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OZET

Tat NM. Hemofili Hastalarinda Alt Ekstremite Eklem Artropatisinde Manuel
Tedavinin Etkinligi, Hacettepe Universitesi, Saghk Bilimleri Enstitiisii, Fizik Tedavi ve
Rehabilitasyon Program, Doktora Tezi, Ankara 2019. Bu calismanin amaci alt
ekstremite eklem artropatisi olan hemofili hastalarinda ev egzersiz programina ek olarak
uygulanan manuel tedavinin hemofili fonksiyonel bagimsizlik diizeyi, eklem sagligi,
kinezyofobi, fonksiyonel diizey, eklem hareket acikligi, kas kuvveti ve agr1 diizeyine olan
etkilerini arastirmaktir. Caligmaya alt ekstremite eklemlerinden en az birinde artropati
gelismis ve yaglar1 18-30 arasinda degisen 17 agir tip hemofilik erkek dahil edilmistir.
Bireyler randomizasyon yontemiyle Ev Egzersiz Grubu (EEG) ve Manuel Tedavi Grubu
(MTG) olmak iizere 2’ye ayrilmistir. EEG egzersiz programimi evde uygularken, MTG ayni1
ev egzersiz programina ek olarak haftada 3 giin ve giinde 1 saat ayn1 fizyoterapist tarafindan
manuel tedavi uygulanmistir. Her iki grup toplam 5 hafta siireyle takip edilmis ve tedavi
oncesi yapilan degerlendirmeler tedavi sonrasinda tekrarlanmistir. Her iki gruptaki
hemofiliklerin eklem sagligi Hemofili Eklem Saglig1 Skorlamasi1 (HESS) ile, kinezyofobileri
Tampa Kinezyofobi Olgegi ile, fonksiyonellikleri Hemofili Fonksiyonel Bagimsizlik Skoru
(HFBS) ile degerlendirilmistir. Fonksiyonel diizey i¢in ayrica Fonksiyonel Uzanma, Zamanli
Kalk Yiirii ve 5 Defa Otur-Kalk testleri kullanilmigtir. Eklem hareket acikligi gonyometre
ile, kas kuvveti dijital dinamometre ile, agr1 diizeyi Viziiel Analog Skalasi (VAS) ile
degerlendirilmistir. Her iki grupta eklem ici kanama sayilarinda azalma goriilmistiir. Tedavi
sonrast MTG’de eklem hareket agikligi, kas kuvveti, aktivite VAS, HESS ve HFBS’de
anlaml1 gelismeler bulunmustur (p<0,05). Tedavi sonrasi ayrica, her iki grupta Fonksiyonel
Uzanma ve 5 Defa Otur-Kalk testlerinin sonuglarinda anlamli gelismeler bulunurken
(p<0,05), Zamanli Kalk Yiirii Testi ve Tampa Kinezyofobi Ol¢ek sonuglarinda herhangi bir
degisiklik olmamustir (p>0,05). Gruplar aras1 karsilastirmada, HESS-indeks eklem ve total
HESS’de, Fonksiyonel Uzanma Testi’nde, Aktivite VAS’inda, diz ekstansiyon hareket
acikliginda ve ayak bilegi dorsi ve plantar fleksorlerinin kas kuvvetinde MTG lehine anlaml
farklar bulunmustur (p<0,05). HFBS, Tampa Kinezyofobi Olgegi’nde, 5 Defa Otur-Kalk ve
Zamanl Kalk Yiirii testlerinde, Istirihat VAS, diz fleksiyon hareket agikhiginda, diz
ekstansor ve fleksor kas kuvvetinde ise gruplar arasinda anlamli fark bulunmamistir
(p>0,05). Calismanin sonucunda alt ekstremite artropatili hemofiliklere uygulanan manuel
tedavinin Ozellikle eklem sagligi, diz ekstansiyon eklem hareket agikligi, aktivite VAS’1,
ayak bilegi kas kuvveti ve fonksiyonel diizeyin gelistirilmesinde etkili oldugu gosterilmistir.
Bu sonuglara gore hemofilik artropatili hastalarin fizyoterapi ve rehabilitasyon programi
igerisinde genelde ¢ok kullanilmayan manuel tedavinin 6zel bir 6neme sahip oldugu ve bu

nedenle fizyoterapi ve rehabilitasyonda kullanilmasinin gerekliligi ortaya konulmustur.

Anahtar kelimeler: Hemofili, artropati, fizyoterapi, manuel tedavi, eklem saglig:
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ABSTRACT

Tat NM. The Effectiveness of Manual Theraphy on Lower Extremity Joint
Arthropathy in Patients with Hemophilia, Hacettepe University, Graduate School of
Health Science, Physical Therapy and Rehabilitation Program, PhD Thesis, Ankara
2019. The aim of this study was to investigate the effects of manual therapy in addition to
home exercise program on hemophilia functional independence level, joint health,
kinesiophobia, functional level, range of motion, muscle strength and pain level in
hemophilic individuals with lower extremity joint arthropathy. Hemophilic arthropathy was
developed in at least one of the lower extremity joints and aged between 18-30 years 17
severe type hemophilic men were participated in the study. The participants were divided
into two groups as Home Exercise Group (HEG) and Manual Therapy Group (MTG) by
randomization method. While the HEG was performed the exercise program at home, in
addition to the same HEG manual therapy were applied to the MTG by the same
physiotherapist 3 days a week for 1 hour. Both groups were followed for a total of 5 weeks
and pre-treatment evaluations were repeated post-treatment. The joint health of the
hemophilics in both groups were evaluated with Hemophilia Joint Health Score (HJHS),
their kinesiophobia level were evaluated with Tampa Kinesophobia Scale, their
functionality with the Functional Independence Score in Hemophilia (FISH). In addition,
Functional Reach, Timed Up and Go and 5 Times Sit-to-Stand tests were used for functional
level. The range of motion was evaluated with a goniometer, muscle strength was measured
with a digital dynamometer and pain level was assessed with a Visual Analogue Scale
(VAS). Number of hemarthrosis decreased in both groups. Significant improvements in
range of motion, muscle strength, activity VAS, HIHS and FISH were found in the MTG
after treatment (p<0.05). There was also significant improvement in Functional Reach and 5
Times Sit-to-Stand tests results in both groups (p<0.05), while there was no change in Timed
Up and Go Test and Tampa Kinesiophobia Scale results (p>0.05). In the comparison
between the groups, significant differences were found in favor of the MTG in the HIHS-
index joint and total HJHS, Functional Reach Test, Activity VAS, knee extension range of
motion, and muscle strength of ankle dorsi and plantar flexors (p<0.05). No significant
difference was found between the groups in FISH, Tampa Kinesophobia Scale, Timed Up
and Go and 5 Times Sit-to-Stand tests, resting VAS, knee flexion range of motion and knee
extensor and flexor muscle strength (p>0.05). As a result of the study, it was shown that
manual therapy applied to patients with hemophilic arthropathy was especially effective in
improving joint health, knee extension range of motion, activity VAS, ankle muscle strength
and functional level. According to these results, manual therapy which is not commonly
used in the physiotherapy and rehabilitation program of the patients with hemophilic
arthropathy has a special importance and therefore it is necessary to use it in the
physiotheraphy and rehabilitation of the hemophilics.

Key Words: Hemophilia, arthropathy, physiotheraphy, manual therapy, joint health
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1. GIRIS

Hemofili kas ve eklem i¢i kanamalarla ile karakterize yasam boyu devam
eden kalitsal kronik kanama bozuklugudur. Eklem i¢i kanamalar, sinovit ve
morarmalar hemofili hastalarinda en sik karsilagilan problemlerdir ve siklikla eklem
cevresinde belirgin kas atrofisi ve ayrica yasam kalitesini etkileyen ciddi diizeyde

eklem agris1 eslik eder (1, 2).

Eklem i¢i kanamalar en sik karsilagilan kanamalar olup (3-5), tekrarli
olmalar1 nedeniyle hemofili hastalarinda en Onemli morbidite sebebi olarak
goriilmektedir (6, 7). Zaman igerisinde eklem ici kanama ve sinovit arasinda kisir bir
dongii meydana gelir (8). Tekrarlayan kanamalar “hemofilik artropati” olarak bilinen
geri-doniisiimsiiz ilerleyici eklem yikimina neden olur. Kas-iskelet sisteminde kronik
agri, eklem hareket agikligt (EHA) ve kas kuvvetinde azalmaya neden olur (9).
Hemofili hastalarindaki kas-iskelet sisteminde meydana gelen bu ilerleyici
degisiklikler erken donemde etkin bir konservatif tedavi ile tedavi edilmezlerse
eklemlerde dejeneratif degisikliklere, eklem limitasyonlarmma veya degisik

derecelerde fonksiyon kaybina yol agar.

Hemofilik hastalarin kaliteli, agrisiz ve herhangi bir kisitlanma olmadan
giinliik yasam aktivitelerini siirdiirebilmeleri ve toplumsal katilim1 saglayabilmeleri
icin erken yaslardan itibaren fizyoterapi ve rehabilitasyon ile kas-iskelet sistem
fonksiyonlarinin korunmasi ve gelistirilmesi gerekir. Literatiirde de gosterildigi gibi
bu hastalara uygulanan fizyoterapi ve rehabilitasyon hem bireysel hem de toplum
saglig1 acisindan oldukga etkilidir ve saglik harcamalarini 6nemli diizeyde azaltir (7,

10, 11).

Fizyoterapi ve rehabilitasyon programi alamayan hemofilik artropatili
hastalarda zaman i¢inde eklemlerde dejeneratif degisiklikler ve artropati siddeti artar.
Buna bagli olarak eklemlerde agri, limitasyon, yiirime paterninde degisiklikler
hemofiliklerin islevselligini, toplumsal katilimini ve yasam kalitesini etkileyerek

fonksiyonel bagimsizligi simirlandirir (12, 13).



Cogu kez geng yaslarda ortaya c¢ikan bu durum nedeniyle hastalar giinliik
yasamlarinda bagimli, sosyal aktivitelerinde kisith ve iiretkenligi azalmis bireyler
haline gelirler. Bazen de ortaya ¢ikan bu problemler veya komplikasyonlar nedeniyle
cerrahi tedavi gerekebilir. Bu cerrahi tedavilerde eklem debridmani gibi daha basit
cerrahi uygulamalardan eklem fiizyonu ve eklem replasmani gibi daha zor cerrahiler
uygulanabilmektedir. Bu cerrahi iglemlerin bazilar1 tekrarli kanamaya bagl yeni bir
cerrahi islem gerektirmekte veya yapilan cerrahilerin fonksiyonel sonuglari istenilen

diizeyde olmamaktadir (14, 15).

Bu nedenle bu caligmada hedeflendigi gibi hastaligin erken ddneminde
eklemlerde olusabilecek hemofilik artropati i¢in etkin, ulasilabilir, uygulanabilir ve
kanita dayali girisimsel olmayan tedavi uygulamalarindan biri olan fizyoterapi ve
rehabilitasyon programlarinin gelistirilmesine ihtiya¢ vardir. Hemofilik artropatili
hastalar i¢in fizyoterapi ve rehabilitasyon hizmetlerine olan ihtiyacin giderilmesi ve
hizmetlerin gelistirilmesi uzun vadede siirdiiriilebilir saglik politikalar1 i¢in de
onemlidir. Hemofili tedavisinde genel prensip artropati gelismesini engellemektir.
Ancak hastalarin kanama aninda ve kanamadan onceki koruyucu tibbi tedavileri
basarili sekilde siirdiiriiliir iken var olan eklem problemlerine yonelik fizyoterapi ve

rehabilitasyon uygulamalarina yeterince yer verilmemektedir (16).

Bununla ilgili olarak klinik diizeyde yurtdisinda belli bazi merkezlerde
egzersiz agirlikli fizyoterapi uygulamalar1 yapilmaktadir ancak hala oldukca
yetersizdir. Arastirma diizeyinde de literatiirde oldukca az sayida c¢alismacinin
egzersizin etkinligini gosteren arastirmalar1 yer almaktadir (17-19). Ulkemizde ise
hem klinik hem de arastirma bazinda fizyoterapi ve rehabilitasyonun hemofilik
artropatide etkinligini gosteren calisma yok denecek kadar azdir. Hem yurti¢i hem de
yurtdisindaki ¢alismalarda hemofilik hastalarinin fizyoterapi ve rehabilitasyonunda
genellikle egzersiz veya hidroterapi gibi konvansiyonel yaklasimlar ve yiizme veya

yiirlime gibi fiziksel aktiviteler 6nerilmektedir (20-23).

Fizyoterapi ve rehabilitasyon kliniklerinde kas-iskelet sistem problemi olan
hastalarin tedavisinde siklikla kullanilan manuel tedavi uygulamalari hemofilik
artropatili hastalarin fizyoterapi ve rehabilitasyonunda kanama riskinden dolay1

kontraendike olarak kabul edilmekteydi.



Literatiirde son 5 yilda yapilan calismalarda dirsek ve ayak bileginde
artropatisi olan hemofiliklerde manuel tedavinin eklem sagligi, agr1 ve EHA’y1
gelistirmede glivenli bir yontem oldugu (24-26) ve hatta inhibitorlii vaka
caligmasinda inhibitorlii hastada bile glivenle kullanilabilecegi ortaya konulmustur

7).

Calismamizda literatiirden farkli olarak manuel tedavinin hemofilik
hastalarda kas kuvveti, fonksiyonel diizey, eklem sagligi, fonksiyonel bagimsizlik
skoru, kinezyofobi gibi Onemli parametreler iizerine etkileri incelenmistir.
Bahsedilen bu parametreler hemofiliklerin fonksiyonel kapasitesi, gilinliik yasam
aktiviteleri ve yasam Kkaliteleri ile daha yakindan iligkilidir. Bu nedenle bu
parametrelerin degerlendirilmesi ve yapilan uygulamalarin bu parametreler {izerine
olan etkilerinin bilinmesi hem hemofilikler hem de fizyoterapistler i¢in ¢ok
onemlidir. Boylelikle hemofilik artropatiye bagli komplikasyonlar, fonksiyonel
limitasyonlar veya yeti yitimleri 6nlenmis veya en aza indirgenmis olacaktir. Ayrica
bu degerlendirmeler 1s18inda en uygun fizyoterapi ve rehabilitasyon programi
planlanmis olacak; bu hastalarda yillarca kullanilmaktan ka¢inilmis olan manuel
tedavinin bu parametreler {izerine olan yararli veya zararl etkileri ¢ok boyutlu olarak

incelenerek bu konuda fikir olusturulacaktir.

Elde edecegimiz sonuglar, alt ekstremite artropatisi olan hemofili hastalarinda
siklikla verilen kuvvetlendirme ve fonksiyonel egzersizlerinin daha sinirli faydalar
yerine, hastada kanama riski olusturmadan, eklem sagligimi ve fonksiyonel
bagimsizlik diizeyini arttiracak ¢ok kapsamli ve ¢o6ziim odakli fizyoterapi ve
rehabilitasyon yaklasimi ortaya konulacaktir. Caligmamiz kronik bir rahatsizlik olan
hemofilik artropatide manuel tedavinin literatiirde olmayan fonksiyonel diizey ve
kinezyofobi parametreleri {izerine olan etkisini belirlemek icin 6nemli bir referans
caligmasi olacaktir. Ayrica literatiirde hemofilik diz artropatisinde manuel tedavinin
etkinligini gdsteren herhangi bir ¢alismaya rastlanmamistir. Bu nedenle diz eklemi
dahil tiim alt ekstremite eklemlerini bir biitiin olarak inceleyen bir ¢alismanin

olmamasi nedeniyle boyle bir caligma planlamistir.



Bu ¢aligmanin amaci, alt ekstremite eklemlerinde artropati gelismis hemofili
hastalarinda ev egzersiz programina ek olarak uygulanan manuel tedavinin EHA, kas
kuvveti, agr1 diizeyi, kanama siklig1, fonksiyonel bagimsizlik diizeyi, eklem sagligi,

kinezyofobi ve fonksiyonel diizey iizerine olan etkileri arastirmaktir.
Calismanin Hipotezleri

HI1: Alt ekstremite artropatili hemofili hastalarinda ev egzersiz programi
olarak verilen fizyoterapi yaklasimlar1 hastalarin kanama sikliklari, agr1 siddetleri,
EHA, kas kuvveti, fonksiyonel diizey, kinezyofobi, hemofili eklem sagligi skoru
(HESS), indeks eklem HESS ve hemofili fonksiyonel bagimsizlik skoru (HFBS)

yoniinden etkilidir.

H2: Alt ekstremite artropatili hemofili hastalarinda ev egzersiz programina ek
olarak uygulanan manuel tedavi, hastalarin kanama sikliklari, agr1 siddetleri, EHA,
kas kuvveti, fonksiyonel diizey, kinezyofobi, HESS, indeks eklem HESS ve HFBS

yoniinden etkilidir.

H3: Alt ekstremite artropatili hemofili hastalarinda ev egzersizlerine ek olarak
uygulanan manuel tedavi ev egzersiz programina gore hastalarin agr siddetleri,
EHA, kas kuvveti, fonksiyonel diizey, kinezyofobi, HESS, indeks eklem HESS ve
HFBS yo6niinden daha etkilidir.



2. GENEL BIiLGILER
2.1. Hemofili

Hemofili koagiilasyon sisteminde gorevli Faktor VIII (FVIII) veya Faktor IX
(FIX) genlerinin mutasyonu sonucunda islevindeki bozukluk veya bu pihtilasma
faktorlerinin kismi veya tam eksikligi ile karakterize nadir kalitsal kanama

bozuklugudur (3, 5).

Hem FVIII hem de FIX genleri yeni mutasyonlara yatkindirlar. Vakalarin
yaklasik 2/3’iinde aile Oykiisii varken 1/3’linde gen mutasyonu vardir (5, 8, 28). Aile
Oykiisii olanlar genellikle dogum sonrasinda tani alir iken, gen mutasyonu olanlarsa

ilk kanama veya cerrahi iglem sonrasinda tan1 alirlar.

Kas ve eklem igine tekrarlayan kanamalar ile seyreden, X kromozomu ile
iliskili resesif gecis gosterdiginden genellikle anne tarafindaki erkekleri etkiler (5,

28).
2.1.1. Tarihcesi

Yahudi hahamlarin milattan sonra 2.ylizyilda yazmis oldugu Talmud’da iki
oglu siinnet isleminden sonra asir1 kanamadan dolayr kaybeden annenin iigilincii
oglunda siinnet yiikiimliliigliniin ortadan kaldirildigi yazilmistir. Arap doktor
Albukaz ise 12.ylizyillda 6nemsiz yaralanmadan sonra kanamadan olen erkeklerin
oldugu aileyi tanimlamustir. Endiiliis’lii yahudi filozof hekim Ibn Meymun, iki oglu
siinnet kanamasindan 6len bir kadinin, farkli kocasindan olan erkek bebeklerinde de
stinnet yiikiimliiliigiiniin kaldirilmasi ise hastaligin anneden aktarildigini géstermistir
(29-31). Hemofilinin bu tanimlamalar1 eski donemlerden beri ge¢misi ve Olimciil

sonuclar1 olan bir hastalik oldugunu ortaya koymustur.

Hemofilinin ilk modern tanim1 1803 yilinda Dr. John Conrad Otto tarafindan
“Bazi ailelerde var olan kanama bozuklugu” olarak tanimlanmistir. Hemofilinin
temel Ozelliklerini ve hastaliga ait belirtilerin sadece erkeklerde oldugunu, kadinlarin

ise erkek ¢ocuklarina hastaligi aktardiklari belirtilmistir (8, 29, 31).



Hemofili kelimesinin ilk kullanimi ise 1828 yilinda Ziirih Universitesi’nden
Hopff tarafindan yazilmis bir makaledir (30, 31). Hemofili “kraliyet hastalig1” olarak
adlandirilir ¢iinkii 1837'den 1901'e kadar Ingiltere Kraligesi olan Victoria hemofili B
tastyicisiydi. Hemofili B tasiyicist olan iki kizi Alice ve Beatrice yaptig1 evliliklerle
hastaligin Avrupa'daki bir¢ok kraliyet ailesi iiyesine aktarilmasina neden olmustur.
Alice hastalifin Alman ve Rus kraliyet ailesine gegmesine neden olurken Beatrice ise
hastaligin Ispanyol kraliyet ailesine gegmesine neden olmustur (Sekil 2.1) (28, 31,
32).

Prince Albort | | — '\I Queon Viclona

o P |

| [ ] | |

I‘\._,..JI . | | TNMJ.- | | II‘-.,,,.JI {\“-H; . | Leopold Tumilnue
O sl e E W

- axiandra rene Eugenio
| Fritlia Leopold Maunce
: 1 . ; | T T l

|
L ] R,
4 sistors [ -Nuxjs -W'Jﬂm'mr| -Humy - - { ;’
L N
Allonso G ] p

Russian Royalty Gorman Royalty 50 LONZAO 5 ssters 3 brothers

. Spanish Royalty
y F ",
Unaffected male L) Nommal female

it

. Affociod malo - Carrior fomala

Sekil 2.1. Hemofilinin Avrupa kraliyet ailelerine yayilmasi (31).

Leopold kraligenin sekizinci ¢ocugu olup klinik olarak asir1 morarma, sik
eklem kanamalar1 olan agir hemofili B’idi. Kronik artropatiye bagli olarak erken
donemde engellikle karsilasti ve 31 yasinda beyin kanamasindan Olmiistiir (33).
Kralige Victoria’nin soyundan son kisi olan Waldemar 1945°te 6Imiistiir. ispanya’nin
Victoria’nin biiyilik torun kizi Olympia’nin “kan” hastaliginin ¢ocuklugunda 6len bir

oglu Paul Alexander vardi ve bu nedenle hayatta kalan son kisi olabilir (28).



Son Rus Cart II. Nicholas ile Alexandre’nin tek erkek ¢ocuklar1 ve tahtin tek
varisi olan prens Alexis Oldiirilmesi 1917 yilindaki Bolsevik Devrimi’ni
kolaylastirmis oldugu i¢in “Tarihi Degistiren Prens” olarak adlandirilir. Hemofili
hastaliginin tipleri arasindaki ayrim ise 1952 yilinda olmustur ve tani1 konan ilk

¢ocugun soyadindan dolay1 hemofili B “Christmas Hastalig1” olarak adlandirilmigtir

(34).
2.1.2. Genel Ozellikleri

Hemofilinin karakteristik 6zelligi kanamaya olan yatkinhiktir. FVIII veya
FIX'in yoklugu veya azalmasi, bozulmus veya yetersiz trombin olusumuna ve pihti

olusumuna neden olur (3, 35).

Hemofili kliniginde goriilen kanama ataklarinin biiyiik bir kismi1 yaklagik
%80-90°1 kas-iskelet sisteminde 6zellikle sinovyal siv1 igerigi fazla olan diz, dirsek
ve ayak bilegi gibi mentese tip eklemlerde daha yaygin iken omuz, el bilegi, kalca
gibi ¢ok eksenli eklemlerde ise daha nadir gergeklesir (3-5). Sinovyal eklemlerin
kanamalara yatkin olmasiin nedeni vaskiilarizasyonunun iyi olmasi ve mekanik

streslere maruz kalmalaridir (36).

Hemartroz olarak adlandirilan eklem i¢i kanamalar tekrarlayict oldugunda
uzun dénemde hastaligin en 6nemli morbiditesi olan inflamatuar ve dejeneratif siire¢
iceren hemofilik artropatiye neden olur (6, 7, 9). Agir tip hemofiliklerin yarisinda
hemofilik artropati belirtileri vardir (36, 37). Eklemlerin korunmasinda ve kas-iskelet
sistemi fonksiyonlarinin iyilestirilmesinde anahtar faktor hemartrozlarin sikligini ve

siddetini azaltmaktir (37).

Hemofili teshis ve tedavisi karmasik olan nadir bir hastaliktir (3). Hemofilinin
tedavisinde akut kanamalarda birincil ama¢ kanamanin Onlenmesi ic¢in eksik olan
pihtilasma faktoriinliin yerine konmasidir (3, 38). Ancak hastaligin agir formu
olanlarin tedavisinde akut kanama tedavisinden daha fazlasi gereklidir. Kanama
sikliginin azaltilarak eklem hasarinin 6nlenmesi veya yavaslatilmasi ile hemofili
hastalarinda herhangi bir sekel olusmadan sagligin ve yasam kalitesinin

tyilestirilmesi esastir.



2.1.3. Epidemiyoloji

Anti-hemofilik faktér olan FVII eksikliginde hemofili A, plazma
tromboplastin komponenti olan FIX eksikliginde ise hemofili B goriiliir. Hemofili A
prevalansi 1/5000 canli erkek dogum iken hemofili B’ninki ise 1/30000 canli erkek
dogumdur (3, 30). Hemofili A insidansi 11/100.000 kisi ile hemofili B’den dort kat
daha sik goriiliir (39, 40).

Diinya Hemofili Federasyonu’nun (WFH) 2017 yilindaki Yillik Kiiresel
Anket’ine katilan 116 iilkenin verilerine gore 196.706 kayith kayitli hemofili hastasi
bulunmaktadir. Bu hastalarin yaklasik %80°’1 hemofili A ve %20’si hemofili B’den
olugmaktadir (41).

