlarda stimiik méhkemliyi

asagi diise biler.

. Siimtik-azolo sisteminde disfunksiyasi olan

xoastolorde oynaqlarinin veizyyaeti imkan ver-
diyi deracade agirliq dasima kimi herakatlor
etmok lazimdir. Bu haroketloar stimiikloerin
inkisafina vo onlarin méhkemliyini saxla-
maga komok edir.

. Fiziki aktivlik xestonin fordi se¢imini, mara-

gin, fiziki imkanlarini, fiziki veziyyetini,
yerli onenaleri vo miimkiin, ol¢atan vosait-
lori tocessiim etdirmalidir.

5. Uzgiigiiliik, gozma, qolf, badminton, ox atma,

velosipedde yliriis, yelkonli idman, avar-
¢okme vo stoliistii tennis kimi idman novleri
ilo moasgul olmaq moaqgsodyonlii sayilir.

6. Yiksok - tomasl idman novleri ve toqqus-

malarla miisayiot olunan idman novleri,
mosoelen, futbol, xokkey, reqbi, boks, ve
giilos, elacoada yliksok siirotli, moselon, mo-
toidman ve konki siirma kimi idman ndvleri
ilo moasgul olmaq meslehat goriilmiir. Ciinki,
ogor xoasta bu tip idman novleri ile mesgul
olmagq ti¢lin profilaktik miialice almirsa, bu
coxlu travmalara vo onun hayat1 bahasina
basa golo biler.

7. Yaxs1 toskil olunmus idman proqramlarinda

istirak etmok tovsiyye olunur. Ciinki, zaif
toskil olunmus idman proqramlarinda qoru-



yucu levazimmatlar ve nezaret olmaya biler.
8. Belo fiziki aktiv todbirlerds istirak etmoazden
avval xosto siimiik-ozoalo sistemi miitoxos-
sisi ile qoruyucu lavazimatlar, profilaktika
(faktor ve s.)ve fiziki verdisler haqqinda
miizakire aparmalidir. Bu xiisusile oyna-
ginda zodosi vo ya har hansi bir problemi

1.5 Olave mualice tadbirleri
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olan xastoye aiddir.

9. Fiziki aktivlik zamani, ager avvalcedon lax-
talanma faktoru vurulmayibsa, zoedelonmis
oynagi bandaj ve ya sin ile qorumagq olar.

10. Tokrar qanaxma ehtimalin1 asag1 salmaq
iiclin ganaxmadan sonra oynagin aktivliyini
tadricen barpa etmok lazimdir.

1. Olave miialice tedbrlori laxtalanma faktor
konsentratlarinin az oldugu ve ya he¢ olma-
dig1 zaman vacibdir. Bu tedbirler miialice
iiciin lazim olan derman vasitalarini sayini
azalda biler.

2. Ilkin yardim: azals ve oynaq qanaxmalarinda
faktorun seviyyesini qaldirmagq ticiin istifade
olunan faktor konsentratina ( hemofiliya A
orta agir deracali xastalerde desmopressin )
olave miialice qisminde qoruyucu cihazdan
(sin), harakatsizlik, buz, kompress vo otrafi
hiindiir veziyyotde saxlamaqla kdmok et-
moak olar.

1.6 Profilaktik faktor terapiya

3. Siimiik-ozale sistemindoki qganaxmadan
sonra vo hemofiliya atrofiyasi olan xosto-
lorde tam sagalma ve fuksionalligin artmasi
iiclin xtisusile fizioterapiya - tibbi reabilita-
siya vacib sortdir.

4. Selikli nahiyysalore vo dis ¢okimi zamani
olave miialice qisminds antifibrinoloji pre-
paratlar (moasoalon, traneksam tursusu, epsi-
lon-aminokapron tursusu) daha effektlidir.

5. Giiclii ganaxmadan sonra yaranan oynaq ilti-
hab1 ve xroniki artrit zamani1 miioyyen olun-
mus agrikesici derman preparatlarindan
istifade olunur.

1. Profilaktika - gézlenilon qanaxmanin qarsi-
sin1 almaqgdan 6trii faktor konsentrati ile apa-
rilan miialice noviidiir.

2. Orta agir hemofiliyali xostalorde aparilan
miisahideye asaslanan profilaktika zamani
xostolorde spontan qanaxmalar nadir hal-
larda bas verir ve oynaq funksiyasini qoru-
maq li¢lin boylik imkanlar yaranir.

3. Profilaktika oynaq ganaxmasinin ve pozgun-
lugunun ve biitiinliikde stimiik-ozale siste-
minin funksiyasinin normal saxlanilmasi
terapiyast olmalidir.

4. Profilaktik faktor terapiyasi zamani faktor se-
viyyesi 1 BV-den yuxari olmasa da yaxsi
tosir gotarir.

5. Hale ki, biitiin xastelarin qeyrimiioyyon
zaman orzinde profilaktikada qalib qalmadi-
qlar1 baredae gati fikir yoxdur. Bezi melumat-
larda bildirilir ki, cavan insanlarin bir qismi

profilaktikan1 dayandirdiqdan sonra 6zlarini
yaxst hiss edo bilarler. Lakin deqiq tovsiyy-
olor {iglin arasdirmalarin aparilmasi telab
olunur.

6. Oynaglarda, xiisusile zodelanmis oynaqlarda
tokrarlanan ganaxmanin dovriinii (siklini)
pozmaqdan 6trii dord - sekkiz haftedon iba-
rot qisa miiddetli profilaktikadan istifade
etmok olar. Bu lisulu profilaktikani intensiv
fizioterapiya ilo baraber etmok olar.

7. Profilaktika oynaqda artiq bas vermis zode-
lonmeni geri gqaytarmir. Lakin qanaxmanin
tokrarlanmasini azaldir, oynaq xosteliyinin
inkisafini longida bilir ve hayat keyfiyyotini
yaxstlasdirir.

8. Profilaktika totbiq edon bazi dlkalarde, hansi
ki, vasait mehdudiyyeti yoxdur, bu miialice
bahali sayilir ve o halda miimkiin olur ki, he-
mofiliyanin miialicasi {i¢lin xeyli vosait ay-
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rilir. Lakin uzunmiiddetli miialicede profi-
laktika miialicesi gonastlidir. Ciinki zodsalen-
mis oynaqlarin sonraki nezarati ilo bagh
yliksok sorfiyyatdan azad edir vo hoayat key-
fiyyetini yaxsilagdirir.

9. Ohamiyyaetli deracede vasait azlig1 olan 6l-
kolorde daha tez-tez vurulmaqla asagi do-
zal1 profilaktika effektiv miialice varianti ola
bilar.

10.Daha ¢ox dovlatin profilaktikadan istifade
etmasindon 6trii minimal dozani teyin etmoak
liciin profilaktikanin serfiyyatini qiymatlon-
dirmek lazimdir.

Iyna vurma ve doza qrafiki

1. Hal hazirda uzunmiiddetli melumatlar1 olan
iki profilaktika protokolu mévcuddur:

* Malmo Protokolu:25-40 BV\kq heftads ii¢
defe hemofiliya A ve haftode iki dofo he-
mofiliya B xastelari {igiin.

1.7 Ev seraitindas terapiya

» Utrexta Protokolu:15-30 BV/kq haftode ii¢
dofo hemofiliya A ve haftedos iki dofo he-
mofiliya B xastelari ti¢iin.

2. Lakin hemofilyanin miialicesinde eyni bir 61-
kode standart miialice iisulu ilo yanas1 diger
protokollardan da istifade olunur.

3. Protokol olduqca fordilesdirilmis olmalidir ve
xostonin yasina, damara daxil olmagina, qa-
naxmanin fenotipine, qanda laxtalanma fak-
toru konsentratinin olmasi ve fealligina
osaslanmalidir.

4. Usaglarin erken yasdan miialice variantlarin-
dan biri de odur ki, profilaktikani haftede bir
dofo ilo baglamaq, ganaxmadan ve damar ke-
cirmazliyinden asili olaraq artirmag.

5. Aktivlik miiddatini ehate etmok iigiin profi-
laktikan1 sehar etmok daha yaxs1 olardi.

6. Qanin laxtalanma faktor konsentratlarinin
profilaktik istifadesi, zedelenmenin riski
daha ¢ox olan zaman, aktivlikden 6nce tov-
siyye olunur.

1. Miinasib ve imkan olan yerlarde hemofiliyali
xostolori ev soraitinde miialice etmak lazim-
dir.

2. Ev seraitinde terapiya laxtalanma faktorunu
olcatan edir ki, bu da miialicenin tez baslan-
masina sebab olur. Naticade agrilar, disfunk-
siya ve uzunmiddetli olillik  hallari,
xostoxanaya agirlagsmalarla miiracioetlorin
say1 azalir.

3. Sonraki hayat keyfiyyotinin yaxsilasmasi
0ziinde azad soyahet etmak, fiziki aktiv tod-
birlerde istirak etmok, iso vo ya moktabo
getmoamoklorin say1 azalmasi ve isediizel-
madae stabilliyi tocessiim etdirir.

4. Ev soraitinde terapiyaya zamani tohliikesiz
faktor konsantratlar1 ev soraitinde ve soyu-
ducuda saxlanila biler.

5. Ev soraitindo terapiya kompleks tibbi xidmat
brigadasinin nezareti altinda aparilmali,
uygun todris ve izahlardan sonra baglanma-
lidir.

6. Todris hemofiliya haqqinda umumi biliklerle

uygunlagsmalidir. Bura ganaxmalarin sebab-
lori ve umumi agirlagmalar haqqinda anlayis;
ilkin yardim hagqinda biliklar; dozanin he-
sablanmasi; laxtalanma faktor konsentratlari-
nin hazirlanmasi, saxlanmasi ve kogiirtilmesi;
sterilliyo riayot edilmesi; vena daxiline iyno
vurma (ve yaxud merkezi venoz kateterino
daxil); jurnalda geydiyyat; istifade olunmus
1yna ve ya iti dsyalar miivafiq qaydada sax-
lanma ve kenarlagdirilmasi. Sertifikatlagdi-
rilmig proqramlar kecirilmoasi musbeat hal
kimi qiymatlondirile biler.

7. Xostaloro ve ya onlarin valideyinleri ganax-
manin yeri vozamanti, istifade olunmus pre-
paratin dozasi, buraxilis kodu ve olave
tosirini qey etmak li¢lin xilisusi qanaxma jur-
nali ( kagiz uzerinds vo ya elektron vari-
antda) tortib olunmalidir.

8. Qan kociirtilmae texnikasi ve geydiyyat jurnali
ndvbati miiayine zamani klinikada musahide
vo tohlil olunmalidir.

9. Usagin erkon yaslarindan damarlarina diizgiin



sokilde daxil olmagla ve ager miivafiq todris
kecmis aile lizvii varsa, ev soraitinde terapi-
yaya baslamaq olar. Yuxar1 yaglarinda olan
usaqlar vo yeniyetmalor ailo tizvlorinin dos-
tayile 0z-0ziline infuziya etmayi dyrona bi-
lorler. Tolim ke¢dikdon sonra Tibbi Xidmaet
brigadasinin nezarati altinda olmalidir.

