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OZET

Hussain, H. Hemofili olan hastalarin bakici iizerindeki yiikiiniin arastirilmasi
Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi I¢c Hastaliklar1 Uzmanhk Tezi, Ankara, 2021.
Amagc: Hemofili olan hastalarin bakici iizerinde yiikiiniin arastirilmay1r amagladik.
Yontem: Hacettepe Universitesi Hematoloji Bilim Dali’nda takip edilen 72 hastanin
bakicilarmin tizerindeki yiikiiniin arastirilmasi i¢in Tiirk¢e’ye uyarlanan, gecgerlilik ve
guvenilirligi ¢alisiimis olan Bakim Verme Yiikii Olgegi anketi kullanilmistir. Bulgular:
Calismaya alinan 72 hastamizin tiimii Erkek olup ortanca yas 42 olarak bulunmustur.
Hastalarimizin biiyiik ¢ogunlugu Hemofili A (%83.3), lisans ve Gsti mezunlu (%44.4),
Evli (%73.6) ve ¢ocuk sahibi (%72.2) oldugu goriilmiistiir. Hastalarimizin %36si agir
diizeyde olup %98.6 kisi tedavi almaktadir. %62.5 hastalarimiz kanama olunca tedavi
alip genelde haftada 2 veya 3 kere (%11.1) periferik yoldan (%98.6) kendisi (%51.4)
uyguladigi goriilmistiir. Son 1 yil i¢inde %44.4 hastalarimizda hi¢ kanama Oykiisi
bulunmamistir. Kanama 6ykiisii olan hastalarimizin cogunda eklem i¢i kanamasi (%36.1)
olup yilda 5 kereden fazla (%33.1) oldugu saptanmistir. %73.6 hastalarimizda ek
hastalik eslik etmezken eslik eden hastaliklar olarak DM ve HT disindaki diger kronik
hastaliklarin (KAH,KBY..vs) eslik ettigi goriilmiistiir. Calismaya katilan bakicilarin cogu
kadin (%86.1) olup ortanca yasi 47.6 olarak saptanmistir. %33.3 Bakicilar {iniversite
mezunlu olup ¢ogu evli (%88.9) ve ¢ocuga sahip (%91.7) oldugu goriilmiistiir. Cogun
ailesinde baska hemofili hastasi bulunmayip (%93.1), kendi ¢ocuklarinin  %93sinde
hemofili hastalig1 saptanmadig1 goriilmiistiir. % 76.4 kisi caligmamaktadir olup %63.9 ev
hanim olarak evde kaldig1 goriilmiistiir. Calismaya katilan ¢ogli hastalarimizinki gibi
bakicilarinda da eslik eden baska bir kronik hastaliklar bulunmamistir(%66.7) ve eslik
eden hastaliklar1 agisindan bakildiginda hastalarimizinkine benezer sonu¢ mevcuttur.
Anket sonuglarina bakildiginda ¢alismaya katilan bakicilarin % 79.2 si hastalarimizn
ihtiyac1 oldugundan daha fazla yardim istemedigi, % 90.3 kendisine yeterince zaman
ayrabildigi, % 83.3 aile ve is sorumluluklariin yerine getirme arasinda zorlanmadigi,
%84.7 rahatsizlik duyumadigi, %83.3 kizgin hissetmedigi, %95.8 diger aile iiyeleri ya da
arkadarglariyla iligkilerini olumsuz yonde etkilemedigi ama %68.1 hastarlarimiza
gelecekte kotii birsey olacagindan korku icinde oldugunu, %88.9 hastalarimizin

bakicilara bagimli kalmadigini, %86.1 gerginlik hissetmedigini, %94.4 kendi sagliginin



bozulmadigi, %93.1 kendi 6zel hayatlar istedigi gibi yasayabildigi, % 93.1 sosyal
yasamin1 etkilemedigi, %93.1 diger kisilerle kolay arkadas edinebiligi, %94.4
kendisinden fazla ilgi beklemedigi, % 94.4 ekonomik sorunlar1 yasamadigi goriilmiistiir.
Bakicilarin  tiimiinde bakima daha fazla siirdiirebilecegi, yasamimin kontroliini
kaybetmedigi ve yapilmasi gerekenler konusunda karasizlik yasanmadigi goriilmiistiir.
%98.6 yaptig1 isinin bagkasi tarafindan yapilmasini istmedig1 goriilmiistiir. % 93.1 bakim
acisindan yapabildigi en iyisini yaptigini ve %91.7 hemofili hastalarla yasamak bir
giicliik olmadig1 gorilmiistiir. Calismamizda inhibitor varlig ile hastanin bakicidan daha
fazla yardim isteme arasinda bir iligki bulunmamistir (p=0.366). Hastanin aldig1 tedavi
sekliyle bakici iizerindeki gerginlik arasinda bir iliski saptanmamistir. (p=0.253). Kanama
siklig1 ile bakicinin kendisine zaman ayriamama acisindan bakildiginda bir iliski
saptanmamustir (p=1.000). Kanama 6ykii sayisiyla bakicilar tizerindeki korku arasinda bir
iligki bulunmustur. Kanama sayisi1 arttikca bakicilarin korku artmaktadir (p=0.010).
Calismamizda Kanama sayistyla bakicilarin sagligi agisindan bir iliski bulunmamistir
(p=0.106). Hastaligin siddetiyle bakicilarin sosyal yasamanin etkilenmesi agisindan
anlamli bir fark bulunmamistir. (p=0.070). Hastaligin siddetiyle bakicilar iizerindeki
Ekonomik ylk arasinda herhangi bir fark saptanmamustir (p=0.210). Ailesinde baska bir
kiside hemofil hastalik bulunmasiyla bakicilarin iizerindeki gerginlik arasinda bir iligki
saptanmigtir (p=0.044). Tedavi alma siklig1 ile bakicilarin diger aile ve 13 sorumlulugu
getirme arasinda zorlanma agisindan bakildiginda herhangi farklilik saptanmamustir.
(p=0.398). Son 1 sene i¢inde kanama sayisiyla bakicilarin sosyal yasamainin etkilenmesi
acisindan bakildiginda anlamli fark saptanmistir (p=0.036). Sonug¢: Calismamizda
Kanama Oykii sayisiyla bakicilar lizerindeki korku arttigi, Ailesinde baska bir kiside
hemofil hastalik bulunmasiyla bakicilarin {izerindeki gerginlik yarattigi ve son 1 sene
icinde kanama sayisiyla bakicilarin sosyal yasamainin etkilendigi saptanmistir. Hemofili
olan hastalarin takiplerinde fazla kanama Oykdisii, Ailelerinde hemofil dykiisii ve son 1
sene i¢inde kanama sayis1 fazla olan hastalarin bakicilarinin duygudurumu etkilendigi
diistintilerek bu acidan destek vermek gerekmektedir. Ayni calisma daha fazla hastalarin

katilimiyla yapilmasi daha verimli sonug elde edilebilir.

Anahtar kelimeler: Hemofil, Yiik , Bakicilar



ABSTRACT

Hussain, H. Assessment of caregiver burden in patients diagnosed with Haemophilia.
Hacettepe University Medical School, Thesis for Residency Completion in Internal
Medicine, Ankara, 2021. Aim: We aimed to evaluate caregiver burden in patients diagnosed
with Haemophilia. Materials and Method: We analysed data for 72 patients being followed at a
hospital in Turkey. A validated Caregiver Burden Scale questionnaire which had been adapted
into Turkish Language was used to evaluate the Caregiver burden in patients diagnosed with
Haemophilia. Results: All of our 72 patients included in the study were male with median age of
42 years. The majority of our patients were found to be Haemophila A (83.5%) with a education
level of university graduates (44.4%) and were married (73.6%) with children (72.2%) at the
time of the study. While 36% of our patients were diagnosed with severe haemophilia, 98.6% of
the patients were under treatment. 62.5% of our patients were getting treatment on demand with
a frequency of 2 or 3 days per week. Majority of the treatment was self administered by the
patients (51.4%) peripherally (98.6%). 44.4% of our patients did have a history of bleeding in the
past 12 months. With patients who had a history of bleeding, Bleeding in the joints (36.1%) were
recored as the most frequent part of the body with a frequency of more than 5 times per year
(33.1%). 73.6% of our patients had no other co-mobidies while with patients who had a history
of co-morbidities had other chronic diseases (CAD,CKD..etc) instead of DM and HT. Majority
of caregivers who participated in this study were female (86.1%) with a median age of 47.6
years. 33.3% of the caregivers were university graduates and majority of the caregiver was
married (88.9%) with children (91.7%). Majority of the caregivers had no history of haemophila
patients in their family (93.1%) as well as had no history of children diagnosed with haemophilia
(93%). Most of the caregivers were housewives (63.9%) and were not working (76.4%) at the
time when the study was conducted. 66.7% of the care givers did not have any co-morbidities
and with caregiver who had other co-morbidities, similar results were found with our patients in
the study. When Caregiver Burden Scale questionnaire was evaluated 79.2% of the caregivers
didn’t feel that their relative wanted more help that they needed, 90.3% of caregivers felt that
they had enough time for themselves, 83.3% of caregivers didn’t have difficulty with family and
work responsibilities while caring, 84.7% of caregivers didn’t feel uncomfortable, 83.3% of
caregivers did not felt angry, 95.8% of caregivers did not felt any negative affect on their



relationship with other members of their family or friends, 68.1% of caregivers were afraid of
what might happen in the future for the patients, 88.9% of the caregivers did not feel that the
patient were dependent on them, 86.1% of the caregivers did feel tense, 94.4% of the caregivers
did think their own health was affected, 93.1% of the caregivers felt they were able to live the
way they wanted to live, 93.1% of the caregivers did not feel their social life was affected, 93.1%
of the caregivers did not feel they weren’t comfortable/easily to make friends, 94.4 % of the
caregivers did not feel that the patients expect that they were their only source of support, 94.4%
of the caregivers did not feel that they did not have enough money, 98.6% of the caregivers did
not want anyone else to take the burden, 93.1% of the caregivers felt like they have done the best
in caring for the patients. All of the caregivers who participated in the study neither felt like they
lost control of their life nor they felt they weren’t going to be able to care for the patient and
indecision about what needs to be done for the patients. Overall; 91.7% of the caregivers did not
experience any difficulty while caring for the patients. In this study, there was no significant
difference found in the relationship between Presence of a inhibitors and asking for more help
from the caregivers (p=0.366); treatment type and the strained it created on the caregivers
(p=0.366); frequency of bleeding and free time of the caregivers(p=1.000); frequency of
bleeding and the health status of the caregives(p=0.106); severity of the disease and affect on
social life of the caregivers(p=0.070); severity of the disease and econimic burden on the
caregivers(p=0.210); frequency of the treatment and negative impact of the caregivers with other
family members or friends(p=0.398). But it needs to be highligted that in this study we found out
that there was a significat difference between frequency of the bleeding history and the fear on
the caregivers(p=0.010); history of bleeding in the past 12 months and the socil life of the
caregivers (p=0.036) and family history of haemophilia and the strain it had on the caregivers
(p=0.044). Conclusion: In this study we found that, the frequency of bleeding episodes increases
the fear on the caregivers, any history of bleeding in the past 12 months had an effect on the
social life of the caregivers and family history of haemophilia had strain on the caregivers. It can
be concluded that during follow up of a haemophilia patient with a frequent history of bleeding,
family history of haemophilia and bleeding episode in the past 12 months, the caregiver can be
emotionally affected and support should be provided to these caregivers. By doing the same
study with a large population might yield a more significant results.

Keywords: Haemophilia, Caregiver,Burden
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1. GIRIS VE AMAC

Hemofili, hemofili A ile dogan 1/5.000 erkek ve hemofili B ile dogan 1 /30.000
erkekte bildirilen insidansiyla kalitsal x baglantili resesif gecisli kanama bozuklugudur.
Hemofili insidansi tiim etnik gruplar ve cografi bolgelerde aymidir. Hemofili A'dan
etkilenen bir kiside faktor VIII eksikligi varken, hemofili B'den etkilenen bir kiside faktor
IX pihtilagma eksikligi vardir. Hemofili A ve B, siddete gore ti¢’e ayrilir. siddetli, orta ve
hafif formdur. Siddetli hemofili formuna sahip bir kisinin faktor seviyeleri% 1'in altinda,
orta derecede hemofili olan bir kisinin faktor seviyeleri% 1-% 5 arasinda ve hafif
hemofili olan bir kisinin faktdr seviyeleri% 5-40 arasinda ve en diisiik normal faktor VIII

veya I1X dizeyi % 50'dir.

Faktor VIII veya faktor IX eksikligi, kanin pihtilagsma kapasitesini bozarak, diisiik
kan pihtilagsma faktorleri nedeniyle spontan ve travma sonrasi kanama olaylarina yol agar.
Hemofili, eksik pihtilasma faktoriiniin yerine koyulmasiyla tedavi edilir. Tedavi
edilmeyen veya kot tedavi edilen hemofili, 6zellikle eklemlerde agrili kanamaya neden
olur. Hemofili hastalarinin tedavisinde temel amag¢, kanama sikligin1 ve dolayisiyla
morbidite ve eklem hasarini azaltmak, gelecekteki sakatligi onlemek ve ayn1 zamanda

yasami tehdit eden kanamalara bagli 6liimleri azaltmaktir.

Tedavi, bir kanama meydana geldiginde eksik pihtilasma faktoriiniin yerine
koyulmasina (talep lizerine tedavi) veya diizenli ve siirekli tedaviye (profilaktik tedavi)
dayanir. Hemofilide doz, siklik ve yerine koyma tedavisinin tiirii sadece hastaligin
ciddiyetine, hastanin yasina ve yasam tarzina degil, ayni zamanda farkli iilkelerde
pihtilasma faktoriiniin mevcudiyetine de baglh olarak degisir. Pihtilasma faktorii ile
profilaktik replasman kanamay1 onler ve yliksek gelirli {ilkelerde siddetli hemofili olan
hastalar i¢in standart tedavidir. Profilaktik tedavi, genellikle hemofili A'da iki gunde bir
ve hemofili B'de her ii¢ glinde bir veya haftada iki kez pihtilasma faktorii intravendz
enjeksiyonlar1 ile yapilmaktadir. Isveg'te, siddetli hemofili olan hastalar i¢in pihtilasma
faktoru ile profilaktik tedavi, hasta yaklasik 12 aylikken baslamaktadir. Amag, herhangi
bir eklem kanamasi baslamadan Once profilaktik tedaviye baglamaktir. Orta derecede

hemofili olan bir hasta profilaktik tedavi veya talep tizerine tedavi edilebilir.
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Hastaligin bir sonucu, bakici igin kigisel act ¢cekmektir. Bu kisisel actya “yiik” adi
verilir. Ebeveyn yiikii, 6rnegin hastanin tedavi etme siiresi, hastane ziyaretleri, ekstra
denetim ve bakim, is ve eglence i¢in daha az zaman ve mali etki gibi nesnel pratik
sorunlart icerir. Ebeveyn yiikii ayn1 zamanda 6znel psikolojik aciy1, 6rnegin bozuk aile

iliskileri, depresyon, anksiyete, beklentilerin kaybi de igerir.

Hemofili olan hastalarmin bakici iizerine yapilan onceki niteliksel arastirmalar,
bakicinin sucluluk, kaygi, umutsuzluk, kirilganlik ve gii¢siizliik duygular1 yasadiklarini
ortaya koymustur. Bakici yiikii sadece hastanin hastaliginin taleplerinden etkilenmez,
ayrica ebeveynlerin kendi 6zellikleri de algilanan yiiklerini etkiler. Bakicinin stres, sosyal

destek, egitim seviyesi ve direngle basa ¢ikma kaynaklar1 da 6nemli bir rol oynayabilir.

Hemofili olan hastalarin bakicinin yiikiinii arastiran nicel arastirmalar seyrektir.
Bununla birlikte, birka¢ calisma bakicinin yiikii {izerindeki etkiyi ortaya koymustur.
Hemofili hastasina bakabilmek ve etkilenen aileleri destekleyebilmek i¢in, Bakicinin
yasam durumuna iligkin bilgi ve anlayisin artirilmasina ihtiyag vardir. Bu nedenle, bu tez

calismamin amaci, Hemofili olan hastalarinin bakic1 tizerinde yiikiiniin arastirilmasidir.
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2. GENEL BILGILER
2.1 Normal Hemostaz Basamaklari
2.1.1 Trombosit olusumu

Insan hemostatik sistemi prokoagulan ve anikoagulan kuvvetler arasinda dogal bir
denge kurar. Prokoagulan kuvvetler; trombosit adezyonu ve agregasyonu, fibrin pihti
olusumunu, antikoagulan kuvvetler ise koagulasyonun dogal baskilayicilarimi ve
fibrinolizi icerir. Normal sartlar altinda hemostaz kan akimini idame ettirmek uzere
duzenlenirken; hizla pihti olusumunu onleme ve kan kaybin1 engelleme potansiyeline de
sahiptir. Kanama bagar ile sinirlanip sonlandirildiktan sonra sistem hasarli damart kan
akimmi yeniden idame ettirecek sekilde bicimlendirir. Hemostatik sistemin uyum
icerisinde calisan ana bilesenleri (1) trombositler ve monositler gibi kanin diger sekilli
elemanlar1; (2) plazma proteinleri (koagulasyon faktorleri ve baskilayicilarl) ve (3)

damarin bizzat kendisi olarak siralanabilir.

Damar hasarinda trombositler hasarlanmis bolgeye, ki bu genellikle intimal
yuzeydir, yapisir. Bu yapisma (adezyon); oncelikle hem plazma hem de subendotelyal
damar duvari ekstraseluler matriksinde yer alan, molekuler yapistirici olarak davranan ve
kan akimi ile birlikte ayrismaya neden olabilecek duvar gerilimine karst koyabilecek
kuvveti saglayan, buyuk multimerik bir protein yapisina sahip von Willebrand faktor
(vWF) tarafindan gerceklestirilir. Trombosit yapismasi (adezyonu) subendotelyal kollajen

ile membrandaki kollajen reseptorlerinin direkt baglanimi ile de guclendirilir.

Trombosit yapisimi (adezyonu) sonrasinda trombosit aktivasyonu ve yigilimi
(agregasyonu) gerceklesir. Bu surec, plazmadaki humoral duzenleyiciler (epinefrin,
trombin, vs..); aktive trombositlerden salinan duzenleyiciler (adenozin difosfat,
serotonin); ve damar duvari ekstraselluler elemanlarinin (kollajen, vWF, vs.) yapismis
trombositlerle temasi ile hizlandirilir ve kuvvetlendirilir. Aktive olmus trombositlerde
salgilanim sureci baglar, salgilanan icerikler sayesinde yigilim (agregasyon) artirilirken

dogal antikoagulan endotelyal hucre faktorleri baskilanir. Trombosit yi1gilimi boyunca
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(trombosit-trombosit etkilesimi), tikayict trombosit trombusunu olusturmak uzere
dolasimdan ek trombositler vaskuler hasar bolgesine yonlendirilir. Geligen fibrin agi ile

trombosit tikact butunluk kazanarak saglamlasir ve stabilize olur.

Trombosit glikoprotein (Gp) IIb/Ila (a2b,$3) kompleksi trombosit yuzeyinde en
cok bulunan reseptordur. Trombosit aktivasyonu ile inaktive Gpllb/Illa reseptoru de
aktive olur ve fibrinojen ve vVWF’e baglanmay1r mumkun kilar. Her trombosit yuzeyinde
yaklasik 50,000 GplIb/Illa fibrinojen baglanma bolgesi bulundugundan interseluler
fibrinojen kopruleri ile bolgeye yonlendirilen bol miktardaki aktive trombosit hizla
tikayict yigilimi gerceklestirebilir. Bu reseptor trombosit agregasyonununda anahtar rol

oynadigindan antiplatelet tedavi acisindan da etkili bir hedef haline gelmistir.

2.1.2 Fibrin piht1 olusumu

Plazma koagulasyon proteinleri (pihtilasma faktorleri) normalde plazmada inaktif
formda sirkule olurlar. Koagulasyon faktorlerinin fibrin olusumu ile sonuclanan
reaksiyonlar1 “kaskad” veya “akis semasi”ile tariflenmistir. Gecmiste kan koagulasyonu
ile ilgili iki yolak tanimlanmistir; bunlardan biri ekstrinsik veya doku faktoru yolagi
olarak, bir digeri ise intrinsik veya temas aktivasyonu yolagi olarak adlandirilmistir. Su
anda koagulasyonun normal olarak doku faktoru maruziyeti yani klasik ekstrinsik yolak
ile Dbaslatildigim1  fakat klasik intrinsik  yolak elemanlarinin  basamaklarin
guclendirilmesinde kritik onemli rolu oldugunu bilmekteyiz (Sekil 1-1). Bu reaksiyonlar
genellikle aktive trombositlerinki gibi fosfolipit yuzeylerde gerceklesir. In vitro
sistemlerin yapayligi nedeniyle laboratuar koagulasyon testleri gercek durumu

yansitmayabilir.

Koagulasyonun tetikleyici basamagi damarsal hasarlanmadir, bu hasar sonucu,
kan ve damar duvarinin duz kas ve fibroblastlar gibi subendotelyal hucresel
elemanlarinin yuzeyinde yapisal olarak bulunan doku faktoru (TF) kars1 karsiya gelir. TF

serin proteaz faktor VIla’ya baglanir ve bu kompleks factor X u aktive ederek faktor Xa
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olusmasini saglar. Bir baska yol olarak, sozu edilen kompleks; oncelikle faktor IX’u
faktor X u aktive etme potansiyeline sahip faktor [Xa’ya donusturerek faktor X u indirekt
olarak aktive edebilir. Hemostaza faktor XI’in katilimi faktor Xlla tarafindan
aktivasyonundan ziyade thrombin ile pozitif geridonum aktivasyonuna baghidir. Bu
nedenle faktor XlIla, koagulasyon kaskadinin baglatilmasindan ote guclendirilmesinde ve

artirllmasinda rol oynar.

Ne ()

{Prawarmiin)
\\—/;MPL\

] Fibirnajen Firin
Sekil 1-1 Koagiilasyon doku faktérii (TF) maruziyet ile baglag TF faktérvilaile FIX

ve X'u aktive edar; FWIIl ve Fvin kofaktérliigiinde trombin elusumu sadlarir. Trombinise
fibrinojenin fibrine déniismesini sadlar. Trombin ayri zamanda FXI, FYIIl ve FV aktive
ederek koagillasyon yolunu glclendirir. Bir kez TFFWIa/FX kampleksi olustu mu doku
faktéri yolu inhibitéri (TFPI) TF/Flla yolunu inhibe eder ve koagiilasyonu FLXFYIN giic-
lendirme dénglisiine badimli hale getirir. Koagiilasyon kalsiyum gerektirir (gosterilme-
mistir] ve aktive trombosit zan gibi fosfolipit yizeyl erde meydana gelir.