WFH’m son olarak 2014 yilinda Yillik Kiiresel Anket’ine veriler gonderen
tilkemizde ise kayitli 4860 hemofili A ve 878 hemofili B hastas1 oldugu bildirilmistir
(42). Glinlimiizde ise hemofili hasta sayisinin yaklasik 7000 oldugu varsayilmaktadir.
Ulusal Kalitsal Kanama Bozukluklar1 Bilgi Yonetim ve Siirveyans Sistemi’ne

kayitli olan hastalarin yas ortalamasi 23 civarindadir (43).

2.1.4. Tipleri

Klinik kanama semptomlarindan ziyade plazma faktor diizeyine gore hastalik
tipleri hafif, orta ve agir hemofili olarak ii¢ gruba ayrilir. Hemofilinin kanama
paterni, kanama siklikligi, eklem kanamasi, kanamalarin baglama yast ve tan1 alma
yas1 faktor diizeyi ile yakindan iligkilidir (Tablo 2.1) (3, 5, 44). Hemofilik hastalarda
spontan veya ¢esitli etkenler sonucu meydana gelen kanamalarin siddeti de faktor

diizeyi ile yakindan iligkilidir (45).



Tablo 2.1. Hemofili tipleri ve kanamalarla iliskisi (5).

nadirdir.

Agir Hemofili Orta Hemofili Hafif Hemofili
Plazma faktor <1udL” 1-51U dL" 54010 dL"
diizeyi
Spontan kanama Tipiktir. Spontan kanama Spontan kanama

yoktur.

Kanama paterni

Eklem ve kas
i¢cine seklinde

Mindr travma veya
mindr cerrahi ile

Ciddi travma
veya cerrahi ile

gerceklesir. kanama olasidir. kanama olur.
Kanama siklig1 Haftada 1-2 Ayda 1-2 Kanama nadirdir
Eklem kanamas1 Tipiktir. Eklem i¢i kanama | Eklem kanamasi
olabilir. nadirdir.
Kanamalarin <1 yas 1-2 yas 2 yag-Erigkin
baslama yas1
Tan1 alma yas1 ~9ay ~ 22 ay Cerrahi sonrasi

IU dL !: Uluslararast iinite/desilitre

2.1.5. Genetik Gecis

Faktor VIII ve IX geni sirastyla X kromozomunun uzun kolundaki Xq27
ve Xq28 bulunduklar1 yer yerlesiktir (46). X kromozomuna bagli resesif gecis

gosterdigi i¢cin hastalarin tiimiine yakini yaklasik %97°si erkektir, kadinlar ise

tagtyicidir (47).

Agir hemofili A’da en yaygm goriilen genetik anormallik, etkilenen

kadilarin yaklasik %45’inde ger¢eklesen Intron 22°nin inversiyonudur (48).

Hemofilik bir babanin X kromozomunda anormallik var. Anne saglam ve
hemofili tagiyici degil ise yani anne iki normal XX kromozomu var ise dogacak her
kiz ¢ocuguna babasindan anormal gen aktarilir ve kizlar tasiyici olacaktir. Erkek

cocuklarinda ise higbiri babadan anormal gen almayacak ve bu nedenle higbiri

hemofililk olmayacaktir.
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Baba hemofilik olmazsa, anne hemofili tasiyicisi oldugunda, her kiz ¢ocugun
tagiyict olma olasiligi %50 ve her erkek ¢ocugun annesinden anormal geni alarak
hemofilik olma ihtimali %50’dir. Bir kadinin X kromozomunda anormal gen varsa
bu kadin hemofili tasiyicis1 olur ve kendisinde hemofili olmadigi halde geni

cocuklarina gegebilir (Sekil 2.2) (47, 49, 50).

Bir kadinin hemofilik olabilmesi ¢ok nadirdir ancak X kromozomunun
inaktivasyonuna veya nadiren iki defektif allelin her iki X kromozomunda anormal
gen tagiyorsa olabilir. Tasiyic1 kadinlar genellikle normal bir X kromozomlari
oldugundan ciddi kanama sorunlarmni Onleyecek kadar yeterli pihtilasma faktoriine
sahiptir ancak ailesinde hemofili hastas1 ve faktdr seviyesinin %40 altinda olan
bayanlarda tagiyici duruma isaret eder (51). Anne tasiyici olmasa da bazen bir bebek
hemofilik dogar. Bunun nedeni, FVIII veya FIX geninin sadece bebegin viicudunda

mutasyona ugramasidir.

XY 55 4
SR %
- o, -ug-"
& 3 — e - ve = -
e - nemSriiia H

& Cogrpight Woid Federato= of HMermop™ila

Sekil 2.2. Hemofilide Genetik Gegis (49).
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2.1.6. Hemostaz

Hemostazin en sade tanimi, kan damarlarindaki olas1 bir yaralanma sonrasi
pihtilasma sisteminde birtakim reaksiyonlarin olusumasi ve sonug¢ta kanamanin
durdurulmasi olarak tanimlanabilir. Sonrasinda damar duvarmin biitiinl{igliniin

devami i¢in olusan piht1 fibrinolitik mekanizmalarla rezorbe edilir (52).

Kanamanin baglamasindan kisa bir siire sonra kanamayi durdurmak igin
refleks vazokonstriiksiyon meydana gelir ve vaskiiler faz olarak adlandirilir.
Sonrasinda trombositler, Von Willebrand Faktéri (vWf) vasitasiyla damar
duvarindaki subendotel tabakadaki tip IV kollajene yapisir ve buna trombosit
adhezyonu denir. Trombositlerin kiimelenmesine de agregasyon denir. Bu fazda
trombosit fazi olarak adlandirilir (53). Aktiflesen trombositlerin adhezyon ve
agregasyon sonucu meydana gelen primer tikag zayiftir ve primer hemostaz olarak

adlandirilir (Sekil 2.3) (54).

Son olusan enzim trombin olarak bilinir ve bu da fibrinojen molekiiliinden
fibrin monomerlerinin ortaya ¢ikmasina neden olur ve bunun sonucunda jel seklinde
pihtilagsma reaksiyonlarininson {iriinii olan ¢6ziilebilir fibrin olusur. Fibrin stabilize
edici faktor (FXIII) ile fibrin ag seklinde baglanarak pihti stabil ve saglam hale gelir.
Iste bu siiregteki ptht1 olusumu da sekonder hemostaz olarak adlandirilir (Sekil 2.3)

(54).

Eger primer tika¢ fibrin ile desteklenemezse sekonder tika¢ olusmaz.
Hemofilide olusan tikag¢ gevsek ve islevsizdir ve hemofilide gerceklesen kanamalarin

baslica sebebidir.
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1-Vazokonstritksiyon

2-Primer Hemostaz

Sekil 2.3. Hemostaz Evreleri (54).

Kanin pihtilagmasi birbirinden bagimsiz iki temel mekanizma ile gerceklesir.
Bunlardan birincisi tiim protein komponentlerinin kanda bulundugu Hageman
faktorii (FXII) aktivasyonu ile baslayan intrinsik yol, digeri ise travmadan sonra
hiicre membran proteini olan doku faktoriiniin ile baslayan ekstrinsik yoldur. Sonugta
bu iki yol Faktor X (FX) un aktiflesmesini saglayarak ortak noktada birlesir. FX’dan
fibrin olusumuna dek devam eden olaylar biitiiniine de ortak yol adi verilir (Sekil
2.4). Bu fazda koagiilasyon fazi olarak adlandirilir. Ekstrinsik yolun fonksiyonu pihti
olusumunda daha baskindir ya da daha onemlidir. Bu yilizden ekstrinsik yoldaki

faktorlerin eksikligi ciddi kanama sorunlarina neden olur (55).
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intrinsik Yol Koagulasyon Kaskadi
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Sekil 2.4. Koagiilasyon kaskadi (56).

Koagiilasyon kaskadinin basamaklarinda bir enzim, baz1 kofaktorler
tarafindan aktiflestirilir ve yeni bir enzim olusturulur. Normalde FX’un aktivasyonu
ile pitht1 olusabilmesi i¢in, aktiflesmis FVIII (FVIIa) ve aktiflesmis FIX (FIXa),
kalsiyum iyonlar1 (Ca™") ve aktive olmus trombositlerden gelen fosfolipidlere ihtiyag
vardir. FVIIla, FIXa (serin proteaz) ile FX aktivasyon hizini arttirmak i¢in yardimci
faktor olarak gorev alan glikoproteindir. Hemofili’de FVIII ve FIX’un eksikliginde,
FXa dontstiirilemez. K vitaminine bagimli bir proteaz olan FX, pihtilagma

kaskadinda 6nemli rol oynar.
2.1.7. Klinik Bulgular

Kanamalar temel olarak agikca bilinen bir neden olmadan spontan veya
travma sonras1 meydana gelebilen hayati tehlike iceren kanamalardan daha az ciddi
kanamalara kadar dagilim gosteren genis bir spektrumda gozlemlenir (45). Kanama
Oykiisti genellikle yasam boyu iken, agir hemofili olan bazi ¢ocuklarda, yiiriimeye

veya kogmaya bagladiklar1 zamana kadar kanama belirtileri gozlemlenmeyebilir (5).
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Eklem i¢i kanamalar (hemartroz) %70-80 ile en sik gozlemlenen sekli iken
derin kas ici kanamalarda (hematom) ise %10-20 siklikla hastalarda gerceklesir (3-5,
45). Agir hemofili hastalar1 eger uygun medikal tedavi almazlarsa yilda 30’dan fazla
eklem i¢i kanama gerceklesir ve kanama sikligi ve yeri hastanin konsiiltasyon

sirasindaki yasina gore degisiklik gdsterme egilimindedir (3).

Agiz, dis etleri, burun ve genitotiriiner kanamalar ciddi major kanamalardir ve
hastalarda %5-10 siklikla gerceklesir. Nadir de olsa bazi kanamalar 6liimciil olabilir
ve acil tedavi gerektirir. Bu kanamalar santral sinir sistemi kanamalaridir ve

hastalarda <%35 oraninda gergeklesir (Tablo 2.2).

Tablo 2.2. Hemofilide kanama bolgeleri ve kanama sikliklari (5).

Hemofilide Kanama Bolgeleri ve Kanama Sikhiklar:

Ciddi = %95 Oliimciil = <%5
Eklemler (Hemartroz) = %70-80 Intrakranyal
Derin kompartman kaslari (Iliopsoas, Boyun/ Bogaz

gastrosoleus ve dnkol) = %10-20

Agiz, dis etleri, burun ve genitoiiriner Gastrointestinal
mukoza = %5-10

FVII ve FIX ile replasman tedavisini inhibe eden veya notralize eden
antikorlarin gelistirilmesi giiniimiizde hemofili tedavisinin en ciddi komplikasyonu
olan hastalarda inhibitdr gelismesidir. Inhibitdr, agir tip hemofili A hastalarinin %20-

30’unda, hemofili B hastalarinda ise sadece %35’inde gelisir (57, 58).

Inhibit6rlii hemofili hastalarinda kanamanin kontroliinii saglamak inhibitrlii
olmayanlara gore daha zordur. Bu nedenle, inhibitér hastalar siklikla inhibitor
olmayan hastalara kiyasla daha siddetli eklem morbiditesine sahiptir ve yas1 ilerlemis

hastalar 6nemli ortopedik engeller yasar (59, 60).
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Hemofilide kas-iskelet sistemi disfonksiyonu, tekrarlayan kanamanin neden
oldugu eklemlerde ve yumusak dokudaki hasarin bir sonucu olarak ortaya ¢ikar (37).
Kas-iskelet sisteminde ger¢eklesen kanamalarin siklig1 ve kanama bolgeleri hastanin
yasina, eklemlerin yapisina, ekstremitelerin giinlilk yasam aktivitelerindeki aktif
kullanimlarina ve alinan replasman tedavi sekline gore degisebilir (61). Profilaksi
alan hemofiliklerde kanamanin nedeni genellikle travma iken kanadikca tedavi alan

hemofiliklerde spontan ve travmatik kanamalar yaygindir (16).

Rutin olarak profilaktik tedavi alamayan hemofilikler en sik kanama diz
ekleminde gerceklesir. Diz ekleminde i¢ eklem stabilitesinin olmamasi, {i¢ boyutlu
hareketler, yiik tasima fonksiyonu ve travmaya maruz kalma gibi olas1 nedenlerden
dolay1 risk altindadir (62). Dirsek eklemi ise ad6lesan donemde (62) ve sonrasinda
giinliik yasam aktivitelerindeki genis hareket araligi ve sik kullanim nedeniyle daha
fazla etkilenen eklemdir (63). Profilaktik tedaviye erisim durumunun kolay oldugu
durumlarda ve geng¢ eriskin hemofiliklerde ise ayak bilegi eklemi ise en fazla

etkilenen eklemdir (62).

Klinik bulgulara dayanarak hemofilik artropatiden 6nce hemartrozlar iki
asamada ayirt edilebilir. Gilbert’e gore (64) hemartrozun ana semptomlart; agri,
sislik ve azalmis eklem hareket agikligidir (EHA). Ayrica eklem sicak-gergin hale
gelir, fleksiyonda tutulur ve kas spazmi yasayabilirler. Bu semptomlardan o6nce
hastalar “prodromal aura” olarak adlandirilan ve muhtemel hafif sertlik ve
karincalanma hissi yasayabilir. Rodriguez-Merchan’a (65) gore ana semptomlar;
hizli eklem sisligi, agr1 ve azalmis EHA’dir. Intrakapsiiler basinci azaltmak igin,
etkilenen uzuv, genellikle fleksiyonda bir antaljik durus benimseme egilimindedir,
buna karsin agirlik tasima imkansiz hale gelir ve hareketlilik kaybiyla sonuglanir.
Ribbans’a (66) gore ise sisligin kolayca goriinmedigi kalca gibi daha az erisilebilir
olan kal¢a ve omuz gibi eklemlerde hemartroz teshisi zordur. Bu eklemlerde ana

semptomlar kas spazmu ile artan agr1 ve azalmis EHA dur.
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1.Akut Hemartroz

Agrimin baglangict ve ilgili bolgede rahatsizlik hemartrozun basladigini
gosteren en yaygin belirtidir (3). Eklem kanamasinin erken belirtileri hasta tarafindan
doluluk, karincalanma hissi, eklemde gerginlik ve agr1 olarak tanimlanir. Bu doneme
“aura donemi” ad1 verilir (67). Fiziksel semptomlar ortaya ¢ikmadan dnce genellikle
hastalar tarafindan tecriibbe edilen donemdir (64-66). Hareket kisitlamasi ciddi
anlamda olmadigindan artritik agridan ayirt etmek zordur. Orta derece kanamada ise
bir miktar sisme ve hareket kaybi, artmis agr1 ile karakterize edilirken, siddetli
kanamada ise belirgin bir sislik ve neredeyse tamamen hareketsiz hale getirilen

eklem vardir (Tablo 2. 3.).

Akut hemartroz genellikle klinik olarak saptanabilir sekeller olmadan, uygun
replasman tedavisi fizyoterapi ve rehabilitasyon ile diizelir. Pihtilasma faktorlerinin
uygulanmas1 agriy1 hizla azaltir, ancak inflamasyon ve fonksiyonel bozukluk
eklemde bulunan kan miktarina bagli olarak bir siire devam edebilir. Eklem
kanamas1 baslangicindan sonra replasman tedavisine hizli bir sekilde baslanmazsa,
hemartroz birka¢ saat icinde hizli bir sekilde ilerler ve ilgili eklemde gecici

fonksiyonel bozulma agrili, sicak ve sis bir eklem haline gelir.

Bir eklem kanamasmin varligr veya yoklugu agisindan dogru bir sekilde
teshis edilmesi, kanama, sinovit, artropati ve dnleme stratejilerinin uygulanmasina
yonelik stratejilerin uygulanabilmesi i¢in eklem kanamalarinin alanini, ciddiyetini ve

nedenini belirlemek olduk¢a 6nemlidir.
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Tablo 2.3. Akut hemartrozda semptomlar (67).

Akut Hemartrozda Semptomlar

Erken Semptomlar Ge¢ Semptomlar

Doluluk Sislik

Sertlik Azalmis EHA

Karincalanma Ekleme yiiklenememe

Agr Fleksiyon pozisyonunda tutma istegi
Kas spazmi-Agri
Palpasyonda gerginlik-hassasiyet

2.Subakut Hemartroz

Subakut hemartrozda ise eklem ve c¢evresindeki yumusak dokular tam olarak
iyilesmeden akut kanama gerceklesmis eklemde tekrarlayan kanama ataklari ile
eklem “hedef eklem” haline gelir (3). Hedef eklemler tekrarlayan kanama egiliminde
olan eklemlerdir ve 6 aylik bir siire i¢inde ayn1 eklemde 3 veya daha fazla spontan

kanamanin meydana geldigi eklemdir (5).

Eklem hasarinin klinik belirtileri; EHA’nin azalmasi, eklem efiizyonu
nedeniyle olusan sislik veya palpasyonla tanimlanabilen sinovyal hipertrofi, kas, bag
ve kapsiiler kontraktiirlerdir. Kanama ataklar1 arasinda tespit edilebilir (3).
Fonksiyonelligi ve yasam kalitesini etkileyen klinik bulgular hemofili hastalarinda
kalic1 olabilir. Klinisyenlerin hemartroz ile iligkilendirdigi semptomlar kismen

hemofilik artropati semptomlariyla ortiismektedir (Sekil 2.5) (67).

Hastalar ve klinisyenler hemartroz ile hemofilik artropatiyi ayirt etmek igin
semptomlarin seyrini, semptomlarin nedenini, eklemin ge¢misini, agrinin siddetini ve

EHA’daki kaybi kullanir (68).
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Hemartroz Hemofilik Artropati
Kizanklik
Kas spazmi Kilitlenme

Karincalanma hissi Kemik bliylimesi

Ekleme yiik veremem Uriime bozuklugu

Sicakhik

Gerginlik hissi Kas atrofisi

Doluluk hissi Krepitasyon

Sekil 2.5. Hemartroz ile hemofilik artropati semptomlarinin ayirt edilmesi (67).
2.1.8. Hemofilik Artropati

Hemofilik artropati genellikle erken yasta baslayan hemofilinin en pahali ve
en c¢ok engellilik olusturan, kronik agri, eklem hasari ve fonksiyonellik ve yasam
kalitesini etkileyen komplikasyonudur ve eklemlerde dejeneratif ve ilerleyici hasara
sebep olan proliferatif ve yikici kronik sinoviti ve kartilaj hasarinm tetikler (69) ve
eklemlerde dejeneratif ve ilerleyici hasara sebep olan proliferatif ve yikicit kronik

sinoviti ve kartilaj hasarini tetikler (4).

Progresif olarak gerceklesen eklem yikiminda hareket agikligi, fonksiyon
kaybi, kas atrofisi, agri, eklem deformiteleri ve kontraktiirler gibi kas-iskelet sistemi
problemleri hemofilikler i¢in ciddi bir endise kaynagidir. Kanamanin ciddiyetine ve
tedavisine bagl olarak, ikinci dekatda veya bazen daha erken herhangi bir zamanda
gelisebilir (4, 70). Eklem hasar ilerledik¢e alttaki kemiklerde yeniden sekillenme
meydana gelir. Osteofitler ve subkondral kistler, kistlere bagli subkondral skleroz ve
epifizyal genisleme en yaygin goriilen degisikliklerdendir (Sekil 2.6.) (36).

Hemofilik artropati yerlesmis durumdaysa koruyucu yaklagimlar tercih edilir.
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Normal joint Hemophilic arthropathy

Cartilage Cartilage degeneration

Ligament Neovascularization

Fibrous capsule z}‘]got:';zle:’r;flgg?amahon

Synovium Osteophytes

Synovial fluid Subchondral cysts

Epiphyseal enlargement
Epiphyseal bone PPy g

Osteoporosis

Sekil 2.6. Normal sinovyal eklem ile hemofilik artropatili eklemin karsilagtirilmasi
(36).

Agir hemofilide diz ekleminde genu valgum, lateral ve posterior tibia
subluksasyonu ve rotasyonel deformiteler gozlemleyerek ciddi engellilige neden
olabilir iken ayak bilegi ekleminde ise baslica tibiotalar ve subtalar eklemleri igerir
(3). Agirlik kaldirma agrili hale gelir ve 6zellikle sabah yataktan kalkarken eklem

sertligi goriiliir.
2.1.9. Hemofilik Artropati Fizyopatolojisi

Hemofilik artropatinin gelisiminin altinda yatan patolojik mekanizma oldukg¢a
karmasiktir ve heniiz tam olarak anlagilmamistir. Asamali eklem yikiminin gelisimi,
eklemdeki sinovyayi, kikirdagi ve kemigi igeren ¢ok sayida siireci igerir (9). Bu
stirecte, kan eflizyonlar1 ile ilgili zararli etkilerden dolayr hemofilik artropati
patogenezinde rol oynayan iki ana siire¢ sinovyal zarin inflamasyonu ve kikirdak

dejenerasyonudur (7, 71).

Ik olarak, sinovyum icinde fibroz doku gelisir, daha sonra eklem ici ve
kapsiiler fibroz, eklem sertlesmesi ile kendini gosterir. Bu inflamatuar cevaba ek
olarak, ikinci bir patojenik mekanizma devreye girer. Eklem i¢indeki kanin varligi,
kondrosit apoptozisini indiikleyen ve bdylece kikirdak matrisini degistiren kikirdak

tizerinde dogrudan asindirici bir etkiye sahiptir (7, 9, 13, 72).
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Ayn1 eklemde tekrarlayan kanamalar sonucunda eritrosit kaynakli
hemosiderin sinovyal makrofajlarda birikir ve sinovyal inflamasyonu tetikleyerek
sinovyumun hipertrofik duruma gelmesine sebep olur (13). Bu hiperemik ve
hipertrofik sinovyum mikrotravmatiklere kars1 daha hassastir, sinovyal zar1 mekanik
hasara daha yatkin duruma getirir ve kisir dongilide daha fazla eklem sinovitine ve

daha fazla kanamaya neden olarak eklemin tahrip olmasina sebep olur (36).

Eklem i¢ine salinan hemosiderinin pargalanmasinda rol oynayan enzimler ve
sitokinler sinovyal iltihaplanma ve kikirdak yikimina katkida bulunur (72). inflame
olmus sinovyumdan demirin, plazmin, matriks metaloproteinazlar (MMP), Interldkin
-1Beta (IL-1p), Interlokin-6 (IL-6) ve kikirdag: etkileyen Tiimor Nekrotize Faktor-
alfa (TNF-a) gibi pro-inflamatuar sitokinlerin ekspresyonunun indiiklenmesinde
onemli rol oynar. Dahas1 demir, sinovit proliferasyonundan sorumlu olan c-myc ve
mdm2 gibi kritik genlerin ekspresyonunu diizenleyerek sinovyal pannus
biiyiimesinin baslamasinda rol alir. Hedef eklemde kikirdagin kana uzun siireli maruz
kalmas1 dogrudan kikirdak hasarmma neden olur. Sinovyal ve kan kaynakli pro-
inflamatuar sitokinler, kondrositler tarafindan hidrojen peroksit liretimini uyarir.
Eritrosit tiirevi demir (Fe'") varliginda, hidrojen peroksit (H,0,) reaksiyona girebilir,
bu da c¢ok toksik hidroksil radikallerinin (OH) olusmasina neden olarak
kondrositlerin apoptozisine neden olur (Sekil 2.7.) (13, 36).

Synovium

A eryth rocyte
Neovascu.farrzat.'on i )
synovial triggering phagocylosss
Fe2+ - i IL-1B
fys.'s
e plasml macrophage
E3 TNFa IEAB
BN IL-6 - iL-6

L. TNF
‘.'.': ,,RANK L MMPs ﬁ ; I
Hemosiderin
Fe2++ H202

[ ]
deposition MM Pf .-
o o ]
chqndrocyte J - *
\ actfv%rﬁan
ostec oc I ast ] + T
nt apoptosis
Bone bone resorption

Sekil 2.7. Hemofilik artropati fizyopatolojisi (36).
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Hemartrozun kemik metabolizmasindaki degisiklikleri, inflamasyonla
indiiklenen kemik rezorpsiyonunda 6nemli bir yol olan RANK Ligand (RANK-L) /
RANK/osteoprotein (OPG) yolaginda meydana gelen degisikliklerden kaynaklanir.
OPG bir tuzak reseptorii gorevi goriir ve RANK-L'ye baglanma i¢in RANK ile
rekabet eder. OPG, RANK-L ve RANK arasindaki etkilesimi onleyerek, kemikleri
asir1 emilimden korur. Siddetli artropatili hemofili hastalarmin sinovyal dokusunda
artmis RANK ve RANK-L ekspresyonu ve azalmis bir OPG ekspresyonu

gosterilmektedir ve boylece kemik rezorpsiyonunu desteklemektedir (13, 73, 74).

Diizensiz bir epifiz hipertrofisi eklemi deforme eder ve fleksiyon kontraktiirii
egilimi ile hareket acikligini sinirlar. Son asamada meydana getirdigi degisiklikler
arasinda EHA’’nin azalmasi, fleksiyon kontraktiirii, agr1 ve sislik ile birlikte sinovyal
hipertrofi, kikirdak hasar1 ve kemikte eroziv degisiklikler bulunur. Bu degisikler
asamali olarak gerceklesir ve kaginilmaz olarak ’kronik hemofilik artropati’’ olarak

bilinen eklem yikima yol acar.
2.1.10. Medikal Tedavi

Hemofili tedavisi yetersiz olan pihtilasma faktoriiniin intravendz olarak
yerine konmasi esasina dayanir. Bu tedavi “replasman tedavisi” olarak adlandirilir.
Replasman tedavisinin amaci kanamayr miimkiin olan en kisa siirede durdurarak
eklemde olusabilecek deformite ve sekel gelisimine engel olmaktir. Genellikle
hemofili hastalarinin kendi baslarina uygulamalar1 saglanarak kisa slirede miidahale

edebilmeleri saglanir.

