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Hemofili-A’ya Bagh Atipik Lokalizasyonda Yumusak
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A case of soft tissue bleeding in atypical localization associated with
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OZET

Hemofili A hastalarindaki temel kusur, X kromozomunda
yerlesik olan faktér VIII genindeki spesifik mutasyon
nedeniyle karacigerin sintzoidal hucrelerinden FVIII
koagtlasyon  faktorinin  salgilanmasinin  ve/veya
aktivitesinin bozuk olmasidir. Hemartroz ve hematom
hastaligin en tipik 6zelligidir. Hafif, orta ve agir olmak
uzere U¢ farklt klinik tipi vardir. Sol koltuk altinda, agri
ve sislik yakinmast ile hastanemize basvuran 16 yasindaki
erkek hastanin 6ykisinde, yaklasik 1 gindir sol koltuk
altinda sislik sikayetinin basladigt 6grenildi. Oykiisiinde
travma Oykiisiinin olmadigi ve sisligin spontan olarak
olustugu o6grenildi. Agir ‘Hemofili A’ tanist ile ¢ocuk
hematoloji polklinigimizde takipli olan ve haftada iki giin
sckonder profilaksi tedavisi alan hastanin ek bir sikayeti
yoktu. Sol orta koltuk alti ¢izgisinde 6x4 cm ebadinda
yumusak doku sisligi mevcuttu. Bakilan tetkiklerinde
FVIII diizeyi %1 in altinda olup inhibitér negatif olarak
saptandi. Rekombinant faktor VIII ile 25 TU/kg 12 saatte
bir toplam 2 gin faktér replasmani  yapildi,
immobilizasyon saglandi. Bu tedaviyle 12 saat sonunda
hastanin agrist azaldi. Ikinci giin hematomda belirgin
klinik  bulgularda tamamen diizelme
izometrik  egzersizler Onerildi.
Ozellikle agir hemofilili
hastalarda spontan veya mindr bir travmayt takiben stk
gortliir ve kas icine olan kanamalar, tim kas, iskelet
sistemi kanamalarinin  %30’unu  olusturur.  Hemofili
hastalarinda kas i¢i hematomlar spontan veya travmatik
sebeplerle olabilir. Konservatif yaklasim ve faktor
replasmani ile hematomlarin ¢ogu geriler.
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Giris

Hemofili A  hastalarindaki temel kusur, X
kromozomunda yerlesik olan faktér VIII genindeki
spesifik mutasyon nedeniyle karacigerin sintizoidal
htcrelerinden  FVIII  koagilasyon — faktSriiniin
salgilanmasinin ve/veya aktivitesinin bozuk olmasidir
(1,2). Hemofili A, faktér VIII proteini diizeyine gére
klinikte —agwr, orta ve hafif hemofili olarak
stuflandurtlir. Faktor aktivitesi <%1 olan hastalar “agir
hemofili” klinigi gosterirken, %1-5 arasinda olanlar

ABSTRACT

The basic defect in hemophilia-A patients is the
disruption of secretion and/or activity of coagulation
factor 8 from liver sinuosidal cells because of the
mutation in factor 8 gene which is located in X
chromosome. The typical features of disease are
hematoma and hemarthrosis. There are three clinical
types as mild, moderate and severe form. The hematomas
occur traumatically especially in major muscle groups
once children start crawling or walking. The incidence is
1/10.000. The diagnosis is made with appearence of
swelling, heat, pain, redness in related muscle. The joint
movements of involved muscle are restricted and painful.
Here, we presented a case of Hemophilia-A patient with
soft tissue bleeding in atypical localization which is rarely
encountered.
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“orta hemofili” ve >%5 olanlar “hafif hemofili”
klinigi gosterirler. Hemartroz ve hematom hastaligin
en tipik 6zelligidir. Cocuk emekleme veya yiirimeye
basladiktan sonra travmatik olarak 6zellikle biyiik kas
gruplarinda hematomlar olusmaktadir. Goriilme sikligt
1/10.000 dir. Tlgili kasta sislik, 1s1 artist, agri,
kizariklik olmast ile tani konur. Kasin katildigt eklem
hareketleri sinirlanmis ve agrilidir. Burada, nadir
olarak karsilastigimiz, atipik lokalizasyonda saptanan
yumusak doku icine kanama olan Hemofili A hastas:
sunulmustur.
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Resim 1 ve 2. Sol orta koltuk altinda kanama alani