&%

Faktor Xa; doku faktoru/faktor Vlla kompleksi veya faktor 1Xa (kofaktor olarak
faktor VIlla ile) yoluyla olusturulabilir ve protrombini koagulasyon sisteminin onde
giden proteazi olan trombone donusturur. Bu reaksiyonun zorunlu kofaktoru faktor
Va’dir. Homolog faktor VIlla gibi faktor Va da trombin ile induklenen faktor V’in sinirh
proteolizi ile olusur. Trombin cozunebilir plazma fibrinojenini cozunemez fibrin matrikse
donusturebilen cok fonksiyonlu bir enzimdir. Fibrin polimerizasyonu bir dizi molekuller
aras1 bagintiy1 gerektirir (Sekil 1-2). Trombin aynm1 zamanda faktor XIII’u aktive ederek,
kovalent baglar yaparak fibrin tikacin meydana gelmesini saglayan faktor XIlIla’nin

olusmasin1 saglar.
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Aktive edilmis hucre zar1 yuzeyinde pihtilagsma faktorlerinin bulunmasi ve
sunulmasi, reaksiyon hizini artirir ve ayni zamanda pihtilasmanin damarsal hasarlanma
bolgesinde siirli kalmasina yardimci olur. Dinlenme halindeki hucrelerin zarinda,
koagulasyon acisindan kritik onemi bulunan asidik fosfolipitler yoktur. Ancak,
trombositler, monositler ve endotelyal hucreler, damarsal hasar veya inflamatuar uyari ile
aktive oldugunda, hucre zar1 anyonik fosfolipitlerinin prokoagulan basliklar1 ya yuzeye
cikarak ya da mikropartikuller olarak salinarak plazma koagulasyon reaksiyonlarini

destekler ve ilerletir.
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Fibrin olusumu ve ¢iziinlimii. A. Fibrinojen 2 Dve 1
E bélgesi iceren trinodiiler bir yaprya sahiptir. Trombin aktivasyonu
sonucu protofibrillerde lateral sirah dizilim meydana gelir. (B) non
kowvalen badlar sonwcw. FXlla pesisira molekiillerdeki D bélgelerini
baglar. {€). Fibrin ve fibrinojen (gésterilmemigtir) wklim plazmin ta-
rafindan degisik bélgelerde gerceklestirilir ve ara fibrinizjen) wkim
iriinler ortaya gkar. D dimerler fibrinin tarn yikim drinlerdir, D bal-
geler arasindaki badlar halen mewvcuttur.
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2.1.3 Antitrombotik Mekanizmalar

Normal sartlar altinda pek cok fizyolojik antitrombotik mekanizma isbirligi
halinde pihtilasmayr onlemek uzere calisir. Bu mekanizmalar kan akiskanligimin
korunmasimmi ve kan pihtisinin damarsal hasar bolgesine siirli kalmasinit saglar.
Endotelyal hucrelerin bircok antitrombotik etkisi mevcuttur. Bu hucreler prostasiklin,
nitrik oksit ve ektoADPaz/CD39’1 olusturarak trombosit baglanmasi, aktivasyonu ve
yigilimini onler. Yine endotelyal hucreler heparin proteoglikanlar, antitrombin, doku
faktoru yolu inhibitoru ve trombomodulin gibi antikoagulan faktorleri uretir. Doku
plazminojen aktivator 1, urokinaz, plazminojen aktivator inhibitoru ve annexin-2 yolu ile
fibrinolitik mekanizmalar1 aktive ederler. Ana fizyolojik antitrombotik yollar sekil 1-3’te

gosterilmistir.

Antitrombin (veya antitrombin III) trombinin ve diger pihtilasma faktorlerinin ana
plazma proteaz inhibitorudur. Antitrombin trombini ve diger aktive koagulasyon
faktorlerini enzimlerin aktif bolgeleri ile kendi reaktif merkezi arasinda bir kompleks
olusturarak notralize eder. Heparin varlifinda bahsedilen inactive edici komplekslerin
olusumu birkac bin kat artar. Inaktivasyon fizyolojik olarak heparan sulfat gibi
glikozaminoglikanlarin  bulundugu hucre yuzeyinde fizyolojik olarak meydana
gelmektedir. Antitrombinin kalitsal nicel veya nitel eksiklikleri hayat boyu surecek olan

venoz tromboembolizme yatkinlik ile sonuclanir.
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Sekil 1-3 Pazmingjen

D&rt ana antitrombotik yol: antitrombin (AT); prote-
in &5 (PC/PS); doku faktérd yolu inhibitéril (TFPI) ve plazminajen,
plazmojen aktivatdr (PA) wve plazminden olusan fibrinclitik sistern.
PT, protrombirg Th, trombin; FOP, fibrinjogen) yikim drinler. [BA
Konkle, Al Schafer, in DP Zipes et al (eds): Braunwald's Heart Disease,
Fth ed Philadelphia, Saunders, 2005 de n modifiye edilmistir]

Protein C trombin tarafindan aktive edildiginde antikoagulan ozellik kazanan bir
plazma glikoproteinidir. Trombin induklenmis protein C aktivasyonu; fizyolojik olarak
endotelyal hucre yuzeylerinde trombin baglanma bolgesi transmembran proteoglikani
trombomodulin uzerinde gerceklesmektedir. Protein C’nin endotel hucresindeki
reseptorune baglanmasi onu trombin-trombomodulin kompleksine yaklastirir, bu sayede
aktivasyon etkinligi artmis olur. Aktive Protein C; aktive faktor V ve VIII’i bolerek,
inaktive ederek antikoagulan rol oynar. Bu reaksiyon, Protein C’ye benzer sekilde
vitamin K bagimli posttranslayonel degisime ugrayan glikoprotein Protein S kofaktoru
tarafindan hizlandirilir. Protein C veya S’nin nitel veya nicel eksiklikleri ve Faktor Va
uzerindeki hedef parcalama bolgesindeki ozgul bir mutasyon (faktor V leiden) sonucu

gelisen aktive protein C direnci, artmis koagulasyonun gorulebilecegi bir durum yaratir.

Doku faktor yolu inhibitoru (tissue factor pathway inhibitor — TFPI), doku faktoru
ile induklenen koagulasyonun dis yolunu duzenleyen bir plazma proteaz inhibitorudur.
TFPI TF/FVIIa/FXa kompleksini inhibe eder. Inhibisyon sonucu koagulasyonun TF/
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FVIla baslangic yolu kapanmis olur. Baslangic yolu FXI ve FVII’in trombin
aktivasyonu ile guclendirilmesine (amplification loop — amplifikasyon dongusune)
bagimli hale gelir. TFPI lipoproteine baghdir ve heparin ile glikozaminoglikanlara
baglandig1r endotel hucrelerinden ve trombositlerden salinabilir. Heparin iliskili TFPI
saliniminin, unfraksiyone ve dusuk molekuler agirlikli heparinin antikoagulan etkisinde

rolu olabilir.

2.1.4 Fibrinolitik Sistem

Fizyolojik antikoagulan sistemlerin baskilayici etkisinden siyrilabilen her trombin
fibrinojeni fibrine donusturme kapasitesine sahiptir. Bu etkiye tepki olarak fibrinolitik
sistem aktive olur ve damar ici fibrini temizler, bu sayede dolagimin yeniden
saglanmasina yardimci olur. Trombinin koagulasyon sisteminin anahtar proteaz enzimi
olmasi gibi plasmin de fibrinolitik sistemin ana proteaz enzimidir. ve fibrini fibrin yikim

urunlerine cevirerek gorevini yapar. Fibrinolizin genel semas1 Sekil 1-4’te gosterilmistir.

Plazminojen aktivatorleri; doku plazminojen aktivatoru (tissue type plasminogen
activator - tPa) ve urokinaz tipi plazminojen aktivatorudur; bu aktivatorler plazminojenin
Arg560 — Val 561 bagini kirarak aktif enzim plazmin olusumunu saglar. Plazminin (ve
plazminojenin) lizin baglayict bolgeleri fibrinle etkilesime izin verir, bu yuzden
fizyolojik fibrinoliz “fibrin ozguldur”. Plazminojen (lizin baglayici1 bolgeler yoluyla) ve
tPA fibrine ozgul afinite gosterir ve bu sayede ozellikle pihtiya baglanir. Fibrin,
plazminojen ve tPA’dan olusan uclu kompleksin ortaya cikmasi plazminojenin plazmine
aktivasyon hizini yuksek duzeyde artirir. Dahasi, fibrinin plazmin ile kismi yikimi fibrin
fragmanlarinin karboksi terminal lizin artiklarindaki yeni plazminojen ve tPA baglayici
bolgelerin ortaya cikmasina ve reaksiyonlarin daha da hizlanmasina neden olur. Bu
durum fibrin piht1 uzerinde fokal olarak plazmin olusumunu saglayan yuksek verimli bir

mekanizma yaratir.
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Fibrinolitik sistemin sematik diyagram. Doku plazmi-
nojen aktivatér (tPA) endotelyal hicrelerden salirir ve fibrin pibtiya
baglanarak plazminojeni plazmine aktive eder. Fada fibrin plazmin
tarafindan farkl yikim dirdinlerine (FOP) pargalarir. Herhangi bir ser-
best plazmin a2 antiplazmin (a2 Pl) ile kompleks olusturur.

Fibrinoliz sureci esnasinda plazmin fibrini degisik bolgelerinden yikar ve ortaya
karakteristik fibrin fragmanlar1 cikar (Sekil 1-2). Fibrinin plazmin tarafindan yikim
bolgeleri fibrinojen ile benzerlik gosterir. Ancak, plazmin kovalent olarak capraz bagl
fibrin uzerine etkirse d dimerler ortaya cikar; yani plazmada olculebilen d dimer duzeyi
fibrinojenden ziyade fibrin yikiminin gorece ozgul bir tevsti olarak kullanilabilir. D dimer
tahlilleri kan piht1 olusumunun hassas belirtecleri olarak kullanilabilir; o kadar ki baz1 d
dimer testleri secilmis topluluklarda derin ven trombozu ve pulmoner tromboembolizm

tanilarini ekarte etmek icin klinik kullanim acisindan kabul gormustur.

Fibrinolizin fizyolojik kontrolu iki basamakta olusur: bu basamaklar (1)
plazminojen aktivator inhibitorlerinin (PAls), ozellikle PAI 1 ve PAI 2’nin, fizyolojik
plazminojen aktivatorlerini inhibe etmesi ve (2) a2 antiplazminin plazmini inhibe etmesi
olarak siralanabilir. PAI1 tPA ve uPA’nin plazmada ana inhibitorudur. 02 antiplazmin ise
insan plazmasindaki plazminin ana inhibitorudur ve fibrin dist piht1 iliskili herhangi bir

plazmini inaktive edebilir.
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2.2 Koagulasyon Bozukluklari

Plazma koagulasyon faktorlerinin genetik eksikligi hastalarda yasam boyu
spontan veya travma sonrasi eklem, kas ve kapali bosluklara tekrarlayan kanama
ataklariyla karakterizedir. En cok goriilen kalitsal faktor eksiklikleri hemofililerdir,
Faktor VIII (hemofili A) ve Faktdr IX (hemofili B) eksikligiyle olusan X’e bagh
hastaliklardir. Daha nadir olan konjenital kanama bozukluklar1 otozomal resesif iletilen
FII, FV, FVII, FX, FXI, FXIII ve fibrinojen eksikligine baglidir (Tablo 1). Pihtilasma
faktorleri eksikliklerinin molekiiler tabaninin anlasilmasindaki ilerlemeler, hastalik
fenotipinin daha iyi anlagilmasini ve kiigiik molekiiller, rekombinant proteinler, hiicre ve
gene dayanan tedaviler ile hedefe yonelik tedavi yaklagimlariin gelistirilmesinde rol

oynamistir.

| Tablo T KALITIMSAL GENETIK BOZUKLUKLARIN GENETIKVE LABORATUAR GZELLIKLERI

Pihulasma Genel Popu- Laboratuar Minimum Plazma
Faktor lasyondaki Bozukluk® Hemostatik Yari
Eksikligi Kalitim prevalans aPTT PT TT  Duzey Tedavi Omrii
Fibringjen OR 1,000,000'da 1 + + + 100 mg/dL  Kriyopresipitat 2-4g
Protrombin  OR 2,000,000'da 1 + + - 20-30% TOR/PCCs 349
Faktér V OR 1,000,000°da 1 +i= +H- = 15-20% TDP 365
Faktar VII OR 500,0004de 1 - + - 15-20% TDP/PCCs 4-6s
Falktar VI X-gecisli  5,000de 1 + - - 30% Fwill B-12s
konsantreleri
Faktar [X X-gecisli 30,000de 1 + - - 30% FIX 18-24s
konszantreleri
Falktér X OR 1,000,000da1  +~ +~ - 15-20% TDP/PCCs 40-60s
Faktar XI OR 1,000,000'da 1 + = = 15-20% TDP 40-70s
Faktsr Xl OR belidenmemis  + - - & e 805
HK [o]1] belidenmemis  + - - ¢k & 150s
Prekallikrein  OR belilenmemis  + - - b b 35h
Faktér Xl OR 2,000,000da 1 - - +/- 2-5% Kriyopresipitat  11-14g

“normal (-) yada uzamis (+) dederer

“anama riski yok, tadavi en¥DIPasyonu yoktur.

Krsaltmalar: HE, Yksek-molekil agihkh kininojen; OR, otozomal resesif; aPTT, aktive parsiyel tromboplastin zamani; PT,
protrombin zamani; TT, trombin zamani; TDP, taze donmus plazma; PCCs, protrombin kempleks konsantreleri.

Sik kullanilan hemostaz testleri pihtilasma faktor aktivitesi (Sekil 4-1) ve
pihtilasma aktivitesiyle uyumlu hastalik fenotipi icin ilk taramay: saglar. izole olarak
anormal protrombin zamani (PT) FVII eksikligine isaret ederken uzamis aktive parsiyel
tromboplastin zamani (aPTT) hemofili veya FXI eksikligini gosterir (Sekil 2-1). Hem PT

hem aPTT uzamast FV, FX, FII eksikligi veya fibrinojen anormalligini distindiriir.
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Plazmaya eksik faktoriin eklenmesi anormal pihtilasma zamanlarini normale getirir;

sonu¢ normal olgularda gortlen aktivitenin yuzdesi olarak ifade edilir.

Plazma koagulasyonunda kazanilmig eksiklikler konjenital bozukluklardan daha

siktir; en sik karaciger hastaliginin hemorajik diyatezini, dissemine intravaskiiler

koagulasyonu (DIK) ve vitamin K eksikligini igerir. Bu bozukluklarda kan pihtilagmasi

birden fazla faktoriin eksikligiyle bozulur ve kanama ataklari hem primer (trombosit ve

damar duvar etkilesmesi gibi), hem de seconder (koagulasyon) hemostazin bozulmasiyla

ortaya ¢ikar.

[t ]

aPTT Ca2* . PT Vil
Xl Xla l
‘(“___(,_.——— Vlla doku faktarl
) Ca?+
Temas evrasi 1% IXa
PK FXlla lc:aﬂ'
HMWH /i' PL
VIl——Vllla i
X Xa X
Ca2+ Vi v
lFL e e
aPTT/PT
Protrombin Trambin

|
T Fibrinajen \/

Gapraz-bagh "—T pl:all'iarrril:r +——— Fibrin monomer
fiorin pihtisi

Xllla
sekil 2-1

Koagulasyon kaskadi ve Aktive parsiyel protrombin
zamani, protrombin zamam ve trombin zamani ile pihtilasma faktdr
eksikliklerinin laboratuar degerlendirmesi.
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2.2.1 Hemofili
2.2.1.1 Patogenez ve klinik Belirtileri

Hemofili, FVIII (hemofili A, klasik hemofili) veya FIX (hemofili B) genindeki
mutasyonlara bagli olan X’e bagli resesif hemorajik bir bozukluktur. Hastalik tum
dunyada her etnik grupta, 10000 erkekten birini etkiler, hemofili A tum olgularin %80’ini
olusturur. Erkek olgular klinik olarak etkilenirken tek bir mutasyon geni tasiyan kadinlar
genelde semptomsuzdur. Olgularin yaklasik %30’unda aile oykusu yoktur. Bu olgularda
annelerin %80’1 de novo mutasyonlu allelin tastyicisidir. F8 veya F9 genlerinde 500 den
fazla degisik mutasyon saptanmistir. En sik gorulen hemofili A mutasyonlarindan biri
intron 22 sekansinin inversiyonudur ve agir hemofili A vakalarinin %40’inda bulunur.
Molekuler tanidaki ilerlemeler mutasyonlarin net olarak saptanmasini ve etkilenmis olan

ailede hemofili genini tagiyan kadinlarin kesin tanisini saglamistir.

Klinik olarak hemofili A ve B ayirt edilemez. Hastaligin fenotipi FVIII veya
FIX’in reziduel aktivitesiyle uyumludur ve agir (<%]1), orta (%1-5) veya hafif (%6-30)
olarak siniflandirilir. Agir ve orta formlarda hastalik eklemlere, yumusak dokuya, kaslara
minor travma ve hatta spontan kanama ataklariyla karakterizedir. Hafif hastalikl
kisilerde genelde travmaya sekonder seyrek kanamalar gorulur. Reziduel FVIII veya FIX
aktivitesi normalin %25’inden yuksek olanlarda hastalik sadece major travma veya rutin
cerrahi oncesi laboratuvar testleri sirasinda saptanir. Tipik olarak global koagulasyon
testleri sadece aPTT de izole uzama gosterir. Hemofili hastalarinin kanama zamanlar1 ve
trombosit sayilart normaldir. Tan1 FVIII veya FIX pihtilagsma aktivitelerinin spesifik

saptanmasiyla konulur.

Yasamin ilk doneminde kanama, sunneti takip edebilir veya nadiren intrakraniyel
kanama olarak gorulebilir. Cocuklar emekleme ve yurumeye baslayinca hastalik belirgin
hale gelir. Agir formda en sik her eklemi etkileyebilen ama en sik diz, dirsek, ayak bilegi,
omuz ve kalcada ortaya cikan tekrarlayan hemartroz gorulur. Akut hemartrozlar agrilidir
ve klinik olarak lokal sisme ve eritem saptanir. Agridan kacinmak icin hasta sabit bir
pozisyon gelistirebilir ve bu kas kontrakturune neden olabilir. Sozel iletisim kuramayan

cok kucuk cocuklar etkilenen eklemi oynatmaz ve irritasyon gosterirler. Kronik
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hemartrozlar intraartikuler kana cevap olarak sinovyada kalinlasma ve sinovitle yikici
etki gosterirler. Bir eklem hasar gordukten sonra tekrarlayan kanama ataklari, oray1 hedef
haline getirir ve ilerleyici eklem deformitesi nedeniyle kritik olgularda tek terapotik
opsiyon cerrahi haline gelir. Bacaklarin distalinde kas icinde hematom gelismesi arter,

ven, sinirleri distan komprese eder ve kompartman sendromuna yol acabilir.

Orofarengeal bosluga, santral sinir sistemine retroperitoneuma kanama yasami
tehdit eder ve hemen tedavi edilmesi gerekir. Retroperitoneal hemorojiler buyuk miktarda
kan birikmesine ve kalsifikasyon ve yangisal doku reaksiyonuna (pseudotumor
sendromu) neden olur ve ayrica femoral sinirde hasara neden olabilir. Pseudotumorlar
kemiklerde ozellikle bacagin uzun kemiklerinde olusabilir. Genitouriner patoloji olmadan

bile hemofililerde hematuri siktir. Genelde kendini sinirlar ve ozel tedavi gerekmez.

2.2.1.2 Tedavi
2.2.1.2. A Faktor replasmam ve Transfuzyon

Agir hemofilili hastalar tedavi edilmezse beklenen yasam sinirlidir. Ikinci dunya
savasinda kan ayirma endustrisindeki gelismeler hemofili tedavisinde plazma kullanimini
gercek haline getirmistir ama dolasimdaki factor duzeylerinin orta derecede yukselmesi
icin bile gereken hacimler bu yaklasimin kullanimini siirlamistir. 1960’larda plazmanin
kriyopresipitat fraksiyonunun FVIII acisinda zengin oldugunun saptanmasi, plazmadan
FVIII ve FIX’1n saflagtirilabilmesi 1970°1i yillarda faktor konsantreleri ile evde infuzyon
terapisi yapilmasma yol acmistir. Faktor konsantrelerinin piyasada bulunmasi agir
hemofilide yasam beklentisini ve yasam kalitesini dramatik sekilde arttirmistir. Ancak
kanin hepatit virusleri ve HIV ile kontamine olmasi1 hemofilik populasyonda kan kaynakli
bu enfeksiyonlarin yayilimiyla sonlanmistir; gunumuzde agir hemofilisi olan Amerikali
yetiskinler arasinda onde gelen olum nedenleri HIV ve hepatit C komplikasyonlaridir.
1980’lerin ortasinda plazma kokenli urunlerin hazirlanmasinda viral inaktivasyonun
saglanmas1 HIV ve hepatit riskini oldukca azaltt1 ve 1990’larda lisans alan rekombinan
FVIII ve FIX proteinlerinin uretilmesi ile risk daha da azaldi. 1985’ten sonra dogan

hemofiliklerde hepatit veya HIV’a rastlanmasi nadirdir ve beklenen yasam 65 yildir.
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Hemofili icin faktor replasman tedavisi kanama atagma cevap olarak veya
profilaktik olarak kullanilabilir. Primer profilaksi kanamalar1 ve ozellikle hemartroz
olugmasini engellemek icin eksik pihtilagma faktorunun duzenli olarak %1 ve uzerinde
tutulmasini saglamak olarak tanimlanmaktadir. Haftada 3 gun FVIII veya 2 gun FIX
infuzyonu alan hemofilik erkekler saptanabilen bir eklem anormalligi olmadan puberteye
ulagabilirler. Cok Onerilse de yiliksek maliyet, gen¢ hastalarda periferik venlerin
degerlendirilmesindeki zorluk ve uzun vadeli santral ven Kateterlerinin potansiyel

infeksiy6z ve trombotik riskleri ile bu yaklagim hastalarin %30’undan azinda uygulanir.

Hemofilideki kanamalarin tedavisi agisindan genel diisiinceler sunlart igerir; 1)
tedaviye miimkiin oldugu kadar erken baslanmalidir ¢linkii semptomlar objektif kanama
kanitlarindan 6nce goriiliir, erken tedavi girisiminin ¢ok etkin olmasi nedeniyle giivenilir
bir hastada eklem i¢ine kanama semptomlarinda, basagrisinda, trafik veya diger kazalarda
hemen replasman yapilmali ve daha fazla laboratuar testi uygulanmalidir; ve 2) aspirin
veya aspirin iceren ilaclar gibi trombosit fonksiyonuna zarar veren ilaglardan uzak

durulmali ve agr1 kontrolii i¢in ibuprofen veya propoksifen tercih edilmelidir.

FVIII ve FIX iinite olarak dozajlanir. Bir {inite 1 ml normal plazmada bulunan
FVIII (100 ng/ml) veya FIX (Spg/ml) olarak tanimlanir. Kilogram basina 1 iinite plazma
FVIII dizeyini %2 yiikseltir. 70 kilogramlik agir hemofili hastasinda FVIII diizeylerini
%100’e yiikseltmek i¢in gereken doz asagidaki formiille hesaplanabilir. 3500 tinite FVIII
dolagimdaki diizeyi %100’e yiikseltecektir.