Klinik olarak belirgin kanama aninda uygulaniyorsa “on-demand tedavi” ya
da rutin olarak eklem hasar1 olugsmadan haftada 2-3 kez uygulaniyorsa “profilaktik
tedavi” olarak adlandirilir. Profilaksi, agir hemofili hastalarinda spontan
kanamalarinin sikligin1 azaltarak artropati gelisme sikligini azaltir, ayrica faktor
diizeyinin > 1 TU dL" iizerinde kalmasimi saglayarak eklem fonksiyonlarimin
korunmasi amaciyla uygulanir (75, 76). Gilinlimiizde de hemofili tedavisinde altin

standart yontem olarak kabul edilir.
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Profilaktik yontemiyle FVIII veya FIX inflizyonunun kullanilmasi stabil
plazma konsantrasyonunda koagiilasyon faktoriiniin elde edilmesini ve korunmasini
saglar. Bu tedavi yontemi cerrahi islemler Oncesinde, sirasinda veya Onemli

hemostatik zorluklar sirasinda 6nerilmektedir (77, 78).

Primer profilaksi ilk hemartrozdan hemen sonra ya da oncesinde baslanan
eklem hasarin1 onlemek veya ilerlemesini durdurmak i¢in klinik olarak ikinci
belirgin kanamadan ve 3 yasindan 6nce kullanilir. Sekonder profilaksi ise iki veya
daha fazla eklem kanamasindan sonra ancak goriintiileme yontemleri ve/veya fiziksel
degerlendirme ile eklem hasari tespit edilmeden once tipik olarak 1-5 yasindan sonra

diizenli araliklarla faktdr uygulanmasidir (79).

Tekrarlayan hemartroz yetiskin donemde artropatiden sorumludur. Bu
nedenle profilaksi erken baslanmali ve c¢ocukluk, ergenlik ve siklikla yetigkinlik
donemi boyunca devam etmelidir. Hemofilinin fenotipik degiskenligi dikkate

alindiginda, ikame tedavisi ve enjeksiyon siklig1 agisindan bireysellestirilmelidir.
2.2. Eklem Saghginin Degerlendirilmesi

Hemofilide son yillardaki medikal tedavideki yar1 omrii uzatilmis faktor
konsantreleri ve by-pass edici ajanlarin kesfiyle, gen tedavisindeki ilerlemeler
hastalar i¢in muhtemel kanamasiz yasam imkanmi sunmaktadir (16, 30). Ayrica
profilaktik tedavinin yayginlagmas1 ve kisi bast kullanilan faktor miktarlarindaki artig
ile pediatrik grupta hedef eklem gelisme sikligt da azalmistir (76, 80). Ancak
eklemlerinde artropati gelismis hemofilik eriskinlerin var olan kas-iskelet sistemi
problemleri kisilerin fonksiyonelligini ve yasam kalitesini ciddi anlamda etkiler ve

sonunda ortopedik cerrahi miidahale bile gerektirebilir (5, 45).

Hastalarin  %90’inda  radyolojik ve fizik muayene skorlarn ile
degerlendirildiklerinde eklemlerinde degisiklikler oldugu gosterilmistir. Hem klinik
olarak yapilan fiziksel muayene ile hem de radyolojik skorlar kullanilarak eklem

saglig1 degerlendirilir.
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Hemofili hastalarinda var olan veya yeni ortaya cikabilecek potansiyel
problemlerin erken evrede tesbiti i¢in eklem saglig1 degerlendirilmesi ¢ocuklarda her
alt1 ayda bir ile erigkinlerde ise yilda bir kez degerlendirme rutin sekilde yapilmalidir
(81). Ortopedik fizyoterapi bakis agismna gore tedavi etkinligi kas-iskelet
sistemindeki hasar olciilerek degerlendirilir. Kas-iskelet sistemindeki hasar en 6nemli

morbidite sebebidir.
2.2.1 Fizik Muayene ile Degerlendirilmesi

Fizik muayene degerlendirmesi, siklikla yapisal ve fonksiyonel eklem
hasarimi 6lgmek i¢in kullanilan kolayca ulasilabilen ve maliyet gerektirmeyen etkili
degerlendirme yontemidir. Sadece eklem yapisinda goriilen degisiklikleri degil ayni
zamanda kiside meydana getirdigi engelliligi de yansitir. iki temel fiziksel muayene
yontemi yaygin olarak kullanilir. Birincisi WFH Fiziksel Muayene Skoru (Gilbert
Skoru) olarak da adlandirilir (82) digeri ise uzman fizyoterapistler, romatolog ve
hematologlardan olusan Uluslararas1 Profilaksi Calisma Grubu (UPCG) tarafindan
son zamanlarda gelistirilmistir ve eklemde meydana gelen kii¢iik degisiklikleri tespit
etmede yeterince hassas bir fiziksel muayene degerlendirme araci olan Hemofili

Eklem Saglig1 Skoru (HESS) ’dir (83).

HESS, aslinda hafif eklem bozuklugu olan veya olmayan 4-18 yas arasi
profilaksi alan g¢ocuklarda zaman icinde eklem degisikliklerini izlemek amaclh

tasarlanmistir ve erigskin popiilasyonda da kullanilmas1 6nerilmistir (83-85).

HESS, Gilbert skoruna gore daha kiiclik ve dnceki eklem degisikliklerine
gore daha hassastir ve gecerlilik-giivenililirlik testleri yapilmistir. Limitasyonlar ise
degerlendiren kisinin uzun zamanini1 almasi ve daha ciddi eklem hasar1 olanlarda

kullanimi1 heniiz yeterince ¢aligilmamistir (45).
2.2.2. Radyolojik Degerlendirilmesi

Ik olarak Jordon ve sonrasinda De Palma 20.yiizyilin ortalarinda hemofilik
hastalarin eklemlerindeki karakteristik X-ray anormallikleri tanimladi. De Palma,
radyolojik ve klinik belirtilerin kombinasyonuna dayali olarak eklem hasarini 4 siifa

ayirdi. Arnold-Hilgartner ise bu siniflandirmay1 1977°de 5 evreye ayirdi (86).
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Petterson 1980 yilinda, radyolojik degisikliklerin gozlemlendigi en sik
etkilenen alt1 eklemin degerlendirildigi eklem harabiyetine dayali skorlama sistemi
olusturdu (87). Bu skorlama sistemi, hemofilide uzun dénemli sonug¢ Ol¢limii i¢in
standart hale getirilen ve WFH tarafindan onaylanan ilk eklem skorlama sistemine
dahil edildi (88). Arnold-Hilgartner siniflandirmasi basit ve kullanimi kolay olmasina
ragmen Petterson skoru hemofilik artropatinin agsamalar1 arasinda daha net ayrim
yapabilir. Ek olarak, Pettersson skoru yumusak doku degisikliklerini degerlendirmek
i¢cin tasarlanmamustir, ¢iinkii bunlarin radyografi ile degerlendirilmesi dogal olarak

zordur.

Radyografinin ana simirlamasi, yalnizca major eklem degisikliklerini
gosterebilmesi ve yumusak dokularda, sinovyumda veya kikirdakta erken
degisiklikleri  tespit edememesi nedeniyle hemofilik artropatinin  erken

degisikliklerine duyarsiz olmasidir (89).

Primer profilaksi uygulanmasi eklemlerde radyolojik degisikliklerin tespit
edilemedigi bir seviyede tutulmasina imkan saglamistir (90). Daha fazla hastada sifir
puan (normal eklem) oldugu i¢in, hemofiliklerde eklemdeki erken degisiklikleri

belirlemede konvansiyonel radyografiler duyarsiz kabul edilmistir (91).

Diiz radyografilerde degerlendirilen bulgular osteoporoz, epifizlerin
biiylimesi, subkondral diizensizlikleri, subkondral kist formasyonlarini, eklem ile

ilgili diizensizlikleri, daralmalar1 ve deformitelerin degerlendirilmesini icerir (89).

Sonug olarak geligsmis tedaviler diiz radyografilerde tespit edilemeyen hassas
eklem degisikliklerini tespit etmede oldukca hassas yontem olan MRG (Manyetik
Rezonans Goriintiileme) ilk olarak 1986’da Kulkarni ve arkadaslari hemofiliklerin
eklemlerinde degisiklikleri (92), akabinde Denver Skalas1 (93) ve giiniimiizde UPCG
tarafindan gelistirilen skorlar (94) MRG degisikliklerine bagli olan radyolojik
degerlendirme araglart kullanilmaktadir. MRG ile radyolojik skorlardaki kiigiik
degisiklikler belirlenmesine ragmen hemofiliklerin eklem fonksiyonlar1 ve genel kas-

iskelet sistemine ait fonksiyonel diizeyi agisindan etkileri heniiz belirlenememistir.
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2.3. Hemofilik Artropatinin Tedavisi

Hemofili hastalar1 iyilestirilmis saglik stratejileri ve daha etkili tedaviler
sayesinde gliniimiizde daha 1yi yasam kalitesi ve yasam beklenti siiresine sahiptirler
(45). Ancak eklem hasar1 6zellikle inhibitorlii hastalarda en 6nemli morbidite sebebi
olarak karsimiza g¢ikmaktadir (95). Bu hastalarda ilerleyen siire¢lerde ortopedik
cerrahi miidahaleler gerekebilir (5). Bu yiizden hastanin fonksiyonel diizeyinin
olabilecek en optimum diizeyde tutulmasi kas-iskelet sisteminde gerceklesebilecek

olas1 etkilerin 6niline ge¢mek i¢in oldukca énemlidir.

Ayrica hemofiliklerin yaglarinin ilerlemesi ile yas ile iligkili hastaliklardan
(6rn; osteoporoz, obezite, hipertansiyon, diabet ve kardiyovaskiiler hastaliklar)
kacinilmaz olarak muzdarip olacaklardir ve fonksiyonel seviyeleri azalacaktir.
Egzersiz aliskanligi ile yapilacak dogru spor aktiviteleri ile gelisebilecek ko-
morbidite hastaliklarin 6niine gecilmesi ve kisinin aktif olmasi amaclanir. Boylece
muhtemel eklem hasarinin olabildigince otelenmesi ve kanamalarin sikliginin

azalmasi amaglanir.

Profilaksi tedavisinin asil amaci kanama sikligin1 azaltarak eklemde
geligebilecek artropatinin  geciktirilmesini  saglayarak kas-iskelet sisteminin
fonksiyonunu korumaktir (76, 96-98). Boylece hemofili hastalarinin fonksiyonelligi
ve yasam kalitesi iyilestirilebilir. Profilaksi, yerlesmis olan eklem hasarini tersine
cevirmez (5). Profilaktik replasman tedavisi ve fizyoterapi hemofilik artropati
gelisimini yavaglatmak i¢in olduk¢a Onemlidir (99). Akut kanama ataklarinin
tedavisinde ilk tedavi edici Onlem, acilen eksik pihtilagsma faktOriiniin yerine
konmastyla hemostazin saglanmasi olmalidir. Klasik olarak 6nerilen doz 25 ila 40 TU
/ kg FVIII veya agir hemartroz vakalarinda 50 IU / kg seklinde intraven6z olarak
semptomlarin baglamasindan itibaren 2 saat i¢inde gerceklestirilirse, kanama miktari
onemli olmayacaktir (70, 81). Sonrasinda ise akut-kas iskelet sistemi yaralanmasi
icin kabul gdéren ve minimal risk tasiyan “PRICE” prensibi yaygin olarak kullanilir

(100).
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Akut kanamadan sonra ilgili ekstremite korumaya ve istirihate alinir.
Bozulmus hemostaz durumlarinda, sinovyal doku, anjiyogenezin ve fibroblast
proliferasyonunun kirilgan olan iyilesme evrelerinde tekrar kanamaya yatkin
olabilecegi i¢in yiik tasimadan istirihat etmeleri gerekir (101). Eklemler fonksiyonel
pozisyonlarini koruyarak dinlenmelidir, boylece erken donemde, konservatif ve hafif

mobilizasyon teknikleri ile eklem fonksiyonunun devami saglanmis olur (3).

Sinir iletim hizin azaltan, pro-inflamatuar cevabin azaltilmasi yoluyla sislik
olusumunu azaltarak etkilenen eklemdeki yumusak dokuya kan akisini azaltan buz
uygulamasinin vazokonstriksiyonu tetikleyerek hemostazin saglanmasinda yararl

olduguna inanilmaktadir (102).

Ancak Forsyth ve ark.’nin (100, 103) yapmis oldugu ¢alismalarda ise eklem
i¢i sicakligindaki herhangi bir azalmanin, hem hayvanlarda hem de normal hemostaz
dongiisii olan insan deneklerde akut doku lezyonlarin varliginda koagiilasyonu
engelleyebilecegini ileri siirmiislerdir. Hemofili hastalarinda akut hemartrozlar
takiben buz uygulamasinin kanama, agri, sislik ve inflamasyonda azalma sagladigi

diistiniilmektedir (81, 100).

Kompresyon, dig basinct artirarak ve eklem kapsiilii sikiligini sinirlandirarak
eklem sigmesini sinirlamaya yardimci olur ve bdylece erken tamponad boyunca
kanamay1 azaltir (104). Elevasyon ile kilcal damarlardaki hidrostatik basing azalir ve

yercekimi kanin kalbe geri akmasina yardimci olur (100).

Istirihat, erken mobilizasyon ve ekstremiteye yiik verme esnasinda kas-iskelet
sistemi komplikasyonlarin1 6nlemek ve olusabilecek tekrar kanama, sinovit ve

kartilaj hasarin1 en aza indirecek sekilde denge saglanmalidir.
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2.3.1. Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Uygulamalar

Diinya Saglik Orgiitii rehabilitasyonu engelliligi yasayan veya yasamasi
muhtemel bireylerin ¢evreleriyle etkilesimde bulunarak optimum isleyisi elde etmek
veya slrdiirmek olarak tanimlanmistir. Rehabilitasyon; fizyoterapi, ergoterapi ve
protez-ortez gibi teknik konular1 ayrica ayakkabi adaptasyonundan yiiriime
yardimcilarini ve ev-is yeri adaptasyonlarini iceren multidisipliner bir yaklagimdir.

Egitim de rehabilitasyonun 6nemli bilesenlerinden birisidir (11, 105).

Fizyoterapi ve rehabilitasyon tedavisinin hedefleri arasinda, fonksiyonel
kaylp oranmin Onlenmesi ve yavaglatilmasi, fonksiyonun iyilestirilmesi veya
onarilmasi, kayip fonksiyonlarin telafisi ve mevcut fonksiyonun siirdiiriilmesi de yer
almaktadir (106). Hemofilik hastalarinin tedavisinde kullanilan fizyoterapi
uygulamalar1 hemofiliklerin hareket ihtiyaglarina ve potansiyellerine yonelik
olmalidir (16). Hemofiliklerin ihtiyaclari ve potansiyelleri goz Onilinde
bulundurularak yasam boyunca maksimum hareket ve fonksiyonel yetenegini

gelistirmek, stirdiirmek ve geri kazandirmay1 amaglar (105).

Hematalog ve fizyoterapist arasindaki is birligi, hemartrozun etkili bir sekilde
Onlenmesi, akut eklem kanama boliimlerinin ydnetilmesi, eklem fonksiyonunun
degerlendirilmesi ve kronik artropatinin aktif olarak tedavi edilmesi i¢in anahtardir.
Kas iskelet hasarin1 6nlemek ve tedavi etmek i¢in hemofili tedavisinde fizyoterapi ve

rehabilitasyon uygulamalar1 6nemlidir (5, 107).

Hemofilide hemartrozlarin yonetimi iizerine yaymlanan konsensiis
kilavuzlarinin ¢ogunda hemofili hastalarinda akut hemartroz sonrasi semptom
kontrolii (81), kanama tekrar1 ve eklem hasarinin 6nlenmesi amaglanir ayrica tam
fonksiyon ve aktivite restorasyonu amaciyla erken donemde fizyoterapi

onerilmektedir (67, 81). Hatta tan1 alan hastalarda bile baglanmas1 onerilir (108).

Hemartrozlarin tedavisinin yonetimi lizerine yayimlanan son kilavuzlarda
semptom kontrolii, kanama tekrari, eklem hasarinin 6nlenmesi, tam fonksiyon ve
aktivitenin restorasyonu amaciyla erken fizyoterapi yaklasimlari 6nerilmektedir (81,

109).
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Literatiirde eklemlerinde artropati gelismeyen hemofiliklerde bile fiziksel
fonksiyon, kas kuvveti, aerobik ve anaerobik dayaniklilik ve propriosepsiyonda
azalma yasadiklar1 gosterilrnistir (1). Egzersizin kas ve eklemlerde gerceklesen
kanama sikliklarinda azalma, duygusal ve sosyal iyilik hallerinde iyilesme dahil

sayis1z fayda saglayabilecegi ¢calismalarda gosterilmistir (110).

Egzersiz, sinovyal sivinin {iretiminin artmasina ve besin maddelerinin
kikirdakta difiizyonunda bir artisa yol acarak eklemdeki dejenerasyon siirecini
azaltabilir ve biliylilk osteomyoartikiiler bozuklugu Onleyebilir.  Ayrica,
kuvvetlendirme egzersizleri ile periartikiiler kaslarin giiciinii arttirir, kemik kaybini
azaltir ve kikirdak lubrikasyonunu destekler boylece sertligi ve agriyr azaltir (19,

111).

Hemofilik artropatik eklemlere yonelik fizyoterapi ve rehabilitasyon
uygulamalari ile hemartrozun kas-iskelet sisteminde meydana getirdigi bozukluklarin
Oonlenmesi amagclanir. Bdylece hemofili hastalarinin fonksiyonel kayip oraninin
Onlenmesi ve yavaslatilmasi, mevcut fonksiyonel durumun iyilestirilmesi amaglanir

(108).

Tedavinin konservatif evresindeki fizyoterapi miidahalelerinin amact kas
kontroliinii gelistirmek ve eklemin fonksiyonunu optimize etmektir. Fizyoterapi ile
ayrica agrinin iyilestirilmesi ve eklem hareket agikligi ile kas kuvvetinin
korunmasina yardimci olunur (112). Cerrahi gereken durumlarda ise ameliyat 6ncesi
uygulanan fizyoterapi ve rehabilitasyon uygulamalar1 ile cerrahi sonrasi saglik

sonuclar1 da gelistirilebilir (113).

Multidisipliner ekibin 6nemli bir pargast olan fizyoterapistler mobilizasyon
egzersizlerini (24-26, 110), kas kuvvetlendirme ve propriosepsiyon egzersizlerini
(114), aerobik egzersizleri (115) ve denge egzersizlerini (21) kullanarak hemartrozun

kas-iskelet sistemi tizerindeki rahatsizliklarini ve agrilarint 6nledigi gosterilmistir.
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Egzersiz Yaklasimlar:

Agrili tekrarlayan hemartroz neticesinde eklem hareket agikliginin azalmasina
bagli olarak psikososyal sorunlar (116) ve engellilik (117) durumuyla karsilasilabilir.
Kaslarin kullanilmamasindan kaynakli etkilenen eklemin ¢evresindeki kaslarda

belirgin kas atrofisi eslik eder (118, 119).

Agrt akut olarak kanamaya bagli olarak gozlenirken, kronik olarak hemofilik
artropatinin komplikasyonu olarak goézlemlenir (119). Kronik agri hemofilik
artropatinin karakteristik 6zelligidir ve bu hastalarin fonksiyonel kapasitelerini ve
yasam kalitelerini etkileyerek engellilik olusturan temel nedeni olarak tanimlanir
(120). Ayrica hemofiliklerde agr esiginin diisiik oldugunu bildiren ¢aligma da vardir
(121).

Literatiirde hemofilik hastalarinda yukarida bahsedilen kas-iskelet
semptomlarinin tedavisinde farkli fizyoterapi tekniklerinin giivenligini ve etkinligini
degerlendiren bir¢ok ¢alisma bulunmaktadir (122, 123). Akut hemartroz sonrasinda
uzun siireli yatak istirihati durumlarinda eklem hareket acikligi ve giiclendirme
egzersizleri dinamik eklem kontrolii ve eklem biyomekaniginin etkilenmemesi i¢in
olduk¢a Onemlidir (124, 125). Bdylece kiside kas kisaliklart ve eklem

deformitelerinin gelismesini Onler.

Germe egzersizleri hamstringler, kalga fleksorleri, quadriceps ve calf
kaslarina yapilmalidir ve gereksiz eklem kompresyonunu ve zorlanmasini 6nlemek
icin aktif olmalidir ve gerilecek ekstremitenin yiik tasimamasi gerekir (126).

Giiglendirme egzersizleri eklemleri ilerleyici dejenerasyondan korur (10).

Istirihatin kas fonksiyonu iizerindeki zararl etkileri ile miicadele etmek icin
tamamen istirihat yerine optimal yiiklenme (127) ile izometrik giiclendirmeyle
baslayan ardindan semptom yaklagimina dayali konsantrik egzersizlerden ekstantrik

egzersizler seklinde ilerleyen program savunulur (16).
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Kanamalara bagli olarak eklem mekanoreseptor bilgi iceriginin degigsmesine
bagl olarak proprioseptif eksikliklere ve denge bozukluklarina neden olur (21, 128,
129). Eriskin hemofiliklerde denge, giliclendirme ve aerobik egzersiz igeren bir
programin gelismis denge ve artmis mobilite iceren olumlu fiziksel sonuglar1 elde
edilebilecegini gostermistir (21). Egzersiz programinda eklem pozisyon hissini

gelistirmek i¢in propriosepsiyon egzersizleri de mutlaka verilmelidir (109).

Bu baglamda verilecek fizyoterapi yaklasimlar1 ile kanama sikliklarinin
azaltilmas1 ve kisir dongiiniin kirilmas1 amaglanir. Bu sayede kas-iskelet sistemine ait
komplikasyonlarin Oniine gegilerek olusabilecek morbiditenin en diisiik seviyede
kalmasina yardime1 olur. Kisinin fonksiyonel diizeyinin artmasina, yasam kalitesinin
artmasina ve sosyal izolasyonun Oniine gecerek kisinin toplumda aktif birey olarak

katiliminin saglanmasinda oldukca etkilidir.

Fizyoterapi yaklasimlarinda kullanilan egzersizlerin uygulama kolayligi,
birka¢ yan etkisi ve nispeten diisiik maliyetleri goz Oniine alindiginda artropatili
hastalara Onerilir ve diizenli egzersizler ile kisinin néromuskuler, periartikiiler,
intrartikiiler, psikososyal, genel uygunluk ve saglik bilesenlerinde iyilesme

saglayabilecegi bildirilir (130-132).

Hematolog tarafindan yiiriitilen medikal tedavi ve fizyoterapist tarafindan
yapilan miidahalerle hastanin fonksiyonelliginin devami saglanarak olasi cerrahi

tedavi segeneklerin miimkiin oldugunca ertelenmesi amaglanir (133).
Manuel Tedavi Teknikleri

Manuel tedavi gesitli kas-iskelet sisteminin etkilendigi hastaliklarda (134)
eklem ve yumusak doku yapilarindaki biyomekaniksel esnekligi arttirmak amaciyla
fizyoterapist tarafindan kontrollii nazik sekilde el ile kuvvet uygulanarak eklem
mobilizasyonu olarak tanimlanir (135). Manul tedavi tekniklerinin kullanildig:
caligmalarda spinal uyarilabilirligin modiilasyonu ve analjezik etkileriyle ylirlime ve

fonksiyonel yetenegin klinik sonuglarini gelistirdigini gostermistir (78, 136).
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Ortopedik manuel tedavi gesitli yontemlerin secilmis aktif asistif veya pasif
teknikleri yansitabilir. Bu uygulamalarla agrinin modiilasyonu, fonksiyonel diizeye
donmek, hareketi fasilite etmek ve esnekligi ve stabilizasyonu saglamak i¢cin EHA’y1
arttirmak, doku inflamasyonunu azaltmayi1 amaglar. Manuel tedavinin ongdrilmiis
etkileri biyomekanik, norofizyolojik ve hem biyomekanik hem de ndrofizyolojik

etkinin katalizor etkisi ile ortaya ¢ikan psikomotor etkidir (137).

Kronik hemofilik artropatide kontraktiirler siklikla uzun siireden beri vardir.
Ozellikle eklem kapsiilii yeni duruma adapte olmuslardir. Konvansiyonel fizyoterapi
yaklasimlartyla EHA’nin iyilesmesi pek beklenmez (126). Manuel tedavi
teknikleriyle EHA’y1 arttirmak ve agriyr hafifletmek i¢in eklem yiizeylerinin
hareketliligi diisiik hizli ve yiiksek genlikte ossilator basing kullanilirak arttirilir
(138). Ayrica kapsiiler kisitlamalar1 hafifletmek, fibr6z adhezyonlar1 kirmak, normal
eklem kartilajinin lubrikasyonu (139), lokal iskemiyi azaltmak ve propriosepsiyonu

stimiile etmek i¢in kullanilir (140).