10. Vena damarina daxil edilmis implantlasdiril-
mis qurgu ( masalen Port-a-Kat ) erkon yasin-
daki usaqlarda profilaktikanin aparilmasinda
iynalarin vurulmasini olduqca asanlasdira
biler.
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11. Bununla belos erkon baglanmis intensiv pro-
filaktikanin stilinliiyii ilo qurgunun yarada
bilacayi riskler-cerrahi miidaxile, yerli in-
feksiya vo tromb emale golme-tutusdurul-
malidir.

12. Damar daxilindeki katetoru tomiz saxlamaq
vo har koclirmadan sonra yumaq lazimdir
ki, qan laxtasinin emale goelmasinin qarsisi
alism.

1.8 Saglamhigin veziyystina nazarst

1. Ilde on az bir dofe kegirilon standartlagdiril-
mis milayine uzunmiiddetli analizlerin apa-
rilmasina, yeni yaranmis vo ya yaranmaqda
olan problemloerin meyyoanlosmasine vo
miialice planinin tertib olunmasina imkan
yaradir.

2. Har giiclii ganaxmadan sonra ¢ox profilli tibbi
xidmet brigadasinin miiayinasinde olmagq la-
zimdir.

3. Bu zaman ndvbaeti masalaler qiymetlondiril-
molidir ve telim kecirilmelidir:

* Vena damarina daxil olmaq

* Hemostaz ( ganaxma jurnali)

* Ovozloma terapiyasi {ligiin istifade olunan pre-
paratlar vo onlara olan reaksiyalar

* Siimiik-azole sisteminin voziyyati: oynaq vo
ozolalorin kliniki qiymatlondirmea yolu ilo
zadoalonmesi ve funksionalliginin yoxlanisi
va illik rentgen nazarati

* Qankociirma ve ya inyeksiya naticosido in-
feksion agirlasmalarin olmasi: adeten VIC
vo diger infeksiyalar agor siibhe varsa.

* Inhibitorun olmasi

¢ Umumi psixoloji veziyyet

* Dislorin ve agiz boslugunun saglamligi

4. Hemofiliyaya istigamatlondirilmis bir neco
qiymatlendirme veraqesi hazirlanmigdir ki,

bu da oynaqlarin zedslonmasi ve funksional-
liginin 6lgiilmasine imkan yaradir.
Bunlar asagidakilardir:

* Fosadlar:

v" Kliniki giymetlondirme: Diinya Hemofiliya
Federasiyasinda qiymetlondirme veraqoasi
(ve ya Gilbertin gqiymetlondirma vearaqgesi),
hemofiliyada oynaqlarin saglamliginin ve-
ziyyeti haqqinda giymatlondirme veragesi

v" Rentgenoloji giymetlondirme: Pettersonun
qiymatlendirme veragesi, MRT (Maqnit re-
zonans tomogqrafiya), 6l¢ii qiymetlondirme
voraqosi

v'Ultrasoeslo foallig1: Foalliq ndvlerinin sayi,
usaqlarda ve boyiiklorde moahdudiyyaetsizli-
yin (PedMAL) giymatlondirma veraqi, Sag-
lamliga dair hayat keyfiyyoti, Haemo Qol
Hemofiliyanin naticelerine dair Kanadanin
sorg1 kitabgasi, Usaqglarin hoayat keyfiyyoti-
nin giymetlondirme alati (CHO-KLAT)

5. Qiymetlondirme veragesinde olan fiziki vo
funksional yoxlamalar haqqinda slave melu-
matlar (bax Diinya Hemofiliya Federasiyasi-
nin qiymatlondirme alotlori haqqinda qisa
tolimat web sohifo: www.wth.org/assess-
ment_tools.)
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1.9 Agrisizlasdirma

1. Hemofiliyali xastelore koskin ve xroniki ag-
rilar xarakterdir. Agrilara nozarot etmoak vo
aradan qaldirmaq Ttg¢iin onlarin sebebini
diizgiin qiymetlondirmek lazimdir.

Damara daxil olduqda yaranan agri

1. Adatoen heg bir agrikesici istifade olunmur

2. Iyne vurulan nahiyyede yerli agrikesici sprey
vo ya kremin istifadesi bazi usaqlara komek
ede biler

Oynagq va azalalordaki ganaxma agrisi

1. Baxmayaraq ki, ganaxmanin qarsisini almaq
liclin qisa miiddet arzinde laxtalanma faktor
konsentrat1 totbiq edilir, adeten agrisizlas-
dirma iigiin olave dermanlarin istifadoasi
tolob olunur.

2. Diger tadbirler 6zlinde buz kompresi, immo-
bilizasiya ( badenin hansisa bir hissesinin he-
roketsiz hala salinmasi), sin qoyulmasi vo
goltugagacindan istifade kimi tedbirleri eh-
tiva edir.

Carrahi amosliyyatdan sonraki agr
1. Venadaxili agrikesici vurulmasindan qagmaq

lazimdir.
2. Corrahi omoliyyatdan sonraki agrilara noza-

rot anesteziologla olageli sokilde edilmali-
dir.

3. Ovvalce venadaxili morfin ve ya diger nar-
kotik agrikesici preparatlardan istifade etmak
olar. Daha sonra tiryoak torkibli heblore me-
solon tramadol, kodein, hidrokodon ke¢mok
olar.

4. Agrilar azalanda parasetamol\asetaminofen
istifade etmok olar.

Xroniki hemofiliya artropatiyast agrisi

1. Oynaqlarda ganaxmalar olan zaman laxta-
lanma faktor konsentratlari ilo diizgiin miia-
lico almayan xastolorde xroniki hemofiliya
artropatiyasi inkisaf edir.

2. Carrahiye amoliyyatdan sonraki agrilari ane-
stiziologla birge nezaratde saxlamaq lazim-
dir.

3. Bu halda SOG-2 inhibitorlar1 asas rol oyna-
yir.

4. Digor iltihaboaleyhine preparatlardan uzaq
durmaq maslehat goriiliir.

5. Agn olilliys sebab oldugu halda ortropedik
omaliyyat toyin oluna biler.

6. Agris1 kegmoayon xoastolori agr1 sindromunu
miialice eden xiisusi briqadaya yonealtmoek
lazimdir.

1.10 Carrahi amaliyyat ve invaziv tsullar

1. Hemofiliya agirlagsmalar1 ve ya digor xoste-
liklor naticesinde coarrahi emsaliyyat tolab
oluna biler. Carrahi emeliyyatin kegirilmasi
ticlin ndvboti meassalaler vacibdir:

2. Hemofiliyali xastalorinin corrahi ameliyyati
liclin olave planlagsma ve tibbi personaldan
ibarat olan brigadani calb etmoak daha ¢ox
tolob oluna biler nainki diger xostelora.

3. Hemofiliyali xestonin emaliyyatini kompleks
tibbi xidmet merkoazinde ve ya markezlo
maslohatloserak kecirmok daha yaxsi olardi.

4. Laxtalanmasinda problemi olan xastelerin
miialicasi ilizre anestezioloqun tacriibasi ol-
malidir .

5. Laxtalanma faktorunun manitoringi ve inhi-

bitorun yoxlanmasi ii¢iin etibarli laboratori-
yanin destayi toleb olunur.

6. Corrahi amaliyyat 6nce qiymatlondirmeayo
inhibitorun skiriningi ve inhibitor testi daxil-
dir. Xiisusi ile do ager avezedici faktor kon-
sentrantt ilo miialice zamani gozlenilen
natico asag1 soviyyada olarsa.

7. Laboratoriyadan ve lazim olarsa qankogiirme
stansiyasindan optimal destek ala bilmek
iiclin emaliyyat1 heftonin ve gliniin evvealine
planlasdirmaq lazimdir.

8. Omoliyyat vo emsliyyatdan sonraki sagalma
doneami arzinde hemostazin diizgiin saxlan-
masi liclin kifayoat qoder laxtalanma faktor
konsentrat1 olmalidir.



9. Ogor laxtalanma faktor konsentrati yoxdursa
gankogiirme stansiyasinin dastayi teleb olu-
nur.

10. Laxtalanma faktor konsentratinin doza vo
tosir miiddati aparilan cerrahi emeliyyatin
noviinden asilidir.

11. Corrahi eamoliyyat li¢iin hemostazin qiymat-
londirmesi Beynoalxalq Tromboz ve Hemo-
staz comiyyetinin elm veo standartlagdirma
komitesinin kriteriyalarina asaslanir.

12. Orta agir deracali hemofiliya A ve birinci
dofo intensiv faktor evezloyicisi gobul eden
xostaler xiisusile inhibitorun imkisafi riskine

1.11 Dislers qulluq ve mualica
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moruz qalirlar. Buna gore do amsliyyatdan
sonra 4-12 hafte erzinde tokrar skrininqg keg-
molidirler.

13. Omsliyyatdan sonra xastelore intensiv qan
preparatlar kogiiriiliidiiyline gore, yiingiil vo
orta doroacali xestelorde inhibitorun ciddi
yoxlanilmasi tovsiyye olunur

14.Faktor konsentratlarin vo digar hemostatik
vasitelorin ko¢iiriilmasini, invoziv prosedur-
lardan (onurgadan punksiya ve diger bio-
psiya ile endoskopiya iisullari), 6nce etmoak
vacibdir.

1. Hemofiliyali xestalorde damaq qanaxmala-
rina gotirib ¢ixaran dis das1 ve dental xesto-
likloerin garsisin1 almagq {i¢iin ag1z boslugunun
gigiyenasina yaxs1 riayot etmoak lazimdir.

2. Korpe vaxtindan ilk digler ¢ixmaga basla-
digda miitemadi olaraq dislerin yoxlanisi
kegirilmalidir.

3. Dis arpini tomizlomak {icilin giinde iki defo
orta sartlikde olan firca ile disleri temizle-
moak lazimdir.

4. Lazim goaldikde dis sap1 ve disaras1 bizciklor-
den istifade etmok moslohat goriiliir.

5. Suyun terkibinde ftor olmadigi orazilerda
ftorlu dis maciiniindan istifade meslohat
gortlir.

6. 10-14 yasinadok biitiin xestalore ortodont
qiymatlendirma nezarde tutulur.

7. Kompleks stomatoloji miialiceni tomin etmok
liclin stomotolog-cerrahla hemofiliya miia-
lice brigadasi arasinda qarsiligli elage olma-
lidar.

8. Stomatolog-carrah istifade etdiyi biitiin tisul-
larla, yerli anesteziya ilo miialiceni tohliike-
siz aparmaq olar. Kifayet qodar tocriibasi
olan miitexassislorin faktorsuz inyeksiya et-
moyine baxmayaraq xostonin ¢okisino
uygun olaraq 1 kq ¢okiya 20-40% faktor
konsentratini ¢atdiraraq agiz bosluguna iny-
eksiya etmok olar.

9. Sinirlerin blokunun ve ya dilin infiltrasiyasi

zamani hemofiliya lizre miitoxassislorin bri-
qadasi telab oluna bilar.