FVIII dozu (1U = hedef FVIII dizeyleri - bazal FVIII dizeyleri
x viicut agirlig x 0.5 {linite/kg)
FIX replasman dozlar1 daha farklidir, ¢iinkii inflizyon sonrasi FIX diizelmesi beklenen

degerin sadece %50 si kadardir. Bu nedenle formiil soyledir:

IU = hedef FIX dizeyleri - bazal FIX dizeyleri

x viicut agirligi x 1.0 tinite/kg
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FVIII yar1 omrii 8-12 saat oldugu icin terapdtik diizeylerin devami i¢in gilinde 2,
FIX yar1 6mrii 24 saat oldugu i¢in giinde 1 enjeksiyon yeterlidir. Cerrahi sonrasi gibi 6zel
durumlarda daha diisiik maliyetle faktor diizeylerini giivenle devam ettirmek amaciyla

faktor devamli infuize edilebilir.

FVIII proteini ile zenginlestirilmis kriyoprespitat (her torbada 80 IU FVIII
bulunur) yillar 6nce hemofili A tedavisinde sik kullanilmisti ama kan kaynakli hastalik

riski nedeniyle faktor konsantresi varsa bu {irtinii kullanmaktan kaginmak gerekir.

Komplike olmamis hemartrozlar veya yiizeyel hematomlar gibi hafif kanamalarda
%30-50’1ik faktor diizeyleri ile ilk tedavi gerekebilir. Agir hemartrozlarda o6zellikle
ataklar hedef eklemi etkiliyorsa 2 veya 3 giin boyunca %15-251ik diizeyleri saglamak
icin ek dozlar gerekebilir. Blyuk hematomlar veya derin kas i¢i kanamalarda klinik
semptomlar diizelmezse faktdr diizeylerinin %50 ve {lizerinde olmasi istenir ve 1 hafta
veya daha uzun siireyle faktor replasmani gerekebilir. Orofarengeal bosluklar, santral
sinir sistemi ve retroperitoneuma olan ciddi kanamalarin kontroliinde 7-10 giin boyunca
%50-100’liik protein diizeyleri gerekir. Cerrahi i¢in profilaktik replasman 7-10 gin
boyunca normal faktor diizeylerine (%100) ulasmay1 amaglar; daha sonra cerrahi yaranin
boyutuna gore replasman azaltilabilir. Oral cerrahi agir1 doku hasart ile birliktedir ve 1-3

giin siiren faktor replasmani ve oral antifibrinolitik ilaglar gerektirir.

2.2.1.2. B Transfuzyon dis1 terapi DDAVP (1-deamino- 8-D-Arjinin
vasopressin)

DDAVP FVIII ve vWF’de gecici artisa neden olan (FIX’ta degil) endotel
hlcrelerden salinimi igeren bir mekanizma ile is goren sentetik vazopressin analogudur.
Orta veya hafif hemofili A’s1 olan hastalar tedaviden énce DDAVP’ye cevap verip

vermedikleri acgisindan test edilmelidir.

Yirmi dakikadan uzun bir siirede 0.3 pg/kg dozda infiize edilen DDAVP’nin
FVIII dizeylerini bazalin 2-3 katina yiikseltmesi beklenir ve inflizyondan sonraki 30-60
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dk icinde pik yapar. Agir hemofili A’da salinim yapacak depo olmadigi i¢in DDAVP
FVIII diizeylerini arttirmaz. Tekrarlanan DDAVP dozlar tasifilaksi ile sonlanir ¢ilinkii
mekanizma de novo FVIII ve vWF sentezinden ¢ok salinimda artisa baghdir. Ug ardisik
dozdan sonrasi etkisiz hale gelir ve daha fazla tedavi endike ise hemostaza ulagmak igin

FVIII replasman1 gerekir.

2.2.1.2. C Antifibrinolitik flaclar

Disetlerinden, gastrointestinal yoldan kanama ve oral cerrahi sirasinda e-
aminokaproik asit (EACA) veya traneksamik asit gibi oral antifibrinolitik ilaglarla lokal
hemostazin control edilmesi gerekir. Klinik endikasyona gore tedavinin siiresi 1 hafta
veya daha uzundur. Traneksamik asit ginde 3-4 kez 25mg/kg dozda verilir. EACA
tedavisi i¢cin 200mg/kg’lik yiikleme dozu (maksimum 10 gr) ve bunu takiben her 6 saatte
100 mg/kg (gunde maksimum 30 gr) gerekir. Bu ilaglar genitodriner yol limenlerinde

okluziv pihti riski tagidigi i¢in hematiiride kullanilmazlar.

2.2.1.3 Komphikasyonlar
2.2.1.3.1. inhibitér Olusumu

Giliniimiizde hemofili tedavisinin major komplikasyonu FVIII veya FIX’a kars1
alloantikorlarin olusmasidir. FVIII’e kars1 inhibitor prevalansi tiim olgularin %5-10"u ve
agir hemofili A hastalarinin %20’si olarak hesaplanmistir. FIX’a kars1 inhibitorler tiim
hemofili B hastalarinin %3-5inde saptanmustir. Inhibitér formasyonu igin yiiksek risk
grubu agir eksiklik (tiim inhibitdr olgularin %80’inden fazla), ailesel inhibitor dykiisii,
Afrika kokenli olmak, biylk kodlama boélgelerinin delesyonuna neden olan FVIII veya
FIX gen mutasyonlar: veya biiyilk gen yeniden diizenlemelerini igerir. Inhibitdrler
genelde yasamin erken doneminde 2 yas civarinda ve 10 giin maruz kalmadan sonra

ortaya cikarlar.
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Hastalar terapotik dozda faktor replasmanina cevap vermeyince klinik olarak
inhibitér tanis1 diisiiniiliir. Inhibitérler hemofilide morbidite ve mortaliteyi arttirirlar.
Inhibitériin erken saptanmasi kanamanmn basariyla diizeltilmesini ve antikorun
eradikasyonunu sagladigi i¢in ¢ogu hemofili merkezinde yillik inhibitor taramasi yapilir.
Inhibitériin  varligm dogrulamak icin gereken laboratuar testi normal plazmayla
karigtirllan aPTT’dir. Cogu hemofili hastasinda normal plazmayla birebir karistirma
aPTTyi diizeltir. Inhibitdr hastalarinda birebir karisimda aPTT uzar, ¢iinkii inhibitdr
normal plazmanin FVIII pihtilastirma aktivitesini notralize eder. Bethesda testi benzer bir
prensip kullanir ve inhibitoriin spesifitesini ve titresini saptar. Sonuglar Bethesda iinitesi
olarak (BU) ifade edilir ve bir BU 37 derecede 2 saat enkiibe edildikten sonra normal

plazmada bulunan FVIII ve FIX’un %50sini nétralize eden antikor miktaridir.

Klinik olarak inhibitér hastalar optimal tedavi igin bir rehber olusturan diisiik
veya yliksek cevap verenler olarak siiflandirilirlar. Inhibitdr hastalarin tedavisinin 2
hedefi vardir; akut kanama ataklarinin kontrolli ve inhibitdrin eradikasyonu. Kanama
ataklarmin kontroliinde diisiik cevap verenlerde (5 BU alt1) insan veya domuz FVIII
yiiksek dozlarda verildiginde (50-100 U/kg) inhibitor titrelerinde hig artis olmadan veya
minimal artigla iyi cevap alimir. Buna karsilik yiiksek cevapli hastalar- ilk inhibitor
titresi>10 BU olan veya basta titre diisiik olsa bile >10BU’ya anamnestik cevap

verenlerde - FVIII veya FIX konsantrelerine cevap vermezler.

Bunlarda kanama ataginin kontroli igin protrombin FVII, FIX, FX (protrombin
kompleks konsantreleri -PCC- veya aktive PCC) ve rekombinan olarak aktive factor VII
ile zenginlestirilmis kombineler kullanilir (sekil 110-1). Terapotik basar1 oran1 FVIla igin
PCC veya aPCCden yiiksektir. Inhibitor antikoru eradikasyonunda immiinosupresyon
etkin degildir. En etkin strateji tipik olarak 1 yildan uzun siiren ve basari sansi %60
civarinda olan, inhibitor kaybolana kadar giinliik olarak kayip proteinin inflizyonuna
dayanan immn tolerans indiksiyonudur (ITI). ITI’ya giren hastalarda yiksek dizeydeki
antikorlarin eradikasyonu i¢in ek olarak anti-CD20 monoklonal antikor (rituksimab)

kullanimi umut verici sonuglara yol agmustir.



35

2.2.1.3.2. Enfeksiyoz Hastahklar:

Hepatit C virus (HCV) infeksiyonu eski pihtilasma faktér konsantrelerine maruz
kalan hemofili hastalarinda major morbidite nedeni ve 2. 6lim nedenidir. 1970-1985
arasinda plazmadan elde edilen firiinlerle tedavi edilen geng hastalarin biiyiik kismi HCV
ile enfekte olmustur. 2006°da 20 yasindan biiyiik olan hastalarin %80’inden fazlasinin
HCV antikorunun pozitif oldugu hesaplanmistir. Hemofili hastalarinda alttaki karaciger
hastaliginin komorbiditesi hastalara invaziv islemler gerektiginde agiga ¢ikar; genetik ve
kazanilmig eksikliklerin dizeltilmesi gerekebilir. Ayn1 dénemde HIV enfeksiyonu da bu
grupta siktt. HCV ve HIV’in birlikte bulunmasi hemofiliklerin yaklasik %50sinde
bulunur ve karaciger hastaligini alevlendiren bir faktordur. Hemofilide HCV antiviral
tedavisine cevap hastalarin %30’undan azinda gorulir ve hem HCV hem de HIV
enfeksiyonu olanlarda daha da koétdir. Organ transplantasyonu, son evre karaciger

hastaliginda hem hemofili hem de karaciger hastalifinda tedavi edici olabilir.

2.3 Bakim ve Bakim verme
2.3.1 Bakim Verme

Turk Dil Kurumu’na gore bakim; bakma isi, bir seyin iyi gelismesi, iyi bir
durumda kalmasi i¢in verilen emek, emek verme bigimi, birinin beslenme, giyinme vb.

gereksinimlerini listlenme ve saglama isi olarak tanimlanmaktadir (Tirk Dil Kurumu

2005).

Bakim verme tek bir yardim cesidi ile sinirli olmayip, emosyonel destek, fiziksel
ya da maddi destek vermeyi kapsamaktadir (Toseland vd 2001). Diger yardim gesitleri
ise saglik bakimini ve aldigi baz1 sosyal hizmetleri koordine etme, rutin saglik bakimi
(ilag alimi, tedavisi, izleme vb.), kisisel bakim (yikanma, beslenme, tuvalete gitme,
giyinme 5 vb) ulasim, alisveris, kii¢lik ev islerini yapma, para yonetimi, maddi yardim ve

ayni evi paylasmadir (Kinsella vd 1998, Fasion vd 1999, Toseland vd 2001).
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Cingil’in aktardigina gore Barer ve arkadaslar1 bakimi; bir defalik yardimdan,
stirekli uzun donem yardima kadar genis bir periyodu kapsayan, aile desteginden
profesyonel yardima kadar uzanan ¢ok yonlii bir kavram olarak tanimlamislardir (Cingil

2003).

Bakim verme formal ya da informal olmak Uzere genellikle iki sekilde
incelenmektedir. Formal bakim verme; evde ya da kurumda saglik bakimi ve kisisel
bakim hizmetlerini sunan meslek gruplari tarafindan verilen bakimdir (Karahan ve Giiven
2002). Evde formal bakim saglayanlar daha ¢ok hemsire, terapistler, sosyal hizmet
uzmanti, diyetisyen ve evde bakim yardimcilaridir (Allender ve Spradley 2001). informal
ya da uzmanlik gerektirmeyen bakim verme; bakim verenin bir yakinina yardim etme

roltind Gstlenmesidir (Kasuya vd 2000).

Informal bakim verenler iicret almayan, evde bakim saglayan aile iiyeleri veya
arkadaslardir (Clark ve Weber 1997, Allender ve Spradley 2001, Karahan ve Glven
2002). Kronik ve akut fonksiyonel yetersizlikler nedeniyle artan informal bakim verme;
banyo yapmasina yardim etmek, beslemek gibi siiregen bakimdan trakeostomi bakimi,
intravendz ila¢ uygulamasi gibi ileri diizeyde beceri gerektirecek uygulamalari da
kapsamaktadir (Allender ve Spradley 2001, Toseland vd 2001). Bakim gereksinimi olan
yaslilarin yaklasik dortte Gglinlin aile Gyeleri ya da diger kaynaklardan Ucret 6demeksizin
evde bakim aldigi tahmin edilmektedir (Allender ve Spradley 2001).

2.3.2 Bakim Verenlerin ozellikleri

Hastalarin bakimina karar verme geleneksel degerlere dayanmakta olup, siklikla
tercih edilen kiz ¢ocuklaridir. Esler, yasam boyu ev halkina bagli akraba kadinlar, kiz
cocugu, gelin, erkek c¢ocuk, diger akraba ve akraba olmayan kadinlar bunu izlemektedir
(Kosar 1996, Clark ve Weber 1997, Glven ve Hazer 1998, Toseland vd 2001, Erdem
2005). Yapilan arastirmalarda da bakim verenlerin biiyiik ¢ogunlugunun kadin oldugu
bulunmustur (Altun 1998, Kalinkara 2002, Taub vd 2004). Kadinlarin bakim verme

islevine uygun goriilmesinin en dnemli nedeni; genellikle toplumlar tarafindan ev isleri
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ve aile ile ilgili 6zel alanlarin, kadinin dogal isi olarak goriilmesi olabilir (Akin ve
Demirel 2003). Ayrica kadinlarin kisilik 6zellikleri nedeni ile daha sefkatli, daha duyarl
davrandiklari, yakin ve giiclii iliski kurabilme becerilerine sahip olduklar1 ve erkeklere
kiyasla bakim verme islevinin zorluklar ile daha iyi miicadele edebilecekleri goriisi,
onlarin bakim verme islevine uygun goriilmelerinin nedeni olarak belirtilmektedir (Bilgili

2000).

Hastalara bakim verme sorumlulugu, aile iiyeleri arasinda nadir olarak esit
paylasilir. Ailede genellikle bir primer (yasli bakiminin ana sorumlulugunu istlenen
birey), bir ya da daha fazla sekonder bakim veren (primer bakim vereni destekleyen, aile
iiyesi, akraba ya da arkadas) bulunmaktadir. Yapilan ¢alismalarda primer bakim
verenlerin biliylik cogunlugunun kadin, evli, ortalama 40-59 yaslarinda, yliksekokul
mezunu oldugu belirlenmistir. Ayrica, bakim verenler genellikle yaslinin yetiskin kizi ya
da gelini olup, % 40’min evinde 18 yas altinda ¢cocugu oldugu ve % 64’iiniin ¢alistigi
saptanmistir (Beekman 1991, Clark ve Weber 1997, Baronet 1999, Toseland vd 2001).
Bakim verenlerin 6zelliklerinin bilinmesi; giicliik yasama yoniinden risk altindaki grubun
belirlenmesi, destek gruplarimin bu 6zelliklere gore olusturulmasi, gotiiriilecek hizmetin
planlamasinda kaynaklarin saptanmasi, saglik kurumlarinin verecegi hizmetin

gelistirilmesi ve saglik politikalarinin olusturulmasi agisindan énemlidir.

2.3.3 Bakim Verme nedenleri

Bakim verenler becerikli, duygusal acidan giiclii veya istenen bakim tiiriinii
vermeye en uygun birey olduklar icin degil, genellikle duygusal ve ekonomik
nedenlerden dolay1 bakim sorumlulugunu iistlenirler. Bakim verme genellikle sevgi
sonucu yapilabilen bir davranistir (Erdem 2005). Bakim verme gibi biiyiikk bir
sorumlulugu Ustlenmede ve sonuglarina katlanmada etkili olan faktorler asagida
verilmektedir: Ailenin yashidan beklentisinin olmasi; ana-babalarla ¢ocuklar1 arasindaki
iliskide yardim ve destek beklentisi tek tarafli olmayip, ana-babalar ve yetiskin ¢ocuklar
birbirlerine karsilikl1 olarak yardim etmektedir (Oztop ve Telsiz 2001, Sanl1 ve Tokyiirek
2001). Cocuklara verilen yardimla, ¢ocuklarin ana babalarina verdikleri ekonomik, psiko-

sosyal ve hizmet konularindaki yardimlar (Ornegin ¢ocuklarla ilgilenme, el isleri yapma,
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kislik yiyecek hazirlamaya yardim etme, giinliik alisveris yapma v.b ugrasilar) benzerlik
gostermektedir (Oztop ve Telsiz 2001). Yashlarin bilgi birikimleri ve deneyimleri
cocuklar, gengler ve yetiskinler i¢in 6nemli kaynak olurken, bu tiir paylasimlar da yash

bireyi mutlu etmektedir (Sanli ve Tokyiirek 2001).

Hasta bakiminda aile iiyelerini giidiileyen eden diger nedenler; duygusal yakinlik
veya baglilik, empati kurma, sevme gibi baskalarmi diistinmeyi gerektiren nedenler
kisisel doyumu artirmaktan daha c¢ok sucluluk duygusundan kurtulma istegi, bakim
verenin degerleri ve inanglari, yash bireyden ge¢miste aldigir destek ve yardimin geri
O0denmesi ya da minnettarlik duygusu, bakim alanin hasta roliinde olmasi nedeniyle
gereksinimlerini karsilayamamasi, “aile dayanismasi” ve “evlat olma sorumlulugu” gibi
toplumsal degerler nedeniyle bireyler, yasli bakim sorumlulugunu iistlenirler (Toseland

vd 2001).

2.3.4 Bireylerin Bakim verme algisi

Yasliya informal bakim verme ile iliskili bir¢ok risk olmasina ragmen
gerontolojist ve aile bilimcileri bakim vermenin primer bakim veren, bakim alan ve diger
aile liyeleri i¢in her zaman olumsuz olmadigi goriisii lizerinde durmaktadirlar. Bakim
verme stresli olsa bile, bakim veren tarafindan 6diil olarak da algilanabilir. Odiil; biiyiik
oranda samimiyet ve sevginin artmasi, bakim verme deneyimi sayesinde anlam bulma,
kisisel gelisim, yakin iliskilerin gelismesi, doyum saglama, diger bireylerden sosyal
destek alma olabilir. Ayrica bakim verme gorevini iistlendigi i¢in digerleri tarafindan
taninma, kendine saygi duyma, daha once bakim alandan aldigi bakimi ve destegi geri
0dedigi ve sevgisini kanitladigi i¢in doyum, ¢6ziilmemis sorun ve duygularin ¢oziilmesi,
yararli olma, akrabalik iliskilerini giiclendirme, digerlerinin gereksinimlerini daha iyi
anlama, digerlerinin problemlerine hosgorilu yaklasmak gibi ailenin bitinligina

saglayan yararlar1 da vardir (Toseland vd 2001).



39

2.3.5 Diinyada ve Tiirkiyede Bakim verme durumu

Genel olarak tiim diinyada yashilara bakim ev ortaminda ve agirlikli olarak
kadinlar tarafindan verilmektedir. Gelismis iilkelerin ¢ogunda yaslilarin % 5 ile % 17’si
evde bakim almaktadir. Bu bakimin yaridan fazlasi ise, yasli bireyin yakinlari ve
bakicilar tarafindan saglanmaktadir. Yash bakiminin boyutunu etkileyen temel faktorler
arasinda llkelerdeki sosyal ve ekonomik etkenler ile yasli bireyin yasadigi ortamin
kosullar1 gosterilmektedir. Yalniz yasayan yaslilar resmi ve 6zel kuruluslarin sundugu
bakim hizmetlerine ailesi ve yakinlari ile birlikte yasayan yaslilardan daha fazla
gereksinim duymaktadir ( Subas1 ve Oztek 2002). Amerikada yashlarm 2.4 milyonu
bakim evlerinde kalmasina ragmen yaklasik olarak % 90' 1 aile, arkadas ve komsular1
tarafindan bakilmakta, bakim verenlerin ise % 20’si yaslh ile ayni evi paylasmaktadir
(Tennstedt 1999, Allender ve Spradley 2001). Amerika’da 18 milyon bakim verenden
cogunlugunun kadin oldugu tahmin edilmektedir (Allender ve Spradley 2001).

Clark ve Chia tarafindan 2002 yilinda yapilan bir ¢alismada, Afrika kokenli
Amerikalilarda yas ortalamasi 48 olan bakim verenlerin % 96’sinin kadin, % 61’inin evli
oldugu saptanmistir. Ayni calismada Kafkasyalilarda yas ortalamasi 59 olan bakim
verenlerin % 88’inin kadin, % 78’inin evli oldugu ve yorgunluk, depresyon gibi giicliik
belirtileri yasadiklari belirlenmistir (Clark ve Chia 2002). Vedhara ve arkadaslarinin 2000
yilinda yaptiklar1 bir arastirmada bakim verenlerle vermeyenler arasinda anksiyete,
depresyon ve stres goriillme durumu acisindan ileri derecede fark oldugu bulunmustur
(Vedhara vd 2002). Ulkemizde evde profesyonel bakim hizmetlerinin gelismemesi
nedeniyle toplumumuzda yaslilarin bakimi, ¢ogunlukla aile iiyeleri, 6zellikle de kadinlar
tarafindan yiiriitiilmektedir (Karahan ve Giiven 2002). Atalay ve arkadaslarimin 1992
yilinda yaptigi Tirk Aile Yapisi Arastirmasinda, yashilarin % 63’inin kendi
ortamlarinda, % 36’smin ¢ocuklarinin yaninda, % [1’inin huzurevinde yasadigi

saptanmistir (Atalay vd 1992).
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Akca’nin 2003 yilinda “65 yas iistii bireylerde bakim verenlerin yasadigi
sorunlarin belirlenmesi” isimli yiiksek lisans tezinde bakim verenlerin % 96.9’unun
kadin, % 81.3’{inlin evli, yaridan fazlasinin ilkokul mezunu (% 56.3), % 71.3’ilinilin ev
hanimi oldugu saptanmistir. Ayrica bireylerin bakim verme nedeni ile sosyal iletisimde
bozulma, ev i¢i organizasyon yapmada giicliik, bas agrisi, mide sikayetleri gibi fiziksel,
cabuk Ofkelenme, ev i¢inde rahatsizlik duyma gibi ruhsal sorunlar yasadigi belirlenmistir
(Akga 2003). Bilgili’nin 2000 yilinda yapmis oldugu “Yasli bireye bakim veren ailelerin
yasadiklart sorunlarin belirlenmesi” isimli doktora tezinde bakim verenlerin biyuk
cogunlugunun (% 91.7) kadmn, % 83.4’lnlin evli, % 61.7’sinin ilkokul mezunu %
86.6’smin ev hanimi, % 70’inin orta yasta (30-59 yas) oldugu belirlenmistir. Ayni
calismada yasliya bakim verenlerin % 63.3’{inlin yash ile birlikte yasamaya iliskin

disuncelerinin olumsuz oldugu saptanmistir (Bilgili 2000).

Cingil’in 2003 yilinda yapmis oldugu “Aile i¢i bakim vericileri egitmenin bagimli
yaslilarin evde bakim kalitesine etkisi isimli” yiiksek lisans tezinde bakim verenlerin %
93.8’inin kadin, % 70.8’inin evli, % 54.2’sinin ilkokul mezunu, % 41.7’sinin yaslinin kizi
oldugu bulunmustur (Cingil 2003). Arpaci ve Arli’nin “Aile ortaminda demansh yash
bakiminda karsilasilan sorunlar” isimli ¢alismasinda bakim verenlerin % 74.5 inin kadin,
% 49’ unu yaslinin kizi, % 59 unun evli oldugunu ve bakim nedeniyle duygusal, fiziksel,

sosyal, ekonomik alanlarda sorun yasadiklarini saptamislardir (Arpaci ve Arli1 2001).