Manuel tedavi teknikleri eklem agrisi olan hastalar i¢in koruyucu tedavi
seceneklerinden birisidir. Manuel tedavinin amaci, hastalar iizerinde mekanik,
ndrofizyolojik ve spesifik olmayan etkiler yoluyla agriy1 modiile etmek ve eklem
hareket acikligini gelistirmektir (77, 78). EHA, kas kuvveti ve propriosepsiyonun
gelistirilmesinde ¢alisma siiresince hemartroza neden olmadan eklem fonksiyonunu

eski haline getirmek i¢in glivenli tedavi yontemi olarak ilgi kazanmistir (26).

Manuel tedavi teknikleri son zamanlarda en 6nemli morbidite sebebi olan
hemofilik artropati tedavisinde kullanilmaya baslanmistir. Agrinin azalmasi ilk
amactir. Eger agr1 azalmazsa kisi kas kuvvetini yeniden kazanmak i¢in aktif egzersiz
yapmas1 miimkiin olmayacak, eklem rahatlamayacak ve bodylece agri uzun vadede
kontraktiirleri arttiracaktir (126). Ayak bilegi artropatisi olan hemofiliklerde agri
diizeylerinde azalmaya neden oldugu ancak mobilite ve fonksiyonda degisiklik
meydana getirmedigi bildirilmistir (24, 25). Ayrica hemofilik dirsek artropatisinde

ise agr1 algisinda ve fleksiyon derecelerinde anlamli ilerlemeler kaydedilmistir (26).
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Eklem mobilizasyon teknikleri sadece eklem hareketinin restorasyonu igin
degil, bircok agn tipi-siddetini ve kas spazmini azaltan ndrofizyolojik bir etki
saglamak i¢in de yapilabilir (141). Eklem mobilizasyonu ve egzersizle kombine
edilen yumusak doku mobilizasyonu ayak bilegi eklem hareket agiklig1 ve yumusak
doku fonksiyonunu iyilestirmede etkili bir yoldur ve grade II’den grade III’e dogru
kademeli ilerler (142). Tedavi edilen dokudaki agri1 algisindaki farkliliklar merkezi
agr1 modiilasyonundaki degisiklikler ve kapi-kontrol mekanizmalarinin etkileri ile
aciklanmaktadir (143, 144). Eklem serttir, lubrikasyonu kétiidiir ve eklem boslugu
daralmigtir. Sonug olarak eklemin manuel traksiyonuyla agrinin azaltilmasi basit ve

etkili bir sekilde gergeklestirilebilir (126).

Eklem mobilizasyon teknikleriyle agrida modiilasyona bagli olarak kastaki
hipertonus azalir ve kinezyofobide gelismeler elde edilir (137). Eklem traksiyonu
sirasinda kartilajin genisledigi sinovyal sivinin bir kismin1 yeniden absorbe ettigi
bdoylece sok emme Ozelliklerini gelistirdigi ve kemik yapilar iizerinde basinci
azalttig1 distiniilmektedir. Eklem kapsiilii ve ligamentler eklem traksiyonuna yanit
olarak fibroz dokunun gevsemesi ve yeniden diizenlenmesi ile yanit verir ve
sertligini azaltir (126). Uygulama esnasinda kisi asla act duymamali ve biraz

rahatlama hissi olmalidir.

Myofasyal gevsetme teknikleri manuel tedavi tekniklerinden birisidir.
Fasyay1r germek ve agriyr gidermek, eklem hareket araligini arttirmak ve viicudu
dengelemek amaciyla fasya ve biitiinliikler, kaslar, kemikler arasindaki baglari

serbest birakmak i¢in el masaj teknigidir (145).

Hemofilik artropatili hastalarin fasyal doku ve eklem kontraktiirlerinin
tedavisinde yeni ve umut verici bir tekniktir. Diz ve ayak bilegi artropatisi olan
hemofiliklerde Merono-Gallut ve Cuesta-Barriuso 2016 yilinda myofasyal tedavi
protokoliinii tasarlamiglardir (146). Bu teknigin fasyal terapi konusunda uzman bir
fizyoterapist  tarafindan  hemofili  hastalarinda  kullanilmast  zorunludur.
Fizyoterapistin uzmanligi, teknigi dogru uygularken anahtardir, bu nedenle kanama

riski tagiyan uygun olmayan manevralari onler.



33

Myofasyal gevseme testleriyle doku kalitesi (esnek/ sert/ sicak/ soguk/
hiperaljezik) degerlendirilir. Sonrasinda dinleme testiyle motilite degerlendirilir ve
bu test sirasinda motilite yonleri hissetmek i¢in miimkiin oldugu kadar sessiz
olunmalidir. Normal bulgular dokunun ekspasiyonu ve retraksiyonudur. Anormal
bulgu ise bir yone dogru g¢eken hareketliliktir. Sonrasinda fizyoterapist cesitli
yonlerde harekete neden olur ve doku ya hareket eder ya da hareket etmez. En
sonunda fizyoterapist aktif hareket sirasinda dokunun uyarana karsi reaksiyonunu
dinler. Myofasyal gevsetmede kullanilan yapisal teknikler; basing, vibrasyon, germe
ve konnektif bag doku masaji iken fonksiyonel tekniklerse; dinleme-hissetme,

ayirma, dengeleme ve yliklenmedir.
2.3.2. Ortopedik Cerrahi Tedavi Teknikleri

Eklem agris1, hemofili hastalarinin ¢ogunun yagsam kalitesini diisliren yliksek
bir prevalansa sahiptir (2, 147). Ortopedik cerrahi tedavi tekniklerine karar verilirken
hastalar icin birincil motive edici 6zellik hareket acikligindaki limitasyonlar degil
yasamig olduklar1 siddetli eklem agrilardir (148, 149). Hemofili hastalarinda
ortopedik cerrahi tedaviler hemofilik artropati tedavisinde en zorlu alanlardan birini
temsil eder ve hastalar icin yiiksek kanama riski tasir. Ancak gilinlimiizde by-pass
edici tedavilerinin gelistirilmesinde kaydedilen ilerlemeler sayesinde, cerrahi ve
invazif islemler deneyimli merkezlerde uzman bir ekip tarafindan uygulanabilmesini
saglamak oldukca onemlidir. Bagaril1 bir uzun vadeli sonug i¢in ortopedik cerrahlar,

hematologlar ve fizyoterapistler arasinda siki bir isbirligi gereklidir (150).

Ortopedik cerrahi tedavi teknikleri hastanin durumuna gore tercih edilmeli ve
hemofili hastalarinin yasam kalitesinde artis gostermelidir. Ortopedik cerrahi tedavi
endikasyonlarini tanimlayan klinik kosullar, inhibit6rlii ve inhibitér olmayan hastalar
i¢cin aynidir ve genellikle hastalarda sosyal izolasyon ve strese neden olan kronik agri
ve ciddi engellilik olusturan hareket limitasyonlaridir. Bununla birlikte, inhibitorli
hastalar cerrahi tedaviyle iliskili daha yiiksek risklere sahip olduklari i¢in cerrahi
oncesinde siddetli engellilik veya siddetli agridan muzdarip olmalar1 gereklidir (151).
Bununla birlikte, 6nemli kanama riskine ragmen, inhibitorlii hastalarda ortopedik
cerrahi tedavi sonuglarinin genellikle iyi oldugu, ancak inhibitor olmayan hastalardan

daha yiiksek komplikasyon oranina sahip oldugu da unutulmamalidir (152).
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Hemofiliklerde ortopedik cerrahi prosediirler uygulanirken hemostatik
dengenin siirdiiriilmesi i¢in uluslararas1 veya konsenstiis Onerilerine uymak oldukca
onemlidir (98, 153, 154). Replasman tedavisi ameliyattan Once baslamali ve
postoperatif rehabilitasyon sirasinda devam etmelidir. Cerrahi destek ameliyattan
sonraki 14 giin boyunca devam etmelidir (155), ¢linkii rehabilitasyon siireci
kanamay1 tetikleyebilir, bu yiizden birka¢ hafta boyunca yogun rehabilitasyon

seanslarindan hemen 6nce koruyucu bir doz kullanilmasi 6nerilir (156).

Tekrarlayan hemartrozdan sonra hemofilik hastanin eklemlerinde yeni
kanama egilimini siirdiiren bir kronik sinovit gelisir. Klinik teshis goriintiileme
yontemleriyle dogrulanmalidir. Bu sartlar altinda hipertrofik sinovya cerrahi
(artroskopik veya agik sinovektomi) ya da cerrahi olmayan (radyosinovektomi ve
kimyasal sinovektomi) yontemlerle rezeke edilmelidir. Her iki yOntemin amaci

hemartrozun siddetini ve sikligini azaltmaktir (157).

Giliniimiizde cerrahi diz sinovektomisi genellikle artroskopik olarak
yapilmaktadir. Sinovektomiden sonra 3-4 giin boyunca bir kompresyon bandaji
kullanilmas1 ve kompresyon bandajinin izin verdigi sekilde eklemin hareketliliginin
siirli olmasit Onerilir. Sinovektominin baglica endikasyonu, hematolojik tedaviye
cevap vermeyen tekrarlayan hemartrozlara neden olan hemofilik sinovitin varligidir.
Sinovektomi, artropatinin ilerlemesini geciktirir ancak durdurmaz. Tekrarlanan
hemartrozlar kontrol edilir ve tekrarlayan kanama yaygin olsa da, daha az siddetlidir

ve pihtilagsma faktorlerinin replasmani daha az gereklidir (158).

Sinovit artropatiye eslik ediyorsa veya hastalarin ana sikayetleri eklem igi
kanama veya sislik ise, radyoaktif sinovektomi ile devam edilmesi Onerilir; ancak,
ana sikayetleri bunlar degilse radyoaktif sinovektominin artropatik degisikliklerin
tedavisinde higbir degeri yoktur ve bunun yerine artroskopik debridman tercih

edilmelidir (159).
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Diz fleksiyon kontraktiirii olan hastalarda, eklem yapist korunmus oldugu
stirece yani belirgin bir artropati yoksa ilk olarak ilerleyici ekstansiyon seri algilama
veya ekstansiyon ortezini temel alan konservatif tedavi yapilmasi onerilir. Bu
konservatif yontem basarisiz oldugunda, uygun eklem ekstansiyonuna ve dolayisiyla
etkilenen eklemin daha iyi fonksiyon gdstermesine izin veren tendon uzatma
yapilmasi onerilir. Dizde, posterior kapsiilotomi ile iligkili hamstring tendonlarinin
uzatilmasi ile elde edilir (160). Bu cerrahi tedaviler konservatif tedaviler basarisiz
oldugunda kontraktiirleri rahatlatmak i¢in kullanilir. Diz fleksiyon kontraktiirlerinin
tedavisi i¢in ve ilerleyici ekstansiyonu saglamak amaciyla harici fiksatorler de
kullanilabilir. Bu prosediiriin sagladigi sey, periartikiiler yumusak dokularin
(tendonlar, damarlar ve sinirler dahil) yavas ama ilerleyici bir uzamasidir. Ani

uzama, peroneal sinir parezisine neden olabilir (14).

Artroskopik debridman genellikle total diz replasmani i¢in geng olan siddetli
artropatiye sahip eriskinlerde yapilir. Birka¢ y1l boyunca eklem agrisini ve kanamay1
hafifleten ve total diz replasman ihtiyacim1 geciktiren bir islemdir (15, 161). Eklem
debridmani, mevcut osteofitlerin rezeksiyonu, sinovyumun g¢ikarilmasina, patella,
tibial plato ve femoral kondilin eklem kikirdaginin kiirete edilmesinden olusur ve
diger cerrahi tekniklere kiyasla semptomatik rahatlama saglayabilen dejeneratif
degisikliklerin ilerlemesini yavaglatan ve daha kapsamli prosediirler gergeklestirme
gerekliligini erteleyen kiigiik bir prosediirdiir (159, 162, 163). Baz1 yazarlar bu
cerrahi tedavinin etkinligine inanmazlar ve ciddi diz artropatisi olan geng¢ hastalarda
bile dogrudan total diz replasmanina gitmenin daha iyi oldugunu disiiniirler.
Artroskopik debritman basarisiz olursa, total diz replasmant her zaman

gergeklestirebilir.

Total diz replasmani, ciddi engellilik olusturan agrinin varliginda birincil
endikasyondur. Diger endikasyonlar ise siddetli agr1 olmasa bile ciddi endikasyonlar
olarak dusiiniilebilecek sekil bozukluklari ve fonksiyonel yetersizlik olusturan eklem
hareket acikliginin azalmasidir. Eklem replasmani endike ise beklemede kazanim

olmaz ve hastanin yasi sinirlayici faktor olmamalidir (164).
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Hastalara agr1 yasamalarina ragmen, fonksiyonel bozulma ve gelecekteki
mobilite ve eklem fonksiyonlarin1 diisiinmeye ihtiya¢c duymalari nedeniyle
ameliyatin endike olabilecegini agiklamak Onemlidir. Alt ekstremitelerin dogru
caligmasini saglamak icin bazen her iki dizde ayni1 anda opere edilir. Diger
zamanlarda, ilk once en agrili eklemde ve sonra digerinde (6 ay sonra) opere
edilmesi tercih edilir. Hasta genellikle 7-10 giin hastanede yatirilir. Amag, 90° diz
fleksiyonu ve eklemin tam ekstansiyonu ile hastaneyi bastonlarla yiirliyerek

ayrilmasidir (14).

Hemofilideki total diz replasman sonuglari su ana kadar oldukg¢a tatmin edici
olmustur. Bu nedenle, ciddi diz artropatisi durumlarinda total diz replasmani iyi bir
islem olarak kabul edilir. Osteoartrit hastalarinin sonuglar1 ile neredeyse
karsilastirilabilir ve hatta inhibitdr hastalarinda bile yapilabilir (165). Ancak
hemofilik hastalarda enfeksiyon riski (%7) osteoartritli popiilasyona(%1) gore daha
yiiksektir (14).

Ayak bilegi ekleminde tibianin 6n kisminda veya talusun st kisminda yer
alabilen anterior osteofit artropatiye ikincil olarak gelismistir. Ameliyat Oncesi
planlama, tibia veya talus osteofitinin cerrahi eksizyonuna veya her ikisine ihtiyag¢
duyuldugunun belirlenmesi ile baglar. Hasta yiiriitken ayak bileginin 6n kisminda
agr1 hissederse, fizik tedaviye ya da oral analjeziklere yanit vermezse cerrahi
gereklidir. Ayak bilegi eklemindeki hareket agikligi limitasyonlar1 e8er hastalar
agrisiz ise tolere edilebilir ve bu nedenle erken sinovit fazinda tibbi yardim almazlar

(149, 166).

Ayak bilegi ekleminin idiyopatik dejeneratif hastalik olan artropati
tedavisinde uygulanan cerrahi teknikler arasinda ekleminin artrodezi veya total ayak
bilegi replasmanmi ile ortadan kaldirilmasindan oOnce artroskopik ayak bilegi
debridmani, eksternal fiksasyon kullanarak eklem distraksiyonu veya hizalanma igin
supramalleolar osteotomi (6zellikle kotii hizalanma durumlarinda) kullanilarak
semptomlar rahatlatilmaya calisilir (15, 162, 163). Baslangic olarak, hemofilik
artropatinin erken evrelerine sahip olan hastalar agr1 ile basa ¢ikmak i¢in cogu
durumda artrodez veya artroplasti secenegini geciktirdigi gosterilmis olan

artroskopik debridmana maruz kalabilir (15).
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Hemofilik ayak bilegi artropatisinde uygulanan artroskopik debridmaninin
yayinlanmig sonuglart eklem fonksiyonunda iyilesmenin yani sira agr1 ve kanama
ataklarindaki azalmadir (15, 163, 167). Bazi hastalarda, artroskopik debridman higbir
semptomu yeterince ortadan kaldirmaz, bu durumda son ¢are olarak eklem artrodezi
(eklem flizyonu) veya total ayak bilegi replasman yoluyla semptomlarin ortadan

kaldirilmasinin diisiiniilmesine neden olur.

Ayak bilegi eklem replasmanindaki gelismeler ayak bilegi artrodezine gore
muhtemelen daha iyi uzun vade sonuglar doguracaktir ancak giiniimiizde hangi

cerrahi secenegin daha {istlin oldugu bilinmemektedir (99).

Ayak bileginin hemofilik artropatisinin son asamalarinda klinik olarak ekin
pozisyonunda da goriilebilen sinirli dorsifleksiyon hareketi gézlemlenir. Genellikle
talus kubbesinin eklemdeki sekonder dejeneratif degisim ile ilerleyen ¢okiisiiniin
sonucudur. Hem 6n hem de arka taraftaki genis ¢apli osteofitler, talar ¢okiisii ile
birlikte, ayak bileginin agrili kisitlamasina yol agar (168). Eklem bu evrede ciddi bir
sekilde tahrip oldugundan ve yogun eklem agrisi ve/veya major fonksiyonel
engellilik durumunda, cerrahi olmayan tedaviye yanit alinamazsa giiniimiizde sadece
ayak bilegi ekleminde uygulanan artrodez islemi yapilir (150). Artrodez islemi ayak
bilegi ekleminin X-Ray ile goriintiilenmesinde talokrural eklemin agrili son evre

artropatisinin tedavisinde ve eklem boslugu kapanmigsa diistiniilmelidir.

Cerrahi teknigin basarisini, ameliyat 6ncesi ve sonrasi olasi kanamalarin ve
enfeksiyoz komplikasyonlarin Onlenmesine ek olarak uygun fizyoterapi ve
rehabilitasyon uygulamalar1 etkiler. Bu nedenle fizyoterapi ve rehabilitasyon
uygulamalar1 post-operatif rehabilitasyon ve eklem hareketinin restorasyonunda
onemli rol oynar. Ortopedik cerrahi tedavi sonrasinda miimkiin olan en kisa siirede
baslatilmalidir. Rehabilitasyonda eklem hareket acgikliginin restorasyonu ele
alinmalidir, tercihen izometrikten izotonik egzersizlere dogru kapali-kinetik zincir
egzersizleriyle kas giiclendirmesi, proprioseptif ve denge performansinin

restorasyonu da saglanmalidir (169).
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3. BIREYLER VE YONTEM

Bu calisma alt ekstremite eklem artropatisi olan hemofili hastalarinda ev
egzersiz programina ek olarak uygulanan manuel tedavinin fonksiyonel bagimsizlik
diizeyi, eklem sagligi, kinezyofobi, fonksiyonel diizey, eklem hareket acikligi
(EHA), kanama sayisi, kas kuvveti ve agr1 diizeyine olan etkilerini degerlendirmek

amaciyla yapilmstir.

Randomize kontrollii olarak planlanan bu ¢alisma Temmuz 2018 — Ekim
2018 tarihleri arasinda Cukurova Universitesi’nde gergeklestirilmistir. Cukurova
Universitesi Girisimsel Olmayan Klinik Arastirmalar Etik Kurulundan calisma igin
izin alinmistir (EK 1). (Etik Kurul Onay Tarihi: 06.07.2018 Toplantt no: 79, Karar
no: 47)

3.1. Bireyler

Calismaya alinmasi1 gereken minimum hemofilik artropatili hasta sayisinin
belirlenmesi amaciyla G-Power analiz programi ile power analiz yapilmistir.
Hemofilik artropati gelismis her grupta gerekli minimum hasta sayist i¢in etki
blytikligi 0.77 olan eklem agris1 parametresi kullanilmistir ve tip I hata olan a =
0,05, tip II hata olan P= 0,20 ve giic %80 oldugunda hasta sayisi 8 olarak
belirlenmistir (24).

Calismaya Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Balcali Hastanesi’nde
Hematoloji polikliniginde uzun siireden beri takip edilen alt ekstremitelerinin
herhangi birinde artropati gelismis 23 hemofilik erkek hasta dahil edilmistir. iki hasta
egzersizleri diizenli yapmadigindan, iki hasta tedavilerine diizenli gelmediginden, bir
hasta tedavi sonrasi Ol¢clime gelmediginden ve bir hasta ise son dlglimden Onceki
hafta ekleminde kanama olmasindan dolay1 ¢alisma dis1 birakilmistir (Sekil 3.1).
Calisma 17 hasta ile tamamlanmistir. Hastalarin yaslart 18-30 arasinda
degismektedir. Hastalar c¢alisma Oncesinde amaci ve yontemleri hakkinda
bilgilendirilmistir. Hastalardan ¢aligmaya katilma yoniinde s6zel onaylar1 alinmis ve

sonrasinda aydinlatilmis onam formlar1 imzalatilmistir.
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23 AGIR TIP HEMOFILIK ERKEK BIREY

4

EEG (n=12) | MTG (n=11) || 1.Degerlendirmeler >
Tedaviler
\\_/
2 kisi egzersizleri 2 kisi tedaviye
diizenli & diizenli
vapmamasimdan gelmemesinden
| EEG(@®=10) | MTG@n=9) |
1 kisi tedavi sonucg 1 kisi son hafta
dlciimlerine gecirmis oldugu
gelmemesinden kanamasmdan
| EEG (n=9) | MTG n=8) || 2.Degerlendirmeler >

Sekil 3.1. Calismanin Akis Semasi

Basit tesadiifi randomizasyon yontemiyle Ev Egzersiz Grubu (EEG) ve
Manuel Tedavi Grubu (MTG) olmak iizere 2’ye ayrilmistir. EEG egzersiz
programini evde uygularken, MTG ayn1 ev egzersiz programina ek olarak giinde 1
saat olmak iizere haftada 3 glin aym fizyoterapist tarafindan manuel tedavi

uygulanmigtir.

Grup 1- Ev Egzersiz Grubu (EEG): Alt ekstremitelerinin herhangi birisinde
artropati gelismis ve randomizasyon sonucu bu grupta olan hemofiliklerden
olusmustur. Bu gruptaki hastalar fizyoterapist tarafindan verilen haftalik egzersiz

programini 5 hafta boyunca evde uygulamstir.

Grup 2- Manuel Tedavi Grubu (MTG): Alt ekstremitelerinin herhangi
birisinde artropati gelismis ve randomizasyon sonucu bu grupta olan hemofiliklerden
olusmustur. Bu gruptaki hastalar fizyoterapist tarafindan EEG’e verilen ayni egzersiz
programini 5 hafta boyunca evde uygulamistir. Ayrica ayni fizyoterapist tarafindan 1

saat, haftada 3 giin, 5 hafta slire manuel tedavi programina alinmigtir.
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Dabhil edilme kriterleri

-Kanamasi olan ve olmayan agir tip hemofilik hastalar

-Profilaksi tedavisini diizenli alan hemofilik hastalar

-Diz ve ayak bilegi eklemlerinin en az birisinde artropati gelismis hastalar
Hari¢ Tutulma Kriterleri

-Calismanin homojen olmasi agisindan hafif ve orta tip hemofilik olanlar
-Bag dokusu ile ilgili herhangi bir hastalig1 olanlar

-Alt ekstremite fonksiyonunu etkileyecek bagka bir cerrahi (eklem

debridman, kirik, diz protezi) gecirmis olanlar,

-Fonksiyonel performans ve dengeyi etkileyebilecek norolojik hastaligl veya

kognitif bozuklugu olanlar,
-Herhangi bir duyu kayb1 ya da periferik sinir yaralanmasi olanlar,

-Dahil edilme kriterlerine uymayan ve seanslarina ve degerlendirmelerine

diizenli devam etmeyen hastalar ¢alisma dis1 birakilmistir.
3.2. Yontem

Hastalar ¢alismaya dahil edilmeden 6nce Cukurova Hemofili Dernegi’nin
toplu mesajlasma grubundan ¢alismanin igerigi hakkinda bilgilendirilmistir.
Hastalara ilk degerlendirme i¢in 2 saatlik randevu verilmistir. Calismanin dahil
edilme kriterlerine uygun hastalar randomizasyon yontemi ile ikiye ayrildiktan sonra
grubuna bakilmaksizin fiziksel 6zellikleri ve hikayenin alinmasindan sonra kas-

iskelet sistemi degerlendirilmistir.

Kas-iskelet sisteminin degerlendirmesinde Hemofili Eklem Saglig
Skorlamasi (HESS), eklem hareket acikligi (EHA) ve kas kuvveti degerlendirilmistir.
Fonksiyonel diizey yorgunlukla degisebileceginden dolay1r kas-iskelet sisteminin

degerlendirmesinin oldugu giin gerceklestirilmemistir.
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Fonksiyonel diizeyi belirlemek i¢in tedavi seansna baslamadan once
Hemofili Fonksiyonel Bagimsizlik Skoru (HFBS), Fonksiyonel Uzanma Testi
(FUT), Zamanh Kalk-Yiirti Testi (ZKYT), 5 Defa Otur-Kalk Testi (5*DOKT) ve
Tampa Kinezyofobi Olgegi (TKO) kullanilmistir.

Tedaviler randomizasyondan sonra her iki grup i¢in ayni anda baslamistir.
EEG’e dahil olan hastalar her hafta telefon ile aranarak egzersizlerin yapildiginin
kontrolii gerceklestirilmistir. MTG’e dahil olan hastalar tedaviye gelebilme
durumuna ve profilaksi kullanim giinlerine gore ya “Pazartesi-Carsamba-Cuma” ya

da “Sali-Persembe-Cumartesi” giinleri tedaviye alinmistir.

