Hemofili A Tedavisi

GUVEN meselesidir |

Hemofili A hastaligi olan yetigkin
erkekler icin bir brogur
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Erkeklerin Diinyasi

Sadece hastaligini taniyanlar onunla basedebilirler. O
nedenle size énlimtizdeki sayfalarda Hemofili ile ilgili en
O6nemli gercekleri aktarmaya calisacagiz.

Okumaya devam ederseniz Hemofili hastaligi, tedavi
imkanlari ve gunlik hayatinizi Hemofili hastaliginiza
ragmen nasil normal sekilde devam ettirebileceginiz
hakkinda bilgi edineceksiniz. Size heyecanl ve ayni za-
manda bilgilendirici okumalar dileriz!

Bayer HealthCare - Bayer Vital
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ERKEK diinyasi

Hemofiliyi anlamak

Hemofili, pthtilagsma faktérlerinden birinin olmadigi veya
az oldugu 1rsi bir hastaliktir. Pihtilasma faktérd VIl
bozuklugunda Hemofili A, Faktdr IX bozuklugunda He-
mofili B gorilir. Genelde Kanama hastaligindan
bahsedildigi zaman kastedilen Hemofili A dir.

Oniimlizdeki sayfalarda Hemofili ve sebepleri hakkinda
bilgi edineceksiniz.

ERKEK diinyasi

Pihtilagsma faktéru VI ne yapar?

Bu faktér saglikli insanlarda kan dolagiminda bulunur
ve von Willebrand-faktéri ile yakin bir iligki icindedir.
Von Willebrand-faktéru, Faktér VIII in parcalanmasini
6nler ve onu pihtilasmanin oldugu bélgeye tasir. Fak-
tér VIl in pihtilagsmadaki gérevi, Faktér X un, Faktér
IX tarafindan parcalanmasini hizlandirmaktir. Bu stirec
tamamlanmazsa, pihtilasma tam olarak olusmaz ve
ufak bir yara bile cok kan kaybina neden olabilir - buna
hemofili veya kanama hastaligi adi verilir.

Hemofili A ve kalitim

Hemofili A, kan pihtilagsma sisteminin en yaygin irsi
hastahgidir. Faktér VIII in yapi planini iceren gen, X-kro-
mozomu Uzerindedir ve varligi uzun zamandir bilinen
genlerden biridir. Kadinlarda iki X-kromozomu bulunur.
Bu nedenle X-kromozlarindan birinde hata varsa, bu
saglam olan digeri tarafindan telafi edilir ve hastalik
gelismez. Ama bdyle bir kromozom hatasina sahip olan
bir kadin, hastaligi kendinden sonraki nesillere aktarabilir
- bu kisi ,tasiyici’ veya ,iletici olarak adlandirilir.
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ERKEK diinyasi

Erkeklerde ise bir X- ve bir Y-kromozomu bulunur. X-
kromozomundaki bir hatayr Y-kromozomu telafi
edemez, clinkl bu ézellige sahip olan bir geni yoktur.
Sonuc olarak, Faktér VIII eksikligne bagli bir hemofili
gelisir.

Hemofili hastaligi olan erkekler, hastaligi ogullarina
iletemezler (clinkl erkek gocuklara babadan sadece Y-
kromozomu iletilir) ama kizlarinin hepsi tasiyicidir
(¢ctinku kizlar babalarindan hatali olan X-kromozomunu
alirlar).

Anne / Tastyici Baba / Saglikli

X, X X Y
X, X X X X, Y X Y
Kiz Kiz Ogul Ogul
tastyici saglikli Hemofilili saghkl
Anne / Saghkli Baba / Hemofilili

X X X, Y
X, X X, X X Y X Y
kiz kiz Ogul Ogul
taglyici taglyici saglikli saglikli

ERKEK diinyasi

Hastalarin %33 tintin ailesinde bilinen bir Hemofili vakasi
yoktur. Bu hastalarda, hastaligin sebebinin, kendiliginden
olusan mutasyonlar(gen  degisiklikleri)  oldugu
saniimaktadir. Erkeklerde Hemofili hastaligi yaklasik
5000°de 1 oraninda gdrdildir.

Hemofili A da neler géruldir?