10. Dis ¢okimini vo agiz boslugunda aparilan
corrahi emoeliyyati1 hematologla malahatlo-
sorok hemostaza nezaret plani islodikden
sonra hayata kecirmok maslohot goriiliir.

11. Stomatoloji prosedurlardan sonra avezloyici
terapiyaya tolobati azaltmaq ti¢ilin adeton tra-
neksam tursusu vo ya epsilon-aminokapron
tursusu istifade olunur.

12. Ehtiyac oldugu teqdirde antibiotik habloari
toyin olunur.

13. Dis ¢gokimindan sonra yerli hemostatik dor-
manlardan istifade etmok olar.

14. Dis ¢okiminden sonra xastoyo keylosmo
kecona goder isti qida ve ickilorden uzaq
durmag tovsiyye etmok lazimdir. Siqaret
¢okmok sagalma prosesine monfi tesir go-
storo bilor. Bir glinden sonra agiz1 iliq duzlu
su ile ( bir stokan isti suya bir xorok qasigi
duz) yaxalamaq lazimdir. Bunu bes- yeddi
giin vo hatta agiz boslugu sagalana qoder
davam etdirmak olar.

15. Stomatoloji manipulyasiyadan sonra da-
vamli ganaxma, danisiq, udqunma ve ya
nofos alma zamani ¢otinlik yaranarsa tocili
olaraq hematoltoq ya da stomatolog-cerraha
miiraciat etmak lazimdir.

16. Iltihab oleyhine dermanlardan ve aspirinden
istifade etmoak qadagandir.
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17. Dis ¢okimindan sonra agrilar zamani iki- ii¢
giin arzinde her alt1 saatdan bir miivatiq do-
zada parasetamol\asetominofon komak edo
biler.

18. Qan vasitasile otliriilmiis infeksiyalar diglo-
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2

MUALIC9 ZAMANI XUSUSI DIiQQOT

TILI9B EDION MJSJLILIR

2.1 Dasiyicilar

. Hemofiliya - “X” xromosomu ile bagli ganda

laxtalanmanin pozulmasidir. Adaten qadinlar
dastyici, kisi cinsin niimayandalari ise bu xo-
staliyo diicar olur.

. Sirf dasiyicilar bunlardir:

Hemofiliyali sexsin qizlar

Hemofiliyali oglun anasi, ve o soxs ki, aile-
sinde har hansi bir hemifliyali insan var

Hemofiliyali ogul anas1 ve o soexs ki, onun aile
tizvlerinden biri melum hemofiliya geninin
dastyicisidir

Iki vo daha ¢ox hemofiliyali oglu olan ana

. Hemofiliya dasiyicilarinin gqanda laxtalanma

faktorunun seviyyesi saglam ahalide oldugu
kimi 50 % toskil edir.

. Oksar dasiyicilarda heg bir alamat olmur.
. Laxtalanma faktorunun saviyyesi 40%-don

60%-o goder olan dasiyicilar ganaxmaya
yiiksok meyilliye malik ola bilarler.

. Nadir hallarda dasiyicilarda laxtalanma fak-

torunun saviyyosi hemofiliyalilardaki diapa-
zonda ola biler. Okser hallarda bu yiingiil
deraceli hemofiliyalilarin faktor seviyyesi

ilo eyni olur. Nadir hallarda ise dasiyicilarin
faktor soviyyesi orta agir vo agir deraceli he-
mofiliyali xestelorin faktor seviyyesi ile eyni
olur.

7. Faktor soviyyesi hemofiliya diapazonundaki
kimi olan dasiyicilar simptomatik dasiyicilar
ola bilarlar. Qanaxma, xiisusile do travma ve
corrahi miidaxile zamani onlarin laxtalanma
faktorunun ¢catismamazIliq seviyyasi ol¢iiliir.

8. Corrahi miidaxiloden sonra yaranan qanax-
malar ¢cox vaxt laxtalanma faktor seviyyesi
cox asag1 olan dasiyicilarda rast golinir.

9. Qanda laxtalanma faktor seviyyesi asagi olan
dastyicilart miivafiq agirliq deracesi olan he-
mofiliyali kimi tesnif etmoak vo mialicodo
bunu nazare almaq lazimdir.

10. Hemofiliyali insanin qadin qohumlar ( ana,
bacisi ve qiz1 ) xiisusile invaziv prosedurlar-
dan, dogusdan avval ve ya agaer her hans1 he-
mofiliya simptomlar1 miisahide olunarsa
laxtalanma faktorunun seviyyesini yoxlamaq
lazimdir.

2.2 Genetik testlor\maslahatlar va prenatal diagnostika

[\9)

. Hemofiliyali insanin risk altinda olan qadin

aile iizvlerina genetik konsultasiyani asan-
lagdirmagq ti¢lin miimkiin olan yerdo dasiyi-
ciliga goro genetik test etmayi toklif etmok
lazimdir.

. Miioyyen ailode spesifik mutasiyalarin

miloyyen edilmasi DNT oasasinda mutasiya-
nin analizi daha asan ve alyetorli olmusdur.
Bu dasiyicilarin idensifikasiyasinin ve kisi
cinsinin riigeyminin prenetal diagnostikasini
asanlasdirmisdir.

3. Genetik konsultasiya hemofiliyali xostolora,



dastyicilara ve onlarin ailelerine  daha
diistiniilmiis gorar gobul etmoakdo kdmok
edir.

. Prenatal diagnostika adeten o zaman toklif
olunur ki, doliin hemofiliya xastosi olacagi
toqdirde hamilsaliyin dayandirilmasi nezarda
tutulur. Lakin bu tahlil ailoye dogusu plan-
lagdirmaq ve ya dogusa hazirlasmaqda
komok etmak moagsadi ile do aparila biler.
Hemofiliyalt usagin dogusu zamani eme-
liyyat moaslohat goriilmiir.

. 7-9 hefteden sonra doliin cinsini Y xromo-
soma xarakterizo olan ananin plazmasinin
zancirvari polimeraz reaksiyasi ile diagno-
stika lisulu ve ya ultrases miiayine ilo hami-
laliyin 11-ci haftesinden baslayaraq.

. Biopsiya prenatal diagnostikanin @sas metodu
sayilir. Bu tohlili hamiloeliyin 9-14-cii hoafte-
sinde aparmaq daha yaxs1 olardi. Hamilsaliyin
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erkon dovriinde edilon biopsiya agirlasma ris-
kini artirir ve doliin atraflarinin diizgiin inkisaf
etmoamasine sobab ola bilar.

7. Amniosentez tisulunu hamilaliyin 15-17 hof-
tosindoe istifade etmak olar.

8. Bu qaydalar1 miieyyen edon 6lkenin ganun-
larin1 bilmek ve riayet etmoak vacibdir.

9. Qanda faktor seviyyesi asagi olan dasiyici-
larda prenatal diagnostika zaman1 ganaxma-
nin qgarsisini almaq ti¢iin hemostatik destok
tolob oluna biler.

10.Prenatal diagnostikada istifade olunan biitiin
metodlar dolde ve anada qansizmaya sebab
ola biler. Ogoer anada rezus faktor moenfidirse
ona anti D immunoqlobulin vermoak lazim-
dir.

11. Implantasiyadan énce edilon genetik diag-
nostika usaqliga spesifik mutasiyasi olmayan
rliseymin implantasiyasina imkan verir.

2.3 Malum ve ya ehtimal oluna bilen hemofiliya ile

kérpanin dogulmasi

. Dastyicilarda, hamilsliyin ikinci ve ii¢lincii
ticayliginda FVIII laxtalanma faktoru adeten
normal seviyyaye qalxir. Buna goére do ha-
mileliyin li¢iincii ucayliginda faktor seviyy-
asini 6lgmak lazimdir ki, dasiyicilar dogus
vaxti faktor konsentratlarinin daxil edilmasi
haqqinda gorar goebul etsinlor.

. Faktor soviyyesi ¢cox asag1 (< 50 BV/kq ) olan
dastyicilarda cerrahi, invaziv prosedurlar, o
climladan dogus iiciin faktor ile avezedilma
terapiyasi kecirmoak lazimdir.

2.4 Vaksinasiya

3. Qanda laxtalanma faktoru evezlenmasini pre-
natal dovrde planlasdirmaq lazimdir.

4. Mama-ginekoloqun gdstorisi ilo normal dolle
dastyicilarin dogus iisulunu segmak lazimdir.

5. Qanaxma riskini azaltmagq ticlin melum ve
ya ehtimal olunan hemofiliyali kérpeanin do-
gusu hansi yolla hayata kegirilirse kegirilsin
(tobbii vo ya emeliyyat) travmasiz olmalidir.

6. Dogus zamani akuser alotlorinden ana bat-
nindo olarken ddle qars1 diger invaziv iisul-
lardan istifade etmok qadagandir.

. Qanda laxtalanma pozgunlugu olan xastoler
vaksinasiya olunmalidirlar. Lakin vaksinlori
ozolo vo ya deri daxiline deyil deri altina ye-
ritmak lazimdir. Vaksinasiyani xastonin fak-
tor mialicesi almadigi zaman kecirmok
lazimdir.

. Ogor lazim golorse azolo daxili inyeksiya
etmak olar:

» Faktor evezlenmesi terapiyasindan sonra
etmok yaxs1 olar

e Inyeksiyadan bes degige @vvel hemin na-
hiyyaye buz qoymagq olar

e Inyeksiya iiciin on kigik kalibrli iynalor se-
cilmolidir ( adeten 25-27)

* Inyeksiyanin yerini on az bes doqigoe tam-
ponla sixmaq lazimdir
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. Canli virusla olan vaksinalar (polimielito
qars1 vaksina, qizilcaya qars1 trivaksina, pa-
ratit vo mexmarak) VIC infeksiya ile olan
xostolora oks gostorisdir.

. VIC infeksiyali hemofiliyali xostolor pnev-
makok vaksinlari ve illik qripe qars1 vaksin-

2.5 Psixoloji masalsler

5.

lor almalidirlar.

Hepatit A vo B-yoa qars1 vaksinasiya biitiin he-
mofiliyali xestelers vacibdir. Bu vaksinler
VIC infeksiyas1 olan xesteler iiciin effektli
olmaya biler.

. Xostoloro vo onlarin ailelarine psixoloji vo
sosial destok gdstermok lazimdir.

. Hemofiliya normal hayatin bazi sahalerine
mohdudiyyatlor qoya bilecek bir iqtisadi
agirhq ola biler.

. Sosial qulluggu, ya da kompleks tibbi xidmat
briqadasinin digor iizvleri :

Xaostolore hemofiliyanin fiziki, psixoloji,
emosional ve iqtisadi aspektlorini basa
diistilocok dilde ve dolgun melumat teqdim
etmalidir.

Miialice vo qulluq ndqteyi-nazorden diiriist
vo semimi olmalidir.
Xoastoyo 0z hisslorini gostormaye ve suallar
vermoayo imkan yaratmalidir. Toemkinle qul-
luq ve dastek gostermalidir.