3.2.1. Fiziksel Ozellikler ve Hikdyenin Alinmasi

Calismaya katilan bireylerin yas, boy, kilo, hemofili tipleri, hastalik siddeti,
artropati gelismis eklemleri, eklemlerin kanama sikliklar1 detayli bir sekilde

sorularak kaydedilmistir.
3.2.2. Kas-Iskelet Sisteminin Degerlendirilmesi

Calismamizda kullandigimiz kas-iskelet sistemi degerlendirme dlgiitleri

HESS, EHA nin degerlendirilmesi, kas kuvvetinin 6l¢limiinii igermektedir.
Hemofili Eklem Saghgi Skorlamasi (HESS)

Bu skorlamanin amaci hemofilide tekrarlayan kanamalarin 6zellikle etkiledigi
sinovyal s1v1 igerigi fazla olan 3 indeks eklemi (diz, dirsek ve ayak bilegi) ¢ift tarafli
olarak degerlendirmektir. Ortopedik miidahaleye ihtiyag duyuldugunda veya
fizyoterapi miidahalelerinin sonug 6lgiitii olarak kullanilabilir. Uluslararas1 Profilaksi
Calisma Grubu’na (UPCG) gore; akut bir eklem veya kas kanamasini takiben,
kanama belirtileri ve semptomlar1 azalincaya kadar degerlendirme yapilmamalidir.
HESS’in objektif olarak gerceklestirelebilmesi i¢in son 2 haftada gegirilmis kanama

olmamasi gerekir.
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HESS, eklem hasarinin hafif erken belirtilerini tespitinde yeterince hassas bir
fiziksel degerlendirme aracidir. Zaman i¢inde hem profilaktik tedavi olarak hem de
kanadikca tedavi alan hastalar i¢in eklemde meydana gelen degisimi izlemek veya

tedavi rejimlerinin etkinligini degerlendirmek i¢in genellikle kullanilir.

Eklem sagligi degerlendirmesinin 8 maddelik alt baghginda sislik, sislik
stiresi, kas atrofisi, harekette meydana gelen krepitasyon, fleksiyon kayb,
ekstansiyon kaybi, eklem agris1 ve giic degerlendirilir. Son baglik olarak global

yiiriiyiis puan1 da eklenerek hesaplanir (83-85).

Sislik: Eklemdeki sislik inspeksiyonla degerlendirilmistir. Etkilenmeyen
kontralateral eklem var ise karsilastirma amach kullanilir. Iki eklem arasindaki farkin
kemik degisikliklerden mi yoksa sislikten mi kaynaklandigi belirlenmelidir.

Kemiklerdeki asir1 bliyiime sislik olarak siiflandirilmamalidir.

Sislik yok ise 0 puan, eklemin hafif¢e kabarik goziikkmesi ve kemik hatlarin
acikca gozlenmesi ve palpe edilebilen sislik 1 puan, kemik hatlari1 bir dereceye kadar
gizlenmis orta diizeyse 2 puan, kemik hatlar1 gozlenmeyen ¢ok sis eklemse 3 puan

olarak kaydedilmistir.

Sislik Siiresi: Sislik siiresi eger 6 aydan az ise 0 puan, 6 aydan esit ve fazla

siirede ise 1 puan olarak kaydedilmistir.

Kas Atrofisi: Kas atrofisi inspeksiyonla degerlendirilmistir. Tim
ekstremitenin gorsellistirilmesi ve kas gruplarinin birbiriyle orantili olmas1 gerekir.
Atrofi yoksa 0, kasin ¢evresinin hafifce azaldigi veya hafif diizlesme not edilmisse 1,

kas kaybi ve kas ¢okmesi orta/siddetli diizeyse 2 puan olarak kaydedilmistir.

Krepitasyon: Eklem hareketi sirasinda ¢itirdama sesi veya duyusu olarak
tanimlanir. Krepitayon isitsel olarak ve palpasyon ile degerlendirilmelidir. Eller
eklem tizerine rahat sekilde yerlestirilmistir ve tiim hareket agikliginda aktif hareket

tesvik edilmistir.
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Krepitasyon sesi eger 5-10 tekrardan sonra en az 3-4 defa aliniyorsa
kaydedilmistir; tek bir krepitasyon duyulursa kaydedilmemistir. Krepitasyon yoksa 0,
hafifce duyulabilen ve palpe edilebilen krepitasyon 1 ve eklem hareketi sirasinda
daha fazla duyulabilen veya palpe edilen orta derece belirgin krepitasyonsa 2 puan
almistir. Eklem hareketi tiim tekrarlarda duyulabiliyorsa ve palpa edilen ciddi

krepitasyonsa 3 puan alir.

Ekstansiyon ve Fleksiyon Kaybi: Hem normatif tablo yontemi kullanilarak
hem de kontralateral taraf ile karsilastirmali gonyometrik 6l¢iim yontemi kullanilarak
degerlendirilmistir. Daha sonra aldig1 puanlardan hangisi daha yliksek ise o puan
kaydedilmistir. Hem fleksiyon kaybinda hem de ekstansiyon kaybinda Tablo 3.1.’de

belirtilen EHA degerleri referans olarak kullanilmistir.

1.Normal Kontralateral taraf: Etkilenen ektstremite ile etkilenmeyen
ekstremite karsilastirilmigtir. Kayip 5°°den az ise 0 puan, 5°-10° ise 1 puan, 11°-20°

ise 2 puan, 20°’den fazla ise 3 puan almistir.

2.Normatif Tablo: Tablo 3.1.’de normal degerler araliginda olanlar 0 puan
alirken, 1°-4° kayb1 olanlar 1 puan, 5°-10° kaybi1 olanlar 2 ve 10°’den fazla kaybi

olanlar 3 puan almistir.

Ayak bileginin fleksiyon ve ekstansiyon kaybinin Ol¢iimiinde 90° nétral
pozisyon baglangi¢c pozisyonudur. Bu pozisyonda kisiden ayak bilegini kendisine
dogru cekmesi istenmistir aradaki fark ekstansiyon kaybi olarak not edilmistir.
Dorsifleksiyon ayak bileginin ekstansiyon pozisyonu olarak adlandirilir. Ayak
bileginin fleksiyon agis1 ise kisiden ayak bilegini asagiya dogru itmesi ile
Ol¢iilmiistiir. Aradaki fark fleksiyon kaybi olarak kaydedilmistir. Ayak bilegi eklemi
ile ilgili test pozisyonu Sekil 3.2.’de gosterilmistir. Dizdeki ekstansiyon kaybi ise
kisinin ekstremitesini ne kadar uzatabildigi ile iligkilidir. Fleksiyon kaybi ise diz
eklemini ne kadar viicuduna g¢ekebildigi ile iliskilidir. Diz eklemi ile ilgili test

pozisyonu Sekil 3.1.’de gosterilmistir.
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Tablo 3.1. Saglikli erkeklerde (9-44 yas) EHA degerleri (163).

Saghkh Erkeklerde (9-44 yas) EHA (°)

Eklem Eklem 9-19 yas 20-44 yas
Hareketleri
(£2 SS) (*2 SS)
Fleksiyon 129.6 — 154.8 124.7 - 150.7
Diz .
Ekstansiyon -46-+8.2 -3.6-+5.6
Fleksiyon 38.8 - 66.8 39.0-70.2
Ayak Bilegi Ekstansiyon 6.1 -26.5 245

+ Hiperekstansiyon ya da 0° dtesinde uzatma

- Fleksiyon ya da 0° ye uzatamama

Eklem Agnisi: Eklem agrisi EHA boyunca aktif olarak hareket ederken
eklem hareketinin sonunda hafif basingla veya eklem hatti iistiinden palpe edilerek
degerlendirilmistir. Aktif hareket agiklig1 boyunca agr1 yoksa 0 puan, aktif hareket
aciklig1 boyunca agr1 yok ancak sadece hafif basin¢ veya palpasyonla agr1 varsa 1

puan ve aktif hareket agikligi boyunca agr1 varsa 2 puan olarak kaydedilmistir.

Kas Kuvveti: Hastanin mevcut hareket agikligit boyunca kasin kasilma
miktar1 degerlendirilmistir. Kas kuvvetinin degerlendirilmesinde Tablo 3.2.°de
belirtilen Daniels & Worthingham’in 5 puanlik skalas1 kullanilmigtir. Maksimum
direng ile yercekimine karsi test pozisyonunu korursa 0 puan, submaksimal direng ile
yercekimine kars1 test pozisyonunu korursa 1 puan, minimal direngle veya
yer¢ekimine karsi test pozisyonunu korursa 2 puan, yer¢ekimine karsi EHA’ni
kismen tamamlayabilme veya yer¢ekimi elemine edildiginde hareket edebilirse 3

puan, herhangi bir kas kasilmasi olmadiginda 4 puan alir.
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Tablo 3.2. Kas kuvvetinin sayisal skoru ve niteliksel skoru arasindaki iligki.

Kas Kuvvetinin Kas Kuvvetinin Niteliksel Skoru

Sayisal Skoru

) Normal

4 Iyi

3 Orta

2 Zayif

1 Kontraksiyon hissedilir, fakat gozle goriilen hareket yok
0 Kontraksiyon hissedilmiyor

Global Yiiriiyiis Skoru: Bu skorlama ile hastanin yapabilecegi yiirlime,
merdiven, kosu ve tek bacak iizerinde ziplama gelisimsel becerilere dayanarak
hesaplanir. Tiim aktiviteler normal limitler igerisinde ise 0 puan alir. Bu
aktivitelerden herhangi birini yapamazsa 1 puan alir ve 4 alt birim oldugu i¢in
toplamda yapamadigi puanlar 4 puan olur. Bu aktiviteleri yaparken hastanin
algilayabildigi herhangi bir kanama riskinin olmamasi gerekir. Bu hareketlerin
giivenli bir sekilde gerceklestirilebilmesi hastanin ayakkabi veya ¢orap giymemesi,
yalinayak gergeklestirilmesi Onerilir. Artropatili indeks eklemlerden birisinin
alabilecegi maksimum puan 20’dir ve ek olarak global yliriiyilis puan da en yiiksek 4
puan alabilir. Boylece hemofilik hastanin alabilecegi en yiiksek puan 124 olur.

Yiiksek puanlar kotii eklem sagligini gosterir.

Eklem Hareket A¢ikigi (EHA) nin Olciilmesi

Biyomekaniksel calismalarda yiiriime, merdiven inip-¢ikma ve bisiklet i¢in
alt ekstremite EHA’sinin korunmasinin hayati oldugu; fleksiyon acilarinda herhangi
bir azalma oldugu durumda giinliikk yasam aktivitelerinin etkilendigi bildirilmistir.
Ozellikle alt ekstremitedeki diz ekleminin ekstansiyon kaybi kisinin fonksiyonel

kapasitesini etkileyen en 6énemli hususlardan birisidir.

Alt ekstremite ile ilgili 6l¢timler hasta sirt {istli pozisyonunda iken standardize
edilmis  gonyometrik  Ol¢ciim  yOntemleri  kullanilarak  derece  cinsinden

degerlendirilmistir.

Diz ekleminde fleksiyon ve ekstansiyon pozisyonu i¢in gonyometrenin pivot
noktas1 femurun lateral kondiline yerlestirilmistir. Gonyometrenin kollarindan birisi

femurun orta hat ¢izgisine paralel iken digeri fibulayi takip etmistir (Sekil 3.2).
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Sekil 3.2. Diz EHA’sinin 6l¢tilmesi.

Ayak bileginin 0°’lik baglangi¢ pozisyonu olarak 5.metatars ile fibula
arasindaki 90°’lik dik ac1 kabul edilmistir. Olgiimler hasta sirtiistii yatarken veya
uzun oturma pozisyonunda yapilmistir. Gastrocnemius iki eklem katettigi i¢in 6l¢tim

sirasinda dizler altina ince bir yastik konularak kasi gevsetilmistir.

Pivot noktasi lateral malleole yerlestirilmis; sabit kol fibula lateral orta
cizgisine paralel iken hareketli kol 5. Metatarsal kemigin lateral orta ¢izgisini takip

etmistir (Sekil 3.3).

Sekil 3.3. Ayak bilegi EHA’sinin dl¢ililmesi.
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Kas Kuvvetinin Degerlendirilmesi

Kas kuvveti ile ilgili tedavi 6ncesi ve sonrasi grup degisimlerinin analizinde
etkilenen eklemin dominantligina bakilmaksizin o ekleme ait ekstansor ve fleksor

kaslarin ortalama kuvveti alinmistir.

Kas kuvvetinin Ol¢iimii digital dinamometre kullanilarak yapilmigtir. Kas
kuvvetinin 6l¢iimiinde standardize edilmis 6l¢iim pozisyonlar1 ve referans noktalar
kullanilmistir. Ortalama kas kuvveti pound (1 pound = 0.4535kg) cinsinden
kaydedilmistir.

Diz ekleminin fleksér ve ekstansor kas kuvveti i¢in oturma pozisyonunda
kalca ve diz 90° fleksiyon pozisyonunda iken, malleoller iizerinden direng

uygulanarak olctilmiistiir (Sekil 3.4) (170, 171).

Ayak bileginde dorsifleksér ve plantarfleksor kas kuvveti i¢in hastanin alt
ekstremitesi sirt iistii pozisyonda alt bacak diger el ile stabil edildikten sonra metatars

basindan direng verilerek dl¢tilmiistiir (Sekil 3.5) (170).

Sekil 3.4. Diz ekstansorlerinin kas kuvvetinin 6l¢iilmesi.
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Sekil 3.5. Ayak bilegi dorsi fleksorlerinin kas kuvvetinin dl¢timii.
Agn Siddetinin Degerlendirilmesi

Viziiel Analog Skala (VAS) sayisal olarak olglilemeyen agr1 algi diizeyini
sayisal hale ¢evirmek icin kullanilan degerlendirme yontemidir. Degerlendirmede
100 mm lik bir ¢izginin iki ucuna agrinin iki u¢ tanimi (bir uca hi¢ agrim yok, diger

uca en dayanilmaz agr1) yazilmistir (Sekil 3.6).

Hastadan bu ¢izgi iizerinde kendi o anki durumunun nereye uygun oldugunu
bir ¢izgi cizerek veya nokta koyarak veya isaret ederek belirtmesi istenmistir.
Agrinin hi¢ olmadig1 yerden hastanin isaretledigi yere kadar olan mesafenin cetvel
ile mm cinsinden 6l¢iilen uzunlugu hastanin agr1 diizeyini gostermistir. Agr diizeyi

kanama olmadiginda yapilan aktivite ve istirthat VAS’1 olarak kaydedilmistir.

Hig agn olmamast En dayantlmaz agn

Sekil 3.6. Agri siddetinin degerlendirilmesi.
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3.2.3. Fonksiyonel Diizeyin Degerlendirilmesi

Fonksiyonel diizeyin degerlendirmesinde Hemofili Fonksiyonel Bagimsizlik
Skoru (HFBS), Fonksiyonel Uzanma Testi (FUT), Zamanh Kalk Yiri Testi
(ZKYT), 5 Defa Otur Kalk Testi (5*DOKT) ve Tampa Kinezyofobi Olgegi (TKO)
kullanilmistir. ~ Yorgunluk  ile  degisebileceginden  kas-iskelet  sistemi

degerlendirmesinden sonra tedaviye baslamadan degerlendirilmistir.
Hemofili Fonksiyonel Bagimsizlik Skoru (HFBS)

Hemofilik hastanin fonksiyonel yeteneginin nesnel olarak Olgmek igin
performansa dayali bir degerlendirme araci olarak gelistirilmistir ve nispeten
giivenlidir (172). Klinik eklem degerlendirme skorlamalar1 ve radyolojik skorlar gibi

viicut yapisini ve fonksiyonunu 6lgen diger skorlar1 tamamlar.

HFBS’nin en biiyiik avantaji, nesnel, performansa dayali bir ara¢ oldugu i¢in
farkli dil becerilerine sahip kisilerle birlikte kullanilabilmesidir ve yaklasik 10-15
dakika stire gerektirmesidir (172).Hemofili hastalar1 tarafindan ©6nemli olarak
algilanan giinliikk yasam aktivitelerinin degerlendirilmesini igerir. Su an mevcut
skorlamada 3 ana bashk altinda 8 aktivite degerlendirilir. Bunlar; yemek
yeme/kendine bakim, banyo, giyinme, transferler, ¢dmelme, yiirliyiis paterni,

merdiven ¢ikma ve kosudur (173).

Fonksivon Diizevleri ve Skorlari

4= Hemofilik hasta aktiviteyi diger saglikli akranlar1 gibi herhangi bir zorluk

cekmeden gercgeklestirir.

3= Hemofilik hasta aktiviteyi diger saglikli akranlar1 gibi gerceklestiremez.

Aktiviteyi gerceklestirirken hafif zorlanir ancak yardim almaz.

2= Hemofilik hasta aktiviteyi ger¢eklestirirken kismi yardima, modifiye

edilmis araglara veya ¢evrenin modifikasyonuna ihtiyac¢ duyar.

1= Hemofilik hasta aktiviteyi ger¢eklestiremez veya gerceklestirmek icin tam

yardima ihtiyag¢ duyar.
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Fonksiyonel Uzanma Testi (FUT)

Bu test kisinin dinamik dengesini degerlendirmek i¢in kullanilmistir. Bu testi
uygularken hastadan bir duvarin yaninda yan durmasi ve ayaklarin 10 cm birbirinden
ayrik, duvara yakin olan iist ekstremitesini duvar ile temas ettirmeden omuz 90°
fleksiyonda, dirsek tam ekstansiyonda iken yumruk yapmasi istenmistir. Duvarda
3.metakarp basi hizas1 duvarda isaretlenmistir. Hastadan 6ne dogru adim atmadan
uzanabilecegi son noktaya kadar uzanmasi istenmistir. Baslama ve bitis konumu
arasindaki fark cm cinsinden 6lgiilerek hesaplanmistir. Ug deneme yapilmustir ve son

iki denemenin ortalamasi alinmistir (Sekil 3.7) (174).

¥ |

Sekil 3.7. FUT pozisyonu.

Zamanh Kalk ve Yiirii Testi (ZKYT)

Bu test ile farkli yas ve hasta gruplarinda farkli amaglarla uygulanabilen
fonksiyonel mobilite, dinamik denge, diisme riski ve postiiral stabiliteyi
degerlendiren bir Ol¢iimdiir. Klinik pratikte genis bir sekilde kullanilan bu test
fonksiyonel hareketlilik, diisme riski ya da dinamik dengenin bir sonu¢ olglimi
olarak degerlendirilmesi ve popiilasyondaki normatif degerlerin olusturulmasi igin

kullanilmaktadir (175). Artritli hastalarda giivenilir bir 6l¢iim yontemidir.

Testi olusturan aktiviteler fonksiyonel hareketlilik ve dinamik denge i¢in
gerekli olan oturmadan ayaktaki pozisyona gegis, yliriime, donme ve tekrar oturmay1
siiresince hiz1 Olgen degerlendirme yontemidir. Test hastanin gilinlilk yasamda
kullandig1 ayakkabi ile yapilir ve ihtiya¢ duyuyorsa yiirlimeye yardimer araglarini

kullanabilir.
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Hastalardan standart yerden 45 cm yiiksekligindeki sandalyeden kalkip 3
metre yliriimesi, belirlenmis veya isaretlenmis yerden doniip sandalyeye oturmalari

istenmistir ve siire saniye cinsinden kaydedilmistir (Sekil 3.8) (176).

Sekil 3.8. ZKYT pozisyonu.

Bes Defa Otur-Kalk Testi (5*DOKT)

Bu test alt ekstremite kas kuvveti i¢cin 6nemli bir indikatordiir (21). Bu test ile
alt ekstremitenin fonksiyonel kuvveti, gegisken hareketleri, dengesi ve diisme riski
degerlendilir. Bu testteki diisiik performans mobilite problemlerini vurgular ve
akabinde engellilik ile iliskilendirilir (177). Bu test bireysel bir 6l¢lim olarak veya
fiziksel islevi degerlendirmek i¢in standart bir batarya pargasi olarak kullanilabilir

(178). Artritli hastalarda fonksiyonelligi degerlendirmede daha etkilidir (179).

Bu test i¢in hastanin kollar1 gévde tlizerinde ¢apraz sekilde pozisyonlanmstir;
baslama komutuyla sandalyeye 5 kez oturup kalkmis ve 5. tekrarda hastanin pelvis
bolgesinin sandalye degmesi ile test sonlandirilmistir (Sekil 3.9) (180). Bes kez
oturup kalkincaya kadar gecen siire kronometre ile saniye cinsinden kaydedilmistir

ve her oturup kalkista kaginci tekrar oldugu hastaya sdylenmistir.
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Sekil 3.9. 5*DOKT baslangi¢ pozisyonu.

Tampa Kinezyofobi Ol¢egi (TKO)

Kinezyofobi, “aktivite ile iliskili agrili yaralanma ve tekrar yaralanmaya kars1
olusan hassasiyet hissinden kaynaklanan aktivite ve fiziksel harekete karsi gelisen
kayg1” olarak tanimlanir (181). Hastalarda kinezyofobinin degerlendirmesinde
Tiirkce gegerlilik-giivenilirlik testi yapilmis TKO kullanilmistir (182). Hareket/tekrar
yaralanma korkusunu &lgmek amaciyla gelistirilen 17 soruluk bir dlgektir. Olgek, is
ile iligkili aktivitelerde yaralanma/tekrar yaralanma ve korku-kaginma
parametrelerini icerir. Olgekte 4 puanlik Likert puanlamasi kullanilir (Kesinlikle
katilmiyorum=1, Tamamen katiliyorum=4). Baz1 sorularin “4-8-12-16.sorularin” ters
cevrilmesinden sonra total bir puan hesaplanir. Toplam puanin 37’den yiiksek olmasi
yiiksek derecede kinezyofobi ile iligkilidir (183). Bu 6lgek basili form olarak hastaya
verilmis ve cevaplar1 kendisinin bu form iizerinde isaretlenmistir. Anlamadigi

sorularda fizyoterapist tarafindan gerekli agiklamalar yapilmistir.
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3.2.4. Tedavide Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Uygulamalar:

Bu ¢alismada hemofilik hastalarin tedavisinde kullandigimiz egzersizler ev
egzersiz programi olarak EEG’ye verilmistir. Ayn1 ev egzersiz programi MTG igin
de uygulanmistir. Her iki grup i¢in uygulanan fizyoterapi ve rehabilitasyon

yaklagimlarinin igerigi asagida verilmistir
Ev Egzersiz Program

EEG’e katilan hastalara haftalik ilerleme gosteren bir ev programi
planlanmistir ve hastalara bununla ilgili egitim verilmistir. Egzersizler asamali olarak
ilerleme gostermistir. Kuvvetlendirme egzersizlerine ilk hafta izometrik egzersizler
ile baglanmis; sonraki donemde thereband ve agirliklar ile direncli egzersizlere dogru
gecis yapilmustir (Sekil 3.10). Hastada akut bir kanama belirtisi olan eklem
gerginligi, karincalanma ve doluluk hissi durumu varsa sadece izometrik egzersiz
yapmast ve takibinde buz uygulamasi Onerilmistir. Hastalara her hafta telefon ile
ulagilarak egzersizlerde yapacaklari ilerlemeler hatirlatilmistir ve egzersize olan

uyum kontrol edilmistir.

Sekil 3.10. Elastik direncli bant ile plantar fleksorleri kuvvetlendirme egzersizi.

Eklemin dogru pozisyon hissinin korunmasi artropatili hastalarda oldukg¢a
onemlidir. Hastalarin akut kanama olmasi durumunda eklemlerini miimkiin oldugu
Olciide fonksiyonel pozisyonda tutmasi, eklemlerini agrisiz hissettiklerinde EHA nin
tiim acilarmin kullanildigi pozisyonda EHA egzersizleri 6gretilmistir. Ozellikle diz
ekstansiyon kaybimna yonelik uzun oturma pozisyonunda dizi yataga bastirma

egzersizi gosterilmistir (Sekil 3.11).
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Sekil 3.12. Germe egzersizi.

Hemofilik hastalarin kas-tendon bileskelerindeki kisalmalardan dolay1 eklem
kontraktiirlerini O6nlemek amaciyla 0Ozellikle alt ekstremite kaslarina germe
egzersizleri  verilmistir.  Mimkiin  oldugunca  germelerin  aktif  olarak
gerceklestirilmesine ve ekstremitelerin yiik almadan yapilmasi gerektigi hastalara

Ogretilmistir.

Germe egzersizlerinin nazik yapilmasi gerektigi ve kendilerinde aci
olusturmamas: gerektigi belirtilmistir. Gastrosoleus grubuna uzun oturma
pozisyonunda (Sekil 3.12), diz ekstansorlerine yiiziistii pozisyonunda ve hamstring

grubuna ise sirt iistii pozisyonunda germe egzersizleri verilmistir.
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Hemofilik hastalarda tekrarlayan kanamalar nedeniyle propriosepsiyonda
kayiplar olabilecegi diislinlilerek proprioseptif girdiyi arttiracak egzersizler

verilmistir. Bu egzersizler kisinin fonksiyonel durumuna goére planlanmastir.