2.3.6 Bakim verme giicliigii

Bakim verme giicliigli; yasli, kronik hastaligi olan, yetersizligi olan aile iiyesi ya
da bir baskasina bakim veren kisinin zorlanmasi, gerilmesi, baski altinda hissetmesi ya da
yuk altina girmesi olarak tanimlanabilir (Kasuya vd 2000). Bakim verme giicliigii, bakim
verme ile iliskili olarak fiziksel, psikolojik, emosyonel, sosyal ve ekonomik sorunlar
olmak (zere ¢ok boyutlu bir tepkidir (Kasuya vd 2000, Toseland vd 2001, Akbayrak
2002, Lidell 2002).
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Bakim verme giigliigii objektif ve subjektif olarak iki farkli sekilde de
tanimlanabilir (Mignor 2000, Erdem 2005). Objektif bakim verme giicliigli; bakim
verenin ve ailenin yasamindaki degisim ve engellenmeleri kapsamakta olup, bakim verme
nedeniyle yorgunluk yasanmasi, aile rutinlerinin engellenmesi, bakim verenin fiziksel
hastalig1 gibi fiziksel sorun ve sikintilarla iliskilidir. Subjektif bakim verme gii¢liigii ise;
bakim verenin bu rol ile iliskili emosyonel duygu ve tutumlari (ekonomik sikinti,
sucluluk duygusu vb) olarak tanimlanmaktadir (Kasuya vd 2000, Mignor 2000, Lidell
2002, Erdem 2005). Objektif gii¢lilk somut olmasi nedeni ile daha kolay belirlenmesine

karsin, bireyin subjektif algilarinin belirlenmesi kolay degildir.

2.3.7 Bakim verme giicliigii algis1

Bakim verenin giigliik algisi, verdigi bakimin kendi yasamini etkilenmesi olarak
tanimlanabilir. Bu alg1 diger aile iiyeleri ya da saglik profesyonellerinin algisindan
olduk¢a farklidir (Kasuya vd 2000). Bakim verme, bakim verenin sagligimi ve iyilik
halini olumsuz etkileyebilir. Bakim alanin asla bitmeyen gereksinimleri nedeniyle
yorgunluk, bitkinlik gibi fiziksel problemler goriilebilir. Fiziksel bitkinlik ve bakim
verenin sagliginin kotlilesmesi, depresyon ve anksiyetede artisa neden olmaktadir. Eski
unutulan catismalar, hayal kirikliklarinin yeniden canlanmasi ile psikolojik distress

gorulebilir (Toseland vd 2001).

Hasta bakimini tiistlenen primer bakim verenler, fiziksel, emosyonel, sosyal,
ekonomik ve is ile ilgili alanlarda pek ¢ok gii¢lilk yasamaktadir (Allender ve Spradley
2001, Toseland vd 2001).

2.3.7.A Fiziksel Giclukler

Bakim verme nedeniyle bireylerde hazimsizlik, istahta degisim, diizensiz yemek
yeme, bas agrisi gibi somatik sikayetler artabilmektedir. Ayrica kronik yorgunluk, viicut
agirhginda artis ya da azalma, uyku diizensizligi, kas agrisi, konsantrasyon zorlugu,
giyim ve kusamda daginiklik ve bakim veren bireyin kendi bakimina yeterli zaman

ayiramamasi nedeniyle sagliginda bozulma goriilmektedir (Kasuya vd 2000, Toseland vd
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2001). Bakim verenlerin vermeyenlere gore daha fazla hastalik, semptom, saglik hizmeti
kullanimi, kardiovaskiiler sorun gibi fiziksel saglikta objektif degisiklikler yasadiklari
saptanmustir (Toseland vd 2001).

2.3.7.B Emosyonel Guclukler

Emosyonel alanda; huzursuzluk, uykusuzluk, benlik saygisinda azalma, sosyal
izolasyon, depresyon, igneleyici davranislar, alkol ve ilag kullaniminda artis ve problem
cozmed gii¢liik yasanmaktadir. (Kinsella vd 1998, Kasuya vd 2000). En yaygin goriilen
belirtiler ise stres ve anksiyetede artma olmasidir (Clark ve Weber 1997, Kinsella vd
1998, Zarit 1998, Kasuya vd 2000, Mulatilo vd 2000). Birey, bakimdan kaynaklanan
anksiyete duygusunu tiim yasamina genelleyebilir. Stres ya da engellenmislik duygularini
sOzel olarak ifade edemeyenlerde daha fazla depresyon belirtileri gorilebilir. Yasanan
problemlerin tartisilmasi, bakim verme ile ilgili baski ve kaygilar1 azaltmada énemlidir

(Kasuya vd 2000).

Bakim verenler kendi yasamlar1 {izerindeki kontrollerini kaybettikleri diistincesi
ile giligsiizlik, beklentilerini karsilamadaki basarisizlik nedeniyle sugluluk duygusu
yasayabilirler (Kasuya vd 2000). Kizginlik, hayal kirikligi, aile iiyeleri ve yasliya karsi
diiriist olmadigt i¢in sugluluk, eger yaslh ile birlikte yasiyorsa mahremiyetin kaybi,
kendini ayiplama, zorlanma, keder, yardimsizlik, umutsuzluk yasanilan diger emosyonel
problemler arasindadir (Toseland vd 2001). Hasta birey igin gerekli olan ya da onerilen
diyet Hasta ve bakim veren arasindaki ¢atisma ve gerginlik nedeni ihmal edilebilir. Bu

ihmal sonug olarak her iki tarafin da yasadigi stresi artirabilmektedir. (Kasuya vd 2000).

2.3.7.C Sosyel Guclukler

Hastalara bakim verme, sosyal ve kisilerarasi problemlere de yol
acmaktadir(Toseland vd 2001). Bakim verenler yasamlarin1 genellikle sevdiklerinin

gereksinimleri dogrultusunda diizenleyebilir ya da aile iiyeleri tarafindan bdyle bir
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diizenleme yapmasi beklenebilir (Kasuya vd 2000). Aile, arkadas iliskileri ya da sosyal
etkinlerinden fedakarlik eden primer bakim verenin, eglendirici, dinlendirici ve bos
zaman aktiviteleri kisitlanmakta, bu nedenle de sosyal destekte azalma, kendilerini bakim

roliinde yalniz birakilmis hissetme ve izolasyon yasama olasiligi artmaktadir (Clark ve

Weber 1997, Kasuya vd 2000, Toseland vd 2001).

2.3.7.D Ekonomik ve Ts ile ilgili giicliikler

Evde bakim saglamanin ekonomik maliyeti, informal bakim verenlerin giicliik
yasamasinda énemlidir (Allender ve Spradley 2001). Bu ekonomik sorunlar i¢in de en sik
yasananlar, saglik glivencesi tarafindan karsilanmayan masraflarin ek yiik olusturmasi, is
saatlerinin azaltilmast ya da isin sonlandirilmasidir (Toseland vd 2001). Toseland ve
arkadaslarinin aktardigina gore Stone, Cafferata & Songl 1987°de yaptiklar1 bir
calismada bakim verenlerin % 20’sinin ¢alistigini, ¢alisanlarin ise % 29’unun isini
yeniden diizenledigini ve % 19’unun tamamen isini kaybettigini belirtmislerdir. Bakim
verme nedeni ile isleri ayarlamak zorunda kalan bireyler genellikle daha ylksek diizeyde
zorlanma yasadiklarim1 ifade ederken, calisma ve emekliligin avantajlarindan, kisisel

doyumdan ve kazangtan vazgegcmek zorunda kalabilmektedirler (Toseland vd 2001).

2.3.8 Bakim verme giicliigiinii etkileyen Faktorler

Hastalara bakim verenlerin hepsinin bakim verme giicliigii yasamadiklar1 gibi
guclik yasayanlarin ise, giigliik yasama diizeyleri birbirinden farklidir. Bakim verme

giicliigiinii etkileyen bir¢ok faktér bulunmaktadir. Bu faktorler;

v' Bakim verenin Kkisisel 0Ozellikleri (cinsiyeti, yasi, ¢alisma durumu, egitim
diizeyleri kendi sagligina iliskin algisi, dini inanci, etnik kokeni, bakim vermeye
bakisi, kiiltiirel diizeyi, sosyoekonomik durumu vb),

v' Hasta ile olan 6nceki ve bakim verme sirasindaki iliskisinin niteligi,

<\

Hasta ile ayni evi paylasma durumu, bakim verme siiresi,

v" Ambivalan duygular yasamasi,
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Hastanin bakimina karar verilirken fikirlerinin alinmamasi,
Bakim verenin sagliginin bozuk ya da yasinin ilerlemis olmasi,

Bakim verenin hasta bakimi disinda da sorumluluklarinin olmasi,

<N N X

Hastaya sadece bir alanda degil, ¢ok boyutlu bakim vermek zorunda olmasi
(fiziksel, ekonomik, duygusal, ulasim, saglik hizmetlerinden yararlanamama,
bakim konusunda yardim eden kimsenin olmamasi vb.),

v’ Hasta bireyin, bakim verenin yasantisina miidahale etmeye ¢alismast,

<

Hafiza bozuklugu ve bagimliligi olan hasta bireye bakim verme,

v Dar ve orta gelirli ailelerin ekonomik nedenlerle kiigiik konutlarda oturmasi ve
hastaya ayirabilecekleri bir mekanin olmamasi,

v' Kentte degisen sosyal yasam sonucu kirsal kokenli hastalarla aile ici
uyumsuzluklar,

v Ekonomik zorunluluklardan ya da egitimleri geregi kadinlarin ¢alismasi, bu

nedenle yasliya bakacak ya da eslik edecek evde bir kisin bulunmamasi, bakim

verme gucligini etkileyen faktérlerdendir (Fasion vd 1999, Bilgili 2000, Sisk

2000, Remennick 2001, Turel 2001, Akbayrak 2002, Lidell 2002, Erdem 2005).

2.3.9 Bakim verme giicliigiiniin 6l¢iilmesi

Olgme geleneksel olarak, herhangi bir blyukliigiin kendi cinsinden secilmis bir
oOl¢ii birimi ile karsilastirilmasi olarak tanimlanir. Bu tanim fizik ve doga bilimlerindeki
O0lcme uygulamalarini yansitmaktadir. Toplum bilimlerinde ise 6lgme kavrami oldukga
yenidir. Karasar’m bildirdigine gore Turgut (1977), Olgme kavramini bir niteligin
gbzlenip gozlem sonucunun sayilarla ya da baska sembollerle gosterilmesi olarak
tanimlamustir. Bir seyin varligi onun dlgiilebilirligi ile anlam kazanir. Olgiilebilirlik ise, o
konuda standart birimlerin gelistirilmesi ile olur. Somut degiskenlerin élgimu standart

kurallar ve 6l¢ii araglar1 oldugundan kolaydir (Karasar 2000).



45

Bazi arastirmalarda ise, bazen gerilim, bakim verme, bas etme, kaygi, yakinma ya
da agr1 gibi soyut kavramlar 6lgtilmek istenmektedir (Erefe 2002). Dogrudan gozlenebilir
olmayan soyut degiskenlerin 6l¢limiinde, genellikle onun degisik boyutlarini temsil eden,
birden ¢ok dolayli gdstergelerden olusan bir Ol¢lim araci gelistirilir (Karasar 2000).
Saglik profesyonelleri hem klinik verilere dayanarak hem de gelistirilmis olan bu
araglarmi kullanarak bakim verme giicliigiiniin derecesini ya da riskini belirleyerek

zamaninda uygun yaklasimlarda bulunabilirler (Kasuya vd 2000).

Ulkemizde bakim verme giigliigiinii belirlemeye yonelik bir 6lcege
rastlanmamasina ragmen, yurt disinda gelistirilmis pek c¢ok o6l¢ek bulunmaktadir
(Kinsella vd 1998, Kasuya vd 2000, Chou vd 2003). Yurdisinda gelistirilen baz1 6l¢ekler,

genel ozellikleri ile birlikte asagida verilmistir.

2.3.9.A Caregiver Task

Stetz tarafindan 1986 yilinda gelistirilen Olgekte bakim davranislari; bakim
verenin 15 aktiviteye verdigi “evet — hayrr” yanitlar1 ile degerlendirilir. Ozellikle
ilerlemis kanser hastalarina bakim verenlere uygulanan Olcekte “hastanin yemegini
yemesine yardim ederim”, ‘“hastanin randevularimi diizenlerim” ya da “hastanin
alisverislerini yaparim” gibi 15 bakim verme aktivitesi yer almaktadir. Olcek, 1988
yilinda Wallhagen tarafindan birka¢ madde birlestirilerek degistirilmistir. Degistirilen
Olgegin maddeleri, asla ile herglin arasinda degisen altili Likert olarak degerlendirilmistir.
I¢ tutarlilig1 0.85 olan dlgek, tek boyutlu olarak kullanilmaktadir (Stetz 1986, Kinsella vd
1998).

2.3.9.B Caregiver Load Scale

Oberst ve arkadaslari tarafindan 1989 yilinda gelistirilen 6lgekte kisisel bakim,
emosyonel destek, tibbi ya da hemsirelik tedavisi ve ulasim gibi 10 genel bakim verme
aktivitesi, enerji ve zaman harcanmasi yoniinden degerlendirilmektedir. Maddelerin her

biri, hic zaman ve enerji gerektirmiyor ile ¢ok zaman ve enerji gerektiriyor arasinda
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degisen besli Likert olarak degerlendirilmektedir.Tek boyutlu olan 6lgegin i¢ tutarliligi
0.87 dir (Oberst vd 1989).

2.3.9.C Appraisal of Caregiving Scale

Oberst ve arkadaslar1 tarafindan 1989 yilinda gelistirilmistir. Zarar ya da kayip,
tehdit, meydan okuma ve iyilik olmak tiizere dort boyutlu olarak kullanilan 6lgegin
degerlendirilmesi, cok dogru degil ile cok dogru arasinda degisen besli Likert seklindedir.
Toplam 53 maddeden olusan 6lgegin alt boyutlarinin i¢ tutarliligi, 0.72 ile 0.91 arasinda

degismektedir (Kinsella vd 1998).

2.3.9.D Caregiver Reaction Assessment

Mental ve fiziksel saglik sorunu olan yaslh bireye bakim veren aile iiyelerinin,
bakima olan tepkisini degerlendirmek amaciyla Given ve arkadaslar1 tarafindan 1992
yilinda gelistirilmis bir oOlgektir. Cok boyutlu olarak gelistirilen 6lcek, toplam 24
maddeden olusmaktadir. Olgek; kesinlikle kabul ediyorum ile kesinlikle kabul etmiyorum
arasinda degisen 5° li Likert degerlendirmeye sahiptir. Olgegin alt boyutlarmin ig
tutarlilig1 0.80 - 0.90 arasinda degismektedir (Given vd 1992).

2.3.9.E Caregiver Burden Tool

Ferrell ve arkadaslar tarafindan gelistirilen bu 6lcek, “Caregiver Strain _ndex”
degistirilerek olusturulmustur. Toplam 14 maddeden olusan 6l¢ek maddeleri, asir1 gligliik
yastyorum ile hi¢ giiclik yasamiyorum arasinda degisen 6’ l1 Likert degerlendirmeye

sahiptir (Kinsella vd 1998).
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2.3.9.F Caregiver Strain Index

Bakim verenlerin olas1 sorunlarini erken donemde belirlemek igin kulanilir. Tek
boyutlu olarak gelistirilen 6lcek, toplam 13 maddeden olusmaktadir. ¢ tutarliligi 0.86
olan dlgegin degerlendirmesi “evet — hayir” seklindedir. Olgekten 7 ya da daha yiiksek

puan alinmasi, yiiksek diizeyde stres yasandigini gosterir (Sullivan 2004).

2.3.9.G Questionnaire on Resources and Stress

Holroyd tarafindan 1987 yilinda gelistirilen 6lgekte, 285 madde bulunmaktadir.
Her bir maddesine verilen yanitlar “dogru — yanlis” seklinde olan 6lgek, 15 alt boyuttan
olusmaktadir. Olgegin genel i¢ tutarliligr 0.96, alt boyutlarinm i¢ tutarlilig ise, 0.23 -
0.88°dir. Ayrica dlgegin 66 maddelik kisa formu da gelistirilmistir (Holroyd 1987).

2.3.9.H Caregiver Appraisal Scale

Lawton ve arkadaslar1 tarafindan 1989 yilinda gelistilen olgekte, 47 madde
bulunmaktadir. Olgegin degerlendirilmesi, asla ile hemen her zaman dogru arasinda ya da
kesinlikle kabul ediyorum ile kesinlikle kabul etmiyorum arasinda degisen 5°1i Likert
degerlendirmelerden biri kullanilarak yapilmaktadir. Subjektif bakim verme giicliigi,
bakim verenin uyumu, bakim verenin etkilesimi, bakim verenin becerisi ve bakim
verenin geleneksel diisiincesi olmak iizere 5 boyutlu bir 6lgektir. Olgegin alt boyutlarmin

i¢ tutarliligi, 0.65 ile 0.87 arasinda degismektedir (Lawton vd 1989, Kinsella vd 1998).

2.3.9.1 Montgomery’s Burden Scale

Montgomery ve arkadaslar1 tarafindan gelistirilen 6lgekte, objektif bakim verme
guclugu ve subjektif bakim verme giigliigii olmak iizere iki boyut bulunmaktadir. Toplam

22 maddeden olusan 6l¢cegin i¢ tutarliligi, 0.66 ile 0.94 arasinda degismektedir (Chou vd
2003).



48

Tablo 2.4.1.’de bakim verme giicliigiinii belirlemek amaci ile gelistirilmis bazi
Olgekler; gelistiren yazar/yazarlar, gelistirilme yili, kullanildigt grup,Alt boyutlari,

Puanlama ve madde sayisi verilmektedir.

Tablo 2 Bakim Verme Giigliigiiniin Belirlenmesinde Kullanilan Ol¢gme Araclar:

= c = ©
2 o = £ °
% E_o 25 = = Sz
8 255 = N = < =S
= = S C L & > S <
O MmO O > g :3 a =z &
Caregiver Tasks Kanser hastalar1 | Stetz (1986) ek boyutlu 6’I1 Likert 15
Caregiver Load Scale Radyoterapi Oberst vd Tek boyutlu 5’11 Likert 10
alanlar (1989)
Appraisal of Alzheimer Oberst vd (1989) 4 boyutlu 5’1i Likert 53
Caregiving Scale hastalari
Caregiver Reaction Fiziksel hastaligi, | Given vd (1992) o boyutlu 5’li Likert | 24
Assessment mental bozuklugu
olanlar ve
kanser hastasi
Caregiver Burden Tool | Kanser hastasi Ferrell vd (1995) Tek boyutlu | 5°1i Likert 14
olan yagh
Burden Interview Demansli yash Zarit vd (1980) Tek boyutlu | 5°1i Likert 22
25
29
Caregiver Strain Index | Cerrahi hastalar1 | Robinson (1983) Tek boyutlu | Evet-hayir 13
ve kalp hastasi
olan yagh
Questionnaire On Kronik hastaligi | Holroyd (1987) 15 boyut Dogru- 285
Resources and Stres ve yetersizligi yanlis
olan birey
garlegiver Appraisal Demansli yaslt Lawton vd (1989) 5 boyutlu 5’11 Likert a7
cale
Bass’s Model Yash Bass ve Bowman 5 boyutlu 8
(1990)
Caregiver Perceived Terminal Strawbridge ve Tek boyutlu | Problem 22
Burden dénemdeki Wallhagen (1991) degil-
giigsiiz yash Her zaman
problem
Montgomery’s Burden | Yash Montgomery vd 2 boyutlu 5’11 Likert 22
Scale (1985%
Screen For Caregiver Alzheimer Vitaliano vd 2 boyutlu 5’1 Likert 25
Burden hastasi (1989)
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3. GEREC ve YONTEM
3.1 Hastalar

Calismamiz  Hacettepe Universitesi Hastanesi Hematoloji Bilim Dali'nda
tanimlayici ¢alisma olarak tasarlanmis olup 05.01.2021 — 30.06.2021 arasinda gergeklesti.
Calisma grubu, Boliimiimiizce takip edilen ve calismaya onam verilmis olan hastalar dahil
edildi. Calisma yapildiginda 18 yasin altinda olan, Hemofili hastaliginin kesin tanisi
olmayan, Ciddi eslik eden hastaliklar olan (Evre 4-5 KBY, KKY, Solunum yetmezligi,
Aktif Malignite) ve Hemofili tasiyict olan kadin ve Gebe hastalar ¢alismanin digina
tutuldu.

Hacettepe hasta veri tabanindan hasta listesi elde edildikten sonra calisma
kriterlerine uygun 72 hasta secildi. Hasta ve arastirmacit (Dr. Hassan HUSSAIN);
COVID pandemisinden dolayi telefon uzerinden goriismeler yapildi. Goriisme, veri
toplama formunun doldurulmasi Hematoloji BD uzmanlari veya calisanlarina ek is yiikii
getirilmeden gerceklestirildi. Hastalardan s6zlu onam alindiktan sonra tarafimizca
hazirlanan bir anket formu yardimiyla Hacettepe Otomasyon Sistemi, hasta dosyalarindan
ve hastanin kendisinden ve Bakicilardan veriler toplandi. Hem hastanin hem de Bakicinin
sosyo-demografik bilgileri yan1 sira hastalarin Hemofilinin tipi, siddeti, Inhibitor varligi,
tedavi alma sekli, Faktorler uygulayan kisi, Faktorlerin uygulama yolu, Replasman
sikligi, son bir sene icinde gegiren kanama Oykileri ve son bir sene iginde kanamaya
bagla olarak cerrahi Oykiileri eslik eden hastaliklar1 ve ayrica Bakicinin kronik
hastaliklarin varligi, Ailesinde baska hemofili hastalarin olmasi ve hemofili hastalarin

sayis1 gibi veriler toplandi.
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3.1.1 Calismaya dahil edilme kriterleri

e Calisma esnasinda 18 ve lizerinde olmak

e Hemofili tanis1 kesin olmak

e Hacettepe Universitesi Hematoloji Bilim Dali'nda takipli olmak
e Hemofili tagyici olan kadin ve gebeler

e (Ciddi kronik bir hastalik eslik etmemek

e (Calismaya katilmay1 kabul etmek

3.1.2 Dislama Kriterleri

e Calismaya katilmak istememek

e Dabhil edilme kriterlerine uymayan hastalar

3.2 Veri toplama ve Analizi
3.2.1 Veri Toplama Arag

Veri toplama araci olarak tarafimizca gelistirilen anket formu (EK-1)

kullanilmistir.
3.2.2 Veri Toplama Aracinin Uygulamasi

Veri toplama araglar1 arastirmaci tarafindan 72 hastaya telefon goériisme yontemi
ile uygulanmistir.01 Ocak 2021- 30 haziran 2021 tarihlerinde uygulandi. Veri toplama
isleminden Once hastalara ve Bakicilara arastirmacinin kimligi ve arastirmanin amaci
hakkinda bilgi verilmis ve sozlii izinleri alinmistir. Veri toplama islemi. En az 20 en fazla

30 dakika suren EK-1" deki Anket formu uygulanmustir.
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3.2.3 Anket Formu (EK-2)

Anket formunda 3 bolim icermektedir. Hasta ve sosyal demografik boélimiinde
Hastalarim Cinsiyeti, Yasi, Ogrenim durumu, Medeni durumu, Kronik hastaliklarin
varligi, Cocuk sayisi, Meslek Hemofilinin tipi, Siddeti, Inhibitor varligi, Tedavi alma
sekli, Faktorler uygulayan kisi, Faktorlerin uygulama yolu, Replasman sikligi, Son bir
sene icinde geciren kanama Oykdileri ve Son bir sene iginde kanamaya bagla olarak
cerrahi oykiileri eslik eden hastaliklarina ait 21 soru icermektedir. Bakici ve sosyal
demografik boliminde Bakicinin Cinsiyeti, Yasi, Medeni durumu, Ogrenim durumu,
Kronik hastaliklarin varligi, Cocuk sayisi, Hemofili olan g¢ocuk sayisi, Ailesinde baska
hemofili birisinin olmasi1 ve Calisma durumuna ait 12 soru icermektedir. Bakim verme
yiikii 6lgeginde 22 mevcut olup her soruya hig¢ bir zaman Nadiren Bazen oldukga sik her

zaman seklinde 5 yanit icermektedir.
3.2.4 Bakim verme yiikii 6l¢cegi (Burden Interveiw)

Bakim Verme Yiikii Olgegi Zarit, Reever ve Bach-Peterson tarafindan 1980
yilinda gelistirilmistir. Bakim gereksinimi olan bireye veya yasliya bakim verenlerin
yasadigi stresi degerlendirmek amaciyla kullanilan bir 6l¢ektir. Bakim verenlerin kendisi
ya da arastirmaci tarafindan sorularak doldurulabilen o6l¢ek, bakim vermenin bireyin
yasami iizerine olan etkisini belirleyen 22 ifadeden olusmaktadir. Olgek asla, nadiren,
bazen, sik sik, ya da hemen her zaman seklinde O dan 4 e kadar degisen Likert tipi
degerlendirmeye sahiptir (Zarit ve Zarit 1990).