Hemofili A, kandaki Faktér VIII oranina, daha dogrusu
kalan aktivitesine gére degisik derecelere ayrilir:

m Hafif tip Hemofili
%5-25 Faktér VIl aktivitesi

m Orta tip Hemofili
%1-5 Faktér VIl aktivitesi

m Agir tip Hemofili
%1den az Faktér VIl aktivitesi

Hemofili hastalarinin %70inde agir seyreden sekil

gordldr.

Hemofili A su semptomlarla kendini gésterir

m Hemartroz; agir hemofilide, eklem igine, tekrarlayan
kanamalardir. Eklem kanamalari 6zellikle dolayli yol-
dan hasarlara sebep olur. Bu kanamalar genellikle
cocugun yurimeyi égrendigi ve bu nedenle sikca
distigu 1-2 yaslarinda gérdildir.

® Hematom; vyaralanmalar sonucu olusan kas igi
kanamalari.

m Beyin kanamalari; cok seyrek gérdltir ama tedavi
edilmezse 6llimle sonugclanabilir.

m Hematiiri; idrarda kan olmasi
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ERKEK diinyasi

D

Tedavi

Hemofilili kigiler glinimlizde normale yakin bir hayat
surdurebilirler. Bunun igin tabiiki iyi bir tedavi sarttir.
Ontimlizdeki sayfalarda tedavi olanaklari ve dikkat et-
meniz gereken seyler hakkinda bilgi edinebilirsiniz.

ERKEK diinyasi
I

Terapi

insanlarda Hemofili A adi verilen pihtilasma
hastaliginin sorumlusu, Pihtilasma Faktérd VIllin
yoklugu veya eksikligidir. Hemofili A nin tedavisinin
temeli, eksik olan Faktér VIIIi tamamlamaya ydnelik-
tir.

Substitlisyon (yerini alma) tedavisi adi verilen bu te-
davi icin, ilk zamanlar kan, daha sonralari insan kani
plazmasindan elde edilen Pihtilagsma Faktért VIII
kullaniimaya baslanmistir. Yabanci maddelerden yuk-
sek derecede arindirilmis bu Faktér VI drdnleri
sayesinde hastalara verilmesi gereken miktarlar
hacim olarak azalmis ve bu sayede yasam kaliteleri
artmigtir.

Ancak bu ydntemle tim Hemofili A hastalarina yete-
cek miktarda Faktér VIII Gretmek mimkiin olmamisti.
Ayrica kan plazmasindan Uretim yénteminde, uygula-
nan tim virts etkisizlestirme islemlerine ragmen, bi-
linmeyen veya yeni virtislere kargi bir risk kalmigti.
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ERKEK diinyasi

Rekombine Faktoér VI

Glinimuzde Faktér VI tretimindeki bu zorluklarin bir
kismi, gen teknolojisi yontemleri kullaniimasi yoluyla
asiimistir. Faktér VIII geni, insan organizmasindaki en
bliyldk ve kompleks genlerden biridir. Bu gen,
karacigerde Uretilip kana saliverilen bir proteinin yapi
planini tasir.

Hamsterlerden alinip laboratuarda yetistirilen hticrele-
rin icine insan geni aktarilir. Degisime ugrayan hamster
htcreleri, insan Faktér VI Uretir ve bunu UGretim
ortamina salarlar. Ureme sartlarinin iyilestiriimesi ve
Fermenter sistemlerin kullanimi sayesinde, Rekombi-
nant Faktér VIl endlstriyel miktarlarda dretilebilmigtir.
Gunlmtuzde, gen teknolojisi yoluyla uretilen pihtilasma
Faktord VI, ylksek kalite ve glivenlikte, bol miktarda
kullanima hazir bulunur.

ERKEK diinyasi

Etkililik ve guvenilirlik

Gen teknolojisi yontemiyle Uretilen Faktér VII‘in etki
glcu ve guvenilirliginin bir cok asamada kontrol edilmesi
gerekmektedir.

m Uretici hticrelerin bulagici maddelere karsi yogun bir
sekilde kontrol edilmesi gerekmektedir.

m Faktér VIIlin dretim ortamindaki diger maddelerden
temizlenmesinde standardlagstirilmig tretim asamalari
gerekir.

m Elde edilen Faktdr, kullanima sunulmadan énce yogun
bir karakterizasyona tabi tutulur.