Xasto usaqlarin valideyinlori ilo yanast 6zlori
ile da iinsiyyet qurmalidirlar. Miivafiq telim

2.6 Yash hemofiliyali xastalar

vo informasiyaya malik olan usaglar 6z xe-
stoliklari barade ¢ox seyi basa diisiirlor ve
hakimleri ile emoakdasliq eds bilirlor.
Xostolore 0z saglam baci ve gardaslarina
qars1 etinadsiz olmamagi basa salmaq.
Xroniki xostoliklero xas olan fiziki, monovi
tikonmoa vo depressiya olamatlorini derk
etmok vo onlarin 6hdesindan neco goalmok
barode maslohatlor vermak.

Madani mangayi xastonin bu xastaliye olan
baxisina tosir etdiyi ile razilasmagq.
Xostolari ev islerinde, evda ve is yerinda
asude vaxtin toskilinde istirak etmoayo ho-
veslondirmak.

Xaostolorin togkilat ilo emokdasliq etmak, on-
lar1 maariflondirmok.

Sosial ig¢isi olmayan toskilatlara yardim go-
stormak.

—_

. Yash hemofiliyali xetolorin yaglanma ile bagl
olan xastolikle qarsilagsmasi qagilmazdir.

. Hemofiliyali xastelorde mévcud olan xesto-
likloe yanasi miisahide olunan xosteliklori
miivafiq qaydada miialice etmak lazimdir.
Oks taqdirde hemofiliya ile bagl bir ¢ox pro-
blemlor ortaya ¢ixa biler vo xastelorin fiziki
va psixoloji veziyyatine menfi tasir gostoror.
Bu da onlarin hoayat keyfiyyotlorinin pislos-
mosi ile naticalenar.

Osteoparoz

1

2

. Hemofiliyal1 xastelorde siimiik toxumasinin
mineral sixlig1 (STMS) asag1 olur.

. Artropatik oynaqglarin sayinin artmasi, oyna-
qlarin harakatliliyinin azalmasi ve aktivliyin
itirilmasine gotirib ¢ixaran azolo atrofiyasina
stimiik toxumasinin mineral sixliginin asagi

(O8]

olmasi seboab olur.

. Miivafiq idmanla mesgul olmaq vacibdir.
. Qida rasyonuna kalsium ve D vitamini alave

etmok vacibdir. Bununla alagadar biofosfonat
miialice terapiya toleb oluna biler. Lakin
uzunmiiddetli biofosfonat terapiyaya basla-
mazdan avval dislerin veziyystinin qiymat-
landirilmesini aparmaq lazimdir.

Piylonma

1.

Artiq ¢okiden ( BKI (beden kiitlesinin in-
deksi) 25-30 kq\m2) ve piylenmeden ( BKI
>30 kq\m2) oziyyet ¢oken insanlarin say1
getdikco artmaqdadir.

2. Qeyri aktiv hayat torzi baden ¢okisinin ve in-

3.

deksinin (BKI) artmasina sebeb olur.
Yiiksok indeks (BKI) bunlarla olageli ola
biler:



* Horokatliliyin ehomiyystli dorecede moah-
dudlasmasi

* Artropatik agrilarin siddetlonmasi

* Zoadsalonmis oynaqlarin emale galma riskinin
artmasi

¢ Diabet, ateroskleroz ve lirok-damar xostolik-
lorinin yaranma riskinin artmasi. Bu da 6z
ndvbesinde zedelonmis artropatik oynagqla-
rin yaranmasina gotirib ¢ixara bilor.

4. Miitemadi olaraq fiziki aktivlik toyin olun-
malidir.

5. Ogor funksional mehdudiyyaet gilindalik ak-
tivliye mane olursa, o zaman hemofiliya ilo
tanis olan fizioterapevt alternativ aktivlik
novlerini tdvsiyyo eds biler.

6. Bozi hallarda diyetologa yonlendirme do ola
biler.

Hipertoniya

1. Hemofiliyali xostolor adoeten yiiksek qan
tozyiqine malik olurlar. Hemofiliyalilarin hi-
pertoniya xastoliyine tutulma ehtimali dig-
orlorine nisbaton iki defe artiqdir. Onlar
ohalinin yerds qalan hissesi ilo miiqayisedo
daha ¢ox hipertoniya aleyhine dermanlardan
istifado edirlar.

2. Yiiksok tozyiqden oziyyat ¢coken hemofiliyali
xostolorde ganaxma riski yiiksek oldugu
ii¢iin, onlar1 adekvat miialico etmok vo tez-
tez gqan tozyiqlorini 6lgmok lazimdir.

3. Digor tlirok-damar xasteliklarinin riski olma-
diginda sistoloji tozyiqi <140 mm civae siitu-
tunda, duastolik tezyiqi ise <90 mm cive
stitununda sabit saxlamaq lazimdir.

Sokorli diabet

1. Hemofiliyalilarin sekerli diabet xastoliyino
tutulmalar1 senadlagdirilmayib. Lakin miisa-
hideler gdsterir ki, bu xastalik yiingiil ders-
coli hemofiliyalilar arasinda daha ¢ox rast
golinir.

2. Yaslanmagqda olan nasilda, xiisusile do artiq
cokiden oaziyyet ¢oken xastelerde gliikkoza-
nin saviyyasini har il yoxlamaq lazimdir.

3. ©gor insulinle miialice toyin olunubsa, heg
bir ganaxma agirlasmasi olmadan derialtina
iyna yeritmok olar.
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Hiperxolesterolemiya

1. Qeyd edilir ki, xolesterolun saviyyesi hemo-
filiyal1 xastolorde ahalinin diger iizvlerine
nisbaton asagi olur.

2. Urok-damar xestoliklori riski olan yashlarda
xolesterolun seiyyesini 6l¢gmak lazimdir.

3. Ogor xolesterolun soviyyesi yiiksokdirse,
miialice toyin olunmalidir.

Urak-damar xastaliklori

1. Hemofiliyal1 xastelorin isemik lirok-damar
xostolikori sobabi ile 6liim hallar1 ¢ox asagi
soviyyadadir. Lakin bu sebabden bas veron
Oliimloarin say1 artmaqdadir.

2. Miokard infaktla avvel gebul edilon ganda
laxtalanma faktoru konsentrati arasinda
miimkiin alage qeyd edilir.

3. Urok-damar xestoliklorinden oziyyet ¢oken
hemofiliyali xastaloere adi baxim lazimdir vo
miialice kardioloqun maslehati ile olmalidir.

4. Yiiksok soviyyoadoa faktorun qaldirilmasina
yol vermak olmaz. Heparin preparatlar
goebul edilmis kardioloji xasteliklar tizre pro-
tokollarin standartlarina asasen istifade olu-
nur.

Psixososial tasir

1. Yash xostolorde horoketsizlosmis agrili art-
ropatiya hoyat keyfiyyoatine neqativ tosir edo
biloer ve sarbostliyin itirilmesine gatirib ¢i-
xara biler

2. Xastalor cavan vaxt1 hemofiliya ile alagadar
monfi xatirelerle baglh gbzlenimaz emosio-
nal problemler yasaya biloerlor.

3. Hoyat keyfiyyaotinin yaxsilasmasi ve saerbast-
liy1 qorumagq ii¢lin eve ve i yerine uygun-
lasma vo agrinin diizgiin miialicesi qrafiki
toyin olunur.

4. Sosial is¢i, tibb bacisi, hakim ve ya hemofi-
liya lizre psixoloq feal psixoloji destok go-
stormolidirlar.
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2.7 Fon villebrand xastaliyi va nadir gan pozgunluglan

1. UHF xestolori, onlarm ailelorini ve qanin irsi
pozgunlugu ile bagh tocriibe kecon hokim-
lori dostoklomok ve belo xastalorin hemofi-
liya miialice markozlerindos aparilan miialice
ilo tomin etmoak kimi vezifelori 6z lizerine
gotiirmisdiir.
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3

LABORATOR DIAQNOSTIKA

. Xostode miivafiq miialiconin qobul edilmasi

ticlin diizglin diagnozun qoyulmasi vacibdir.
Qanin laxtalanmasinda miixtelif pozulmala-
rinin ¢ox oxsar simptomlari ola biler.

. Daqiq diagnoz yalniz herterafli ve doqiq la-

borator analizlerin asasinda qoyula biler. O,
laboratoriya protokollarina ve prosedurlarina
ciddi emal edilmosindon asilidir, hansilar ki,
asagidakilari telab edir:

koaqulyasiyanin laborator sinaqlarin aparil-
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masinda bilik ve tocriibenin olmasi

* miivafiq avadanliqlar ve reaktivlerin istifade
edilmasi

* keyfiyyetin tomin edilmasi

3. Siz skrinning sinaqlar ve faktorlarin analizina
dair texniki meyarlar ve xiisusi tolimatlar
haqqinda otrafli melumati c¢ap olunmus
UHF-in“Hemifiliyanin ~ diaqnostikas1 ve
qanin diger pozuntulari: Laborator vesait,
ikinci nagri”’adli vesaitds tapa bilersiniz [1].

3.1 Koaqulyasiyanin laborator sinaglarinin aparilmasinda

bilik vo tacriibanin olmasi

Diaqnostikanin prinsiplari

1.

2.

Hemofiliyanin kliniki elamatleri haqqinda
bilik ve kliniki diagnozun diizgiin olmasi
Qanaxmanin potensial sebablorin toyin edil-
mosi li¢iin skrinninqg sinaqlarindan istifade
edilmesi, maselen, trombositlerin sayinin
hesablanmasi, ganaxma miiddeti (QM), bazi
hallarda) ve trombositlerin funksionalliginin
yoxlanilmast ii¢iin diger skrinninq sinaqlari,
protrombin vaxti (PV) ve aktivlesmis hissovi
tromboplastin vaxti (AHTV)

. Faktorun analiz ve diger miivafiq xiisusi tod-

giqatlar vasitasile diagnozun tosdiq edilmesi.

Texniki meyarlar

Qan niimunasinin gotiiriilmasi iigtin
xastonin hazirlanmasi

1. Miimkiin olan pozuntularin miieyyenlosdi-
rilmasi liglin gan niimunelarinin gotiiriilme-
sinden avval xastonin yemokdan ¢okinmasi
adeten zaruri deyil, lakin ganin plazmasinda
lipidlerin haddinden artiq olmas1 avtomatlas-
dirilmis analizatorlardan alinan neaticalare
monfi tosir géstora biler.