Bakim verenlerin yasadigi giicliigi belirleme amaciyla en fazla kullanilan
dlceklerden biri olan Bakim Verme Yiikii Olgegi bircok dile uyarlanarak, gecerlilik ve
giivenilirlik ¢alismalar1 yapilmistir. Bu Calisma i¢in Tiirkgeye uyarlanmis Bakim verme
yiikii 6lcegi kullannldi. Olgekte yer alan maddeler genellikle sosyal ve duygusal alana
yonelik olup, 6l¢ek puaninin yiiksek olmasi, yasanilan sikintinin yiiksek oldugunu

gostermektedir (Zarit ve Zarit 1990).
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3.2.5 Veri Analizi

Tim istatistiksel analiz icgin, Statistical Packages for the Social Sciences v25.0
(SPSS Inc., Chicago, IL) yazilim1 kullanildi. Tanimlayici istatistikler aritmetik ortalama,
Ortanca ve standard sapma gibi parametrelerle belirlendi. Devamli degiskenlerde
bagimsiz gruplar arasinda yapilan karsilastirmalarda parametrik ve non-parametrik testler
kullanilarak degerlendirildi. Normal dagilimi Shapiro-Wilk testi ile, varyans esitliligi ise
Kolmogorov-Smirnov ile degerlendirildi. “Normal” dagilmis ve gruplar arasi varyansi
farkli olmadigi varsayilan degiskenlerde Fisher Exat test kullanildi. Kategorik

degiskenler i¢in gruplar arasi karsilastirmak "ki kare testi" yapildu.

Inhibitor varligiyla Bakicidan daha fazla yardim isteme, Tedavi uygulama sekliyle
Bakicr iizerindeki gergin hissi, Kanama &ykiisii olmasiyla kendisine daha fazla zaman
ayiramama, Gelecegin hastanin basina getirebileceklerinden bakicinin  korkmast,
Bakicinin sagliginin bozulmasi, Hemofilinin siddetiyle Bakicinin sosyal yasamininin
etkilemesi, Bakicinin parasal konusunda, Hastanin ailesinde baska bir hemofili hastasinin
olmasi ile bakici tizerindeki gergin hissi, Faktorlarin uygulama sikligiyla Bakicinin aile
ve is sorumluluklar1 yerine getirme arasinda zorlanmasi, Hastanin kanama Oykiisii
olmasiyla bakicinin g¢alisma tipleriyle arasidaki iliskiler degerlendirildi. Anlamlilik

diizeyi agisindan p degeri 0,05 olarak kabul edildi.
3.2.6 Etik Konular

Bu calisma &nerisi Hacettepe Universitesi Girisimsel Olmayan Etik Kurulu
tarafindan incelenmis olup 15.06.2021 tarihli oturumda onaylanmistir. Ayrica tim

hastalardan yazili onam da alinmistir.
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4. BULGULAR

4.1 Hasta Ozellikleri ve Sosyodemografik Bilgileri

(Calismaya dahil edilen toplam 72 hastanin hepsi Erkektir. Hastalarin arastirmanin
yapildig1 donemde ortanca yaslar1 45 olarak bulunumustur. Calismaya katilan yas aralhigi
21-76 olarak gorilmistir. En klglk 21 yasindayken en blylk 76 yasinda olarak
bulunmustur. (Tablo 4) Hastalarin 6grenim durumuna bakildiginda 6 hasta ilk okul
(%8.3), 34 hasta orta okulu (%47.2) ve 32 hasta Lisans ve Ustl (%44.4) bitirmistir.
Calismaya katilan hastalarin 53si Evli (%73.6), 16si Bekar (% 22,2) ve 3si hig
evlenmemistir (%4.2). Hastalarin 20sinde Cocuk yokken (%27.8) 52sinde cocuga
sahiptir. (%72.2). Cocuk sahibi hastalardan 1 ¢cocuk olan 15 hasta (20.8), 2 ¢ocuk olan 22
hasta (%30.6), 3 cocuk olan 13 hasta (%18.1), 4 c¢ocuk olan 2 hasta (%2.8) olarak
bulunmustur. 20 hasta cocuga sahip degildir. Tum hastalarin 45si iste ¢alisirken (%62.5)
27si calismamaktadir. (%37.5). Calisanlardan 26si Memur (%36.1), 21si Emekli (%29.2)
ve 25si (%34.7) diger (Ozel sektor, kendi is..vb) olarak ¢alismaktadir.

Hemofil tiplerine bakildiginda cahismaya katilanlardan 60si Hemofil TipA
(%83.3) ve 12si Hemofil TipB (%16.7) olarak bulunmustur. Tan1 aninda hemofil
siddetine bakildiginda hastlardan 20si hafif (%27.8), 16si Orta (%22.2) ve 36si Agir
(%36) olarak saptanmustir. Tam aldiginda inhibitor varligina bakildiginda hastalardan
50si Yok (%69.4) iken 22sinde saptanmistir (%30.6). Calismaya katilan hastalardan 71
hasta (%98.6) tedavi alirken sadece 1 hasta tedavi almamaktadir (%1.4). Tedavi
alanlardan 26 hasta profilaktik (%36.1), 45 hasta Talep zerinde (%62.5) ve hi¢ tedavi
almayan 1 hasta (%1.4) bulunmustur. Tedavi uygulayan kisiye bakildiginda hastalardan
37si (%51.4) kendisi, 6 si Aile birisi (%8.3), 28 si Saglik personeli (%38.9) ve tedavi
almayan 1 Kisi (%1.4) bulunmustur. Faktor tedavisi alan hastalardan 71 hasta periferik
yoldan uygulanirken ( %98.6) hi¢ bir tedavi almayan 1 hasta ( %1.4) bulunmustur. Faktor
replasman sikligina bakildiginda haftada 1 kere uygulayan 4 hasta (%5.6), haftada 2 kere
uygulayan 8 hasta (% 11.1), haftada 3 kere uygulayan 8 hasta (%11.1), haftada 3 kereden
daha fazla uygulayan 3 hasta (%4.2) ve kanama olunca uygulayan 47 hasta (%65.3)

bulunumustur. Hi¢ tedavi uygulamayan 2 hasta (% 2.8) saptanmistir. Son 1 sene iginde
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kanama Oykilerine bakildiginda hastalardan 16 hastada 1-4 kere (%22.2) , >5 kereden
fazla olan 24 hasta (%33.3) ve hi¢ kanama olmayan 32 hasta (%44.4) bulunmustur.
Kanama bolgelerine bakildiginda Eklem kanama olan 26 hasta (%36.1), GIS kanama
olan 3 hasta (%4.2) ve Diger kanamalar (Dis eti, kas ve deri kanama, burun kanama ,
hematuri vs ) olan 11 hasta (%15.3) bulunumustur. Hastalardan 32 hastada (% 44.4)
kanama Oykust bulunmamistir. Eslik eden hastaliklarina bakildiginda 19 hastada
bulunurken (%26.4) 53 hastada (% 73.6) bulunmamaktadir. Eslik eden hastaliklardan 2
hastada DM (%2.8), 5 hastada HT(%6.9), 12 hastada diger kronik hastaliklar (KBY,
Hipotriodizm,KAH) (%16.7) bulunmustur. 53 hastada hi¢ kronik bir hastalik (%73.6)
bulunmamistir. Son 1 sene icinde kanamaya bagli cerrahi girisimi olan 1 hasta (%1.4)
bulunurken 71 hastada (%98.6) bulunmamaktadir. Hasta 6zellikleri ve sosyodemografik

bilgiler Tablo 3’de verilmistir.



SOSYODEMOGRAFIK SAYI %
BILGILER
Cinsiyet
Erkek 72 100
Kadin 0 0
Yas
En kiiciik (y1l) 21
En biiyiik (y1l) 76
Ortalama (y1l) 45.03
Ogrenim durumu
11k okul 6 8.3
Orta okul 34 47.2
Lis eve Usti 32 44.4
Medeni durum
Evli 53 73.6
Bekar 16 22.2
Diger (Bosanmis) 3 4.2
Gocuk
Var 52 72.2
Yok 20 27.8
Cocuk Sayisi
1 15 20.8
2 22 30.6
3 13 18.1
4 2 2.8
Calisma durumu
Calistyor 45 62.5
Calismiyor 27 375
Meslek
Memur 26 36.1
Emekl1 21 29.2
Diger (Ozel kendi is) 25 34.7
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Tablo 3 Hasta
ozellikleri ve
sosyodemografik
bilgileri (n=72)



HASTA BILGIiLERI

Hemofil tipi
Hemofil A
Hemofil B
Tam aninda siddet
Hafif
Orta
Agir
Tam aninda inhibitor
Var
Yok
Tedavi
Aliyor
Almiyor
Tedavi sekli
Profilaktik
Talep Uzerinde
Almryor
Uygulayan Kisi
Kendisi
Aile birisi
Saglik personeli
Hig almadi
Uygulayan yol
Periferik
Santral
Hig almadi
Replasman sikhigi
Hafta 1 kere
Haftada 2 kere
Haftada 3 kere
Hafta 3 kereden fazla
Diger(Kanama olunca)

Hig almadi

SAYI

60
12

20

16

36

22
50

71

26
45

37

28

71

[N

w o o b

%

83.3
16.7

27.8
22.2
50.0

30.6
69.4

98.6
1.4

36.1
62.5
1.4

51.4
8.3
38.9
1.4

98.6

14

5.6
111
111
4.2
65.3
2.8

56



Son 1 sene icinde kanama
oykusu

Hig olmadi

1-4 kere

5’den fazla
Kanama Boélge

Eklem

GIS

Diger (D1s eti Kas ici
Hematiiri Burun kanamasi

Kanama olmadi
Eslik eden hastahik

Var

Yok
Eslik eden hastaliklar

DM

HT

Diger kronik hastaliklar
(KAH KBY Kronik Gastrit
Hipotirodizm)

Kanama olmadi
Son 1 sene icinde kanamaya

bagh Cerrahi islem

Var
Yok

32

16

24

26

11

32

19
53

12

53

71

44.4
22.2
33.3

36.1

4.2

153

44.4

26.4
73.6

2.8

6.9
16.7

73.6

14
98.6
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Tablo 4 Hastanin yas araligi dagilim:

Histogram

Mean = 45,03
Std. Dev. = 11,958
N-72

Frequency

50 60 70 80

20 30 40
Hastanin yasi

Descriptive Statistics

N Minimum Maximum Mean Std. Deviation

Hastanin yasi

72 21 76

Valid N (listwise)

72
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4.2 Bakia Ozellikleri ve Sosyodemografik Bilgileri

Bakicilarin ortanca yaslar1 48 olarak bulunumustur. Calismaya katilan yas arahigi
25-82 olarak gorilmistir. En klcik 25 yasindayken en blylk 82 yasinda olarak
bulunmustur. (Tablo 6) Hastalara bakan bakicilarin 50si Esi (%69), 12si Annesi(%16.7),
3u Babasi (%4.2), 30 Kardesi (%4.2), 2i Arkadasi (%2.8), 1i Kiz1 (%1.4) ve 1i Oglu
(%1.4) olarak saptanmistir. Bakicilardan 62 kisi kadin (%%86.1) iken 10 kisi Erkek
(%13.9) olarak bulunmustur. Bakicilarin 6grenim durumuna bakildiginda 2 sinde Okur-
yazar yok (%2.8), 3unde okur-yazar var (%4.2), 20sinde Ik okul (%27.8), 7sinde Orta
okul (%9.7), 16sinde Lise (%22.2) ve 24inde Universite/lisans (%33.3) olarak
bulunmustur. Bakicinin egitim durumuna bakildiginda 32sinde ilk okul (%44.4), 16sinde
orta okul (%22.2) ve 24(inde lise ve Ustl (%33.3) olarak bulunmustur. Bakicilarin medeni
durumuna bakildiginda calismaya katilanlardan 64 kisi Evli (%88.8), 3 kisi bekar (%4.2)
ve 5 Kisi diger (Bosanmis, dul vs) (%6.9) olarak bulunmustur. Kronik hastaliklar olan 24
Bakic1 (%33.33) bulunurken Kronik hastaliklar olmayan 48 Bakici (%66.7) bulunmustur.
Kronik hastaliklardan 8 kisi DM(%11.1), 2 kiside HT (%2.8), 14 kiside diger
(Hipotriodizm, Kronik Gastrit, KAH, KBY vs) hastaliklar (%19.4) bulunmustur.
Herhangi bir kronik hastaliklar bulunmayan 48 kisi (%66.7) bulunmustur. Bakicilarin 66
sinde cocuga sahiptir (%91.7). Cocuk olmayan 6 Kisi (%8.3) saptanmistir. Cocuk sahibi
olanlardan 15 kisi 1 ¢ocuk (%20.8), 29 kisi 2 ¢cocuk (%40.3), 19 kisi 3 ¢ocuk (%26.4), 3
kisi 4 gocuga sahiptir (%4.2). Cocuk sahibi olmayan 6 kisi (%8.3) saptanmstir. Cocuk
sahibi olan bakicilardan hemofili hastaligi olan 5 kisi varken (%6.9) , 67 kiside (%93.1)
bulunmamaktadir. Hemofili cocuk olan bakicilardan 4 kiside 1 hemofili cocuk (%5.6) ve
1 kiside 2 ¢ocuk (%1.4) bulunmustur. Daha 6nce belirtildigi gibi 67 kiside baska hemofil
olan g¢ocuk bulunmamaktadir. Ailesinde baska bir hemofili hastanin olup olmadigina
bakildiginda 52 kiside varken (%72.2) 20 kiside yoktur (%27.8). 19 kiside 1.kusakta
(%26.4), 15 kiside 2.kusakta (%20.8) ve 18 kiside 3.kusakta (%18) hemofili hastalig:
saptanmistir. Bakicilardan 20 kiside (%27.8) ailesinde baska hemofili cocuk
bulunmamaktadir. Bakicilardan 17 kisi gahsirken (% 23.6) 55 kisi ¢alismamaktadir
(%76.4). Calisanlardan 17 kisi Memur (%23.6) olarak ¢aligmaktadir. 9 kisi Emekliyken
(%12.5) ve 46 kisi Ev hanim (%63.9) olarak calismamaktadir. Calisanlardan 17 Kisi tam
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gun (%23.6) olarak calismaktadir. Bakici 6zellikleri ve sosyodemografik bilgileri Tablo

5’de verilmistir.
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Bakici 6zellikler ve Sosyodemografik

bilgiler
Cinsiyet
Erkek 10 13.9
Kadin 62 86.1
Yas
En kiiciik (y1l) 25
En biiyiik (y1il) 82
Ortalama (y1il) 47.64
Yakinlik derecesi
Esi 50 69.4
Annesi 12 16.7
Babas1 3 4.2
Kardesi 3 4.2
Arkadasi 2 2.8
Kiz1 1 14
Oglu 1 1.4
Ogrenim durumu
Okur-yazar yok 2 2.8
Okur yazar var 3 4.2
11k okul 20 27.8
Orta Okul 7 9.7
Lise 16 22.2
Universite/Lisans 24 33.3
Egitim
11k okul 32 44.4
Orta Okul 16 22.2
Lis eve Ustu 24 33.3
Medeni durum
Evli 64 88.9
Bekar 3 4.2
Diger (Bosanmis) 5 6.9
Cocuk
Var 66 91.7

Yok 6 8.3




Cocuk Sayisi
1
2
3
4
Yok
Hemofili hastalik olan ¢ocuk
Var
Yok
Hemofil olan ¢ocuk sayist
1
2
Yok
Calisma durumu
Calisiyor
Calismiyor
Meslek
Memur
Emekl
Diger (Ev Hanim)
Calisma sekli
Tam giin
Calismriyor (Ev hanim)
Eslik eden hastalik
Var
Yok
Eslik eden hastaliklar
DM
HT
Diger kronik hastaliklar
(KAH KBY Kronik Gastrit
Hipotirodizm)
Yok

15
29
19

67

17
55

17

46

17
55

24
48

14

48

22.7
43.9
28.8
4.5
8.3

6.9
93.1

5.6
14
93

23.6
76.4

23.6
12.5
63.9

23.6
76.4

33.3
66.7

111

2.8
194

66.7

Tablo 5 Bakicinin ozellikleri ve Sosyodemografik bilgileri
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Tablo 6 Bakic1 yas araligi dagilimi

Histogram
M=an = 47 4
Stel. Dew. = 12,75
=72

oo an 0 an [/l i1
Bakicimin yagi kagtir?
N Minimum Maximum Mean Std. Deviation
Bakicinin yas1 kagtir? 72 25 82 -

Valid N (listwise)

72
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4.3 Bakim Verme yuku 6lcegine yanit

Daha once belirtilmis gibi Bakim Verme yuku Olcegi igin 22 tane soru igeren
Anket Bakicilara dolduruldu. “Yakinimizin ihtiyact oldugundan daha fazla yardim
istedigini diisiiniiyor musunuz?” (1) sorusuna 57 Kisi “hi¢ bir zaman” (%79.2),7 kisi
“Nadiren” (%9.7), 7 kisi “Bazen” (%9.7), 1 kisi “Her zaman” (%1.4) olarak cevap
verildi. “Yakininiza harcadiginiz zamandan dolayi, kendinize yeterince zaman
ayrramadiginizt diisiiniiyor musunuz?” (2) sorusuna 65 kiii “hi¢ bir zaman” (%90.3),3
kisi “Nadiren” (%4.2), 4 kisi “Bazen” (%5.6) olarak cevap verildi. “Yakininiza bakim
verme ile aile ve is sorumluluklarinizi yerine getirme arasinda zorlandiginizi diisiiniiyor
musunuz? (3) sorusuna 60 Kisi “hi¢ bir zaman” (%83.3), 9 kisi “Nadiren” (%12.5), 2 kisi
“Bazen” (%2.8), 1 kisi “olduk¢a sik ” (%1.4) olarak cevap verildi. Yakininizin
davranislar1 nedeniyle rahatsizlik duyuyor musunuz? (4) sorusuna 61 kisi “hi¢ bir zaman”
(%84.7), 7 Kkisi “Nadiren” (%9.7), 3 kisi “Bazen” (%4.2), 1 kisi “oldukc¢a sik ” (%1.4)
olarak cevap verildi. Yakiniizin yanindayken kendinizi kizgin hissediyor musunuz? (5)
sorusuna 60 Kisi “hi¢ bir zaman” (%83.3), 7 kisi ‘“Nadiren” (%9.7), 4 kisi “Bazen”
(%5.6), 1 kisi “olduke¢a sik ” (%]1.4) olarak cevap verildi. Yakinmnizin diger aile iyeleri
ya da arkadaslarinizla iliskilerinizi olumsuz yonde etkiledigini dustiniyor musunuz? (6)
sorusuna 69 kisi “hi¢ bir zaman” (%95.8), 3 kisi “Nadiren” (%#4.2) olarak cevap verildi.
Gelecegin yakininiza getirecebileceklerinden korkuyor musunuz? (7) sorusuna 49 Kisi
“hi¢ bir zaman” (%68.1), 4 kisi “Nadiren” (%5.6), 12 kisi “Bazen” (%16.7), 2 kisi
“oldukea sik ” (%2.8), 5 kisi “Her zaman” (%6.9) olarak cevap verildi. “Yakininizin size
bagimli oldugunu diisiiniiyor musunuz?” (8) sorusuna 64 kisi “hi¢ bir zaman” (%88.8), 3
Kisi “Nadiren” (%4.2), 1 kisi “Bazen” (%1.4), 1 kisi “oldukca sik ” (%1.4), 3 kisi “Her
zaman” (%4.2) olarak cevap verildi. Yakininizin yanindayken kendinizi gergin hissediyor
musunuz? (9) sorusuna 62 Kisi “hi¢ bir zaman” (%86.1), 7 kisi “Nadiren” (%9.7), 3 kisi
“Bazen” (%4.2) olarak cevap verildi. Yakiminizla ilgilenmenin sagliginizi bozdugunu
distniyor musunuz? (10) sorusuna 68 kisi “hi¢ bir zaman” (%94.4), 4 kisi “Nadiren”
(%5.6) olarak cevap verildi. “Yakininiz nedeni ile 6zel hayatinizi istediginiz gibi
yasayamadiginizi diisiniiyor musunuz?” (11) sorusuna 67 Kisi “hi¢ bir zaman” (%93.1), 2
kisi “Nadiren” (%2.8), 3 kisi “Bazen” (%4.2) olarak cevap verildi. “Yakininiza bakmanin

sosyal yasaminizi etkiledigini diisiinliyor musunuz?” (12) sorusuna 67 Kisi “hi¢ bir
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zaman” (%93.1), 2 kisi “Nadiren” (%2.8), 3 kisi “Bazen” (%4.2) olarak cevap verildi.
“Yakimmmmizin  bakimimi  istlendiginiz i¢in rahatga/kolay arkadas edinemediginizi
diistiniiyor musunuz?” (13) sorusuna 71 kisi “hi¢ bir zaman” (%98.6), 1 kisi “Nadiren”
(%1.4) olarak cevap verildi. “Yakiminizin sizi tek dayanagi olarak gorlp, sizden ilgi
bekledigini dlstnuyor musunuz? (14) sorusuna 68 Kisi “hi¢ bir zaman” (%94.4), 1 kisi
“Nadiren” (%1.4), 2 kisi “Bazen” (%2.8), 1 kisi “Her zaman” (%]1.4) olarak cevap
verildi. “Kendi harcamalarinizdan kalan paranin yakiinizin bakimi i¢in yeterli
olmadigimi diistiniiyor musunuz?” (15) sorusuna 68 kisi “hi¢ bir zaman” (%94.4), 3 kisi
“Nadiren” (%4.2), 1 kisi “Her zaman” (%]1.4) olarak cevap verildi. “Yakininiza bakmay1
daha fazla strdiremeyeceginizi hissediyor musunuz?” (16) sorusuna 72 Kisi “hi¢ bir
zaman” (%100) olarak cevap verildi. “Yakininiz hastalandigi zaman yasaminizin
kontroliinii kaybettiginizi diisiiniiyor musunuz?” (17) sorusuna 72 Kisi “hi¢ bir zaman”
(%100) olarak cevap verildi. “Yakininizin bakimini bir baskasmin {istlenmesini ister
miydiniz?” (18) sorusuna 71 Kisi “hi¢ bir zaman” (%98.6), 1 kisi “Bazen” (%1.4) olarak
cevap verildi. “Yakininiz i¢in yapilmasi gerekenler konusunda kararsizlik yasiyor
musunuz?” (19) sorusuna 72 kisi “hi¢ bir zaman” (%100) olarak cevap verildi.
“Yakininiz i¢in daha fazlasini yapmak zorunda oldugunuzu diisiiniiyor musunuz?” (20)
sorusuna 72 Kisi “hi¢ bir zaman” (%100) olarak cevap verildi. “Yakininizin bakiminda
yapabileceginiz isin en iyisini yaptiginizi diistinliyor musunuz? (21) sorusuna 4 kisi “hi¢
bir zaman” (%5.6), 1 kisi “Bazen” (%1.4), 67 kisi “Her zaman” (%93.1) olarak cevap
verildi. “Yakininiza bakarken genellikle ne kadar giicliik yasiyorsunuz?” (22) sorusuna
66 kisi “hi¢ bir zaman” (%91.7), 3 kisi “Biraz” (%4.2), 3 kisi “Orta” (%4.2) olarak cevap
verildi. Bakim verme 0Olcege verilen yanitlar Tablo 6 gésterilmistir.