Bunlarin tiimdi, treticiler tarafindan tabiiki saglanir. Ure-
tim stirecinin her asamasinda yapilan testler sayesinde,
tibbi amach kullanilan Fakt6r VIIIin her imalat serisinde
yluiksek kalitenin devamliligi saglanmistir.
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ERKEK diinyasi

Bos zamanlarda

Hemofili hastas! olarakta, yasam kalitesinden &dtn ver-
meden, hayattan zevk alinilabilir. Birka¢ kural ve tavsiyeye
uyarsaniz, sevdiginiz iglerle ugrasip, iyi zaman gegirebilirsi-
niz.

Il 12

ERKEK diinyasi

Yolculukta

Seyahat edin!
Seyahat etmek, izine ¢cikmak ve serbest hareket
etmek, yasam kalitenizin énemli bir parcasidir.
Yurtdisinda da yalniz degilsiniz — c¢unkdu
dlinyanin heryerinde hemofili hastalar
vardir.  Gittiginiz  tlkede Hemofili
hakkinda konugsmak veya soru sor-
mak i¢in, oranin dilinde Hemofili ile
ilgili bir kag kelime ve tanim bilmeniz
faydali olabilir.

Formda kalin!

Duzenli antremanlarla kendinizi
seyahate hazirlayin. Bunun ;
icin en uygunlari jim- _ el
nastik, ylzme ve
bisiklet  gibi hafif
calismalardir.

Bedensel zindelik sunun icin 6nemlidir:

m seyahatin  olusturacagi  bedensel  yorgunlukla
basedebilmek icin,

m eklemlerinizi korumak icin -¢linkut yorgunluk ve form-
da olmamak, dokuda incinme ve kanama olasiligini
arttirir.

Seyahat ecza cantaniz

ilk olarak gideceginiz yerdeki
ve yol guzergahindaki tibbi
olanaklar hakkinda bilgi edi-
nin.
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ERKEK diinyasi

Size verilmesi gereken Faktér VIII dozunu mutlaka bil-
meniz gerekir. Bu sayede,

m kanamalari 6nleyebilir,
m baslamis kanamalari durdurabilirsiniz.

Ecza cantanizda bagka ilaglara ihtiyacinizin olup
olmadigini 6grenmek icin doktorunuza danigin.

Seyahat evraklarinizi unutmayiniz!
Doktorunuzdan, hastaliginizin gidisati ve su anki duru-
munu belirten bir Rapor aliniz.

Yurtdisinda da bulunsaniz bir karisiklik olmasi mimkuin
degildir, ¢linki Tibbi terimler bitin dinyada birbirine
benzer ve size verilmesi gereken Faktér VIII dozu da
raporunuzda belirtilmigtir.

Avrupa Toplulugu Ullkelerine seya-
hat etmeden énce E111 bel-

gesini temin edin. Bu size

devlet Hastanelerinde lUcret-
siz  tibbi  tedavi imkani
saglayacaktir.

ERKEK diinyasi

Acil durumlarda?

Eger seyahate cikmadan &nce gideceginiz yerdeki
tibbi kurumlar hakkinda bilgi edindiyseniz, gerektiginde
yardim bulmakta zorlanmazsiniz.
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Il 16

Onemli ADRESLER

Onemli adresler

Alman Hemofili kurumu —
Deutsche Haemophilie Gesellschaft (DHG)

Dogustan var olan veya dogumdan sonra gelisen
kanama hastaligi olanlarin, hasta yakinlarinin ve
bakicilarinin dayanigsma birligi.

Merkez:

Neumann-Richardt-Str. 34
22041 Hamburg

Tel: 0 40-67 22 970

Fax: 0 40-67 24 944
internet: www.dhg.de

Hemofilililer Dayanisma Dernegi —
Interessengemeinschaft Haemophilie e.V. (IGH e.V)

Irsi kanama hastaligi olan hastalarin ve yakinlarinin
menfaatlerini Aimanya‘da temsil eden birlik. IGH e.V.
uyeleri, hastalarin yani sira, hasta yakinlari,
arkadaslari, destek verenler, bilim adamlari ve
doktorlardir. Burada, tartisma forumlari, konu ile ilgili
bilgiler, haberler, hemofili merkezleri bulunur.