2. Xostoalor sinagin naticelaring tasir eds bilen
dermanlardan uzaq olmalidirlar (mesalen,
aspirin kimi, hansi ki, trombositlorin funksio-
nalligina tesir edir vo gqanaxmanin yekun-
lagma vaxtini uzadir)

3. Mhz damarin funksiyasindan avvel xastaler
gorgin fiziki hareketlorden uzaq olmalidirlar

4. Ogor gan niimunaloarinin gotiiriilmasi prose-
duruna gore xosto xiisusi hayacan kegirirsa,
onda FVIII faktor ve Fon Villebrand fakto-
runun soviyyelari miiveqqeti olaraq arta
biler.
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Qan niimunasinin gotiiriilmasi

1. Qan niimunalari standart metodoloji qayda-
larina uygun olaraq toplanilmalidir. [2].

2. Siiretli daginmasini tomin etmasi ti¢lin niimu-
noalar laboratoriyaya yaxin toplanilmalidir.

3. Niimunolar toplanildiqdan sonra dord saat or-
zindoe sinaqdan kecirilmelidir.

4. Sinaglarin naticeleri niimunalerin saxlanma
soraitinden asili olaraq dayise bilar.Yiiksok
heraret (>25°C) FVIII faktorunun foaliyyet
itkisile naticelona biler, eyni zamanda soyuq
soraitdesaxlanilmasi (2-8°C) soyuqluq aktiv-
lasmasine sebab ola biler. Buna gore niimu-
nolori dord saatdan artiq olmamagq serti ilo
20°C ve 25°C haeraret arasinda saxlamaq ze-
ruridir.

5. Damarin punksiyasi tomiz olmali, 6zii de
nlimuna rezin sixicinin qoyulmasindan sonra
bir deqiqe erzinde damarlarda qan durgun-
lugu yaratmadan gotiiriilmalidir.

6. Qanin plasmasi spris vo ya gan niimunalori-
nin gotiiriilmasi li¢lin vakuum sistemlarine
yigilmas1 meslohotdir. Iyne boyiikler iigiin
19-21 olgiili, balaca usaqglar tigiin 22-23
Olgiilii olmalidir. Periferik damar katetorlar
vo ya heparinden istifade olunmamis mer-
kozi damar ve katetorlar vasitosile niimune-
lorin secilmosi ¢oxlu hemostaz sinaglarin
aparilmasi {i¢iin ugurlu ola biler.

7. Qanin laxtalanmasinin sinaqlar1 li¢lin gan
niimunasinin gotiiriilmasinde miintezom ka-
tetordan istifade etmamak zoruridir.

8. Homginin, gan niimunalarinin kdpiiklonme-
sinin garsis1 alinmalidir. Cox vaxt ilk 2 ml-
den imtina etmasi faydali ola biler.

9. Sinaglari sitrat mehlulu olan sinaq siiselorine
(hansilar ki, 0.105-0.109 mol aras1 dihidrat
trisodium sitrat su moahlulu, qanin sitrata 9:1
nisboatini saxlayaraq teskil edir) toplamaq
moslahat goriiliir. Ogor sinaq siisesi 80%
tolob olunan hacmindan azliq teskil edirse,
bu naticelore manfi tesir gostere bilor. Tri-
sodium sitratin 3.8%-don daha ali konsentra-
tindan istifade etmak tévsiye olunmur.

10. Sitrat mahlulu ile tez vo diizgiin qarigdirma
prosesini sinaq siisosinin ehtiyatla ¢evrilmasi

yolu ile hayata kec¢irmoak lazimdir.

11. ©goer gqan niimunslarini gotliriilme vaxtin-
dan dord saat orzinde miiayine etmok
miimkiin deyilse, onda trombositlarle zengin
olmayan plazmani -30°C temperaturda don-
durub bir neco hoafte arzinde saxlamaq olar,
vo ya agor temperatur- 70°C-dirse alt1 aya
goder saxlamaq miimkiindiir.[3]. -20°C tem-
peraturunda saxlama adeten miivafiq deyil.

12. Dondurmus niimunsaler 37°C temperaturda
dord-bes deqige eorzinde oridilmslidir ki,
kriopresipitat emala golmasin.

Trombositlorla zangin olmayan
plazmanin hazirlanmast

Trombositlorle zengin olmayan plazma stan-
dart metodik qaydalara uygun olaraq hazir-
lanmalidir. (CLSI 2008a)

1. Trombositlarle zengin olmayan plazmani en
az11700 gram olmagq serti ile vo 10 daqiqe-
den az olmayan miiddat arzinde otaq tempe-
raturunda (yeni dondurulmamis soekilde)
sentrifuqa etmokle hazirlayirlar.

2. Trombositlerle zengin olmayan plazmani si-
naqlardan evvel otaq temperaturunda (20°C-
25°C) saxlamagq olar.

3. Gotiirtilma ve miiayine zamani hemoliz olun-
mus plazmani tohlil etmak olmaz.

Qanin laxtalanmasinin son marhalasinin
miiayyanlagdirilmasi

1. Bir ¢ox laboratoriyalarda indi yarimavtomat-
lagdirilmis ve ya tam avtomatlasdirilmis lax-
talanma analizatorlar1 var. 9l isulu ile
laxtalanmanin son marhalesinin deqiq toyin
edilmesi boyiik tocriibe telab edir, xiisusilo
agor laxtalanmamiiddeti artibsa ve ya ager
fibrogenin konsentrasiyasi asagi, gan laxtasi
ise duru ve nazikdirsa.

2. Ol iisulu ile smagi miisahide edarken sinaq
stisosini azca 90° deracoyo qoder har bes sa-
niyaden bir li¢ dofo eymak lazimdir. Enisler
arasi sinaq siisesini 37°C temperaturunda
olan balaca su vannasina endirmok lazimdir.
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CODVOL 3-1 - SKRININQ SINAQLARIN SORHI

MUMKUN OLAN PV FHTV* QM TROMBOSITLORIN
DIAQNOZ SAYININ
HESABLANMASI

Xaostolik yoxdur Normal Normal Normal Normal
A vo ya B hemofiliyas1** Normal Artib* Normal Normal
FVX (Fon Villebrand Normal Normal voya Normal ve Normal veya azalib
xostoaliyi) artib* ya artib*
Trobmositlarin qiisuru Normal Normal Normal ve Normal ve ya azalib

ya artib*

*FHTYV olg¢ii noticalori tohlil {i¢ilin istifade olunan laborator tisulundan ¢ox asilidir.
**Belo bir sxem eyni zamanda FXI, FXII faktorlar, agrikesici dermanlarda ve ya yiiksokmole-
kulyar kininogen ile yanasi ola biler.

Skrinninq sinaqlari

1.

Qan laxtalanmasinin pozulmasi siibhoali olan
xostalorin skrining edilmasi ii¢iin [4]trombo-
sitlorin saymin hesablanmasi, ganaxma
miiddetine dair sinaq (QM), protrombin vaxti
(PV) ve aktivlesmishissoevi tromboplastin
vaxtt (AHTV) kimi smaqlardan istifade
oluna biler.

2. Qanaxma miiddeatine dair sinaga hassasliq ve

Oziinemoxsusluq xiisusiyyaetlor kifayat etmir
vo hamg¢inin, onun tatbiq tisuldan asili olaraq
miixtelif uygunsuzluqglara getirib ¢ixarda
biler. Ona gore trombositlorin funksionalli-
gina aid diger smaqlardan trombositlorin
aqreqatometriyasi, harda ki bu sinaq movce-
uddur ondan istifade etmok zoruridir [5,6].

. Bu sinaqlarin naticelorine asaslanaraq qanin

laxtalanmasinin meyarlarini hissavi
miloyyan etmoak ve ndvbati tohliller ligiin to-
limat kimi onlardan istifade etmok olar. (asa-
g1daki 3-1 Cadveale nazer yetirin).

. Bu skrininq sinaqlar qan pozuntularinin

ylingiil formas1 olan xastelorde, doyisiklik-
lori agkar etmaya biler ve hoamginin trombo-
sitlorin funksionalliginin bezi qiisurlari,
FXIII faktorun catismazligi, ve fibrinolizin
elo nadir qlisurlari, hansilar ki, ganaxmanin
tendensiyalar1 ile alagedar ola biler.

Diizslis tohlillor

1. Diizalis tohlillor ve ya normal plazmanin
miqdarinin (NPM) istifadesi garisdirma
iisulu ile aparilan tohliller faktorun ¢atismaz-
ligina ve ya inhibitorlarin anti-koaqulyantla-
rina goro laxtalanma vaxtinin uzanmasina
sobab ne oldugunu miivyyen etmoayo kdmok
edacoak. Qan laxtalanmasi faktorlarin miioyy-
onlasdirilmasine dair tohlil movcud deyilsa,
FVIII/FI faktorlarin catismazligi ile olan
plazmanin diizalis tohlillerini fordi faktorla-
rin ¢atismazliginin miieyyenlosdirilmesinda
istifade etmok olar.

Qan laxtalanmasi faktorunun
miioyyoanlasdirilmasina dair tahlil

1. Qan laxtalanmas1 faktorunun miieyyenlosdi-
rilmasine dair tohlil asagidaki hallarda teleb
olunur:

* Diagnozu miioyyen etmasi iigiin

e Miialiceni miisahide etmasi li¢lin

* Laboratoriyaya nozarat konsentratlar1 infuzi-
yadan avval ve sonra laxtalanma faktorun
deracelorinin Olgiilmesi vasitosile oluna
biler.

* Normaya gozlenilon vaxtindan longidilmis
gayidis ve/ve ya infuziya olunmus laxta-
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lanma faktorun yarigixarilma dovriiniin asagi
olmasi inqibitorlarin moévcud olmasindan
erkon xoeboerdarliq kimi sayila biler.

* Kriopresipitatin keyfiyyoni yoxlanmasi tigiin
» Kriopresipitatda olan mahsulun keyfiyyotina

nazaret liciin FVIII faktorun konsentrasiya-
sin1 yoxlamaq faydalhidir.

2. Fenotipik sinaqglarda dastyicilar agkar etmak

liciin hessasliq ve Ozlinemaxsusluq xiisu-
siyyatlori yoxdur. Bazi macburi dastyicilari
ola bilen amillarin normal nisbati FVIII:C/
VWEF:Ag.Genotipik sinaqlar ¢ox daqiq tisul-
dur ve buna gore do dastyicilarin agkar olun-
masinda tovsiyye olunur. AHTV asasinda
olan bir-marhalsli tohliller on tez-tez istifade
olunan iisullardandir. Bu tohlilin asagidaki
xiisusiyyaetloari vacibdir:

e FVIII vo FIX faktorlarin ¢atigmazlig1 ile olan

plazmada hemin faktorlar tamamile yox ol-
mamalidir ve miivafiq olaraq plazma ve di-
gorlaxtalanma faktorlar1 <1BO/dl seviyyeda
olmalidir.

* Kalibrovka iigiin nazerds tutulmus plazmanin

istehsal ve istehlak olundugu yero osason
beynolxalq 06l¢li vahidleri ile kalibrovka
etmok lazimdir.

e Etibarli tohlil {i¢iin on az1 {i¢ miixtalif haller

plazma mohlulu ve sinaq niimunasi teleb
oluna biler.

* Sinaq niimunasinin bir mahlulundan istifadesi

tohlilin deqiqliyini ¢ox azaldir ve bazi inqi-
bitorlarinistraki ile qeyri deqiq naticelers go-
tirib ¢ixarda biler.