Alt ekstremite eklemlerinde ciddi artropatisi olan hastalarda ekstremitelerde
ayak tabanina proprioseptif girdi saglayan egzersizler ve yiik aktarimi; fonksiyonel
seviyesi yiliksek olan hemofiliklerde ise tek ayak iizerinde durma, tek ayak tizerinde

durarak top atip-tutma gibi egzersizler verilmistir.

Propriosepsiyonun bozulmasina bagli olarak ve kas kuvvetindeki zayifliklar
hemofiliklerin dengesini olumsuz etkiledigi icin kisiye dnce gozleri agik, sonrasinda
gozleri kapali ve sonrasinda trombolin gibi yumusak zemin veya denge tahtasinda
egzersizler verilmistir. Denge egzersizleri sirasinda dikkatli olunmas1 gerektigi ve

hastalarin diisme riskini artirmadan bu egzersizleri yapmasi gerektigi belirtilmistir.
Manuel Tedavi Uygulamasi

MTG’ye katilan hastalara EEG’de kullanilan ve haftalik ilerleme gosteren ev
egzersiz programi uygulanmistir ve bununla ilgili egitim verilmistir. Egzersizler
kademeli olarak ilerletilerek ilk hafta izometrik egzersizlerle kuvvetlendirmeye
baslanmigtir. Sonrasinda elastik direncli bantlar ve agirliklar ile direngli egzersizlere

dogru ilerletilme gdsterilmistir.

Bu gruba ek olarak uygulanan manuel tedavide ise baglangi¢ olarak yumusak
doku mobilizasyonlarindan myofasyal gevsetme ve ligamentéz ayirma yontemleri
kullanilmistir. Myofasyal gevsetme ve ligamentdz ayirma tekniklerindeki her
uygulama en fazla 2 dakika uygulanmistir. Diz ekleminin arkasinda agri olan
hemofiliklerde popliteal fasyaya (Sekil 3.13) myofasyal gevsetme; hareket sirasinda
veya oturmada On diz agrist olan hemofiliklere medial ve lateral patellar

mobilizasyon (patellar ayirma) teknigi (Sekil 3.14) kullanilmistir.



Sekil 3.13. Popliteal fasyaya myofasyal gevsetme

Sekil 3.14. Medial ve lateral patellar ayirma gevsetme
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Dizinde sislik olan veya harekette agr1 duyan hemofiliklerde diz eklemindeki
kollateral ve ¢apraz baglara yonelik gevsetme teknikleri kullanilmistir (Sekil 3.15).
Diz ve uyluk bolgesinde agr1 olanlara ise quadricipital ayirma islemi uygulanmistir
(Sekil 3.16). Bacagin lateralinde agrisi olanlara ise iliotibial traktusa yonelik ayirma
yontemiyle gevseme teknikleri kullanilmigtir (Sekil 3.17). Ayak bilegi veya 6n bacak

boliimiinde agr1 olanlara ise tibio-fibular fasyaya yonelik ayirma islemi

uygulanmistir (Sekil 3.18).

Sekil 3.15. Baglara yonelik myofasyal Sekil 3.16. Quadricipital ayirma

gevs etme
'T
[ — »

Sekil 3.17. iliotibial traktus myofasyal Sekil 3.18. Tibiofibular fasyaya
gevsetme myofasyal gevsetme
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Ayak bilegi ekleminde ise ilk olarak plantar fasyaya yonelik myofasyal
gevsetme teknigi kullanildi. Tarsal-metatarsal birlesim yerinden parmaklariniz
capraz olacak sekilde plantar fasyaya basing uygulanmistir ve sonrasinda basing
ayagin yanlarima dogru ve hafifce ayak parmaklarina dogru ayirma seklinde
ilerletilmigtir. Ayni islem ayak parmaklari plantarfleksiyonda iken sonrasinda

dorsifleksiyon da gerceklestirilmistir (Sekil 3.19) (184).

Sekil 3.20. Metatarsal, tarsal ve parmaklara yonelik gevsetme teknigi.
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Ayagin ortasinda veya ayak parmalarinda agr1 durumlarina kullanilmak tizere
metatarsallar, tarsallar ve parmaklara yonelik ligamentoz artikiiler gevsetme teknigi
kullanilmistir. Ayak parmaklar1 hafif plantar fleksiyonda, basparmaklar ayak
sirtindan kavranmis; falankslari, metatarslar1 ve tarsallar1 masaya dogru sikistirma

yoniinde itecek sekilde kuvvet uygulanmistir (Sekil 3.20) (184).

En son teknik olarak da kalkaneusa yonelik ‘’Bootjack Teknigi’’
uygulanmigtir. Kalkaneusa dogrudan ve Onayaga dogrudan ligamentdz artikiiler

gevsetme teknigidir.

Bu teknikte hastanin bacagi abduksiyona ve dis rotasyona alinmistir ve diz
fleksiyona getirilmistir. Fizyoterapist masaya yakin olan kolunu hastanin ilgili
bacaginin popliteal fossanin hemen yukarisina yerlestirmistir. Fizyoterapistin
humerusu ve hastanin femuru birbiri ile yaklasik 90° agida olmalidir. Topuk distal
olarak tasinirken ayagin oOnii diger elle sabitlenmistir. Bu pozisyonda alttaki elle
traksiyon yapilirken iistteki elle de plantar fleksiyon yoniinde kuvvet uygulanmistir

(Sekil 3.21) (184).

Sekil 3.21. Bootjack Teknigi.
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Kalternborn’un mobilizasyon tekniklerinden tibiofemoral ekleme yonelik
traksiyon uygulanarak fleksiyon ile posterior gliding (Sekil 3.22) ve ekstansiyon ile
anterior gliding (Sekil 3.23) teknikleri kullanilmistir. Fleksiyon ile posterior gliding
teknigi fleksiyon kisithligr ve fleksiyonda agrist olanlarda tercih edilir iken
ekstansiyonla anterior gliding yontemi de ekstansiyonda agrisi olan ve ekstansiyon
kisitlilig1 olan hastalarda tercih edilmistir (185). Manuel tedavi tekniklerinin hemofili
hastalar1  {lizerindeki  etkisini  arastiran  ¢alismalarda  traksiyonun yarar

gosterildiginden her iki mobilizasyon yontemi traksiyon ile birlikte kullanilmistir.

Sekil 3.23. Traksiyonla tibiofemoral ekleme ekstansiyon ve anterior gliding.



61

Courtney ve ark.’nin (136) calismalarinda kullanmig oldugu tibiofemoral
ekleme yonelik posterior ossilator gliding yontemi diz fleksiyon-ektansiyonunda agri
belirtileri olan bireylerde ve anterior ossilator gliding yontemi diz ekstansiyonunda

agr ¢eken bireylerde kullanilmistir.

Ayak bilegi eklemine ise osteopatik mobilizasyon (Sekil 3.24), talocrural
eklem mobilizasyonu (Sekil 3.25) ve eklem traksiyonu ile dorsi ve plantar fleksiyon

(Sekil 3.26) mobilizasyonu kullanilmistir.

Sekil 3.24. Osteopatik mobilizasyon



Sekil 3.26. Traksiyon ile dorsifleksiyon
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3.3. istatistiksel Analiz

Aragtirma sonuglarinin istatistiksel analizinde SPSS 22.0 Windows paket
programi kullanilmistir. Caligma dncesinde, gruplardaki hasta sayisinin belirlenmesi
icin yapilan power analizde Cuesta-Barriuso ve ark.’nin ayak bilegi ekleminde
yapmis oldugu c¢alismadaki agr1 parametresi temel alinarak yapilmistir ve (0.77) etki
biiyiikliigiine gore %80 gii¢, 0,05 o hata payiyla her bir gruba en az 8 olgu alinmasi
gerektigi hesaplanmistir (24). Buna gore EEG’ye 9, MTG’ye 8 hasta alinarak toplam

orneklem biiyiikliiglimiiz 17 olmustur.

Hastalara ait demografik ve klinik oOzellikler i¢in tanimlayici istatistik
kullanilmis olup ortalamatstandart sapmaya (X+£SS) iliskin degerler tablolarda

verilmistir.

Calismanin veri analizinden 6nce gruplarin demografik degiskenlerine (yas,
boy, kilo, profilaksi siiresi) iliskin dagilimlar incelenmis, dagilimlarin normalligi
“Shapiro-Wilk” testi ile test edilmistir. Ayrica gruplar demografik 6zellikler yonii ile
benzerligi de sayisal degiskenlerde (yas, boy, kilo, profilaksi siiresi) “Bagimsiz
Gruplarda T Testi”, kategorik degiskenlerde (artropatili eklem ve kanama sayilari)
say1, % degerleri verilmis ve degiskenlerin homojenligi ise “Ki-Kare Testi” ile test

edilmistir.

Bagimli degiskenler (sonu¢ degiskenleri) icin gruplar arasi parametre
(ortalama) karsilastirilmasi “Bagimsiz Orneklemler t Testi”, tekrarli 6lgiimlerde ise
“Bagimli  Orneklemler t Testi” ile test edilmistir. Verilerin istatistiksel

degerlendirilmesinde anlamlilik diizeyi p<0,05 olarak alinmistir.
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4. BULGULAR
4.1. Bireylerin Demografik ve Fiziksel Ozellikleri ile ilgili Bulgular

Calismamiza dahil edilen 17 hastanin tamami erkek ve yaslar1 18-30 arasinda
gen¢ eriskinlerden olusmaktadir (Tablo 4.1). Hemofili tiplerinin dagilimi
incelendiginde 14’tinlin hemofili A (%82,3), 3’iiniin hemofili B (%17,6) oldugu
kaydedilmistir. Manuel Tedavi Grubu (MTG)’ndaki hastalardan sadece 1’inde
inhibitor pozitifti (%5,88). Hastalarin 12’sinde (%70,5) aile oykiisii var iken; 5’inde
(%29,4) ise aile dykiisiiniin olmadig1 kaydedilmistir.

Katilimeilarin ortak 6zellikleri; diizenli profilaktik tedavi alan, faktor diizeyi
%1’in altinda agir tip ve alt ekstremitelerinden en az birisinde artropati gelismis
hemofiliklerden olugmasiydi. Ev Egzersiz Grubu (EEG)’ndaki hemofiliklerin
profilaksi kullanim siireleri 7,89+1,83 yil iken; MTG’deki hemofiliklerin ise
6,63+3,33 yildir ve gruplar arasinda herhangi bir anlamli fark bulunmamistir (Tablo
4.2).

Tablo 4.1. Calismaya dahil edilen bireylerin demografik ve fiziksel 6zellikleri.

Min Maks X SS
Yas (y1l) 18 30 24,65 491
Boy (cm) 162 182 174,29 5,16
Viicut Agirhg (kg) 50 104 71,76 13,96
Profilaksi Siiresi (y1l) 2 12 7,29 2,64

Min: Minimum, Maks: Maksimum, X: Ortalama, SS: Standart Sapma.

Calismaya katilan hemofilikler basit tesadiifi randomizasyon yontemi ile EEG
ve MTG olmak {iizere iki gruba ayrilmistir. Bireylerin demografik ve fiziksel
ozellikler yoniinden gruplara gore benzer dagilim gostermektedir (p>0.05) (Tablo

4.2).
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MTG’de 8 hemofilik hastanin 9 diz eklemi ve 13 ayak bilegi ekleminde
hemofilik artropati tespit edilmistir. EEG’de ise 9 hemofilik hastanin 9 diz eklemi ve
10 ayak bilegi ekleminde hemofilik artropati oldugu tespit edilmistir.

Tablo 4.2. Gruplara gore bireylerin demografik ve fiziksel 6zellikleri.

Tedavi
gruplari n X+SS t p*
EEG 9 25,56+5,31
Yas (yil) P 0,800 0,436
MTG 8 23,63+4,53
EEG 9 174,11+3.44
Boy (cm) ’ ’ -0,150 0,883
MTG 8 174,50+6,88
EEG 9 69,00+3,84
Viicut Agirhg ’ ’ -0,859 0,404
(kg) MTG 8 74,88+20,2
Profilaksi EEG 9 7,89+1,83
Siiresi (y1l) 0,984 0,341
MTG 8 6,63+3,33

EEG: Ev Egzersiz Grubu, MTG: Manuel Tedavi Grubu, X+ SS: Ortalama + Standart Sapma,
*Bagimsiz Orneklemlerde t-Testi kullanilarak elde edilen p degerleri,

4.2. Artropatili Eklem Dagilimlari ve Kanama Sayilari ile lgili Bulgular

Tedavi gruplarinda yer alan hastalarin artropatili eklem dagilimlarinin

karsilastirilmasinda da benzerlik bulunmaktadir (Tablo 4.3).

Tablo 4.3. Artropatili eklem dagilimlarinin tedavi gruplarina gore karsilastiriimas.

Artropatili Eklem EEG (n=9) MTG (n=8)
Sayisi % Sayisi % p*
Diz Eklemi Sag 5 55.6 5 55.6
Sol 4 44 .4 4 44 .4 p=1.000
Ayak Bilegi Sag 7 70.0 7 53.8
Eklemi
Sol 3 30.0 6 46.2 p=0.669

EEG: Ev Egzersiz Grubu, MTG: Manuel Tedavi Grubu,
Ki-kare testi, p*: Fisher test degeri.
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Artropatili eklemlerin tedavi Oncesi kanama sayisi ise tedavi gruplari ve

eklemler arasinda farklilik géstermemektedir (p>0.05) (Tablo 4.4).

Tablo 4.4. Tedavi 6ncesi gruplardaki eklemlerin kanama sayisina gore dagilimi.

EEG (n=9) MTG (n=8)
Artropatili Eklem n Y n % p*
Sag 3 50 3 50 p=1.000
Diz Eklemi Sol 3 50 3 50
Sag 8 57.1 7 583 | p=0.951
Ayak Bilegi
Eklemi Sol 6 429 5 41.7

EEG: Ev Egzersiz Grubu, MTG: Manuel Tedavi Grubu,
Ki-kare testi, p*: Pearson Ki-kare degeri.

Artropatili eklemlerin tedavi sonrasi kanama sayilar ise gruplar ve eklemler

arasinda farklilik gostermemektedir (p>0.05) (Tablo 4.5).

Tablo 4.5. Tedavi sonrasi gruplardaki eklemlerin kanama sayisina gore dagilimi.

EEG (n=9) MTG (n=8)
Artropatili Eklem n % n % p*
Sag 2 50.0 1 50.0 p=1.000
Diz Eklemi Sol 2 50.0 1 50.0
Sag 4 57.1 1 333 p=1.000
Ayak Bilegi
Eklemi Sol 3 429 2 66.7

EEG: Ev Egzersiz Grubu, MTG: Manuel Tedavi Grubu,
Ki-kare testi, p*: Pearson Ki-kare degeri.
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4.3. Eklem Hareket Acikh@ (EHA) ile Tlgili Bulgular

Hemofiliklerin artropatili eklemlerine ait EHA’lar1 tedavi dncesi ve sonrasi
tedavi bolgelerine gore degerlendirildiginde EEG’deki hemofiliklerin diz ekstansiyon
kayiplarinda azalma ve ayak bilegi plantar fleksiyonunda artis anlamli bulunmaz
(p>0,05) iken; diz fleksiyon ve ayak bilegi dorsifleksiyon acilarinda anlamli bir artig
bulunmustur (p<0,05) (Tablo 4.6).

MTG’deki hemofiliklerin ise diz fleksiyon agisinda anlamli bir artis ve diz
ekstansiyon kaybinda ise anlamli azalma bulunmustur (p<0,01); ayak bilegi
ekleminin hem dorsifleksiyon hem de plantarfleksiyon acilarinda anlamli bir artis

bulunmustur (p<0,001) (Tablo 4.6).

Tablo 4.6. EHA’daki degisimlerin grup ici karsilagtirmasi.

Tedavi Oncesi | Tedavi Sonrasi
Gruplar EHA (°) X+£SS X+SS t p
Diz fleksiyon acisi 102,44+16,62 | 106,89+13,16 |-3,592/0,007*
S 9 Diz ekstansiyon 12,75+9,37 11,33+8,21 1,933 10,089
=) =
kaybi
=
= Dorsifleksiyon acisi 8,3+3,56 9,9+4,43 -3,207/0,011*
= ;g:tg Plantarfleksiyon 37,20+5,67 38,40+5,75 |-1,189(0,265
2=l g
< 2| = [@ags1
Diz fleksiyon agis1 110,22+17,22 | 120,00+14,57 |-4,412/0,002*
E T IDiz ekstansiyon 7,78+8.,46 3,11+5.41 3,960 0,004*
= kaybi
o
S |55 Dorsifleksiyon acisi 8,15£3,64 13,38+3,86 |-7,683|0,000*
%]
= o
i n Plantarfleksiyon 32,31+9,06 38,00+7,26 |-8,834/0,000*
% = laqasi

EEG: Ev Egzersiz Grubu, MTG: Manuel Tedavi Grubu, X£SS: Ortalama+Standart Sapma,
EHA: Eklem Hareket Ag¢iklig1,
* Bagimli Orneklemler t-Testi kullanilarak elde edilen p degerleri, p<0.05.
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MTG ve EEG’deki hastalarin EHA’lar1 gruplar arasinda tedavi bolgelerine
gore karsilastirildiginda diz fleksiyon EHAs1 {izerine istatistiksel olarak anlamli bir
fark bulunmamistir (p>0,05). Ancak diz ekstansiyon kayiplarinin MTG’de EEG’ye
gore anlamli derecede azaldig1 goriilmiistiir (p<0,05) (Tablo 4.7).

Ayak bilegi ekleminden tedavi alan hemofilik hastalarda ise MTG’deki
hastalarin dorsifleksiyon ve plantarfleksiyon acgilarinin EEG’deki hastalara gore

anlaml derecede arttig1 goriilmiistiir (p<0,05) (Tablo 4.7).

Tablo 4.7. EHA’daki degisimlerin gruplar aras1 karsilastirmasi.

Tedavi o EEG MTG
Bolgesi EHA () X+SS X+SS t p
Diz fleksiyon | 4 44,3 7] 9,7746,64 | 2,101 | 0.052
acisl 5
Diz Diz ekstansi
12 CLSTansyon |1 444224 4444371 | 2,309 | g.035*
kaybi s
Dorsifleksiyon 1,7£1,49 5,38+2,29 -4,402 | 0,000*
acisl1
Ayak
Plantarfleksiyon 1,10+£3,21 5,84+2,26 -4,159 | 0,000*
Bilegi acisi

EEG: Ev Egzersiz Grubu, MTG: Manuel Tedavi Grubu, X+SS: Ortalama+Standart Sapma
EHA: Eklem Hareket Aciklig1,

* Bagimsiz Orneklemler t Testi kullanilarak elde edilen p degerleri, p<0.05.

4.4. Kas Kuvveti ile Tlgili Bulgular

Ayak bilegi’nde dorsifleksor ve plantarfleksor kas kuvvetinde hem EEG’de
hem de MTG’de tedavi sonrasinda anlamli kuvvet artiglar1 gorilmiistir (p<0,05)

(Tablo 4.8).

Diz ekleminin ekstansor kas grubunda kuvvet artist her iki grupta da tedavi
sonrasinda olsa da bu gelismeler istatiksel olarak anlamli bulunmamistir (p>0,05)
(Tablo 4.8). Diz ekleminin fleksér grubundaki kuvvet artisi tedavi sonrasinda
MTG’de istatiksel olarak anlamli bulunmustur (p<0,05) (Tablo 4.8).
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Tablo 4.8. Kas kuvveti degisimlerinin grup i¢i karsilastirilmasi.

Tedavi Oncesi | Tedavi Sonrasi
Gruplar | Kas Kuvveti (Ibs) X485 X488 t p
Diz Ekstansorleri 11,70£3,89 13,92+3,98 |-2,215/0,058
= = Diz Fleksorleri 15,78+5,06 18,41+7,00 |-1,724/0,123
2
&= Dorsifleksorler 15,22+3,66 17,87+4,80 |-2,888|0,018*
=< 55q
S 2T
< 2| = | Plantarfleksorler 16,51+3,17 19,76+5,76  |-3,0030,015*
Diz ekstansorleri 15,35+2,63 18,36+2,98 |-1,840(0,103
=] = Diz fleksorleri 16,95+4,08 23,37+4,62  |-3,523|0,008*
2
= S Dorsifleksorler 17,58+6,07 26,70+£5,95 |-6,871/0,000%
%]
ek
'ci = | Plantarfleksorler 16,45+7,77 26,05+£6,99 |-6,194/0,000*
<

EEG: Ev Egzersiz Grubu, MTG: Manuel Tedavi Grubu, X+SS: Ortalama+Standart Sapma,
Ibs=Pound (1 Ibs = 0,453 kg),
* Bagimli Orneklemler t Testi kullanilarak elde edilen p degerleri, p<0.05.

Gruplar aras1 tedavi bolgelerine gore degisimlerinin karsilastirilmasinda
uygulanan tedavi sonrasi ortalama kuvvet ile tedavi Oncesi ortalama kuvvet

arasindaki fark hesaplanarak gerceklestirilmistir.

Ayak bilegi eklemine uygulanan manuel tedavi ile ev egzersiz programinin
dorsi ve plantar fleksor kas kuvvetleri iizerine olan etkilerinin gruplar arasi
karsilastirmasinda MTG lehine anlamli farklar bulunmustur (p<0,05). Diz eklemine
uygulanan manuel tedavi ile ev egzersiz programimin diz fleksor ve ekstansor kas
kuvvetleri lizerine olan etkileri agisindan gruplar arasinda anlamhi bir fark

bulunmamastir (p>0,05) (Tablo 4.9).
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Tablo 4.9. Kas kuvveti degisimlerinin gruplar arasinda karsilastirilmasi.

Tedavi EEG MTG
. . | Kas Kuvveti (Ibs)
Bolgesi XSS XSS t p
Diz Diz Ekstansorleri 2,2243,00 2,90+4,90 0,353 0,728
Diz Fleksorleri 2,60+4,56 6,05+5,71 1,418 0,175
Ayak Dorsifleksorler 2,65+2,90 9,11+4,78 -3,763 0,001*
Bilegi | Plantarfleksorler 3,35+£3,60 10,29+4,55 -3,951 0,001*

EEG: Ev Egzersiz Grubu, MTG: Manuel Tedavi Grubu, X£SS: Ortalama+Standart Sapma,
Ibs=Pound (1 Ibs = 0,453 kg),
* Bagimsiz Orneklemler t Testi kullanilarak elde edilen p degerleri, p<0.05.

4.5. Agn Siddeti ile flgili Bulgular

Istirihatteki agr1 siddeti sadece ayak bilegi eklemine manuel tedavi uygulanan

hemofiliklerde anlamli olarak azalma gostermis (p<0,001) iken; aktivitedeki agr

siddeti ise her iki grupta hem diz hem ayak bilegi eklemlerinde anlamli olarak

azalma gostermistir (p<0,05) (Tablo 4.10).

Tablo 4.10. Agr siddetinin tedavi dncesi ve sonrasi grup i¢i degisimi.

Tedavi Oncesi | Tedavi Sonrasi

Gruplar VAS X+SS X+SS t p

g o Istirihat VAS 1,22+1,98 0,66+1,41 1,250 0,247
O a z Aktivite VAS 5,5542,45 3,66+2,50 7,249 10,000*
5 2o Istirihat VAS 1,40+1,89 1,10+1,66 0,635 0,541

% % E Aktivite VAS 4,60+£2,36 3,204+2,29 3,500 |0,007*

S Istirihat VAS 0,55+1,66 0,44+0,88 | 0,263 0,799
&) & = Aktivite VAS 4,66+1,65 2,00+1,73 16,000/0,000*
E = ;gﬂ = Istirihat VAS 2,00+2,85 0,92+1,60 2,501 0,028*

Z‘ = L | Aktivite VAS 6,46+2,60 2,92+2.01 7,243 10,000*

EEG: Ev Egzersiz Grubu, MTG: Manuel Tedavi Grubu, X+SS: Ortalama+Standart Sapma,
VAS=Viziiel Analog Skala,
* Bagimli Orneklemler t Testi kullanilarak elde edilen p degerleri, p<0.05.
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Aktivite agr1 siddeti gruplar arasi karsilagtirildiginda hem diz hem de ayak
bilegi ekleminde MTG lehine anlamli farklar bulunmustur (p<0,05). Buna karsilik
istirihat agr1 siddeti yoniinden gruplar arasinda herhangi bir farka rastlanilmamistir

(p>0,05) (Tablo 4.11).

Tablo 4.11. Agr siddetinin tedavi bolgelerine gore gruplar arasinda

karsilastirilmasi.
Tedavi EEG MTG
Bolgesi VAS
g X+SS XSS t p
Diz Istirihat VAS 0,55+1,33 0,11£1,26 -0,724 | 0,479
Aktivite VAS 1,88+0,78 2,66+0,50 2,514 | 0,023*
Ayak Bilegi| Istirihat VAS 0,3+1,49 1,07+1,55 -1,209 | 0,240
Aktivite VAS 1,40+1,26 3,53+1,76 -3,242 | 0,004*

EEG: Ev Egzersiz Grubu, MTG: Manuel Tedavi Grubu, X+SS: Ortalama+Standart Sapma,
VAS=Viziiel Analog Skala,
* Bagimsiz Orneklemler t Testi kullanilarak elde edilen p degerleri, p<0.05.