Olgu Sunumu

Sol koltuk altnda, agr ve sislik yakinmasi ile
hastanemize basvuran 16 yasindaki erkek hastanin
Oykiisiinde, yaklasitk 1 giindur sol koltuk altinda sislik
sikayetinin bagladigi 6grenildi. Opykiisiinde travma
Oykiisinin olmadigi ve sisligin  spontan olarak
olustugu 6grenildi. Agir ‘Hemofili A’ tanist ile cocuk
hematoloji polklinigimizde takipli olan ve haftada iki
giin sekonder profilaksi tedavisi alan hastanin ek bir
sikayeti yoktu. Fizik muayenesinde; genel durum
orta-iyi, vital bulgular stabil olarak tespit edildi. Sol
orta koltuk alt1 ¢izgisinde 6x4 cm ebadinda yumusak
doku sisligi mevcuttu (Resim 1 ve 2). Bakilan
tetkiklerinde FVIII dizeyi %1 in alunda olup
inhibitér negatif olarak saptandi. Yumusak doku igine
kanamadan stphelenilen hastanin yapilan yiizeyel
doku ultrasonografisin  (USG)’de, midaksiler hat
inferiorunda immobil, kas planlari icerisinde heterojen
hipoekoik gérintimde en genis aksiyel boyutu 5x4 cm
olan akut hematom alani izlendi. Rekombinant faktér
VIII ile 25 TU/kg 12 saatte bir toplam 4 doz faktor
replasmant  yapidi, immobilizasyon saglandi. Bu
tedaviyle 12 saat sonunda hastanin agrist azald. Ikinci
giin hematomda belirgin kii¢iilme ve klinik bulgularda
tamamen diizelme saptanmast tlzerine izometrik
egzersizler Onerildi.

Tartisma

Hemartroz ve hematomlar, 6zellikle agir hemofilili
hastalarda spontan veya mindr bir travmay1
takiben sik goriliir ve kas icine olan kanamalar,
tim kas, iskelet sistemi kanamalarinin %30’unu
olusturur (3). Hemofili hastalarinda gorilen kas ve

yumusak doku kanamalari uyarict semptomlarin
yoklugu nedeni ile hemartroza gore daha sinsi
seyrederler ve hemartrozdan sonra ikinci siklikta
gorilirler. Tekrarlayan eklem ve kas i¢i kanamalar
kontraktiirlere ve deformitelere neden olmakta ve
bu da hastanin normal fiziksel ve fonksiyonel
islevlerini bozmaktadir (4). Bu yizden erken tan:
ve tedavi hastalarin ileriki yasam Kkalitesi icinde
buyiik 6nem tasimaktadir. Akut kas i¢i kanamayi
takiben fizyoterapinin amact agriyt ortadan
kaldirmak, iliskili oldugu eklemin hareketini tam
acikliga (%100) c¢ikararak maksimal fonksiyona
ulasmak, kast normal gii¢c ve uzunluguna geri
déndirmek  ve  kanamanin  tekrarlamasini
onlemektir (3). Hemofili hastalarinda atipik
lokalizasyon olarak karsilagilan bir diger bdlge olan
iliopsoas hematomunun insidansi ile ilgili net bir
bilgi literatiirde bulunmamaktadir (5-7). Cesitli
calismalarda insidans 90,29 ile %21 arasinda
bildirilmistir (5). Balkan ve ark.’nin (6) 7 yil siireyle
izledikleri 146 hemofili hastasinin 8’inde iliopsoas
kanamasi, Dauty ve ark. (5) 5 yil siireyle izledikleri
410 hemofili hastasinin 5’inde (%0,29), Ashrani ve
ark. (7) retrospektif olarak inceledikleri 297
hemofili hastasinin 31’inde iliopsoas kanamasi
tespit etmislerdir. Konservatif yaklasim ve faktor
replasmant ile hematomlarin ¢ogu geriler.

Sonug olarak, hemofilili hastalarda sik gérilen kas
icine olan kanamalar alisilageldik lokalizasyonlar
disinda nadir olarak atipik lokaliasyonlar da
olabilecegi g6z Oniine alinarak, tedavinin
gecikmemesi ve olast komplikasyonlarin Ontine
gecilmesi yéniinden uyarict olmalidir.
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