Merkez:

Johannesstr. 38
53225 Bonn

Tel.: 0228-4298955
Fax.: 0228-4298966
internet: www.igh.info

Onemli ADRESLER

Diinya Hemofili Federasyonu -
World Federation of Hemophilia (WFH)

Hemofili ve benzeri Kanama bozukluklarinin tedavisi ile
ilgili uluslararasi kurulus.

internet: www.wfh.org

Kontrol ve ruhsat
Robert-Koch-Enstitlitiisti ,Kan‘ calisma gurubu

Kan ve kan urlnlerinin kazaniimasi ve gtivenilirligi konu-
sunda Alman htikiimetine danismanlik yapan bilirkigi
heyeti.

internet: www.rki.de

Paul-Ehrlich-Enstitiisti (PEI)

Serum ve Asi devlet dairesi - Kan ve kan urtnleri
bélim

Paul-Ehrlich-Str. 51-59
63225 Langen

Tel.: 06103-77 0

Fax.: 06103-77 12 34
internet: www.pei.de
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Il 18

Pihtilagma faktoérleri:
Yaralanma halinde aktifleserek pihtilasmayi baslatan kan
unsurlar.

Pihtilasma faktéru VIIl:
Pihtilagsma sisteminin ana undurlarindan biridir. Pihtilagsma fak-
tért X‘un, Faktér IX tarafindan parcalanmasini hizlandirir.

Kromozom:

Her hticre ¢ekirdeginde, proteinleri yogun bir sekilde sikistiriimis
olarak bulunan DNA molekdilii. Her canlinin degisik sayida kro-
mozomu bulunur. insanlarin 23 kromozom cifti, yani toplam 46
kromozomu vardir. Gocuklar kromozomlarin yarisini anneden,
diger yarisini babadan alirlar. Kromozom ciftlerinin icinde,
digerlerine kiyasla farkli olan tek kromozom cifti, X- ve Y-kro-
mozomu olarak adlandirilan cinsiyet kromozomlaridir.

Fermenter:
Mikroorganizma ve hcrelerin buytimelerini saglayan kap.

Gen:
Kalitim birimi: Proteinlerin tretimi icin gerekli olan bilgiyi tagiyan
DNA'nin belli bir bélimdi.

Hemartroz:
Tekrarlayan kanamalar sonucunda olusan eklem hasari.

Hematom:
Yaralanmalar sonucunda gelisen kas i¢i kanamalari.

Hemofili A:
Pihtilasma faktérd VIl in aktivitesinin azalmasi.

Hemofili B:
Pihtilagsma faktord IX un aktivitesinin azalmasi.

Hematiiri:
idrarda kan bulunmasi.

Sikhk:
Erkek toplumda Hemofili A sikligi 1:5000, Hemofili B sikligi
1:20000 dir.

iletici:

Kanama hastaligi olan bir kisinin btittin kizlari ileticidir. Yani
kendileri hastalanmazlar, ama babalarindan aldiklari hasta X-
kromozomunu c¢ocuklarina iletebilirler. Sikga annelerde etkile-
nir.

Ureme ortami:
Htcre ve mikroorganizmalarin biylimesini saglayan, besleyici
sivili ortam.

Mutasyon:
DNA da, yani genetik materyalde olusan her degisiklik.

Protein:

Birbirlerine belli bir sira ile kenetlenmis aminoasitler zinciri. Bu
sira, aminoasitin kendisine has olan katlanma seklini, dolayisi
ile proteinin yapi ve islevini belirler. Proteinlere érnek, insulin
hormonu, pihtilasma faktérd VIII, derinin yapitasi proteini olan
kollajen ve Alfa-1-Proteinaz gibi enzimlerdir.

Kalitim:

Pihtilagma faktéri VIl in geni, kadin cinsiyet kromozomunun
yani X-kromozomunun Uzerindedir. Kadinlarda iki X-kromozo-
mu bulundugundan dolayi, bunlarin birinde Faktér VIII geni
hatali olsa bile hastalik gelismez. Ama hastaligi ¢ocuklarina
kalitim yolu ile iletebilirler. Erkeklerde ise bir X- birde Y-kromo-
zomu bulunur. Eger hasarh bir Faktér VIII genine sahiplerse,
hemofili A hastaligi gelisir.

Von Willebrand Faktorii:
Faktér VI gibi bir pihtilagsma faktérudur. Von Willebrand faktérd
eksikligi irsidir ve Faktér VIII eksikliginden daha sik gérdildir.
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