Tablo 7 Bakim verme yiikii 6lcegine yanit

Yant (say1/ %)

Soru Hicbir Nadiren Bazen Oldukga stk Her zaman

numarasi zaman

SO E 57 (79.2) 7(9.7) 7(9.7) - 1(1.4)
Soru No.2 65(90.3) 3(4.2) 4(5.6) - -
Soru No.3 60(83.3) 9(12.5) 2(2.8) 1(1.4) -
SoruNo.4 [RGHIGEND 7(9.7) 3(4.2) 1(1.4) 2
ST 60(83.3) 7(9.7) 4(5.6) 1(1.4) -
S 69(95.8) 3(4.2) - - -
SR 49(68.1) 4(5.6) 12(16.7) 2(6.9) 5(6.9)
Soru No.8 64(88.9) 3(4.2) 1(1.4) 1(1.4) 3(4.2)
Soru No.9 62(86.1) 7(9.7) 3(4.2) - -
Soru No.10 68(94.4) - 4(5.6) - -
Soru No.11 67(93.1) 2(2.8) 3(4.2) - -
O EEV N 67(93.1) 2(2.8) 3(4.2) - -
SO EEEN  71(98.6) 1(1.4) - - -
SN 68(94.4) 1(1.4) 2(2.8) - 1(1.4)
AN CREN  68(94.4) 3(4.2) - - 1(1.4)
Soru No.16 72(100) - - - -
O R  72(100) . . - .
Soru No.18 71(98.6) - 1(1.4) - -
Soru No.19 72(100) - - - -
SO 72(100) - - - -

Soru No.21 4(5.6) - 1(1.4) - 67(93.1)
Hig Biraz Orta Oldukca Sik
Soru No.22 66(91.7) 3(4.2) 2(4.2) - -
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4.4 Bakim Verme yiikii ve Hemofili hastahgi

Calismamizda tani aninda inhibitor 22 hastada saptanirken 50 hastada
saptanmamustir. Hastalardan 57 “hi¢ bir zaman”, 7 hasta “Nadiren”, 7 hasta “bazen” ve 1
hasta “her zaman” bakicisindan daha daha fazla yardim istedigini belirtmektedir. Tani
aninda inhibitor varligi ile hastanin bakicidan daha fazla yardim isteme agisindan
bakildiginda herhangi bir fark saptanmamustir. (p=0.366). (Tablo 8)

Tablo 8 inhibitér varhg ile Bakicidan daha fazla yardim isteme arasindaki iliskisi

Hicbir zaman Nadiren Bazen Her zaman Total
Tan1 aninda inhibitor Yok Count 402 6a 4q 0a 50
e
e % within Tan 80,0% 12,0% 8,0% 0,0% 100,0%
aninda inhibitor
varligt
% within Bakim verme  70,2% 85,7% 57,1% 0,0% 69,4%
yiikii dl¢tigii soru nol
Var  Count 17, la 3a la 22
% within Tan1 77,3% 4,5% 13,6% 4,5% 100,0%
aninda inhibitor
varligi
0, 0, 0, 0, 0,
9% within Bakim verme 29,8% 14,3% 42,9% 100,0% 30,6%
yiikii 6l¢tigii soru nol
Total Count 57 7 7 1 72
% within Tani 79,2% 9,7% 9,7% 1,4% 100,0%
aninda inhibitor
varligi
% within Bakim verme  100,0% 100,0% 100,0% 100,0% 100,0%
yiikii 6l¢tigii
soru nol
Chi-Square Tests
Value df gs%:}f’ctg;'ge Exact Sig. Exact Sig. (1- Point
(2side ) (2-sided) sided) Probability
Pearson Chi-Square 3,660°2 3 0,301 0,366
Likelihood Ratio 3,861 3 0,277 0,321
Fisher's Exact Test 3,395 0,366
Linear-by-Linear 1,241° 1 0,265 0,328 0,176 0,068
Association

N of Valid Cases 72
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Hemofili hastalar tedavi ya profilaktik ya da kanama olunca (talep Uzerinde)

tedavi almaktadir. Hastlardan 26 hasta profilaktik olarak tedavi alirken 45 hasta kanama

olunca tedavi almaktadir. Toplam 72 hastadan 1 hasta higbir tedavi almadigini

belirtmektedir. Diger hastaliklar gibi hemofili hastalig1 da kronik bir hastaliktir. Kronik

hastaliklarin getirdigi gerginlik agisindan bakildiginda bakicilardan 62 si “hi¢bir zaman”,

7 si “nadiren” ve 3l “bazen” gergin yasadigini sdylemktedir. Hastanin aldigi tedavi

sekliyle bakici tlizerindeki gerginlik agisindan degerlendirildiginde hi¢ bir farklilik

saptanmamustir.(p=0.253). Tedavi almayan 1 hasta, degerlendirmeden ¢ikarildiktan sonra

tekrar degerlendirildiginde tedavi alma sekliyle bakicin lizerindeki gerginlik acisindan

anlamli bir farklilik saptanmamusgtir ( p=0.133). (Tablo 9a ve 9b)

Tablo 9a Tedavi sekliyle Bakicimin iizerindeki gerginlik arasindaki iliskisi ( tedavi

almayan 1 Kisi dahil edildiginde)

Higbir zaman Nadiren Bazen ITota
Tedavi sekli Profilaktik tedavi Count 20a 5a la 26
BEC % within Tedavi sekli 76,9%  19,2%  3,8% 100,0%
nedir?
% within Bakim 32,3% 71,4% 33,3% 36,1%
verme yuku Olgtigu
soru no9
Talep Uzerinde verilen Count 41, 2a 2a 45
tedavi % within Tedavi sekli 91,1%  44%  44% 100,0%
nedir?
% within Bakim 66,1% 28,6% 66,7% 62,5%
verme yuku olgugu
soru no9
Hig almadi Count la 0Oa 0Oa 1
% within Tedavi sekli 100,0% 0,0% 0,0% 100,0%
nedir?
% within Bakim 1,6% 0,0% 0,0% 1,4%
verme yuku Olgtigu
soru no9
Total Count 62 7 3 72
% within Tedavi sekli 86,1% 9,7% 4,2% 100,0%
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nedir?
% within Bakim 100,0% 100,0% 100,0% 100,0%
verme yuku Olgtigu
soru no9
Chi-Square Tests
Asymptotc
Value df N Exact Sig. (2- Exact Sig. (1- Point
Significance sided) sided) Probability
(2- sided)
Pearson Chi-Square 4,2692 4 0,371 0,253
Likelihood Ratio 4,202 4 0,379 0,321
Fisher's Exact Test 6,296 0,253
Linear-by-Linear 1,378° 1 0,240 0,269 0,167 0,091
Association
N of Valid Cases 72

Tablo 9b Tedavi sekliyle Bakicinin iizerindeki gerginlik arasindaki iliskisi ( tedavi

almayan 1 Kisi dahil edilmeden)

Hicbir zaman Nadiren Bazen Total
Tedavi sekli Profilaktik tedavi Count 20a 5a 1a 26
fIeding % within Tedavi sekli 76.9%  192%  3.8% 100,0%
nedir?
% within Bakim 32,8% 71,4% 33,3% 36,6%
verme yuku Olgugu
soru no9
Talep tzerinde verilen Count 41a 2a 2a 45
e % within Tedavi sekli 91,1%  44%  44% 100,0%
nedir?
% within Bakim 67,2% 28,6% 66,7%  63,4%
verme yuku 6lcigu
soru no9
Total Count 61 7 3 71
% within Tedavi sekli 85,9% 9,9% 4,2% 100,0%
nedir?
% within Bakim 100,0% 100,0% 100,0% 100,0%

verme yuku Olgugu

soru no9




Chi-Square Tests

70

Value df Asymptotic Exact Sig. (2-  Exact Sig. (1- Point
Significance, sided) sided) Probability
(2-sided)
Pearson Chi-Square 4,0542 2 0,132 0,133
Likelihood Ratio 3,901 2 0,142 0,212
Fisher's Exact Test 3,960 0,133
Linear-by-Linear 1,282° 1 0,258 0,319 0,192 0,104

Association
N of Valid Cases

71
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Calismamizda son 1 sene iginde hig¢ kanama gegirmeyen 32 hasta, 1-4 kere
kanama geciren 16 hasta ve 5 kereden daha fazla kanama gegiren 24 hasta saptanmustir.
Hemofili hastaligindan dolay1 bakicilardan 65 kisi “hi¢ bir zaman”, 3 kisi “Nadiren” ve 4
kisi “bazen” kendisine yeterince zaman ayiramadigini belirtmektedir. Kanama sikligi ile
bakicinin kendisine zaman ayriamama agisindan bakildiginda her hangi bir fark

saptanmamustir. (p=1.000). (Tablo 10)

Tablo 10 Son 1 sene icinde Kanama oyKkiisii olmasiyla Bakicinin kendisine yeterince
zaman ayiramama arasindaki iliski

Hichir zaman Nadiren  Bazen Total

Son 1 sene iginde Hig olmadi Count 29 la 2a 32
kanama oykusu % within Son 1 sene 90,6% 3,1% 6,3% 100,0%
varmidir? icinde kanama Oykusu

varmidir?

% within Bakim verme 44,6% 33,3% 50,0%  44,4%

yuku Olgiigu soru no2

1-4 kere  Count 14a 1a 1a 16
% within Son 1 sene 87,5% 6,3% 6,3% 100,0%
icinde kanama 6ykusu
varmidir?

% within Bakim verme 21,5% 33,3% 25,0% 22,2%

yuku 6lgiigu soru no2

>5 Count 22a 1la 1la 24

% within Son 1 sene 91,7% 4,2% 4,2% 100,0%
icinde kanama 6ykusu

varmidir?

% within Bakim verme 33,8% 33,3% 25,0% 33,3%

yuku Olgligl soru no2

Total Count 65 3 4 72
% within Son 1 sene 90,3% 4,2% 5,6% 100,0%
icinde kanama 6ykusu
varmidir?

% within Bakim verme 100,0%  100,0%  100,0% 100,0%

yuku 6lgtigu soru no2




Chi-Square Tests

Asymptotic

72

Value df Exact Sig. (2-  Exact Sig. (1- Point

Significanc sided) sided) Probability
e (2- sided)

Pearson Chi-Square 0,3942 4 0,983 1,000

Likelihood Ratio 0,386 4 0,984 1,000

Fisher's Exact Test 1,239 1,000

Linear-by-Linear 0,045 1 0,832 0,880 0,468 0,088

Association

N of Valid Cases 72




73

Hemofili tanisi alan hastalar her zaman kanama risk altindadir. Fark edilmeden bir
yere carpmast veya cerrahi iglem sirasinda kanama kontrol edilmemesi gibi
komplikasyonlarla her zaman karsi karigidir. Bu da bakicinin hastalar i¢in korku i¢inde
yasamasina neden olmaktadir. Bakicilardan 49 kisi “hi¢ bir zaman”, 4 kisi “Nadiren”, 12
kisi “Bazen”, 2 kisi “oluk¢a sik” ve 5 kisi “her zaman” kork i¢inde oldugunu
belirtmektedir. Hemofili hastalarin kanama oykii sayisiyla bakicilar {izerindeki korku
acisindan degerlendiriliginde anlamli saptanmistir. Kanama sayisi arttikca bakicilarin

korku artmaktadir. (p=0.010). (Tablo 11)

Tablo 11 Son 1 sene icinde Kanama oyKkiisii olmasiyla Bakicinin iizerindeki korku
arasindaki iliski

Hicbir zaman Nadiren Bazen Olduk¢ca Her Tot
sik zaman al
Son 1 sene icinde Hig Count 26a Oa Ba Oa 1a 32
olmadi
kanama 6ykusu
% within Son 1 81,3% 0,0% 15,6% 0,0% 3,1% 100,0%

varmidir?
sene iginde

kanama oykusu

varmidir?
% within Bakim 53,1% 0,0% 41,7% 0,0%  20,0% 44,4%
verme yuku Ol¢ligu soru no7
1-4 kere Count 7a 4y 3a,b Oa, b 2a,b 16
% within Son 1 43,8% 25,0% 18,8% 0,0%  12,5% 100,0%
sene icinde

kanama Oykusu
varmidir?

% within Bakim 14,3% 100,0% 25,0% 0,0%  40,0% 22,2%
verme yuku

oleugu soru no7

>5 Count 16a Oa 44 2a 2a 24
% within Son 1 66,7% 0,0% 16,7% 8,3% 8,3% 100,0%
sene iginde

kanama oykusu
varmidir?
% within Bakim 32,7% 0,0% 33,3% 100,0%  40,0% 33,3%

verme yuku



Total

6lcigu soru no7

Count

% within Son 1
sene iginde
kanama oykusu
varmidir?

% within Bakim
verme yuku

6leugu soru no7

49 4 12
68,1% 5,6% 16,7%

100,0% 100,0% 100,0%
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2 5 72
2,8% 6,9% 100,0%

100,0% 100,0% 100,0%

Chi-Square Tests

Asymptoti

Value df Exact Sig. Exact Sig. Point
c (2-sided) (1-sided) Probability
Significan
ce (2-
sided)
Pearson Chi-Square 21,727¢ 8 0,005 0,003
Likelihood Ratio 20,341 8 0,009 0,013
Fisher's Exact Test 15,825 0,010
Linear_-by-Linear 2,306° 1 0,129 0,145 0,073 0,014
Association
N of Valid Cases 72
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Hemofili olan hastayla ilgilenirken Bakicinin saghigi da etkilenmektedir. Bu
calismada Bakicilardan 68 kisi saghigi etkilemedigi sdylerken 4 kisi kendi sagliginin
bozuldugu soOylemketedir. Kanama sayisiyla bakicilarin  sagligi  agisindan

degerlendirildiginde herhangi bir fark saptanmamuistir. (p=0.106). (Tablo 12)

Tablo 12 Son 1 sene icinde Kanama oyKkiisii olmasiyla Bakicinin iizerindeki saghgin
bozulmasi arasindaki iliski

Hicbir zaman Bazen Total
Son 1 sene iginde Hig olmadi Count 32a Oa 32
kanama Oykusu % within Son 1 sene 100,0% 0,0% 100,0%
varmidir? icinde kanama dykusu
varmidir?
% within Bakim 47,1% 0,0% 44.,4%
verme yuku
olgugu soru no10
1-4 kere Count 14, 2a 16
% within Son 1 sene 87,5% 125% 100,0%
icinde kanama 6ykusu
varmidir?
% within Bakim verme 20,6% 50,0% 22,2%
yuku Olgtigu soru no10
>5 Count 22a 2a 24
% within Son 1 sene 91, 7% 8,3% 100,0%
icinde kanama 6ykusu
varmidir?
% within Bakim verme 32,4% 50,0% 33,3%
yuku 6lgugu soru no10
Total Count 68 4 72
% within Son 1 sene 94,4% 5,6% 100,0%
icinde kanama 6ykusu
varmidir?
% within Bakim verme 100,0% 100,0%  100,0%

yuku 6l¢tigu soru no10




Chi-Square Tests

Value df Asymptotic Exact Sig. (2-  Exact Sig. (1- Point

Significanc sided) sided) Probability
e (2- sided)

Pearson Chi-Square 3,7062 2 0,157 0,141

Likelihood Ratio 5,072 2 0,079 0,141

Fisher's Exact Test 3,952 0,106

Linear-by-Linear 2,038P 1 0,153 0,249 0,137 0,095

Association

N of Valid Cases 72
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Hemofili hastalarin tan1 aldigindaki siddeti de hastadan hastaya degismektedir.
Bazi hastalarin hemofili siddeti agir ( faktor diizeyi < %1 ) kimilerinde ya orta (faktor
dizeyi %1-5 aras1) ya da hafiftir. (faktor diizeyi >%5 Ustiinde). Caligmadan hemofili
hastalardan 20 hasta “hafif”, 16 hasta “orta” ve 36 hasta “agir” olarak saptanmistir.
Hemofil hastalariyla ilgilenirken kendi sosyal iligkiler etkilenmektedir. Hastaligin
siddetiyle bakicilarin sosyal yasamanin etkilenmesi agisindan bakildiginda anlamli fark

bulunamdi. (p=0.070). (Tablo 13)

Tablo 13 Hemofili hastalarin tam aldigindaki siddetiyle Bakicinin sosyal yasaminin
etilenmesi arasindaki iliski

Hicbir zaman Nadiren Bazen Total

Tani aninda Hafif Count 20a 0a Oa 20
hastanin Hemofili % within Tani 100,0% 0,0% 0,0% 100,0%
siddeti nedir aninda hastanin

Hemofili siddeti

nedir

% within Bakim verme 29,9% 0,0% 0,0% 27,8%

yuku 6l¢tigu soru no12

Orta Count 144 2p Oa, b 16
% within Tani 87,5% 12,5% 0,0% 100,0%

aninda hastanin
Hemofili siddeti
nedir
% within Bakim verme 20,9% 100,0% 0,0% 22,2%
yuku 6l¢tigu soru no12

Agir  Count 33a Oa 3a 36
% within Tani 91,7% 0,0% 8,3% 100,0%
aninda hastanin
Hemofili siddeti

nedir



Total

% within 49,3%
Bakim
verme
yuki
6leugi
soru
nol2
Count 67
% within Tani 93,1%
aninda hastanin
Hemofili siddeti
nedir
% within Bakim verme 100,0%

yuku 6l¢ctgu soru no12

0,0%

2,8%

100,0%
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100,0% 50,0%

3 72
4,2%  100,0%

100,0%  100,0%

Chi-Square Tests

Value df Asymptotic Exact Sig. (2- Exact Sig. (1-  Point

Significance sided) sided) Probability
(2-sided)

Pearson Chi-Square 10,1642 4 0,038 0,026

Likelihood Ratio 10,338 4 0,035 0,032

Fisher's Exact Test 6,356 0,070

Linear-by-Linear 1,841° 1 0,175 0,220 0,134 0,080

Association

N of Valid Cases 72
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Hemofili hastaligin tedavisi ancak eksik olan faktorlerin replasmaniyla
olmaktadir. Faktér dozu hastadan hastya degigsmektedir. Hemofili hastaligin siddetiyle
inhibitor varligiyla baglidir. Bu da bakicilara ekonomik agisindan bir yiik getirmektedir.
Calismada Ekonomik yiik agisindan bakicilardan 68 kisi “hi¢ bir zaman”, 3 kisi
“Nadiren” ve 1 kisi “her zaman” para konusunda sikinti yasadigmi sdylemektedir.
Hastaligin siddetiyle Bakicilar tizerindeki Ekonomik yiik acisindan degerlendirildiginde
herhangi bir fark saptanmamustir. (p=0.210) (Tablo 14)

Tablo 14 Hemofili hastalarin tam aldigindaki siddetiyle Bakicilar iizerindeki
Ekonomik yiik arasindaki iliskisi

Hicbir zaman Nadiren  Her zaman Total

Tani aninda Hafif Count 20a 0a 0a 20
hastanin Hemofili % within Tani 100,0% 0,0% 0,0% 100,0%
siddeti nedir aninda hastanin

Hemofili siddeti
nedir
% within Bakim verme 29,4% 0,0% 0,0% 27,8%
yuku 6l¢tigu soru no15

Orta Count 154 0a la 16
% within Tani 93,8% 0,0% 6,3% 100,0%
aninda hastanin
Hemofili siddeti
nedir
% within Bakim verme 22,1% 0,0% 100,0% 22,2%
yuku 6lgtigu soru no15

Agrr  Count 33a 3a 0a 36
% within Tani 91,7% 8,3% 0,0% 100,0%
aninda hastanin
Hemofili siddeti
nedir
% within Bakim verme 48,5%  100,0% 0,0% 50,0%
yuku 6l¢tigu soru no15

Total Count 68 3 1 72

% within Tani 94,4% 4,2% 1,4% 100,0%




aninda hastanin
Hemofili siddeti

nedir

% within Bakim verme

yuku 6l¢ctgu soru no15

100,0%  100,0%

100,0%
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100,0%

Chi-Square Tests

Value df é;yrmfgggg Exact Sig. (2 Exact Sig. (1- Point
e (2- sided) sided) sided) Probability
Pearson Chi-Square 6,596 4 0,159 0,101
Likelihood Ratio 7,262 4 0,123 0,087
Fisher's Exact Test 4,690 0,210
Linear-by-Linear 0,154 1 0,695 0,863 0,491 0,107

Association
N of Valid Cases

72




81

Hemofil hastali1 genetik gecisli bir hastaliktir. Baska bir degisle
sOylemek gerekirse Kadinlar tasiyict olurken dogan Erkeklerin %25si hastalig
yakalamaktadir. Ailesinde baska bir kiside ayni hastalik olmasi Bakicilarin {izerinde
gerginlik stres yaratan bir durumdur. Calismada Bakicilarin 52sinde ailesinde bagka
hemofil tanisi olan bir kisi bulunurken 20sinde baska bir hemofil hastalig1 olan bir kisi
bulunmadi. Ailesinde baska bir kiside hemofil hastalik bulunmasiyla Bakicilarin
iizerindeki gerginlik agisindan bakildiginda anlamli bir fark saptanmistir. Ailesinde baska
bir kiside hemofil hastalik olmasi bakicilarda gerginlik yaratmaktadir. (p=0.044)
(Tablo 15)

Tablo 15 Ailesinde baska bir kiside hemofil hastalik bulunmasiyla Bakicilarin
tzerindeki gerginlik arasindaki iliskisi

Hicbir zaman Nadiren  Bazen Total

Ailesinde baska Yok  Count 14, 4a 2a 20
birisinde hemofili % within Ailesinde 70,0% 20,0% 10,0%  100,0%
hastaligi varmidir? baska birisinde

hemofili hastaligi

varmidir?