Orta vo agir hemofiliyali xastelorin test
nliimunelorini tehlil ederken uzadilmis voe ya
ayri-ayr1 kalibrlomae oyrisi telob olunur.Sade
uzadilmis kalibrlome ayrisi vasitasiloekstro-
polyasiyani tehlil etmadan plazmanin kolibr-
lonmosi yol verilmozdir.Orta agirlighh A
hemofiliyali xastaliyi tosdiq olunmus bazi
xostalarin diagnozunda birpillali analizden
istifade olundugqda hemin xastelorde FVIII
lorde ise laxtalanma faktorunun qisaldilmig
aktivliyi miieyyen olunur.

Inhibitorlarin siag

1. ©gor xostonin plazmasiniNPM ile qarigdiran
zaman AHTV-n1 tonzimleyen artimi miisa-
hida olunanda inhibitorun hansisa formasinin
olmasi1 baredo siibholonmok lazimdir.

2. Hemostazin on tez-tez rast golinen funksional
inhibitorlar1 deri veremin antikoaqulyantlari,
hansilar ki, laxtalanmanin fordi faktorlarina
qarst yonalmayibler onlari istisna etmok la-
zimdir.

3. Sinaqgli ve normal plazma mahlullar1 garisi-
gindan olan tromboplastin sinaqlarinin nati-
colorini izah etmok ¢otin olur, xiisusen ona
goro ki, qazanilmis hemofiliya zamani ilkin
FVIII faktora qars1 giiclii anticisim ile yanasi
tromboplastin sinagin tam toenzimlonmasi
hayata kego biler.

4. A hemofiliyali xestolorde avezedici terapiya
fonunda yaranan FVIII faktorunun bir ¢ox in-
hibitorlar1 bu sekilde 6ziinii gésterir: Xosto-
nin plazmasinin aktiv hissovi tromboplastin
vaxtt vo NPM orta soviyyads olur,yeniogoer
garisiq madde 1-2 saat erzinde 37°C tempe-
raturda inkubasiya edilorse,iki materialinak-
tiv hissevi tromboplastin vaxti arasindaki
miiddet uzanir.

5. Inhibitorun fordi laxtalanma faktoruna qarsi
yOnalmasinin tosdiqi xilisusi inhibitorun toh-
lilini toleb edir.

6. FVIII faktor inqibitorun tehlili ti¢iin Nidjme-
gen modifikasiyasi Betestin asas tohlilinden
(1 Seviyye) daha yiiksek seviyyada 0zline-
moxsusluq ve hassasliq toklif edir [9,10]

7. Modifikasiya asagidaki qaydada aparilir:

* Yigilmis NPM (hanst ki, FVIII faktorunu
tomin edir) sinaq olunan plazma ile qarigdiri-
lir vo 37°C temperaturundainkubasiyaedilir.

e iki saatdan sonra qaliq FVIII faktoru kontrol
qatilmis maddeade olan FVIII faktorla miiqa-
yisali Olciiliir, hanst ki, yigilmis plazma
NPM-den ve sinaqli madde ile inkubasiya
olunmus FVIII faktorun ¢atismazligi ile olan
qarisiqdan ibaratdir

* Qaliqg FVIII faktoru vahide ¢evrilir, qrafikden
istifade etmaklo yar1 miqyash qaliq FVIII
faktoruna qarsi serti isare edilir. Hansi ki, bu



balans=0 BV (Betezd Vahidi) /ml inhibitor
100% forziyyasina asaslanir vo 1.0=50% BV
(Betezd Vahidi) /ml (Beynolxalq sazigde BS-
de BV (Betezd Vahidi) serti inhibitor foa-
liyyotini miioyyon edon hamam vahididir)

* Qaliq FVIII faktorun feallig1 <25% olduqda,
inhibitorun giiciinii diizgilin qiymatlondirmae-
mayin qarsisini almaq ti¢lin xastonin plazma-
sin1 tokrar sinaqdan kegirmoak lazimdir.

* Inhibitorun titri 2 0.6 BV (Betezd Vahidi) /ml
olduqda kliniki ehemiyyaetli kimi sayilmali-
dir [11].
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Toalim ke¢mis personal

1. Hotta qanin laxtalanmasinin on asan skrin-
ning sinaqlar1 6z mahiyyaetine gore ¢atindir.

2. Koaqulyasiya iloe mesgul olan laborator
alim/miithandis daqiq naticalorin alde edil-
mosi li¢lin hartorafli anlayisa malik olmali-
dir.

3. Bozi hallarda ixtisaslagdirilmis merkezde
tolim kegon laborator alim/ miihendisin ol-
masi faydali ola biler.

3.2 Avadanliq va reagentlardoan dizgin istifads olunmasi

Avadanliq ve reagentlor hor hansi bir laborato-
riya liciin asas alatlor hesab edilir. Daqiq la-
borator sinaqi tigiin asagidakilari telab edir:

Avadanhqglar

1. Tempuraturu 37°C + 0.5°C su hamami

2. Laxtanin amalo golmasini miisahide etmok

ticlin su hamaminin yaxinliginda yaxsi isiq
monbayi yerlosdirilmelidir.

. Saniyadlcon

4. 0.1 ml vo 0.2 ml doqid y1ga bilen avtomatik
pipetkalar(dayisen ve ya sabit hacmi ilo)

5. Laxtalanma sinagi ii¢lin testlor tomiz sodali
sliso boruda (1.5 sm x 1.2 sm)olunur. Ogoar
niimayis edile bilen halda o prosesda isti-
fado olunan test noticolorine tosir etmirso,
miimkiin oldugu hallarda har hansi siise qab-
dan ikinci doafe istifadesine yol verilmeli-
dir.Laxtalanma analizatoru tiglin plasmas
gablardan tokrar istifade etmok olmaz.

6. Hal hazirda laxtalanmani 6l¢en yariavtomat
vo tam avtomatlarin say1 artir.Bir ¢ox hal-
larda bu avadanliglar asagidaki iistiinltiklore
malikdir:

* Qanin laxtalanmasinin son merhalasini deqiq
Olcon

* Test naticolorinin doqiq tokminlesdirilmasi

* Bir ¢ox analizlorin yerine yetirmoak imkani qan
laxtas1 @sasinda olur

* Miisahide olunan sehvlerin azalmasi(reaksi-
yanin sonu adaton elektromexanika ve ya fo-
toelektronika ilo Ol¢iiliir)

* Polistiroldan teskil olmus plasmas(rengsiz)

(O8]

kiiveytlarin evezine slise borulardan istifade
olunur

7. Osas avadanliglardan istifade etmoklo yaxsi
laborator tocriiba ilo yaxsi natice alde etmak
olar. Bu bacariqlar sonra daha ¢ox avtomat-
lagdirilmis texnologiya ile uygunlasa bilor.

Koaqulometrin se¢ilmasi

1. Cox laxtalanma analizatorlar1 dost sokilde ve-
rilir, buna 6l¢ii alati ve reaktiv daxildir, her
iki komponent alde olunan naticelors tesir
edo bilar. Bu faktin qiymatlondirilmesi vo
secilmosi sistemindo nozero alinmalidir.
Bunu nazere almagq ii¢lin diger miithiim me-
solaler:

* Yerino yetirilocok test novleri, is yiikii, hom-
¢inin laboratoriya emeliyyatlarinin ardicilligt

* Omoliyyat teleblari (enerji, mokan, riitubat,
tempuratur, vo s)

* Reaksiyanin qirilmasi ve texniki xidmat lizro
toloblar

« Otiiriiciiliik gabiliyyati ve analizin xerclori to-
plusu

* Digor istehsalcilarin reaktivlori ile birlasdir-
moak imkani

* Digor proqramlasdirilan analizler natice ilo
miiqayise do,har hansi diger ehtiyyat metod-
lar1 analizator osasinda olde edilmisdir.

Qan nlimunasi ve plazma ii¢iin saxlanma kon-
teynlerinin test borularinin ¢eper uygunlugu
yerindo istifade olunur.

* Texniki tohliikasizliyin qiymatlondirilmesi
(mexaniki, elektrik, mikrobioloji)



30 Hemofiliyanin miialicesi lizrs telimat

* Miivafiq telimin mdévcudlugu

2. Bu sistemlorin istismar xarakteristikalar1 haq-
qinda malumatin mévcudlugunu telab edir.
Bu melumatlar noesr adebiyyati ve istehsal-
¢min moalumatlar1 daxil olmaqla miixtolif
moanbelerden olds edils bilar,bundan bagqa
yerli giymetlondirmenin bazi formasi toleb
oluna bilar. Hansiki diqget edilmesi lazim
olan aspektlori var:

* Skrinninq testlari ii¢ilin testin deqiqliyi koefti-
sient variyasiyasinda <3 %, analiz faktoru
ticlin < 5% konara ¢ixir.

* Miidaxile olunan maddealerde golacekde isin
doyeri

* Reaktivlerin analizator I6vhaleri lizerinde sa-
bitliyi..Digar tisullar ile uygunlagmasi..Rea-
gentlorin eyni laboratoriya qruplart ile
tochizati sinagin eynilosdirilmasine imkan
verir.

* Molumatlarin emali,kompyuter proqramlari
vo keyfiyyotoe nozarat

* Zoruri tolimlor

 Etibarliliq

3. Laxtalanma analizatorunun qiymatlondiril-
masindae bir sira nasr olunan qaydalar ve tov-
siyyolor 6z aksini tapmisdir. (12,13)

Reaktivior

3.3 Keyfiyyastin tomin edilmasi

Secilmis miihitin tochizat1 ve partiyalarin fasi-
lasiz ¢atdirilmasina digget ve uzun saxlanma
miiddeti tocrilbade moagsadauygunlugu go-
storir. Tochizat¢inin miivafiq testlor vo rea-
gentlor haqqinda suallar1 normal arayis
silsilolorini miioyyon etmok Tlciin ideal
olardi ve miitlaq serait nezeare alinaraq ye-
rinda istifade etmoaklo buna nail olmagq olar.

2. Siibhali test naticalorinin alinmasi ve ya cat-
dirilmasinda problem mdvcud olan hallar is-
tisna olmagla,miixtelif menboa materiallarina
ke¢id tovsiyyo olunmur.Diger markalar tam
forqli bir hessasliga malik ola biler ve buna
goro de onlar1 eyni vaxtda istifade etmok
olmaz.

3. Reagentlore olave olunan zoruri telimatlar
izlonilmelidir.

4. Xiisusi diqget miihitin sabitliyine hasr olun-
malidir. Potensial olaraq giindalik istifade
ticlin reagentin arime ve barpasindan sonra,
saxlanma vo istifade seraitindon asili olaraq
onun keyfiyyeoti zamanla azala biler.

5. Miivafiq testlor vo reagentlorin aparilmasi
baradoe gorar gobul olundugdan sonra,miitloq
yerindoe istifade seraitini nezere almaqla
normal istinad silsilelerini miieyyen etmok
ideal olardu.

1. Keyfiyyotin tominat1 (KT) - Bu laboratoriya
testlori vo hesabat etibarligin1 tomin etmok,
alinan biitiin toedbirleri tesvir etmok ti¢iin is-
tifade olunan imumilagdirilmis termindir.