4.6. Fonksiyonelllik Diizeyi ile Tlgili Bulgular

Tedavi sonrasinda tedavi oncesine gore hem MTG’deki hem de EEG’deki
hemofiliklerin Fonksiyonel Uzanma Test (FUT) mesafesinde (Tablo 4.12) ve 5 Defa
Otur-Kalk Test (5*DOKT) siiresinde (Tablo 4.13) anlamli gelismeler gostermistir.

Tablo 4.12. FUT mesafesinin tedavi 6ncesi ve sonrasi grup i¢i karsilagtirilmasi.

FUT Inesafesi FUT mesafesi
Gruplar Tedavi Oncesi (cm) | Tedavi Sonrasi (cm) | t p
X+ SS X+ SS
MTG (n=8) 29,62+6,78 38,00+4,65 -5,29910,001*
EEG (n=9) 36,00+7,10 38,66+8,09 -3,02410,016*

EEG: Ev Egzersiz Grubu, MTG: Manuel Tedavi Grubu, X£SS: Ortalama+Standart Sapma,
FUT= Fonksiyonel Uzanma Testi,
* Bagimli Orneklemler t Testi kullamlarak elde edilen p degerleri, p<0.05.
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Tablo 4.13. 5*DOKT siiresinin tedavi Oncesi ve sonrast grup i¢i karsilagtirilmasi.

5 * DOKT (sn) 5 * DOKT (sn)
Gruplar Tedavi Oncesi Tedavi Sonrasi t P
X+SS X+SS
MTG (n=8) 10,77+4,03 7,83+2,10 2,995 10,020*
EEG (n=9) 11,22+3,80 9,96+2,91 2,339 10,047*

EEG: Ev Egzersiz Grubu, MTG: Manuel Tedavi Grubu, X£SS: Ortalama+Standart Sapma,
5*DOKT= 5 Defa Otur-Kalk Testi,
* Bagimli Orneklemler t Testi kullamilarak elde edilen p degerleri, p<0.05.

Zamanh Kalk Yiri Test (ZKYT) siiresi agisindan MTG ve EEG’deki

hemofili hastalarinda tedavi dncesine gore tedavi sonrasinda ise bir miktar azalma

olsa da istatiksel olarak anlamli degildir (p>0,05) (Tablo 4.14).

Tablo 4.14. ZKYT siiresinin tedavi oncesi ve sonrasi grup i¢i karsilastirilmasi

ZKYT (sn) ZKYT (sn)
Gruplar Tedavi Oncesi Tedavi Sonrasi t p
X+SS (sn) X+SS (sn)
MTG (n=8) 7,28+2,23 5,90+2,28 1,867 | 0,104
EEG (n=9) 6.06£1,26 5,96+1,20 0,961 | 0,365

EEG: Ev Egzersiz Grubu, MTG: Manuel Tedavi Grubu, X£SS: Ortalama+Standart Sapma,

ZKYT=Zamanl Kalk Yiirii Testi,

Bagimli Orneklemler t Testi kullanilarak elde edilen p degerleri,

Gruplar aras1 karsilagtirmada ise FUT mesafesi MTG lehine istatiksel olarak

artmistir (p<0,05) (Tablo 4.15). Buna karsihik ZKYT ve 5*DOKT’lerinde siire

acisindan MTG’de daha fazla gelisme olmasina ragmen bu gelismeler gruplar

arasinda istatiksel olarak fark yaratacak kadar olmamistir (p>0,05) (Tablo 4.15).
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Tablo 4.15. Fonksiyonel diizey parametrelerinin gruplar arasi karsilastirilmasi.

Fonksiyonel Diizey EEG MTG
Parametreleri X+SS X+£SS t p
FUT mesafesi (cm) 2,66+2,64 8,37+4,47 -3,251 0,005*
5*DOKT siiresi (sn) 1,25+1,61 2,93+2,77 -1,552 0,142
ZKYT siiresi (sn) 0,10+0,31 1,41+2,13 -1,828 0,087

EEG: Ev Egzersiz Grubu, MTG: Manuel Tedavi Grubu, X£SS: Ortalama+Standart Sapma,
FUT= Fonksiyonel Uzanma Test, 5¥*DOKT= 5 Defa Otur-Kalk Test, ZKYT=Zamanl1 Kalk Yiirii Test
* Bagimsiz Orneklemler t Testi kullanilarak elde edilen p degerleri, p<0.05.

4.7. Kinezyofobi Diizeyi ile lgili Bulgular

Calismaya katilan tiim hemofiliklerde kinezyofobi puani yiliksek olarak

bulunmustur. Kinezyofobi puani tedavi sonrast MTG’de EEG’ye gore daha biiyiik

bir azalma gdstermesine ragmen her iki grubun grup ici analizinde istatiksel olarak

anlamli bir degigsme gdstermemistir (p>0,05) (Tablo 4.16).

Tablo 4.16. Kinezyofobi puaninin grup i¢i karsilastirilmasi.

Tedavi Oncesi Tedavi Sonrasi
Kinezyofobi Puani Kinezyofobi Puani
Gruplar
X+SS X+SS t p
MTG (n=8) 48,00+6,88 43,87+6,59 1,740 | 0,125
EEG (n=9) 46,33+8,30 44,00+6,82 0,863 | 0.413

EEG: Ev Egzersiz Grubu, MTG: Manuel Tedavi Grubu, X£SS: Ortalama+Standart Sapma,
Bagimli Orneklemler t Testi kullanilarak elde edilen p degerleri,

Gruplar aras1 karsilastirmada ise MTG’deki kinezyofobi puaninda daha

biliyiik azalma olmasina ragmen bu fark anlamli bulunmamistir (p>0,05) (Tablo

4.17).
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EEG MTG
XSS X+SS t p
Kinezyofobi Skoru 2,33+8,10 | 4,12+6,70 -0,492 0,630

EEG: Ev Egzersiz Grubu, MTG: Manuel Tedavi Grubu, X+SS: Ortalama+Standart Sapma,
Bagimsiz Orneklemler t Testi kullanilarak elde edilen p degerleri,

4.8. Hemofili Fonksiyonel Bagimsizlik Skoru (HFBS) ile ilgili Bulgular

Her iki grubun HFBS yoéniinden grup ici degerlendirmesinde sadece MTG’de

tedavi sonrast istatistiksel olarak anlamli bir artis bulunmustur (p<0,05) (Tablo 4.18).

Tablo 4.18. HFBS degisiminin grup i¢i karsilagtirilmas.

HFBS Tedavi Oncesi

HFBS Tedavi Sonrasi

Gruplar X+ SS X+SS t p
MTG (n=8) 23,50+4,75 24,87+4,94 -3,667/0,008*
EEG (n=9) 26,11+4,13 26,44+3,74 -0,894|0.397

EEG: Ev Egzersiz Grubu, MTG: Manuel Tedavi Grubu, X£SS: Ortalama+Standart Sapma,
HFBS= Hemofili Fonksiyonel Bagimsizlik Skoru,
*Bagimli Orneklemler t Testi kullanilarak elde edilen p degerleri, p<0.05.

HFBS degisiminin gruplar arasi karsilastirmasinda iki grup arasinda anlamli

fark bulunmamustir (p>0,05) (Tablo 4.19).

Tablo 4.19. HFBS degisiminin gruplar aras1 karsilagtirilmasi.

EEG MTG
XSS XSS t p
HFBS 0,33+1,11 | 1,37+1,06 -1,964 0,068

EEG: Ev Egzersiz Grubu, MTG: Manuel Tedavi Grubu, X£SS: Ortalama+Standart Sapma,
HFBS= Hemofili Fonksiyonel Bagimsizlik Skoru
Bagimsiz Orneklemler t Testi kullanilarak elde edilen p degerleri,
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4.9. Hemofili Eklem Sagh@ Skoru (HESS) ile Tlgili Bulgular

HESS-Indeks Eklem puani tedavi sonrasinda hem diz hem de ayak bilegi
ekleminde MTG lehine istatiksel olarak anlamli bir gelisme gostermis (p<0,05) iken;
EEG’de ise hi¢bir eklemde anlamli bir gelisme olmamistir(p>0,05) (Tablo 4.20).

Tablo 4.20. HESS-indeks Eklem degisimininin grup i¢i karsilastiriimast.

HESS- indeks Eklem | Tedavi Oncesi | Tedavi Sonrasi
XSS XSS { p
o HESS-Diz 10,88+4,42 10,22+4,32 2,309 0,050
o1
E — HESS-Ayak bilegi 3,70+2,54 3,40+2,17 1,406 0,193
!l::
a HESS-Diz 8,88+3,82 6,11+£3,62 6,402 0,000*
I
E . HESS-Ayak bilegi 5,30+3,40 2,92+2.01 4,158 0,001*
—
Il
=

EEG: Ev Egzersiz Grubu, MTG: Manuel Tedavi Grubu, X+SS: Ortalama+Standart Sapma,
HESS= Hemofili Eklem Saglig1 Skoru
* Bagimli Orneklemler t Testi kullamlarak elde edilen p degerleri, p<0.05.

HESS-Indeks Eklem puanmnin gruplar arasi tedavi bélgelerine gore
karsilagtirildiginda hem diz hem de ayak bilegi ekleminde MTG lehine istatiksel

olarak anlamli farklar bulunmustur (p<0,05) (Tablo 4.21).

Tablo 4.21. HESS-Indeks Eklem degisiminin gruplar aras1 karsilastiriimas.
EEG MTG
HESS-indeks Eklem X+£SS X+£SS t p
HESS-Diz 0,66+0,86 2,77+1,30 4,051 0,001*
HESS-Ayak Bilegi 0,30+0,67 2,07+1,80 2,951 0,008*

EEG: Ev Egzersiz Grubu, MTG: Manuel Tedavi Grubu, X£SS: Ortalama+Standart Sapma,
HESS= Hemofili Eklem Saglig1 Skoru
* Bagimsiz Orneklemler t Testi kullanilarak elde edilen p degerleri, p<0.05.
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Total HESS’deki degisimin gruplar arasi karsilastirilmasinda MTG lehine
anlamli fark bulunmustur (p<0,05) (Tablo 4.22).

Tablo 4.22. Total HESS’deki degisimin gruplar arasi karsilagtirilmasi.

EEG (n=9) MTG (n=8)
Degisken
X+SS X+£SS t p
Total HESS 1,22+1,98 7,12+4,01 3,915 0,001*

EEG: Ev Egzersiz Grubu, MTG: Manuel Tedavi Grubu, X+SS: Ortalama+Standart Sapma,

HESS= Hemofili Eklem Saglig1 Skoru

* Bagimsiz Orneklemler t Testi kullanilarak elde edilen p degerleri, p<0.05.

EEG’de verilen egzersiz programinin tedavi 6ncesi ve sonrasinda HESS alt

parametrelerinin grup i¢i karsilastirilmasinda hem diz ve ayak bilegi eklemlerinde

degerlendirme Olgiitleri iizerinde anlamli bir fark bulunmamistir (p>0,05) (Tablo

4.23).
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Tablo 4.23. HESS alt parametrelerindeki degisimin EEG’de grup igi
karsilagtirilmasi.
Eklem HESS )
- Tedavi Oncesi | Tedavi Sonrasi
Alt Parametreleri X+£SS X+£SS t p
Sislik 0,77+1,20 0,77+1,20 kR kX
Sislik Siiresi 0,33+0,50 0,33+0,50 ** **
Kas Atrofisi 1,44+0,72 1,33+0,86 1,000 |0,347
Harekette 2,77+0,66 2,55+0,88 1,000 (0,347
N Krepitasyon
A=
Fleksiyon Kaybi 2,66+0,50 2,33+1,00  |-1,0001(0,347
Ekstansiyon Kaybi 1,55+1,01 1,22+1,20 1,414 10,195
Eklem Agrisi 0,66+1,00 0,55+0,72 0,359 10,729
Kas Kuvveti 1,00+0,86 0,77+0,66 1,512 10,169
Q
5 Sislik 0,40+0,51 0,40+0,51 KA kX
Sislik Siiresi 0,20+0,42 0,20+0,42 kAR kX
Kas Atrofisi 0,50+0,52 0,50+0,52 kR kX
;E.c Harekette 1,00+0,94 0,90+0,73 1,000 (0,343
= % Krepitasyon
24
S = Fleksiyon Kaybi 0,50+0,70 0,50+0,70 kR kX
<
Ekstansiyon Kaybi 0,90+1,10 0,70+0,82 1,500 (0,168
Eklem Agris1 0,10+0,31 0,10+0,31 KA kX
Kas Kuvveti 0,10+0,31 0,10+0,31 kR kX

EEG: Ev Egzersiz Grubu, MTG: Manuel Tedavi Grubu, X+SS: Ortalama+Standart Sapma,
HESS= Hemofili Eklem Saglig1 Skoru

* Bagimli Orneklemler t Testi kullanilarak elde edilen p degerleri,

** Gruplar aras1 standart hata farki 0 oldugundan hesaplanamamustir.
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HESS alt parametrelerinin MTG’de tedavi Oncesi ve sonrasinda grup ici

karsilastirilmasinda diz ekleminin fleksiyon kaybi, ekstansiyon kaybi ve eklem agrisi

parametrelerinde anlamli gelismeler bulunmustur. Ayak bilegi ekleminde ise

ekstansiyon kaybi1 ve kas kuvveti parametrelerinde istatiksel olarak fark bulunmustur

(p<0,05) (Tablo 4.24).
Tablo 4.24. HESS alt parametrelerindeki degisimin MTG’de grup igi
karsilagtirilmasi.
HESS
Eklem - Tedavi Oncesi | Tedavi Sonrasi
Alt Parametreleri X4SS X+£SS t p
Sislik 0,77+1,09 0,66+1,11 1,000 (0,347
Sislik Siiresi 0,44+0,52 0,33+0,50 1,000 (0,347
Kas Atrofisi 0,66+0,70 0,55+0,72 1,000 (0,347
Harekette 2,44+0,88 2,22+0,83 1,512 0,169
N | Krepitasyon
a2 |2
Fleksiyon Kaybi 1,88+1,16 1,11+1,26 2,800 0,023*
Ekstansiyon Kaybi 0,88+0,92 0,22+0,66 4,000 0,004*
Eklem Agrisi 1,11+0,78 0,44+0,88 2,828 10,022*
Kas Kuvveti 0,66+0,50 0,55+0,52 0,555 10,594
O
E Sislik 0,69+0,63 0,46+0,66 1,897 0,082
Sislik Siiresi 0,23+0,43 0,07+0,27 1,477 10,165
Kas Atrofisi 0,46+0,66 0,30+0,48 1,477 10,165
> Harekette 1,61+0,76 1,61+0,76 0,000 {1,000
= % Krepitasyon
<
:% = Fleksiyon Kaybi 0,15+0,37 0,00+0,00 1,477 10,165
Ekstansiyon Kaybi 1,00£1,00 0,46+0,77 2,941 10,012%
Eklem Agrisi 0,53+0,77 0,30+0,75 1,897 (0,082
Kas Kuvveti 0,61+0,76 0,00+0,00 2,889 10,014*

EEG: Ev Egzersiz Grubu, MTG: Manuel Tedavi Grubu, X+SS: Ortalama+Standart Sapma,
HESS= Hemofili Eklem Saglig1 Skoru
* Bagimli Orneklemler t Testi kullamilarak elde edilen p degerleri, p<0.05.
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5. TARTISMA

Alt ekstremite eklem artropatisi olan hemofili hastalarinda ev egzersiz
programina ek olarak uygulanan manuel tedavinin hemofili fonksiyonel bagimsizlik
diizeyi, eklem sagligi, kinezyofobi, fonksiyonel diizey, eklem hareket agikligi, kas
kuvveti ve agr1 diizeyine olan etkinligini arastirdigimiz ¢alismanin sonucunda her iki
grupta tedavi sonrasinda anlamli  gelismeler  gOriilmiistiir. Grup  i¢i
degerlendirmelerde Manuel Tedavi Grup (MTG)’ unda eklem hareket aciklig
(EHA), kas kuvveti, aktivite Viziiel Analog Skala (VAS), Hemofili Eklem Saglig
Skoru (HESS), Hemofili Fonksiyonel Bagimsizlik Skoru (HFBS), Fonksiyonel
Uzanma Testi (FUT) ve 5 Defa Otur-Kalk Test (5*DOKT)’inde anlamli gelismeler
bulunmustur. Grup i¢i degerlendirmede Ev Egzersiz Grup (EEG)’unda ise EHA,
ayak bilegi kas kuvveti, aktivite VAS, FUT ve 5*DOKT’de anlamli gelismeler
bulunmustur. Zamanlh Kalk Yiirt Testi (ZKYT), kanama sayilarinda ve kinezyofobi
diizeyinde her iki grupta ilerleme olmasina ragmen istatiksel farklilik bulunmamustir.
Gruplar arasi karsilastirmada, HESS-indeks eklem ve total HESS’de, FUT, Aktivite
VAS, diz EHA’sinda ve ayak bilegi dorsi ve plantar fleksorlerinin kas kuvvetinde
MTG lehine anlamli farklar bulunmustur. HFBS, 5*DOKT ve ZKYT, Istirihat VAS,
diz fleksiyon hareket agikliginda, diz ekstansor ve fleksor kas kuvvetinde, eklem
kanama sayilarinda ve kinezyofobi diizeylerinde ise gruplar arasinda anlamli fark

bulunmamustir.

Hemofilide tekrarlayic1 kanamalar eklemlerde dejeneratif siireci tetikleyerek
kartilajda ve diger eklem yapilarinda degisiklikler olusturarak hemofilinin en sik
rastlanan ve en c¢ok engellilik olusturan komplikasyonu olan hemofilik artropatiye
neden olur. Hemofilik artropatide gozlemlenen azalmis eklem hareket agikligi
(EHA), kas kuvveti kayb1, eklem limitasyonlari, agr1 ve sislik gibi kas-iskelet sistemi
degisiklikleri neden olur. Bu degisiklikler hemofiliklerin fonksiyonel seviyesinin ve
aktivite diizeyinin azalmasina yol agarken hastada kisir dongii olusturarak kanama
riskinin arttirir (3, 9). Giincel hemofili tedavisinde koruyucu profilaktik faktor
uygulanmasiyla hemartrozlarin gelismeden Onlenmesi ve kanama sikliginin

azalmastyla hemofilik artropatinin 6nlenmesi amaglanmaktadir (5, 45).
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Son yillarda ise hemofilik artropatili hastalarda eklem sagliginin
degerlendirilmesi, korunmasi ve tedavisindeki fizyoterapi ve rehabilitasyon
yaklasimlart onem kazanmistir. Hemofilide fizyoterapi ve rehabilitasyon
uygulamalarinin amaci eklemlerdeki yapisal hasar1t miimkiin olan en az seviyeye
indirmek ve fonksiyonel diizeyi en iist seviyeye c¢ikararak hemofiliklerin aktif
olmasini saglamaktir. Fizyoterapi ve rehabilitasyon degerlendirmeleri ile kas-iskelet
sisteminde meydana gelen hasar oOlgiilerek koruyucu-tedavi edici yaklasimlarla kas-
iskelet sisteminde gergeklesen komplikasyonlar ve meydana gelebilecek kanama

siklig1 sayisinin azaltilmasi amaglanmaktadir (45).

Ancak literatliirde hemofilik artropatili hastalarda uygulanacak standardize
edilmis fizyoterapi ve rehabilitasyon yontemi bulunmamaktadir. Fizyoterapi ve
rehabilitasyon yaklasimlarindan biri olan manuel tedavi teknikleri ise son zamanlarda
hemofili hastaliginin en dnemli morbidite sebebi olan hemofilik artropati tedavisinde
yeni yeni kullanilmaya baslanmistir. Hemofilik artropatide manuel tedavi ile ilgili
caligmalarda daha c¢ok kas kuvveti, EHA ve agri gibi kas-iskelet sistemi
parametreleri iizerine durulmustur. Manuel tedavinin kullanildigi bu c¢aligmalarda
dirsek ve ayak bilegi eklemlerindeki hasar radyolojik goriintiileme yontemleriyle de
ele alinmistir (24-26). Ancak bu ¢alismalarda Hemofili Eklem Sagligi Skoru (HESS),
Hemofili Fonksiyonel Bagimsizlik Skoru (HFBS), fonksiyonellik ve kinezyofobi ile
iliskili parametreler ise degerlendirilmemistir. Hemofilik diz artropatisine yonelik
manuel tedavi teknikleri ile ilgili ¢alismaya literatiirde rastlanilmamistir. Bu
calismanin amaci, alt ekstremite eklemlerinde artropati gelismis hemofiliklerde ev
egzersiz programina ek olarak uygulanan manuel tedavinin EHA, kas kuvveti, agr
diizeyi, kanama sikligi, fonksiyonel bagimsizlik diizeyi, eklem sagligi, kinezyofobi

ve fonksiyonel diizey iizerine olan etkilerini arastirmaktir.
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5.1. Bireylerin Demografik ve Fiziksel Ozellikleri

Arastirmamiza katilan hemofiliklerin dagilimlar1 ve hastalik aktarimindaki
genetik gecis yoniinden incelendiginde literatiirle uyum gostermektedir. Literatiirde
hemofili A’nin hemofili B’den daha yaygin oldugu ve hastalarin yaklasik %80-
85’inin hemofili A oldugu bildirilmistir. (3, 5). Calismamizda aldigimiz 17 hastanin
12’sinde aile Oykiisiiniin goriildiigl belirlenmistir. Srivastava ve ark.’nin (5) 2013
yilinda yayinlamis olduklar1 Hemofili Tedavi Rehberi’nde hemofiliklerin 1/3’{inde
aileden aktarimin olmadigini; hastalifin sebebinin gen mutasyonlar1 oldugunu
belirtmiglerdir. Mannucci ve Tuddenham’in yapmis oldugu calismada (28)
hemofiliklerin %30’unda aileden gec¢is olmadigi bildirilmistir. Bizim ¢alismamizda

da 5(%29.4) hastamizda gen mutasyonlarinin hemofiliye neden oldugu goriilmiistiir.

Calismamizda inhibitor gelismis hemofilik birey oraninin sadece %6 oldugu
goriilmiistiir. Ulkemizde 2010 yilinda tamamlanan ulusal inhibitdr tarama projesinde
agir hemofiliklerde %13 inhibitor gelisme oranmi saptanmistir (187). Goto ve ark’nin
(170) yapmis olduklar1 calismada da inhibitdr oran1 %12.9 olarak bulunmustur.
Bizim c¢alismamizda bu calismalardan farkli olarak inhibitér gelisme oranimin %6
gibi diisiikk seviye bulunmasinin nedeni ise orneklem biiylikliigiimiiziin yeterince

biiyiik olmamasindan kaynakli olabilir.

Klinik bulgular faktor diizeyi ile yakindan iligkili oldugundan ¢alismamizin
homojenligi i¢in dahil edilen tiim hastalar agir hemofilik erkeklerden olusmaktadir.
Ayrica ¢alismamizda uygulamalar sirasinda spontan kanama riskini azaltmak ig¢in
profilaksi altindaki hemofilikler dahil edilmis, kanadik¢a tedavi alan hemofilikler ise
calisma dis1 birakilmigtir. Falk ve ark.’nin (188) gen¢ hemofiliklerde kas kuvveti ve
kemik 6zelliklerini incelendigi ¢alismada hemofili grubuna dahil edilen hastalarin
agir hemofili, ayn1 cinsiyet ve kanama sikligimin yaklasik haftada bir olmasi gibi
ortak Ozellikler ile grubun homojenligi saglanmistir. Mohamed ve ark. (189)
tarafindan hemofiliklerde yiiriiylis parametreleri ve dengenin degerlendirildigi
caligmada ise grup homojenliginin saglanmasi i¢in kanadikca tedavi alan ve agir tip
olmayan hemofilik hastalar ¢aligmaya dahil edilmistir. Literatiirle uyumlu olarak
bizim c¢alismamizda da hemofili tipi ve tedavisi gibi bulgularimizi ve sonuglarimizi

etkileyebilecek 6zellikleri benzer olan hemofilikler ¢calismaya dahil edilmistir.
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5.2. Artropatili Eklem Dagilimlar1 ve Kanama Sayilar

Diizenli  faktdér replasman1  eklemdeki  dejenerasyon  gelismesini
yavaslatmasina ragmen, ayak bilegi eklemi hemofilik artropatiye karsi mentese tipi
sinovyal eklem olmasi, vaskiilarizasyondan zengin olmasi1 ve mekanik stresleri ilk
kargilayan eklem olmasindan dolayi eklem i¢i kanamalara daha ¢ok maruz kalir.
Hemofili hastaliginda en iyi sekilde tedavi edilen ¢ocuklarda bile, ayak bilegi
hemartrozlar1 daha sik goriiliir ve ayak bilegi skorlar1 diz veya dirseklere gore daha
kotiidiir. Hemofili hastalarinda tekrarlanan hemartrozlarin uzun dénem sonugclari
eklem kikirdagi hasarimi ve geri doniisii olmayan kronik artropatiyi igerir; bu da

eklemde fonksiyonel yetersizliklere ve aktivite sinirlamalarina neden olur.