% within Bakim verme 22,6% 57,1% 66,7% 27,8%

yukl 6lgugu soru no9

Var Count 48a 3a 1a 52

% within Ailesinde 92,3% 5,8% 1,9% 100,0%

baska birisinde

hemofili hastaligi

varmidir?

% within Bakim verme 77,4% 42,9% 33,3% 72,2%

% within Ailesinde 86,1% 9,7% 4,2%  100,0%

baska birisinde 62 7 3 72

hemofili hastaligi

varmidir?

% within Bakim verme 100,0% 100,0% 100,0%  100,0%

yuki 6lgtigu soru no9




Chi-Square Tests
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Value df Asymptotic Exact Sig. (2-  Exact Sig. (1- Point
Significanc sided) sided) Probability
e (2- sided)
Pearson Chi-Square 6,105 2 0,047 0,044
Likelihood Ratio 5,466 2 0,065 0,091
Fisher's Exact Test 5,896 0,044
Linear-by-Linear 5,686° 1 0,017 0,023 0,023 0,017
Association
N of Valid Cases 72
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Faktor replasman tedavinin sikli§i hastadan hastaya degismektedir.
Calismada Hastalardan 4 kisi “haftada bir kere”, 8 kisi “hafta 2 kere”, 8 kisi “haftada 3
kere” 3 kisi “haftada 3 kereden daha fazla” alirken 47 kisi kanama olunca ve 2 kisi tedavi
almadig1 saptanmistir. Bakicilar hemofil olan hastalariyla ilgilenirken diger taraftadan
ailesindeki diger kisi ve is sorumluluk vardir. Tedavi alma siklig1 ile bakicilarin diger aile
ve 1§ sorumlulugu getirme arasinda zorlanma agisindan bakildiginda herhangi farklilik
saptanmamustir. (p=0.398). Tedavi almayan 2 kisi ¢ikarilip tekrar degerlendirildiginde
herhangi bir fark saptanmamustir. (p=0.311). (Tablo 16a ve 16b)

Tablo 16a Tedavi alma sikhg ile bakicilarin diger aile ve 15 sorumlulugu getirme
arasinda zorlanma arasindaki iliskisi

Hicbir zaman Nadiren Bazen Oldu

kca
sik
Faktor replasman Haftada 1 kere Count 3a 0a 0Oa, b
sikhgi ne
kadardir? % within Faktor 75,0% 0,0% 0,0% 25,
replasman sikhgi
ne kadardir?
% within Bakim 5,0% 0,0% 0,0% 100,
verme yuku Olgugu
soru no3
Haftada 2 kere Count Ta Oa la
% within Faktor 87,5% 0,0% 12,5% 0,
replasman sikligi
ne kadardir?
% within Bakim 11,7% 0,0% 50,0% 0,
verme yuku Olgtigu
soru no3
Haftada 3 kere Count Ta la 0a
% within Faktor 87,5% 12,5% 0,00 O,
replasman sikhgi
ne kadardir?
% within Bakim verme 11,7% 11,1% 0,0% 0,

yuku olgugu
soru no3



Haftada 3 kereden
daha fazla

Diger (Kanama
olunca)

Hic almadi

Total

Count

% within Faktor
replasman sikhgi
ne kadardir?

% within Bakim
verme yuku olcugu
soru no3

Count

% within Faktor
replasman sikhgi
ne kadardir?

% within Bakim
verme yuku olcugu
soru no3

Count

% within Faktor
replasman siklig1 ne
kadardir?

% within Bakim
verme yiikii 6l¢ugii

soru no3
Count

% within Faktor
replasman siklig1 ne
kadardir?

% within Bakim
verme yiikil 6l¢iigl

soru no3

3a

100,0% 0,0%

5,0% 0,0%

38a

80,9% 17,0%

63,3% 88,9%

2a

100,0% 0,0%

3,3% 0,0%
60 9
83,3% 12,5%

100,0% 100,0%

Oa 0Oa
0,0%

0,0%

8a 1a
2,1%
50,0%

Oa 0a
0,0% 0,
0,0% 0,

2
2,8% 1,
100,0%

100,

84




Chi-Square Tests

85

Value df g%ﬂ%gﬂge Exact Sig. (2-  Exact Sig. (1- Point
(2- sided) sided) sided) Probability
Pearson Chi-Square 23,4282 15 0,075 0,182
Likelihood Ratio 13,454 15 0,567 0,262
Fisher's Exact Test 18,471 0,398
Linear-by-Linear 1,330° 1 0,249 0,275 0,148 0,029

Association
N of Valid Cases

72
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Tablo 16b Tedavi alma sikhig ile bakicilarin diger aile ve 15 sorumlulugu getirme
arasinda zorlanma arasindaki iliskisi ( Tedavi almayan 2 Kisi ¢ikarildiginda)

Hichir zaman  Nadiren Bazen OI?ukga
sl

Faktor replasman Haftada 1 kere Count 3a 0a Oa, b
sikligi ne
kadardir? % within Faktor 75,0% 0,0% 0,0% 25,

replasman sikligi

ne kadardir?

% within Bakim 52% 0,0  0,0% 100,
verme yuku Olgtigu
soru no3
Haftada 2 kere Count Ta 0a la
% within Faktor 875%  0,0% 12,5% 0,

replasman sikhgi
ne kadardir?
% within Bakim 12,1% 0,0% 50,0% 0,

verme yuku olgigu

soru no3
Haftada 3 kere Count Ta 1la 0Oa
% within Faktor 87,5% 12,5% 0,0% 0,

replasman sikligi
ne kadardir?

% within Bakim 12,1% 11,1% 0,0% 0,
verme yuku olgugu

soru no3

Haftada 3 kereden Count 3a Oa Oa
daha fazla

% within Faktor 100,0%  0,0%  0,0% 0,
replasman sikligi

ne kadardir?

% within Bakim 52% 0,0  0,0% 0,
verme yuku Olgtigu

soru no3

Diger (Kanama Count 38a 8a 1a
olunca)



Total

87

% within Faktor 80,9% 17,0% 2,1% 0,
replasman sikhgi

ne kadardir?

% within Bakim 65,5% 88,9% 50,0% 0,
verme yuku olcugu

soru no3

Count 58 9 2

% within Faktor 82,9% 129% 2,9% 1,

replasman siklig1 ne

kadardir?

% within Bakim 100,0% 100,0% 100,0% 100,
verme yiikii 6l¢iigl

soru no3

Chi-Square Tests

Value df Asymptotic Exact Sig. (2- Exact Sig. (1- Point Probability
Significance sided) = sided)
(2 sided)
Pearson Chi-Square 22,3842 12 0,033 0,113
Likelihood Ratio 12,714 12 0,390 0,197
Fisher's Exact Test 14,807 0,311
Linear-by-Linear 1,081° 1 0,299 0,305 0,173 0,033

Association
N of Valid Cases

70
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Hemofil hastalarin kanama Oykiisii olmasi Bakcilarin Uzerinde ekonomik
duygusal ve sosyal agisindan yiik olmaktadir. Son 1 sene i¢inde kanama sayisiyla
Bakicilarin  sosyal yasamamin etkilenmesi agisindan bakildiginda anlamli fark
saptanmistir. Hastalarin kanama sayisi artik¢a Bakicilarin sosyal yasamini etkilemektedir.
(p=0.036). Hastalarin kanama olup olmamasi ac¢isindan tekrar degerlendirildiginde

herhangi bir fark saptanmamuistir. (p=0.165). (Tablo 17a ve 17b).

Tablo 17a Son 1 sene icinde kanama sayisiyla Bakicilarin sosyal yasamainin
etkilenmesi arasindaki iliskisi

Hicbir zaman Nadiren  Bazen Total

Son 1 sene iginde Hi¢ olmadi Count 32a 0Oa 0Oa 32
kanama oykusu % within Son 1 sene 100,0% 0,0% 0,0% 100,0%
varmidir? icinde kanama 6ykusu

varmidir?

% within Bakim verme 47,8% 0,0% 0,0% 44,4%

yuku 6lgtigu soru

nol2
1-4 kere Count 144 Oa 2a 16
% within Son 1 sene 87,5% 0,0% 12,5% 100,0%

icinde kanama Oykusu
varmidir?
% within Bakim verme 20,9% 0,0% 66,7% 22,2%

yuku Olgiigu soru

nol2
>5 Count 21a 2a 1la 24
% within Son 1 sene 87,5% 8,3% 4,2% 100,0%

icinde kanama Oykusu
varmidir?
% within Bakim verme 31,3% 100,0% 33,3%  33,3%

yuku 6lgugu soru

nol2
Total Count 67 2 3 72
% within Son 1 sene 93,1% 2,8% 4,2% 100,0%

icinde kanama Oykusu

varmidir?
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% within Bakim verme 100,0% 100,0% 100,0% 100,0%
yuku 6lgigu soru
nol2

Chi-Square Tests

Value df Asymptotic Exact Sig. (2- Exact Sig. (1- Point
Significance sided) sided) Probability
(2-sided)
Pearson Chi-Square 8,2992 4 0,081 0,052
Likelihood Ratio 9,086 4 0,059 0,053
Fisher's Exact Test 6,551 0,036
Linear-by-Linear 2,349° 1 0,125 0,181 0,097 0,052

Association
N of Valid Cases

72




Tablo 17b Son 1 sene i¢cinde kanama olup olmadigina gore Bakicilarin sosyal
yasamainin etkilenmesi arasindaki iliskisi
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Hicbir zaman Nadiren Bazen Total
kanamaoykusu yok Count 32a Oa 0a 32
% within kanama oykusu 100,0% 0,0% 0,0% 100,0%
% within Bakim verme 47,8% 0,0% 0,0% 44,4%
yuku 6lgiigu soru no12
var Count 35a 2a 3a 40
% within kanama 6ykusu 87,5% 5,0% 7,5% 100,0%
% within Bakim verme 52,2% 100,0% 100,0% 55,6%
yuku 6l¢iigu soru no12
Total Count 67 2 3 72
% within kanama oykusu 93,1% 2,8% 4,2% 100,0%
% within Bakim verme 100,0% 100,0% 100,0%  100,0%
yuku 6l¢ligu soru no12
Chi-Square Tests
Value df Asymptotic Exact Sig. (2-  Exact Sig. (1- Point
Significance sided) sided) Probability
(2- sided)
Pearson Chi-Square 4,299 2 0,117 0,124
Likelihood Ratio 6,175 2 0,046 0,124
Fisher's Exact Test 3,516 0,165
Linear-by-Linear 3,851° 1 0,050 0,061 0,047 0,047
Association
N of Valid Cases 72
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Bu ¢alisamanin kaydadeger birkag kisitlilig1 vardir. En 6nemli kisitlilktan birisi de
hasta sayisinin az olmasidir. Calismaya katilan hasta sayisinin artirilmasiyla daha verimli
sonug¢ elde edilebilir. Hemofil hastaligin tanis1 genelde ¢ocuk doneminde almaktadir.
Hastalar tarafimiza eriskin donemde basvurmaktadir. Bu nedenle hastaligin getirdigi
zorluklaria alismis olabilir. Cocuk doneminde tekrar ayni ¢alisma yazilmasi durumunda
farkl1 bir sonug elde edilebilir. Baska kisitlikik da Anket doldurulurken bakicnin yaninda
cog hastanin bulunmasidir. Bu da ankettedir baz1 sorularin yanitlarii etkilemis olabilir.
Caligmaya katilan bir ka¢ hastanin okur yazar olmamasi anketteki sorularin tam

anlamamis olup yanlis yanit vermis olabilir. Bu da ¢alismanin sonuglarini etkilemektedir.
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5. TARTISMA

Bu calisma Hacettepe Universitesi I¢ hastaliklar1 Anabilim Dali Hematoloji Bilim
Dalida takip edilen Hemofili hastalarinin bakici iizerindeki yiikii degerlendirilmek iizere

yapilan bir ¢caligmadir.

Calismaya katilan 72 hastanin tiimii Erkektir. Yas araligi 21-76 arasinda olup
ortanca yaslar1 45 olarak bulunmustur. Hastalarin 6grenim durumuna bakildiginda cogu
hastalarimiz Lisans ve Tlsti (%44.4) olup Evli (%73.6) olarak saptanmstir.
Hastalarimizdan % 72.2 ¢ocuk sahibi oldugu goriilmistiir. Cocuk sahibi olanlardan %
30.6 2 ¢ocuga sahiptir. Calisma durumuna bakildiginda % 62.5 hastamiz memur (%36.1)

olarak saptanmustir.

Calismaya  katilan  hastalarimizin = hastalik  6zeliklerine  bakildiginda
Hastalarimizdan % 83.3 Hemofili A dan olustugu goriilmiistiir. % 16.7 Hemofili B’dan
olusurken Hemofili C olan hastalarimiz yoktur. Bunun nedeni de belki Hemofili C
hastaligi cok nadir olan bir Hemofili tipi olmasindan olabilir olarak diistinilmustiir.
Tarafimiza ilk bagvurdugunda % 36 hastalarimiz agir Hemofili olarak saptanmistir.
Bilindigi gibi inhibitor varliginda tedaviye direngli olarak karsilasmaktadir.
Calismamizda tan1 aninda % 69.4 hastalarimizda inhibitor olmadigi goriilmiistiir.

Calismamizda %98.6 hastalarimiz tedavi aldigini belirtmistir.

(Calismaya katilan hastalarimizdan %62.5 talep iizerinden ( kanama olunca )
tedavi aldigni ifade etmistir. Tedavi uygulama sekline bakildiginda %51.4 kendisi
uyguladig saptanmistir. Calismaya katilan hastalarimizdan neredeyse 1 hasta hari¢ tiim
hastalarimiz periferik yoludan tedavi uygulandigi (%98.6) goriilmiistiir. Replasman
sikligina bakildiginda genel olarak haftada 2 veya 3 kere (%11.1) uyguladig

gorlilmiistiir. Hemofili hastalar her zaman kanam risk altindadir.

Calismamizda Hastalarimizda %44.4 hi¢ kanama Oykiisii bulunmasa da kanama
sikayeti olan hastalarimizdan cogu yilda 5 kere veya daha falaz kanama oykiisii (%33.3)

bulunmustur. Kanama bdlgeleri agisindan bakildiginda cogu hastalarimiz Ekleme
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kanama sikayeti (%36.1) oldugu goriilmiistiir. Hemofili hastalara eslik eden hastaliklar
acisindan bakildginda Calismamiza katilanlarin %73.6 hi¢ bir baska bir hastalik
saptanmamustir. Eslik eden hastalikar acisindan degerlendirildiginde hastlarimizdan DM
ve HT dan ziyade diger kronik hastaliklarin (%16.7) daha fazla oldugu goriilmiistiir.
Bunun nedeni de diger kronik hastaliklar (KBY KAH kronik gastrit Hipotirodizim) tek
grup icinde toplandigi i¢in artmis oldugu olarak degerlendirildi. Hastalarimizdan %98.6

kanama nedeniyle son 1 sene i¢inde herhangi bir cerrahi girisim bulunmamastir.

Calismaya katilan 72 bakicilarin ¢ogu kadin (%86.1) olarak saptanmustir. Yas
aralig1 25-82 arasinda olup ortanca yaslar1 47.6 olarak bulunmustur. Caligmamiza katilan
bakicilarin % 69.4 i hastalarimizin esi oldugu goriilmistiir. Bakicilarin 6grenim
durumuna bakildiginda cogu Universite/Lisans (%33.3) oldugu gériilmiistiir. Medeni

durumuna bakildiginda bakicilardan cogu Evli (%88.9) olarak saptanmustir.

Hastalarimizdan % 91.7 cocuk sahibi oldugu gorilmiistiir. Cocuk sahibi
olanlardan % 43.9 2 ¢ocuga sahiptir. Calismada bakicilarin ailesinde % 93.1 baska bir
hemofili olan birisi saptanmamistir. Bakicilardan % 93sinde hi¢ bir ¢ocukta hemofili
hastalig1 saptanmamistir. Ama saptanan kisilerden ¢ogunda sadece 1 hemofili ¢ocuk
(%5.6) olarak gorildii. Calisma durumuna bakildiginda % 76.4 bakicilar

Calismamamktadir. Calisan bakicilarin cogu memur (23.6) oldugu goriildii.

Eslik eden hastaliklar1 agisindan bakildginda Calismamiza katilan bakicilardan
%66.7 hi¢ bir baska bir hastalik saptanmamistir. Eslik eden hastalikar agisindan
degerlendirildiginde bakicilardan DM ve HT dan ziyade diger kronik hastaliklarin
(%19.4) daha fazla oldugu goriilmiistiir. Bunun nedeni de diger kronik hastaliklar (KBY
KAH kronik gastrit Hipotirodizim) tek grup icinde toplandig i¢in artmis oldugu olarak
degerlendirildi.

Bakim verme yiikii 6legin yanitlarina bakildiginda ¢alismaya katilan bakicilarin
% 79.2 si hastalarimizn ihtiyact oldugundan daha fazla yardim istedigini
diistinmemektedir. Bakicilarimizdan % 90.3 kendisine yeterince zaman ayiradigi

gOrilmistiir. Bakicilardan % 83.3 aile ve is sorumluluklarinin yerine getirme arasinda
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zorlandig1 diisinmemektedir. Bakicilardan %84.7 hastalarimizin davraniglart nedeniyle
rahatsizlik duyumadigini sdylemektedir. Hastalarimizin yanindayken bakicilarin %83.3
kizgin hissetmedigini belirtti. Bakicilardan %95.8 diger aile {iyeleri ya da arkadarslariyla
iliskilerini olumsuz yonde etkilemedigini diistinmektedir. Calismalarimizda bakicilardan
%68.1 hastarlarimiza gelecekte kotii birsey olacagindan korku iginde oldugunu

sOylemektedir.

Bakicilardan %88.9 hastalarimizin bakicilara bagimli kalmadigini sdylemektedir.
Bakicilardan %86.1 hastalarimizin yanindayken gerginlik hissetmedigini sdylemektedir.
Hemofili hastlarina bakarken %94.4 bakicilar kendi sagliginin bozulmadigini
sOylemektedir. %93.1 bakicilar kendi 6zel hayatlar istedigi gibi yasayabildigini ifade
etmektedir. Bakicilardan % 93.1 sosyal yasamini etkilemedigini belirtmektedir.
Bakicilardan  %93.1 diger kisilerle kolay arkadas edinebiligini sdylemektedir.
Bakicilardan %94.4 kendisinden fazla ilgi beklemedigini soylemektedir.

Hemofili hastalara bakarken tedavi ve ulasim agisindan para gerekmektedir.
Ekomomik sorunlar1 agisindan degerlendirildiginde bakicilardan % 94.4 ekononmuk
sorunlart yasamadigin1 sdylemektedir. Hastalarimiz devlet sigortasi iginde olup artik
ilaclarin raporlu ve devlet tarafindan karsilanmasi bdyle bir sonucuna varildigi
diistiniilmiistiir. Calismalarimiza katilan bakicilarin tiimiinde (%100) bakima daha fazla
siirdiirebilecegi ve yasaminin kontroliinii kaybetmedigini sdylemektedir. Bakicilarda
%98.6 yaptig1 isinin baskas1 tarafindan yapilmasini istmedigini sdylemektedir. Bunun
nedeni de calismaya katilan hastalarimizin bakicilarindan ¢ogu kendi esi olmasi olarak

degerlendirilmistir.

Calismaya katilan bakicilarin tiim (%100) yapilmas1 gerekenler kousunda
karasizlik yasamadigini ve hastalarimiz i¢in daha fazlasini yapmak zorunda olmadigini
ifade etmektedir. Bakicilardan % 93.1 bakim acisindan yapabildigi en iyisini yaptigin
diisiinmektedir. Bakicilardan %91.7 hemofili hastalarla yasamak bir giiclik olmadiginm
ifade etmektedir.
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Calismada tan1 aninda inhibitor varligi ile hastanin bakicidan daha fazla yardim
isteme acisindan bakildiginda herhangi bir fark saptanmamuistir (p=0.366). Hastanin aldig1
tedavi sekliyle bakici iizerindeki gerginlik acgisindan degerlendirildiginde hig¢ bir farklilik
saptanmamustir (p=0.253). Tedavi almayan 1 hasta, degerlendirmeden ¢ikarildiktan sonra
tekrar degerlendirildiginde tedavi alma sekliyle bakicin iizerindeki gerginlik agisindan
anlamli bir farklilik saptanmamistir ( p=0.133). Kanama siklig1 ile bakicinin kendisine
zaman ayriamama agisindan bakildiginda her hangi bir fark saptanmamistir (p=1.000).
Hemofili hastalarin kanama Oykii sayisiyla bakicilar tizerindeki korku acgisindan
degerlendiriliginde anlamli saptanmistir. Kanama sayisi arttikca bakicilarin  korku

artmaktadir (p=0.010).

Calismamizda Kanama sayisiyla bakicilarin sagligi agisindan degerlendirildiginde
herhangi bir fark saptanmamistir (p=0.106). Hastaligin siddetiyle bakicilarin sosyal
yasamanin etkilenmesi acisindan bakildiginda anlamli fark bulunamdi. (p=0.070).
Hastaligin siddetiyle Bakicilar iizerindeki Ekonomik yiik agisindan degerlendirildiginde
herhangi bir fark saptanmamistir (p=0.210). Ailesinde baska bir kiside hemofil hastalik
bulunmasiyla Bakicilarin {izerindeki gerginlik acgisindan bakildiginda anlamli bir fark
saptanmistir. Ailesinde baska bir kiside hemofil hastalik olmasi bakicilarda gerginlik

yaratmaktadir (p=0.044).

Bakicilar hemofil olan hastalariyla ilgilenirken diger taraftadan ailesindeki diger
kisi ve is sorumluluk vardir. Tedavi alma siklig1 ile bakicilarin diger aile ve 1s
sorumlulugu getirme arasinda zorlanma acisindan bakildiginda herhangi farklilik
saptanmamustir. (p=0.398). Tedavi almayan 2 kisi cikarilip tekrar degerlendirildiginde
herhangi bir fark saptanmamustir (p=0.311). Hemofil hastalarin kanama &ykiisii olmas1
Bakcilarin iizerinde ekonomik duygusal ve sosyal acgisindan yiik olmaktadir. Son 1 sene
icinde kanama sayistyla Bakicilarin sosyal yasamainin etkilenmesi agisindan bakildiginda
anlamh fark saptanmistir. Hastalarin kanama sayis1 artikca Bakicilarin sosyal yagamini
etkilemektedir. (p=0.036). Hastalarin kanama olup olmamasi agisindan tekrar

degerlendirildiginde herhangi bir fark saptanmamistir (p=0.165).
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Calismadaki sonuglarina bakildiginda ¢alismaya katilan hasta sayisinin az olmasi
(N=72) sonucu etkilemis olabilir olarak diisiiniilmiistiir. Calismaya katilan hasta sayisinin
artirtlmasiyla daha verimli sonug elde edilebilir. Hemofil hastaligin tanis1 genelde ¢ocuk
doneminde almaktadir. Hastalar tarafimiza eriskin donemde bagvurmaktadir. Bu nedenle
hastaligin getirdigi zorluklarina aligmis olabilir olarak disiiniilmiistiir. Eger Cocuk
doneminde tekrar ayni calisma yapilmasi durumunda farkli bir sonug elde edilebilir.
Calisma Anket doldurularak yapilmis olup bakicnin yaninda ¢ofu zaman hastanin
bulunmaktadir. Caligmaya katilan bir ka¢ hastanin okur yazar olmamasi anketteki
sorularin tam anlamamis olup yanlis yanit vermis olabilir. Bu agidan bakildiginda

calismada elde edilen sonuglar etkilenmis olabilir olarak diistinlimiistiir.
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6. SONUC VE ONERILER

1.