2. Keyfiyyetin tominatt KT biitiin diagnostik
proseslorin aspektlorini ohate edir,analiz
nlimunasi vo hazirlanmasi ve daxili nazarat
keyfiyyotinin noaticesi haqqinda hesabat vo
mialice hokiminin sec¢ilmasine qoader tortib
olunur.

3. Bu prosesa coalb olunan har kes prosedurlarin
diizglinliiyiinlin hayata kegirilmosi ti¢lin mo-
suliyyet dastyir.

Daxili keyfiyyoto nozarat (DKN)

Daxili keyfiyyoto nazarotdon (DKN) vahid za-

manda miioyyon miiddatlorde metod veo
prosedurlarin olub-olmamasini toyin etmok
ticlin istifade olunur.

2. Daxili keyfiyyoto nozarat todbirleri laborato-
riya naticelarinda kifayet qader etibarliligi
tomin etmak ti¢ilin klinik gerarin qoabul edil-
mosi,terapiya vo hemostatik kenarlasma di-
aqnostikasini miisahide etmok maqsadi ilo
gebul olunmusdur.

3. Daxili keyfiyyoto nozarat (DKN) fordi tisul-
larin deqiqlik deracesinin miioyyen edilmasi
ticlin xtisusile faydalidir.

4. Hemostaz ligiin skrininq testloroe miintozom

olaraqg normal plazma ve maneali plazma
daxil edilmslidir. ©On az1 bir niimunenin da-
xili keyfiyyotlo bir soviyyade olmasi ii¢lin
biitiin toroflorlo testlori daxil etmok lazimdir.



Xarici keyfiyyotin
qiymatlondirilmasi (XKQ)

1.

Daxili keyfiyyoto nozaratin semaraliliyini
yerindo yoxlamagq ii¢clin laboratoriyalarin
giiclii xarici keyfiyyotin qiymatlondirme-
sinde istrak etmasi tovsiyyo olunur.

. Xarici keyfiyyotin qiymatlondirilmasi pro-

gram1 bu ve diger laboratoriya naticelarinin
olde edilmasi, naticelor arasindaki ardicilliq
deracesini miloyyen edir.

. Belo proqramda istrak laboratoriya ve onun

istifadogilori arasinda inam yaratmaq igciin
komek edir.

. Beynoelxalq Xarici Keyfiyyatin Qiymetlondi-

rilmasi Diinya Sehiyye Toskilat1 xiisusi olaraq
diinyada hemofiliya miialico markoazlerinin
ehtiyacin1 6demak ii¢lin yaradilmisdir. Bu
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HEMOFILIYANIN FOSADLARI

(AGIRLASMALARI)
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4.1 Sumuk-azsle sisteminin agirlagmalari

1. Qansizmanin daha ¢ox ehtimal olunan na-
hiyyeleri otraflarin oynaq ve ozalelaridir.

2. Xostoliyin agirligindan asili olaraq ganaxma
tez - tez vo har hansi sebeb olmadan (spon-
tann) bas verir (bax. Coadval 1-1).

3. Agir hemofiliyasi olan usaqda , birinci hemar-
toz bir qayda olaraq yerimaye yaxud imok-
lomoayo baslayanda bas verir. Bu 2 yasa
goder beazends gec ola biler.

4. Qeyri adekvat miialico zamani tekrarlanan qa-
naxmalar oynaq vo ozalalerin veziyyetnin
ciddi pislesmesina, harokatsizlik ticbatindan
funksionalligin keskin sokilde itirilmesinae,
ozale atrofiyasina , oynaglarin agr1 ve defor-
masiyasina vo hayatinin ilk 10- 20 ili erzinde
kontrakturalara getirib ¢ixaracaq.

Sinovit

1. Kaskin hemartozdan sonra sinovial qisa ilti-
hablanir: hipermik olur ve asan zadslanir .

2. Kaskin sinovit miialicesinin olmaasi1 tokrar
hemartoza gotirib ¢ixara biler .

3. Bu merhsalade oynag1 sin ve yaxud basqici
sarginin komoyi ile qorumaq lazimdir.

4. Oynagin fealligina sis vo qizdirma avvalki
halina galib ¢ixanadek mahdudiyyet qoy-
magq lazimdir .

5. Bozi hallarda Siklooksigeneza inhibitorlar -
2 (SOG) kogtiriilmasi vacib ola biler .

6. Ilkin miiayinede hereketin amplitudas1 po-
zulmur. Hemartrozun ve ya sinovitin diag-
nozu oynagin detalli miiayinasindon sonra

qoyulur.

7. Sinoviyal hipertrofiyanin mévcudlugunu ult-
rosonoqrafiya ve ya maqnit-rezonans miiayino
ilo tasdiglomak olar. Tasviri rentgenoqramma
vo xiisusile maqnit - rezonans miiayine oy-
nagin osteoxondral dayisiklikloerin genisli-
yini miioyyon etmayo kdmaok edir.

8. Tokrarlanan gqansizmalar zamani sinoviyal qi-
sada iltithablagma xroniki xarakter alir ve oy-
naqda siskinlik miisahide olunur (siskinlik
adeten boyiik olmur ve agrisiz olur): bu xro-
niki sinovitdir.

9. Siskinliyin artmasi, oynaqglarin zedelonmasi,
ozololorin atrofiyasi ve horakaetliliyin itiril-
mosi xroniki hemofiliya artropatiyasini in-
kisaf etdirir.

10. Mialicenin moaqsadi erken vaxtlarda sino-
viyal qisaya nezaret yaratmaq ve oynagin
fuksionalligin1 qorumaqdan ibaratdir. Miia-
lice variantlar1 bunlardir:

* Periodik gansizmalarin qarsisini almaga yeto-
cok tezlikde ve dozada toyin olunan faktor
konsentrati ilo avezlomaesi

* Kifayat edocok dozada konsentratlar oldugu
toqdirde intensiv fizioterapiya ilo tokrar pro-
filaktikanin qisa miialice kurslar1 (6-8 hafto)
faydali olar.

* Bunlardan ibaret olan fizioterapiya:

azalslorin giliciinii artirmaq ve oynagin he-
roket amplitudasini qorumagq ii¢ilin giindo-
lik masqler

tokrar iltihablagsmanin azaldilmasi metodi-
kas1, egor movcuddursa
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funksional magqler

Siklooksigeneza - 2 (SOG-2) iltihabeleyhina
dermanlarla miialice iltihablagsmani azalda
biler.

Funksional mialice tisullar1 oynagin herake-
tine sebeb olan, lakin amplitudasinin so-
nuncu ndqtesinds heraketi mehdudlasdirir,
sinovial qisa zoedelone bildiyi li¢ilin ve yeni-
den gansizmalar bas vero biler.

Sinovektomiya

1.

Ogor xroniki sinovit tez-tez toekrarlanan qan-
sizmalarla miisayiat olunursa ve voaziyyato
diger vasitalorle belo nozarsat etmoak olmursa
sinovektomiya nazerden kecirilmelidir. Si-
novektomiya bir nego variantlarla olunur.
Kimyavi ve radioizotop sinoviortoz, ortosko-
pik ve ya agiq cerrahi sinovektomiya.

. Qeyricoerrahi sinovektomiya iistiin miialice

metodudur.

. Radioizotop sinovektomiyada yiiksek effektli

tomiz beta-slialanmasindan (fosfor-32 ve ya
ittriy-90) istifade olunur. Olave tesiri olmur
vo ambulator hoayata kegcirilo biler.

Adeten bir izotop inyeksiyasi {igiin laxta-
lanma faktorunun bir dozas1 kifayet edir.
Corrahi sinovektomiyaya nisbaten radioizo-
top sinovektomiyadan sonra reabilitasiya
prossesi daha az ¢okir. Lakin yenoa do bu pro-
sedurdan sonra xastoye giiclinii barpa et-
mokde ve oynaqdan normal funksional
istifade etmokdoe komok etmok lazimdir.

. Ogar radioizotop mdvcud deyilso, rifampisin

vo ya xlorhidrat oksitetrasiklinle kimyovi si-
noviortez diizgiin alternativ sayilir.

Kimyavi sinoviortez sinovit nozaret altina ali-
nana goder davam eden heftelik iyne vurul-
masindan ibaroatdir.

Agrili inyeksiyalar oynaq daxiline ksilokou-
nin yeridilmasinden bir neco deqiqe avvel
agrikesici preparatlar gobul etmak (ayetami-
nofen parasetamolla vo apioid ile kombina-
siyada) vo faktor konsentratlar1 vurulmalidir.
Kimyevi vasitenin asagl qiymeatde olmasi
vacib lazim olan faktor konsentranti ilo kom-
pensasiya olunur.

Reabilitasiya radioaktiv sinovektomiyada ol-
dugu kimi teyin olunur.

5

. Aciq vo ya artroskopik olmasindan asilt ol-
mayaraq corrahi sinovektomiya boyiik laxta-
lanma faktoru ehtiyyati tolob edir. Bu faktor
konsentratlar1 hem cerrahi ameliyyat za-
mani, hom da sonraki reabilitasiya dovriinde
istifade olunur. Bu proseduru hemofiliyanin
miialicesi lizro ixtisaslasmis tocriibali bri-
gada hayata kec¢irmalidir. Corrahi sinovekto-
miya diger variantlar ugursuz alindigda
nazoardan kegirilir.

Xroniki hemofiliya artropatiyasi

1

2

(98]

. Xroniki hemofiliya artropatiyasi hayatin
ikinci onilliyinden baglayaraq ( bazen daha
erkon ) inkisaf etmoayo baslayir. Bu qanax-
manin agirliglt ve onun miialicesindon asili
olur.

. Bu prosses bilavasite hemortroz zamani ganin
oynagin qigirdaq toxumasina diismasi ile
baslayir ve sagalmayan xroniki sinovit ve
tokrarlanan hemortroz zamani1 giiclenarak
oynagin barpa olunmaz zedelonmasine go-
tirib ¢ixarir.

. Qigirdaq toxumasinin tokrar itirilmasi 6ziinde

bunlar1 ehtiva edon siddetlonmis artrite go-

tirib ¢ixarir:

Yumsaq toxumalarin tokrar kontrakturalar

ozololarin atrofiyasi

anqulyar deformasiya

Nevropatiya ve azale ganaxmalar1 natice-

sinde deformasiya kontrakturaya gatirib ¢1-

xara biler.

Hoarakoatin mahdud olmasi oynagin biikiilme

konturakturasina getirib ¢ixarir. Bu da funk-

sionalliin yetorinco itirilmasi ilo naticale-
nir.

. Oynagin herakati ve agirliq qaldirmasi had-

dinden artiq agrili ola bilar.

Oynagin veziyyatinin pislogsmasi ve sismasi

sinovial qisada ve kapsulda fibrozun inkisa-

fina gbro bas verir.

. Oynaqda ankilozun inkisafi ile agrilar azala
vo ya yox ola biler.

. Xroniki hemofiliya artropatiyalarin rentgeno-
grafik gostericileri xestoliyin deracesinden
asihidir.



* Rentgenoqrafik sokillor gecikmis ostexondral
doyisiklikleri gdsters bilir.

* Qigirdagin yerinin daralmasi onun tamamile
itmasine gatirib ¢ixarir.

* Oynaq slimiiklorinin bas ortiiklorinin dagil-
mas1 naticesinde slimiik eroziyasi vo sub-
xondral siimiik sistasi inkisaf edir, bu da
anqular - deformasiya ile naticelonir.

* Fibroz/stimiik ankilozu emele gole bilor.

10.Miialiconin megsadi- oynaqlarin fuksiyala-
rin1 yaxsilagdirmaq, agrilar yiingiillosdirmeak
vo xastonin normal hoyat aktivliyini davam
vo ya barpa etmak.

11.Xroniki hemofiliya artropatiyasinin miiali-
cosi bunlardan asilidir:

= Xostaliyin marhoalosinden

= Xostonin simptomlarindan

= Xostonin hayat torzine ve funksional baca-
riglarina tesirindon

=  Miimkiin vasitelorden

12. Agrin1 miivafiq agrikesici vasitelerin ko-
mokliyi ilo nezaroetde saxlamaq lazimdir.
Artrit zamani agrilar1 azaltmaq {giin
miioyyon inhibitorlardan Siklooksigeneza -
2 (SOG-2) istifade etmok olar.

13.Bu marhalode azoaloalarin giic ve funksional
imkanlarinin qorunmasina yonaldilmis fizio-
terapiya mialicenin ¢ox vacib elementidir.
Ogor fizioterapiya naticesindo tokrar qan-
sizma olarsa, yeniden profilaktika lazim ola
biler.

14. Diger konservativ miialico metodlart:

= Deformasiyanin diizeldilmesi ii¢iin davamli
gips sargilarinin qoymag.

= Xosto vo stabil olmayan oynaqlar1 qgorumaq
ticlin ortopedik vasitelorden istifade ve fik-
sasiya etmaok.

= Agirhq diisen oynaqlarin yiikiinii azaltmaq
mogqsadi ilo gozmok ve ya haraket etmok
iigiin komokgi cihazlardan istifade etmok.

» [ctimayi foaliyyotde vo isde istirak etmok
vo giindalik hayat fealiyyetini asanlasdirmaq
liclin ev, moktab vo is yerino adaptasiya
olmag.

15. Ogor konservativ vasitelorle agrilarin azal-
mast vo funksionalligin yaxsilsmasi tomin
olunmursa, bu zaman corrahi miidaxile ne-

Hemofiliyanin miialicesi izre telimat 35

zorden kegirilo biler. Xastoliyin agirligindan
asil1 olaraq coarrahi prosedurlara asagidakilar
daxil ola biler:

Kontrakturalarin miialicesi li¢lin oynaq xari-
cindo olan yumsaq toxumalar1 azad etmak.
Oynaqdaxili bitismeloerin aradan qaldirilmast
va sixilmalarin diizelisi tiglin artroskopiyanin

aparilmasi.

Onqulyar deformasiyanin diizelisi ii¢lin osteo-

tomiya.

Boyiik oynaglar daxil olmagla (diz, ¢anaq,

ciyin, dirsak) xastoliyin agir formalarinda
oynagin prostetik doyisilmasi.

Radial bagligin deyisilmesi ile dirseyin sino-

vektomiyasi.

* Agirim mitkkemmsl aradan qaldira bilen vasite
topugun ortodezidir. Habelo deformasiyanin
aradan qaldirilmasi funksionallig1 barpa edir.
Yaxin zamanda tatbiq edilen topugun avez
edilmesi corrahiyada proqres kimi geyd edil-
misdir ve bu galocokde hemofiliyali xastolo-
rin miialicasinde alternativ ola biler.

16. Istonilen cerrahi proseduru heayata kegir-
mokden 6trii alverisli vasitelar, o ciimleden
kifayet qoder faktor konsentrati1 ve emaliyy-
atsonrasi reabilitasiya olmalidir.

Hemofiliyada fizioterapiyanin vo ya bodonin
fiziki tobabatinin prinsiplori

1. Pesokar xastoliklor iizro fizioterapevtlor vo
hoakimlar vo ya fiziki tebabaetin terapevtlori
goraok hemofiliya lizre mealice brigadasinin
asas, 0zayi olmalidirlar. Onlarin xestalorle
vo onlarin ailalari ile is1 diagnoz qoyulan
vaxtdan baslayir. Bu miitoxassislor xosto
iiclin biitiin hayat1 boyu vacib olaraq galma-
lidirlar.

2. Hemofiliyal1 xestonin miialicesinde onlarin
rolu bunlardan ibaratdir:

* Qiymsatlondirma

Qanaxmanin keaskin oldugu saheni
mioyyonlosdirmoak

Omiir boyu miitemadi qiymetlendirme
Corrahi ameiyyatdan 6nce qiymetlen-
dirme

* Maariflondirme
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Xosto vo onlarin ailelorini stimiik-ozale
agirlasmalar1 vo miialicesi masoeloalori ilo
molumatlandirma.

Moktob heyatini usagin istirak edo bilo-

coyi fealiyyet novleri ilo tanis etmok.
Qansizma zamani tocili yardim ve qanax-
madan sonra lazim ola bilacek adaptasiya
ilo malumatlandirma.
* Koskin qanaxmalarin, xroniki sinovitin vo
xroniki artropatiyanin miialicosinde miixtalif
metodlardan istifade olunur. Bunlar hidrote-
rapiya, isti, buz, sinirlarin elektrostimulyasi-
yasi, impuls diatermiyasi, ultrasas, hamginin,
agrilar1 azaltmaq ve funksionallig1 berpa
etmok li¢lin miixtolif ortezlor.

Psevdotoromolor

. Psevdotoroemaler - bu etraflarin fealiyyatini
potensial tohliike garsisinda qoyan hemofi-
liya li¢iin nadir hadisedir. Yumsaq toxuma-
larin, adeaton siimiiye bitisik ozelelorin
qansizmalar1 zamani diizglin aparilmayan
miialice naticesinde amala golir ve bilava-
site bu toxumalar1 zedaloye biler. Yalangi
sislor cox vaxt uzun borugoekilli ve ¢anaq
siimiiklorinde miisahide olunur.

. Miialice edilmadikds sis cox boytik dl¢iilera

godar boyliyerak sinir-damarlarina tezyiq

gostarir vo potoloji siniqlara gatirib ¢ixarir.

Derido irinli yara emale galoe biler.

. Mahdudlasdirilmis kiitlenin fiziki miieyyen-

lasdirilmasi yolu ile diagnoz qoyulur.
Rentgenoqgrafik miiayinede zodalonmis

slimilye bitismis yumsaq toxuma kiitlesini
gormok olar.

. Psevdotoreme daha tofsilatli ve daqiq qiy-

matlondirmeni ise kompyuter tomoqrafiyasi

vo ya magqnit- rezonans miiayine ilo aldo
etmok olar.

. Miialice sisin yerinden, dl¢iisiinden, artma

tempindon ve yerlosdiyi nahiyaye tesirin-

den asilidir. Miialiceye faktorla avezedici te-
rapiya vo miitoxessisin nozarati, aspirasiya
vo coarrahi ablasiya daxildir.

* Magnit-rezonans miiayine ilo faktor konsent-

rantlarla miialiconin aparilmasi. ©gor sis aza-

lirsa, faktorla miialiconi davam etmoak vo pe-
riodik olaraq maqnit-rezonans miiayinasini
tokrarlamag.

* Ogor lazim golarse corrahi emaliyyat olunma-
lidir. Sisin olgiileri azalarsa bu amsaliyyat
daha asan kecor.

* Psevdotdremanin aspirasiyasi zamani fibrin
yapigqanini inyeksiya etmok vo arterial em-
bolizasiya ile ve ya rentgenoterapiya zedeni
daha tez sagalda biler. Basqa sislor {i¢iin cor-
rahi emaliyyat toleb oluna biler.

* Sis azalarsa, vacib oldugu halda carrahi eme-
liyyat daha rahat kegaor.

* Boyiik ol¢iilii sislor zamani, xiisusilo ager sis
boytik siimiikleri yaraliyirsa, cerrahi yolla
sigin gotiirtilmesi, o climladoan atrafin ampu-
tasiyasi lazim golir. Hemofiliyanin corrahi
miialicesi li¢lin gqarin boslugunda olan bdyiik
Olctilii yalangt sis xiisusi ¢atinlik yaradir.
Coarrahi emaliyyat1 hemofiliyanin miilicasi
tocriibasine malik olan brigada hoyata kecir-
molidir.

Smiqlar

1. Hemofiliyali xastelorde siniqlara tez-tez rast
golinmir. Bu onlarin haroket etma bacarigi-
nin asag1 olmasi ve fiziki fealligin daha az
intensivliyi ile bagli ola biler. Lakin hemofi-
liya artropatiyasi olan xostoe harokatini ciddi
sokilds itirmis oynaq otrafinda ve osteopo-
rozlu stimiiklorde siniqlarla qarsilas biler.

2. Smiglarin mialicesinde toxiresalinmadan
faktor ovezlonmasi teleb olunur.

3. Laxtalanma faktorunun seviyyesini an az 50
% qaldirmaq ve 3- 5 giin arzinde bu soviyy-
ado saxlamaq lazimdir.

4. Daha asag1 faktor soviyyesi olan xastoelorde
bunu siniq stabillasene qadar ve yumsaq to-
xumalara gansizmalarin garsisini almaq ti¢iin
10-14 giin orzinde saxlamaq lazim golir.

5. Miialice miixtalif siniq ndvlerine miivafiq
olaraq toyin olunmalidir. Bu laxtalanma fak-
tor konsentratlarinin diizgiin yeridilmesi ilo
operativ miialicoyo do aiddir.

6. Sindon istifade maqgsedouygun olardu.

7. Daha miirokkab, infeksiyali siniqlar zamani



xarici fiksatorlar teleb oluna biler.

8. Uzunmiiddatli haroketsizlik oynaqlarin here-
kot amplitudasinin ciddi sekilde mahdudlas-
masina gatirib ¢ixara biler. Buna yol vermoak
olmaz.

9. Heroakeat amplitudasini, azeale giiclinii ve
funksionalligini berpa etmokden 6trii siniq
stbillesen kimi fizioperapiyaya baglamagq la-
zimdir.

Hemofiliyada ortopedik carrahi amaliyyatin
prinsiplori

1. Ortoped - coarrahlar hemofiliyali xestalorin
corrahi miialicesi iizro xiisusi tolim ke¢mao-
lidirler.

2. Miixtolif nahiyyelorde eyni vaxtda ve ya
morhalali corrahi emeliyyatin kecirilmosi
iiclin moantiqi olaraq faktor konsentratlarinin
istifadesi nezords tutlmalidir.

3. Laxtalanmaya komok ticilin yerli dermanlar-
dan istifade etmok olar. Fibrin yapisdiricisi
boyiik sahalorde emeliyyat aparan zaman
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