Calismamiza katilan hastalarimizin tiimii erkek olup ortanca yasi 45 olarak
bulunmustur. Hastalarin biiyiik cogunlugunun Hemofili A oldugu gorildii.

Hastalarin cogu lisans ve iistii mezunlu olup evli ve bir ¢ocuga sahiptir.

Hastalarimizin cogunda tarafimiza ilk bagvurdugunda agir hemofili olup inhibitor
saptanmamigtir. Hastalarimizin ¢ogu kanama olmast durumunda tedavi
almaktadir. Profilaktik olarak cogu hastalarimiz haftada 2 veya 3 kere faktor

tedavisi periferik yoluyla kendileri aldig1 goriilmiistiir.

Hastalarimizin cogunda kanama Oykiisii olmay1p kanama Oykiisii olanlarin yilda 5

kereden daha fazla olugu ve en sik eklem bolgelerinde oldugu goriilmiistiir.

Hastalarimizin ¢ogunda eslik eden kronik bir hastalik saptanmamustir. Kronik
hastaliklar olanlarda en stk DM ve HT disindaki kronik hastliklar1 saptanmastir.
Diger kronik hastliklarinin (KBY, KAH, Kronik gastrit, Hipotirodizim gibi) ayr1

ayr1 degerlendirildiginde farkli bir sonug elde edilecegi diistiniilmiistiir.

Calismaya katilan bakicilarimin cogu kadin ve hastlarimizin esi oldugu goriildii.
Ortanca yas 47.6 olup cogu ¢alismamaktadir. Bakicilarin cogu evli ve 1 ¢ocuga
sahip oldugu gorildii. Cogunun ailesinde baska hemofili olan birisi

saptanmamuigtir.

Bakicilarin cogunda eslik eden bagka bir hastalik saptanmamustir. Eslik eden
hastaliklar agisindan degerlendirildiginde en sik DM ve HT disindaki kronik
hastliklar1 ~ saptanmistir. Diger kronik hastliklarinin  (KBY,KAH,Kronik
gastrit,Hipotirodizim gibi) ayr1 ayr1 degerlendirildiginde farkli bir sonug¢ elde

edilecegi diistiniilmiistiir.

Bakim verme yiikii yamtlarinin degerlendirildiginde bakicilarin cogunda

hastalarimizdan daha fazla yardim istemedigi, kendisine yeterince zaman



10.

11.

98

ayirabildigi, ail eve is sorumluluklarinin yerine arasinda zorlanmadigi, hemofil
hastalarimizdan rahatsiz duymadigi, kizginlik ve gerginlik hissetmedigi, diger aile
iiyeleri ya da arkadaglariyla iligkileri olumsuz yonde etkilemedigi, hastalarimiza

kotii birsey olacagindan korkmadig1 saptanmistir

Bakicilarin  hastalarimizin  kendilerine bagimli  kalmadigi, kendi sagliginin
bozulmadigi, 06zel hayatlar1 istedigi gibi yasayabildigi, sosyal yasamini
etkilemedigi, etrafindakilerle kolay arkadas edinebildigi, ekonomik ac¢isindan
zorlanmadigi saptanmistir. Bunun nedeni de hastalarimiz erigkin olup hemofil
hastaliklarin getirdigi zorluklarina alismis olmasindan dolayr olababilir olarak

diistiniilmiistiir.

Bakicilarin cogunda bakima daha fazla siirdiirebilecegi, yasaminin kontroliinii
kaybetmedigi, bagka tarafindan bakiminin yapilmasi istemedigi goriilmiistiir.
Bunun nedeni de caligmaya katilan hastalarimizin bakicilarindan ¢ogu kendi esi

olmasi olarak degerlendirilmistir.

Bakicilarin cogu daha fazlasini yapmak zorunda kalmadigi, yapabilecegin en
lyisini yaptig1 ve hemiofili hastalarla yasamak bir gii¢liik olmadig1 gortildii. Anket
sorularia yanit verilirken hastanin yaninda bulunmasi sonuglar etkilenmis olabilir

olarak diistiniilmiistiir.

Calismada tarafimiza ilk basvurdugunda inhibitor varligi ile hastanin bakicidan
daha fazla yardim isteme acisindan bakildiginda herhangi bir fark saptanmamistir
Hastanin aldig1 tedavi sekliyle bakici {izerindeki gerginlik ac¢isindan
degerlendirildiginde hi¢ bir farklilik saptanmamigtir. Kanama siklig1 ile bakicinin
kendisine zaman ayriamama acisindan bakildiginda her hangi bir fark

saptanmamistir.
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Hemofili hastalarin kanama &ykii sayisiyla bakicilar iizerindeki korku agisindan
degerlendiriliginde anlamli saptanmistir. Kanama sayisi arttik¢a bakicilarin korku
artmaktadir. Caligmamizda Kanama sayisiyla bakicilarin sagligi agisindan
degerlendirildiginde herhangi bir fark saptanmamistir. Hastaligin siddetiyle
bakicilarin sosyal yasamanin etkilenmesi agisindan bakildiginda anlamli fark

bulunmamustir.

Hastaligin  siddetiyle Bakicilar iizerindeki Ekonomik yiikk agisindan
degerlendirildiginde herhangi bir fark saptanmamistir. Ailesinde bagka bir kiside
hemofil hastalik bulunmasiyla Bakicilarin {izerindeki gerginlik ac¢isindan
bakildiginda anlamli bir fark saptanmistir. Ailesinde bagka bir kiside hemofil

hastalik olmasi bakicilarda gerginlik yaratmaktadir.

Bakicilar hemofil olan hastalariyla ilgilenirken diger taraftadan ailesindeki diger
kisi ve i sorumluluk vardir. Tedavi alma siklig1 ile bakicilarin diger aile ve 1
sorumlulugu getirme arasinda zorlanma agisindan bakildiginda herhangi farklilik
saptanmamugtir. Tedavi almayan 2 kisi ¢ikarilip tekrar degerlendirildiginde

herhangi bir fark saptanmamustir.

Hemofil hastalarin kanama Oykiisii olmasi Bakcilarin iizerinde ekonomik
duygusal ve sosyal acisindan yiik olmaktadir. Son 1 sene i¢inde kanama sayisiyla
Bakicilarin sosyal yasamainin etkilenmesi agisindan bakildiginda anlamli fark
saptanmistir. Hastalarin kanama sayisi artikca Bakicilarin sosyal yasamini
etkilemektedir. Ama Hastalarin kanama olup olmamasi agisindan tekrar

degerlendirildiginde herhangi bir fark saptanmamustir.

Calismadaki sonuglarina bakildiginda ¢alismaya katilan hasta sayisinin az olmasi
(N=72) sonucu etkilemis olabilir olarak diisiinilmiistiir. Calismaya katilan hasta
sayisinin artirilmasiyla daha verimli sonug elde edilebilir. Hemofil hastaligin
tanist genelde cocuk doneminde almaktadir. Hastalar tarafimiza eriskin donemde

basvurmaktadir. Bu nedenle hastaligin getirdigi zorluklarina aligmig olabilir
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olarak diisiiniilmiistiir. Eger Cocuk doneminde tekrar ayni ¢alisma yapilmasi

durumunda farkli bir sonug elde edilebilir.

17. Calisma Anket doldurularak yapilmis olup bakicnin yaninda ¢ogu zaman hasta
bulunmaktadir. Caligmaya katilan bir ka¢ hastanin okur yazar olmamasi anketteki
sorularin tam anlamamis olup yanlig yanit vermis olabilir. Bu ag¢idan bakildiginda

calismada elde edilen sonuglar etkilenmis olabilir olarak diistinlimiistiir.
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EKLER

EK-1 Onam formu

BILGILENDIRILMIS GONULLU OLUR FORMU

Sayin Katihmel,

Katildiginiz bu ¢aligma bilimsel nitelikte bir arastirma olup konusu “Hemofili
hastalarinin bakic1 tizerindeki yiikiiniin arastirilmasidir.” dir. Bu arastirma, Hacettepe
Universitesi T1p Fakiiltesi I¢ hastaliklart Anabilim dalimin Hematoloji boliimiinde
yirattulmekte olup Prof.Dr. Salih Aksunun sorumlu Arastirmact Aras.Gor.Dr. Hassan

HUSSAIN'in yiiksek lisans tezi kapsaminda yapilmaktadir.

Bu c¢alismaya katilmak goniilliiliilk esasina dayanmaktadir. Calismaya katilmama ve
calismanin herhangi bir asamasinda, higbir cezaya/yaptirima maruz kalmaksizin, ¢alismadan
ayrilma hakkina sahipsiniz. Arastirmada yer almaniz nedeniyle size hicbir 6deme yapilmayacak
ve sizden de higbir Ucret talep edilmeyecektir. Anketi yanitlamaniz, arastirmaya katilim igin
onam verdiginiz anlamina gelmektedir. Arastirma hakkinda daha fazla bilgi almak i¢in
arastirmact Hassan HUSSAIN’e basvurabilir, arastirmaciya ginin 24 saatinde -----------------

numarali cep telefonundan erisebilirsiniz.
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Arastirmanin bilgilendirilmis goniillii olur formundaki tiim ac¢iklamalar1 okudum/sozlii olarak
dinledim. Bana yukarida konusu ve amaci belirtilen arastirma ile ilgili yazih ve sozlii aciklama asagida
belirtilen arastirmaci tarafindan yapildi. Arastirmaya goniillii olarak katildigim istedigim zaman
gerekeeli veya gerekcesiz olarak arastirmadan ayrilabilecegimi biliyorum. S6z konusu arastirmaya,
hicbir baski ve zorlama olmaksizin kendi rizamla katilmayi kabul ediyorum.

Gonillinin Adi-Soyadi Imzas1 Tarih:

Arastirma hakkindaki yukaridaki ve istenen diger bilgiler katihmciya tarafimdan aciklanmis

ve yazili onamim alinmistir.

Arastirmacinin (Adi-Soyadi) Imzast Tarih:

Aras.Gor.Dr. Hassan HUSSAIN
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EK-2 Anket formu

HEMOFILI HASTANIN BAKICI UZERINDEKI YUKU ADLI TAZ CALISMASI
ICIN HAZIRLANAN ANKET FORMU 2020-2021

A. Hastanin hastalik ve demografik bilgileri

Anket No:
1. Cinsiyetini 1. Kadin 2. Erkek
2. Kag yasindasiiz? .........

3. C")grenirr_]. durumunuz nedir? 1) Okur-yazar degil 2) Okur-yazar 3) Ikokul 4) Ortaokul
5) Lise 6) Universite

4. Medeni durumunuz nedir? 1. Evli 2. Hi¢ evlenmemis 3. Dul 4. Bosanmis/ayr1 yasiyor
5. Cocugunuz var mi? 1. Var 2. Yok

6. Cocuk varsakactane ?1)1 2)2 3)3 4)4 5)>5

7. Bir iste galisiyor musunuz? a. Evet b. Hayir

8. Mesleginiz 1) Memur 2) serbest 3) Issiz 4) Emekli 5) Ogrenci

9. Hemofili tipi 1) Tip A2) TipB3) TipC

10. Hemofili siddeti 1) Hafif 2) Orta 3) Agir

11. Inhibitor varlig1 1) Var 2) Yok

12. Tedavi sekli 1) Profilaktik tedavi 2) Talep uzerinde verilen tedavi 3.Immun tolerans
induksiyon tedavisi

13. Faktor uygulamasi 1) Kendisi 2) Aile birisi 3) Saglik personeli
14. Faktor uygulama yolu 1) Periferik ven 2) Santral ven

15. Faktor replasman siklig1 1) Haftada bir kere 2) haftada 2 kere 3) Haftada 3 kere 4)
haftada 3 kezden fazla 5) diger

16. Son 1 sene iginde Kanama &ykiisii 1) hig olmadi 2) 1-4 kere 3) >5

17.Kanama Sykiisii varsa hangisi/hangileri 1) beyin 2) Eklem 3) GIS 4) Diger
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18. Eslik eden bagka bir hastalik 1) var 2) yok
19. Eslik eden hastalik varsa hangisi/hangiler? ----------------
20. Son 1 sene i¢inde kanamaya bagli cerrahi girisim 1) var 2) Yok

21. Son 1 sene icinde kanamaya bagl cerrahi girisim varsa hangisi/hangileri? ---------

B. Bakicimin hastalik ve Demografik bilgileri

1. Cinsiyetiniz 1. Kadin 2. Erkek
2. Kag yasindasiniz? .........

3. Ogrenim durumunuz nedir? 1) Okur-yazar degil 2) Okur-yazar 3) lkokul 4) Ortaokul
5) Lise 6) Universite

4. Medeni durumunuz nedir? 1. Evli 2. Hi¢ evlenmemis 3. Dul 4. Bosanmis/ayr1 yasiyor
5. Kronik bir hastalik var mi? 1) Var 2) yok

6. Kronik bir hastalik varsa hangisi/ hangileri? ---------------------

5. Cocugunuz var mi? 1. Var 2. Yok

6. Cocuk varsakactane ?1) 1 2)2 3)3 4)4 5)>5

7. Kag tane hemofili cocuk var? 1) 1 2) 2 3) 3 4) 4 5)>5

8.Ailesinde baska birisinde hemofili hastalig1 var mi1? 1) Var 2) Yok

9. Ailesinde bagka birisinde hemofili hastalig1 varsa kimde? ----------------

10. Bir iste ¢alisiyor musunuz? a. Evet b. Hayir

11. Mesleginiz 1) Memur 2) serbest 3) Issiz 4) Emekli 5) Ogrenci 61) Diger

12. Calisma tip 1) Tam giin 3) yarim giin 4) calismiyor
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BAKIM VERME YUKU OLCEGININ TURKCE CEVIiRiSi

Aciklama: Asagida insanlarin bir baskasina bakim verirken hissettiklerini yansitan
ifadeler bulunmaktadir. Her bir sorudan sonra sizin bu duygular1 higbir zaman, nadiren,
bazen, oldukga sik ve hemen her zaman olmak iizere hangi siklikla yasadiginizi
gosteren ifadeler yer almaktadir. Dogru ya da yanlis cevap yoktur.

1. Yakininizin ihtiyact oldugundan daha fazla yardim istedigini diistiniyor musunuz?
0 Higbir zaman 1 Nadiren 2 Bazen 3 Oldukea sik 4 Hemen her zaman

2. Yakiiniza harcadiginiz zamandan dolay1, kendinize yeterince zaman
ayiramadiginizi diisiiniiyor musunuz?
0 Higbir zaman 1 Nadiren 2 Bazen 3 Oldukca sik 4 Hemen her zaman

3. Yakininiza bakim verme ile aile ve is sorumluluklarinizi yerine getirme arasinda
zorlandiginizi diistiniiyor musunuz?
0 Higbir zaman 1 Nadiren 2 Bazen 3 Oldukca sik 4 Hemen her zaman

4. Yakiminizin davranislari nedeniyle rahatsizlik duyuyor musunuz?
0 Higbir zaman 1 Nadiren 2 Bazen 3 Oldukca sik 4 Hemen her zaman

5. Yakinimizin yanindayken kendinizi kizgin hissediyor musunuz?
0 Higbir zaman 1 Nadiren 2 Bazen 3 Oldukca sik 4 Hemen her zaman

6. Yakininizin diger aile iiyeleri ya da arkadaslarinizla iliskilerinizi olumsuz yénde
etkiledigini dustnlyor musunuz?
0 Higbir zaman 1 Nadiren 2 Bazen 3 Oldukg¢a sik 4 Hemen her zaman

7. Gelecegin yakininiza getirecebileceklerinden korkuyor musunuz?
0 Higbir zaman 1 Nadiren 2 Bazen 3 Oldukca sik 4 Hemen her zaman

8. Yakininizin size bagimli oldugunu diisiinliyor musunuz?
0 Higbir zaman 1 Nadiren 2 Bazen 3 Oldukg¢a sik 4 Hemen her zaman

9. Yakinimizin yanindayken kendinizi gergin hissediyor musunuz?
0 Higbir zaman 1 Nadiren 2 Bazen 3 Oldukca sik 4 Hemen her zaman

10. Yakininizla ilgilenmenin sagliginizi bozdugunu diistiniiyor musunuz?
0 Higbir zaman 1 Nadiren 2 Bazen 3 Oldukg¢a sik 4 Hemen her zaman

11. Yakiminiz nedeni ile 6zel hayatinizi istediginiz gibi yasayamadiginizi diistiniiyor
musunuz?
0 Hicbir zaman 1 Nadiren 2 Bazen 3 Oldukg¢a stk 4 Hemen her zaman

12. Yakininiza bakmanin sosyal yasaminizi etkiledigini diisiiniiyor musunuz?
0 Higbir zaman 1 Nadiren 2 Bazen 3 Oldukga sik 4 Hemen her zaman
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13. Yakininizin bakimini iistlendiginiz i¢in rahatga/kolay arkadas edinemediginizi
distndyor musunuz?
0 Higbir zaman 1 Nadiren 2 Bazen 3 Oldukga sik 4 Hemen her zaman

14. Yakinimmzin sizi tek dayanagi olarak goriip, sizden ilgi bekledigini diisiiniiyor
musunuz?
0 Higbir zaman 1 Nadiren 2 Bazen 3 Oldukca stk 4 Hemen her zaman

15. Kendi harcamalariizdan kalan paranin yakininizin bakimi igin yeterli olmadigini
dustnuyor musunuz?
0 Higbir zaman 1 Nadiren 2 Bazen 3 Oldukca sik 4 Hemen her zaman

16. Yakininiza bakmay1 daha fazla siirdiiremeyeceginizi hissediyor musunuz?
0 Hicbir zaman 1 Nadiren 2 Bazen 3 Oldukga sik 4 Hemen her zaman

17. Yakiniiz hastalandigi zaman yasaminizin kontroliinii kaybettiginizi diistiniiyor
musunuz?
0 Higbir zaman 1 Nadiren 2 Bazen 3 Oldukca sik 4 Hemen her zaman

18. Yakininizin bakimini bir baskasinin tistlenmesini ister miydiniz?
0 Higbir zaman 1 Nadiren 2 Bazen 3 Oldukca sik 4 Hemen her zaman

19. Yakininiz i¢in yapilmasi gerekenler konusunda kararsizlik yasiyor musunuz?
0 Higbir zaman 1 Nadiren 2 Bazen 3 Olduk¢a sik 4 Hemen her zaman

20. Yakiniiz i¢in daha fazlasini yapmak zorunda oldugunuzu diisiiniiyor musunuz?
0 Higbir zaman 1 Nadiren 2 Bazen 3 Oldukca sik 4 Hemen her zaman

21. Yakininizin bakiminda yapabileceginiz isin en iyisini yaptiginizi diisiiniiyor
musunuz?
0 Higbir zaman 1 Nadiren 2 Bazen 3 Oldukga sik 4 Hemen her zaman

22. Yakininiza bakarken genellikle ne kadar gii¢liik yastyorsunuz?
0 Hig 1 Biraz 2 Orta 3 Oldukg¢a 4 Asiri
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BURDEN INTERVIEW (ORIJINAL OLCEK)

INSTRUCTIONS: The following is a list of statements, which reflect how people
sometimes feel when taking care of another person. After each statement, indicate how
often you feel that way; sometimes, quite frequently, or nearly always. There are no
right or wrong answers.

1. Do you feel that your relative asks for more help than he/she needs?
0. Never 1. Rarely 2. Sometimes 3. Quite Frequently 4. Nearly Always

2. Do you feel that because of the time you spend with your relative that you don’t
have enough time for yourself?
0. Never 1. Rarely 2. Sometimes 3. Quite Frequently 4. Nearly Always

3. Do you feel stressed between caring for your relative ve trying to meet other
responsibilities for your family or work?
0. Never 1. Rarely 2. Sometimes 3. Quite Frequently 4. Nearly Always

4. Do you feel embarrassed over your relative’s behavior?
0. Never 1. Rarely 2. Sometimes 3. Quite Frequently 4. Nearly Always

5. Do you feel angry when you are around your relative?
0. Never 1. Rarely 2. Sometimes 3. Quite Frequently 4. Nearly Always

6. Do you feel that your relative currently affects your relationship with other family
members or friends in a negative way?
0. Never 1. Rarely 2. Sometimes 3. Quite Frequently 4. Nearly Always

7. Are you afraid what the future holds for your relative?
0. Never 1. Rarely 2. Sometimes 3. Quite Frequently 4. Nearly Always

8. Do you feel your relative is dependent upon you?
0. Never 1. Rarely 2. Sometimes 3. Quite Frequently 4. Nearly Always

9. Do you feel strained when you are around your relative?
0. Never 1. Rarely 2. Sometimes 3. Quite Frequently 4. Nearly Always

10. Do you feel your health has suffered because of your involvement with your
relative?
0. Never 1. Rarely 2. Sometimes 3. Quite Frequently 4. Nearly Always

11. Do you feel that you don’t have as much privacy as you would like, because of your
relative?
0. Never 1. Rarely 2. Sometimes 3. Quite Frequently 4. Nearly Always

12. Do you feel that your social life has suffered because you are caring for your
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relative?
0. Never 1. Rarely 2. Sometimes 3. Quite Frequently 4. Nearly Always

13. Do you feel uncomfortable about having friends over, because of your relative?
0. Never 1. Rarely 2. Sometimes 3. Quite Frequently 4. Nearly Always

14. Do you feel that your relative seems to expect you to take care of him/her, as if you
were the only one he/she could depend on?
0. Never 1. Rarely 2. Sometimes 3. Quite Frequently 4. Nearly Always

15. Do you feel that you don’t have enough money to care for your relative, in addition
to the rest of your expenses?
0. Never 1. Rarely 2. Sometimes 3. Quite Frequently 4. Nearly Always

16. Do you feel that you will be unable to take care of your relative much longer?
0. Never 1. Rarely 2. Sometimes 3. Quite Frequently 4. Nearly Always

17. Do you feel you have lost control of your life since your relative’s illness?
0. Never 1. Rarely 2. Sometimes 3. Quite Frequently 4. Nearly Always

18. Do you wish you could just leave the care of your relative to someone else?
0. Never 1. Rarely 2. Sometimes 3. Quite Frequently 4. Nearly Always

19. Do you feel uncertain about what to do about your relative?
0. Never 1. Rarely 2. Sometimes 3. Quite Frequently 4. Nearly Always

20. Do you feel you should be doing more for your relative?
0. Never 1. Rarely 2. Sometimes 3. Quite Frequently 4. Nearly Always

21. Do you feel you could do a better job in caring for your relative?
0. Never 1. Rarely 2. Sometimes 3. Quite Frequently 4. Nearly Always

22. Overall, how burdened do you feel in caring for your relative?
0. Not at all 1. A little 2. Moderately 3. Quite a bit 4. Extremely
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