Calismamiza dahil edilen 17 hastanin alt ekstremite eklemleri incelendiginde
toplamda 23 ayak bilegi ve 18 diz ekleminde artropati bulgular1 oldugu gorilmiistiir.
Gamble ve ark.’1 (168) 2.dekatta hemofiliklerde ayak bilegi ekleminde diz eklemine
gore daha fazla kanama gercgeklestigini ve tekrarlayan hemartroz dykiisiiniin kronik
sinovit ve distal tibial epifizlerin medial kisminin biiyiimesine neden olarak erken
baslangicli artropati tablosunun eslik ettigini bildirmistir. Heijnen ve ark.’1 (126) 20
hemofilik hasta {izerindeki yaptiklar1 calismada hemofiliklerde agrili eklem sayisinin

ortalama 4.4 oldugunu tespit edilmistir.

Lobet ve ark.’1 (190) ise profilaktik tedavinin eklem hasarinin ilerlemesini
geciktirmesine ragmen Ozellikle ayak bilegi ekleminin hemofilik artropati
gelismesine kars1 savunmasiz oldugunu bildirmistir. Literatiire benzer olarak bizim
calismamizdaki bireyler profilaktik tedaviyi rutin olarak alanlardan olustugu igin

artropati bulgular ayak bilegi ekleminde diz eklemine gore daha fazla bulunmustur.

Stephensen ve ark.’nin (62) yaptig1 calismada 0-13 yas arasinda ayak bilegi
eklemindeki kanama paterni %38, diz ekleminde % 21 iken, 13-18 yas arasinda ayak
bilegi %39, diz ekleminde %22 oldugu bildirilmistir. Aronstam ve ark.’nin (63)
yaptig1 calismada hemofiliklerde 2.dekatta diz eklemindeki kanamalarin (%22) ayak
bilegi eklemindeki kanamalardan (%15) daha yaygin oldugunu bildirilmistir.
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Hemofilik artropatide tekrarlayan kanamalarla eklemlerde ortaya ¢ikan hasar,
kaslarda asamal1 olarak atrofiye yol acar; motor cevaplar1 azaltir ve reaksiyon
zamaninin uzamasina neden olur. Bu da fiziksel streslere karsi eklemi daha
savunmasiz hale getirir ve kanama riskinin artmasi gibi durumlara yol agar (1).
Giinliik yasamda ayak bilegi eklemi yer reaksiyon kuvvetine kars1 ilk cevap veren ve
soklar1 ilk absorbe eden eklem olmasi nedeniyle daha fazla streslere ve yiiklere
maruz kalir. Sadece yiiksek aktivite diizeylerinde degil, normal yiiriime ve ayakta
durma sirasinda bile ¢ok ciddi yiiklenme altindadir ve yer reaksiyon giiclerine karsi
koyar. Stephensen ve ark.’nin (62) hemofiliklerde kanama paternlerini inceledikleri
calismada 13-18 yas aralifinda ayak bilegi eklemi (%39.6) diz eklemine (%22.6)
gore onde gelmektedir. Erigkin hemofiliklerde ise ayak bilegi eklemi (%60) ilk sirada
iken, diz eklemi (%12.9) dirsek ekleminin ardindan en sik goriilem eklemlerden

birisidir.

Calismamizda diz eklemindeki artropati oraninin (%43.90) ayak bilegi
eklemindeki orana (%56.09) yakin diizeyde olmasiin sebebi; gen¢ eriskinlerde
2.dekatta gecirilen kanamalar ve profilaksi dncesinde taze dondurulmus plazmalarla
tedavi gormelerinden kaynaklanabilir. Profilaksi tedavisi iilkemizde yaklasik son 10
yildan beri yaygin olarak kullanilmakta ve buna bagli olarak hemofiliklerde ayak
bilegi eklemi diz ekleminden daha fazla tutulum gostermektedir. Bu nedenle

tilkemizde bununla ilgili yapilan ¢aligmalarda benzer sonuglarla karsilasilabilir.

Calismamizda 17 hastanin alt ekstremite eklemlerine ait tedavi oncesindeki
kanama sayilar1 iki diz eklemi icin toplam 12 iken, ayak bilegi ekleminde bu say1
toplamda 26°dir. Stephensen ve ark.’1 (16) profilaksinin yaygin olarak kullanildigi
iilkelerde diizenli profilaksi tedavisi alan hemofiliklerde en sik kanama bdlgesinin
ayak bilegi eklemi oldugunu, profilaksiye erisimin rutin olmadig1 durumlarda veya
kanadik¢a tedavi alanlarda ise diz ekleminin daha sik kanadigimi bildirmiglerdir.
Eklemlerde gerceklesen kanama sayilari bakimindan c¢alismamiz literatiir ile

ortiismektedir.
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Calismamizdaki gruplarda kanadikc¢a tedavi alan hemofili hastalar1 ¢alisma
dis1 birakildigindan ve hastalarimizin uzun yillardir profilaktik (7,29 + 2,64 yil)
tedavi gormelerinden kaynakli olabilir. Profilaksi tedavisi, hemofiliklerin aktivite
diizeyleri ve uygun spor aktivitelerine katilimlarimi arttirdig1 i¢in hastalar fiziksel,
emosyonel ve sosyal iyilik halini daha fazla gelistirebilir. Bu nedenle profilaktik

tedavi hemofili tedavisinin bir pargasi olarak tesvik edilmelidir.

Ayak bilegi ekleminde Manuel Tedavi Grubu (MTG)’ndaki tedavi Oncesi
kanama sayis1 12 iken tedavi donemindeki kanama sayis1 3’e, Ev Egzersiz Grubu
(EEG)’ndaki tedavi oncesi kanama sayis1 14 iken tedavi donemindeki kanama sayisi
7’e diismiistiir. Diz ekleminde MTG’deki tedavi O6ncesi kanama sayis1 6 iken tedavi
donemindeki kanama sayis1 2’dir, EEG’deki ise tedavi 6ncesi kanama sayis1 6 iken
tedavi donemindeki kanama sayis1 2’dir. Tedavi sonrasi her iki grupta hem ayak

bilegi hem de diz ekleminde kanama sikli§inda azalma goriilmiistiir.

Her iki grupta kullandigimiz kuvvetlendirme egzersizleri ile kas kuvveti
arttirilarak eklemin karsilasacagi stresler azaltilmistir; bu da eklemleri ilerleyici
dejenerasyondan koruyarak kanama sikligimin azalmasma neden olmustur (25).
Ayrica EHA egzersizleri ile eklemin dogru pozisyon hissi korunarak ve proprioseptif
girdi verilerek eklemlerin fonksiyonel aktiviteler sirasindaki hareket ile ilgili
farkindaligy arttirilmis ve gelen yiiklere karsi cevaplari gelistirilmis olabilir. Germe
egzersizleri ile kas dokusundaki kollajenlerin uzayabilirligi artmistir. Bu egzersizler
sonucunda eklemin streslere kars1 kendini koruma mekanizmasi uyarilarak kanama

sikliklar1 azaltilmis olabilir.

Gruplar birbiriyle karsilagtirilldiginda ise kanama sayist bakimindan
aralarinda bir fark olmasina ragmen, bu fark istatiksel olarak énemli bulunmamustir.
Tedavi sonras1 kanama sikliginda MTG’de EEG’ye gore daha yiiksek oranda olan
azalmanin istatiksel olarak anlamli olmamasinin nedeni Orrneklemimizin kiigiik
olmasindan kaynaklanabilir. Ilerde yapilacak daha genis serili calismalarla sonuglar

daha iyi yorumlanabilir.
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Cuesta-Barriuso ve ark (24, 25) yapmis oldugu ayak bileginin hemofilik
artropatisinde manuel tedavinin kullanildig1 calismalarda bizim ¢alismamizdan farkli
olarak kanama siklig1 degerlendirilmeden sadece eklem EHA’s1 ve agr1 parametreleri
tizerinde durulmustur. Tedavinin sonucunda ayak bileginin dorsifleksiyon ve
plantarfleksiyon EHA’sinda artma ve eklem agrisinda anlamli azalma oldugunu
bulunmustur. Benzer sekilde Cuesta-Barriuso ve ark (26) dirsek hemofilik
artropatisinde manuel tedavisini kullandig1 ¢alismasinda da kanama siklig
parametresi dikkate alinmadan dirsek ekleminin fleksiyon agisi, ¢cevre dlglimii ve agri
parametreleri degerlendirilmis ve bu parametrelerde anlamli gelismeler oldugu
kaydedilmistir. Bu ¢aligmalarda goriildiigli gibi hemofili hastalarinda engelliligin ana
sebebi olarak gosterilen eklem agrisi ve eklem mobilitesinin azalmasinda manuel
tedavi uygulamalari kisir dongiliniin kirilmasia yardimei olmus olabilir. Bu durum
bizim ¢alismamizda kanama sikliginin MTG’de EEG’ye gore daha fazla azalmasinin

sebebi olabilir.

Literatiirde c¢alismamiza benzer olarak hemofilik artropatili eklemlere
uygulanan manuel tedavinin kanama siklig1 iizerine olan etkisini gdsteren sadece bir
caligmaya rastlanmistir. Eklem kontraktiirii olan hemofiliklere uygulanan manuel
tedaviden 5 y1l sonra yapilan anket sonucunda 6 hastanin kanama sikliginda pozitif
etki gbzlemlenirken, 8 hastada kanama sikliginda herhangi bir degisiklik olmadig1 ve
hi¢cbir hastada kanama siklifinda bir artis gézlenmedigi bildirilmistir. Ancak bu
calismada herhangi bir kontrol grubu kullanilmamis ve kanama sikligi anket
sonuclarina gore verilmistir. Bizim ¢aligmamiz ise manuel tedavinin kanama siklig
tizerine olan etkisini gosteren randomize kontrollii bir ¢aligma olarak kanit degeri

daha yiiksek bir ¢calismadir.

Fizyoterapist tarafindan klinik degerlendirme sonuglarmin verildigi bir
randomize kontrollii bir ¢alisma olmast nedeniyle literatiire 1s1k tutan nadir
caligmalardan biridir ve sanildig1 iizere manuel tedavinin kanama sikligin1 arttiracak
herhangi bir 6zellige sahip olmadigini, tam tersi bir 6zellikle istatiksel olarak anlamli
olmasa da ev egzersiz programina gore kanama sikligimin azaltilabilecegini

gostermektedir.
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Ancak hemofili hastalarina manuel tedavinin uygulanabilmesi i¢in bunu
uygulayacak fizyoterapistlerin hem hemofili hastalarinin rehabilitasyonu konusunda
hem de manuel tedavi konusunda tecriibeli olmalar1 gerekmektedir. Ayn1 zamanda
manuel tedavide uygulayacak teknikleri dogru se¢cmeleri ve agresif yaklagimlarindan

kacinmalar1 6nemlidir.
5.3. Eklem Hareket Acikhgi1 (EHA)

Ayak bileginin tekrarlayan hemartrozu EHA’da azalmaya neden olan eklem
degisikliklerine neden olur. Goto ve ark.’nin (170) hemofilik artropatili hastalarda
eklem fonksiyonu ve artropati siddetini degerlendirdikleri ¢alismada hemofilikler 4
gruba ayrilmistir. Bu gruplardan ikisi bizim c¢alismamizdaki hemofiliklere benzer
diisiik ve orta evre artropati diizeyine sahip iken diger ikisi bizden farkli olarak ileri
evre artropati diizeyine sahiptir. Bizim hastalarimiza benzer olan gruplardaki diz
fleksiyon agilari agrisi olan grupta (n=16) 106,3°+27,4°, kanama bulgusu olan grupta
(n=13) 113,1°+22,1° olarak bulunmustur. Diz ekstansiyon kaybi ise agrisi olan
hemofiliklerde ortalama 16,9°+15,7°, kanama bulgusu olanlarda ise 19,6°+17,6°
olarak bulunmustur. Bizim ¢alismamizda ise diz fleksiyonu EEG’de 102,44°£16,62°,
MTG’de ise 110,22°+17,22° olarak bulunmustur. Diz ekstansiyon kaybi ise EEG’de
12,75°49,37° MTG’de ise 7,78°+8,46° olarak Sl¢iilmiistiir. Soucie ve ark.’inin (191)
20-44 yas arasindaki saglikli kisilerde diz fleksiyonun normatif degerinin 137,7°
oldugunu buna karsilik ekstansiyonda ise hi¢bir kaybin olmamasi beklendigini
bildirmislerdir. Sonu¢ olarak gore bizim ¢alisma gruplarimizdaki hastalarin hem diz
fleksiyon acisindaki azalma hem de diz ekstansiyon agisindaki kayip normatif
degerlere gore oldukca diisiik bulunmustur ve literatiirdeki diger caligsmalar1 destekler

nitelikte oldugu goriilmiistiir.

Cuesta-Barriuso ve ark.’nin (24) yapmis oldugu calismada tedavi oncesinde
31 hemofilik hastanin dorsifleksiyon agis1 (7,3°+5,7°) ve plantarfleksiyon agisi ise
(37,2°+£11,4°) olarak Olcililmiistiir. Bizim ¢alismamizda tedavi Oncesinde
dorsifleksiyon acisi EEG’de (8,3°+3,5°) ve MTG’de (8,1°+3,6°), plantarfleksiyon
acis1 ise EEG’de (37,2°+5,6°) ve MTG’de ise (32,3°+9,0°) olarak Ol¢lilmiistiir.
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Dorsifleksiyon ve plantarfleksiyonun ayak bilegi eklemindeki normatif
degerleri 20-44 yaslar1 arasindaki saglikli erkeklerde sirasiyla 12.7° ve 54.6°dir
(191). Hemofili hasta gruplarimizda bu normatif degerlere goére ayak bilegi EHA

Olclim sonug¢larimiz literatiirle uyumlu olarak oldukca diisiik oldugu bulunmustur.

Cuesta-Barriuso ve ark.’nin (25) yaptiklar ¢alismada ev programi uygulanan
grupta ise tedavi Oncesi dorsifleksiyon acist 12,3°+2.9° iken tedavisi sonrasi
13,8°43,7°; plantarfleksiyon agisit da tedavi oncesi 31,9°+13,3° iken tedavi sonrasi
34,8°£13,4° bulunmustur. Bizim c¢alismamizda tedavi sonrasi EEG’deki
dorsifleksiyon agisindaki fark 1,70°+1,49°, plantarfleksiyon acgisinda fark ise
1,10°£3,21° olarak odl¢iilmiistiir. EEG’de tedavi sonrast EHA’da olan gelisme Cuesta
Barriuso ve ark.’nin ev egzersiz grubunda goriilen EHA artis1i ile benzerlik
gostermektedir. EHA’daki bu gelisme hem bizim hem de onlarin ¢alismasinda ev
egzersiz grubuna verilen direngli egzersizler, propriosepsiyon egzersizleri ve EHA
egzersizleri gibi bir¢ok egzersiz ¢esidini birarada igeren kapsamli bir fizyoterapi ve

rehabilitasyon programi olmasindan dolayi olabilir.

Mazloum ve ark.’nin (23) hemofilik diz artropatili hastalarinda terapotik
egzersiz ve hidroterapinin agr1 siddeti ve EHA iizerine etkilerini aragtirdiklari
calismaya 40 hemofili A hastast dahil edilmis ve 13 kisi 4 haftalik egzersiz
programina alinmistir. Egzersiz programi 3 ana faza ayrilmis ve 1sinmada 5 dakika
diz gevresi kaslarina germe egzersizi, egzersiz fazinda 30 dakika hamstring germe,
quadriceps giiclendirme (izometrikten izotonige dogru) ve soguma fazinda 5 dakika
hafif germe egzersizleri verilmistir. Tedavi oncesi diz fleksiyon agis1 102,8°+24°
iken tedavi sonrasinda 110°+24° 6l¢iilmiistiir. Ayni1 sekilde diz ekstansiyon kaybi
tedavi oncesinde 10,6°+5,2° iken tedavi sonrasinda 8,7°+5° bulunmustur. Bizim
caligmamizda diz fleksiyon agisindaki artis anlamli bulunmustur ve literatiirle
ortismektedir. Buna karsilik ekstansiyon kaybindaki azalma ise anlamlh
bulunmamuistir. Diz ekstansiyon kaybinda istatiksel olarak anlamli fark olmamasinin
nedeni eklemde meydana gelen dejeneratif degisikliklere kars1 hastalarin ekstansiyon
kaybmi gidermede fleksiyon kaybina gére daha biiylik zorluk ¢ekmeleri ve sonug
olarak ev egzersiz programinin diz ekstansiyon kaybini gidermede yeterince etkili

olamamasidir.
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Cuesta-Barriuso ve ark.’nin (25) c¢alismasinda manuel tedavi uygulanan
grupta baslangicta dorsifleksiyon acist  7,6°+0,7° iken tedavi sonrasinda
dorsifleksiyon agis1 12,5°+2,0° olarak ol¢iilmiistiir. Bizim ¢alismamizda ise MTG’de
tedavi Oncesi dorsifleksiyon agis1 8,1°+3,6° iken, tedavi sonrasinda dorsifleksiyon
acist  13,3°+3,8° olarak Olciilmiistiir. Calismamizdaki manuel tedavi sonrasi
EHA’daki artig bu ¢aligmanin sonuglarina benzerlik gostermektedir ve hemofilik

artropatide manuel tedavinin etkinligini ortaya koymaktadir.

MTG’deki diz ekstansiyon kaybi, dorsi ve plantar fleksiyon agilarindaki
gelismeler EEG’ye gore istatiksel olarak anlamlidir. Cuesta-Barriuso ve ark.’nin
manuel tedavinin inhibitorlii hastada EHA {izerindeki etkisini degerlendirdikleri
calismada manuel tedavi uygulanan sag ayak bilegi ekleminin plantar fleksiyon
acisinda %62.1°lik ve dorsifleksiyon acgisinda %50°lik ilerleme olmustur. Diz
ekleminin ekstansiyon kaybinda ise 9%62.5’lik ilerleme olmustur. Randomize pilot
bir calismada ise manuel tedavi, ev egzersiz ve kontrol grubu karsilastirilmis ve
gruplar arasinda farklilik bulunmamistir. MTG’deki EHA’nin EEG’ye gore daha
anlaml diizeyde artmasi beklenen bir sonuctur. Hemofiliklerde eklem kavitesindeki
sinovyal sivinin zamanla azalmasi eklem i¢i basinci arttirir. Sonrasinda eklem
yiizeyleri arasinda bosluk azalir ve bu da diizensiz kollajen ¢apraz baglarin artmasina
neden olur. Bu durum normal konnektif doku kaymasini inhibe eder ve EHA’nin
azalmasina neden olur. Manuel tedavi ile biyomekanik etkilerle EHA’daki artisin
kasin refleksojenik degisikliklerden ve agridaki noérofizyolojik degismelerden

kaynaklanabilecegini diistindiirmiistiir.
5.4. Kas Kuvveti

Alt ekstremite kas kuvveti bir¢cok giinliik yasam aktivitelerinin yapilmasinda
oldukca onemlidir. Kisinin fonksiyonel kapasitesini de yansitir. Quadriceps kasinin
zayiflig1 eriskin agir tip hemofililere 6zgili 6zellik olarak bilinmektedir (192). Akut
hemartrozda eklemde meydana gelen distansiyon quadriceps kas1 ve dzellikle vastus
medialis obliqus kasinda interkapstiler reseptor aktivitesinin aracilik ettigi refleks kas
inhibisyonuna neden olur ve bdylece diz ekstansorleri zayiflarken, diz fleksorleri

kisalirlar (126).
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Bu hastalarda eklem ve kas i¢i kanamalara bagli olarak akut donemde
immobilizasyon gereklidir. Akut hemartrozun profilaktik replasman tedavisi sonrasi
agrinin hafiflemesiyle kas kuvvetlendirme egzersizlerine baglanilmasi uygun olur.
Calismamizda her iki grupta yer alan hemofiliklerin diz ekstansor kas kuvvetinin
hem tedavi oncesi hem de tedavi sonrasi degerlendirilen kas gruplari icerisinde en

diisiik degere sahip oldugu belirlenmistir.

Goto ve ark. (170) agriya bagli anksiyetinin quadriceps kasilmasini 6nleyerek
kas atrofisine yol agabilecegini ve diz ekstansorlerinin kas kuvvetinin eklem ici
basing ve patellofemoral eklem agris1 ile yakindan iligkili oldugunu bildirmislerdir.
Bu nedenlerden dolay1 diz ekstansorlerinin diz fleksorlerinden daha erken

zayiflayabilecegini one siirmiislerdir.

Calismamizda diz ekstansorlerinin  kuvvetinin degerlendirilen diger kas
gruplarina gore en diisiik degerde bulunmasi literatiirle uyum gostermektedir. Ayrica
hastalarimizin diz ekstansorlerinin kas kuvvetinin hem tedavi dncesi hem de tedavi
sonras1 diisiik degere sahip olmasinda, hastaliklar1 nedeniyle diizenli spor veya
fiziksel aktivite yapmaktan kaginmalari, diz eklemlerinde sik tekrarlayic
kanamalarin olmasi ve uzun yillar taze dondurulmus plazmalarla tedavi gormeleri

etkili olabilecegi diisiiniilmiistiir.

Hemofili hastalarinda kanamaya bagli olarak bir miktar sekel kalirsa, bu
durum kronik hemofilik artropatiye giden kisir dongiiniin baslangici olur. O zaman
sadece diz ekstansorleri degil, diz fleksorleri, kalga abduktorleri ve ekstansorleri ve
calf kaslarinin kas kuvvetlerinde de azalma olur (126). Diz fleksorlerinin zayifligi
dahil diz eklem g¢evresindeki kas zayiflig1 eklemde stabilizasyonunun azalmasina ve
eklem i¢i yeniden kanama riskinin artmasina neden olabilir. Alt ekstremite
eklemlerindeki kanamalar tam iyilesmeden yeni kanamalar meydana gelir. Bu durum
eklemin hedef eklem haline gelmesine dolayisiyla periartikiiler kaslarin kuvvetinin
azalmasina neden olur. Kas kuvveti sadece eklemin statik kontrolii i¢in degil, ayni
zamanda hareketin dinamik kontrolii i¢cin de gerekli oldugundan kas kuvvetinin
azalmasi eklem fonksiyonunun ciddi sekilde bozulmasina neden olabilir ve bu da ek

bir travmaya neden olabilir (193, 194).
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Bu nedenle eklem i¢i kanama kontrol altina alindiktan sonra kuvvetlendirme
egzersizleri esastir. Hill ve ark.’1 (21) 4 aylik egzersiz programini1 tamamlayan 12
hastada Quadriceps femoris kasinin kuvvetinde % 6.3’lik artis oldugunu
bildirmislerdir. Bizim ¢aligmamizda her iki grupta tedavi sonrasinda kas kuvveti ile
ilgili dort degiskende (diz ekstansorleri, diz fleksorleri, dorsifleksorler ve
plantarfleksorler) goriilen artislar hem ev egzersiz programinin hem de ev
egzersizlerine ek olarak uygulanan manuel tedavinin bu hastalarin fizyoterapi ve
rehabilitasyonunda etkili oldugunu gostermektedir. MTG’de tedavi sonrasinda kas
kuvvetindeki artiglar EEG’ye gore daha biiylik olmakla birlikte, diz cevresi kas
kuvvetleri i¢in anlamli bulunmamis; ayak bilegi dorsi ve plantar fleksorlerindeki

artiglar anlamli bulunmustur.

Ancak degerlere bakildiginda anlamlilik sinirina yakinlasan bu degerlerin
daha biiyiik 6rneklemlerde farkli olabilecegi yorumuna gidilmistir. Genel anlamda
Ozellikle manuel tedavi sonrasinda goriilen bu artisin manuel tedavinin agr1 ve kas
fizyolojisi lizerine yaptig1 yararl etkilerin sonucunda ortaya ¢iktig1 ve manuel tedavi
ile EHA’da saglanan artisin kas kuvveti iizerinde olumlu etkiler yaratmasindan

kaynaklandig: diistiniilmistiir.
5.5. Agn Siddeti

Agri, hemofili hastalarinin yasaminda Oncelikli konulardan birisidir.
Hemofilikler eklem kanamasi sirasinda ve sonrasinda eklem i¢inde kanin birikmesine
bagl olarak sislik, EHA’da azalma ve siddetli akut agr1 yasarlar. Daha sonra
tekrarlayan eklem i¢i kanamalar asamali olarak kronik agri ile karakterize hemofilik
artropati gelisimine neden olur (195). Hemofiliklerdeki mobilite ve fonksiyon
kaybina genellikle kronik kas-iskelet sistemi agrisi eslik eder. Hemofili hastalarinin

%35-50’sinin kronik kas-iskelet sistemi agrist yasadiklarini bildirilmistir (196-198).

Eklem agrisinin hemofili hastalarinda en sik goriilen belirti oldugu da genel
bir goriistiir. Bu agrinin bize gére en 6nemli sebeplerinden biri de eklem i¢i kanama
nedeniyle eklem ici basincin artmasi ve eklem kapsiiliiniin gerilmesine baglh olarak

eklemde bulunan reseptdrlerin ve hissi sinir uglarinin uyarilmasidir.
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Agrimin hemofiliklerde baslica engellilik nedeni olduguna dikkat etmek
gerekir (120, 199, 200). “’Yetersizlik’’ olarak tanimlanabilen agri, ‘’Fonksiyonel

Siirlamalar’” ve “’Engellilik’’ {izerine etki eder (198).

Santavirta ve ark.’1 (120) hemofilik hastalarda fizyoterapi ve rehabilitasyonun
agriy1 ¢ozdiigiinii bildirmislerdir. Van Genderen ve ark.’inin (198) eriskin agir tip
hemofili hastalarinda agr1 ve fonksiyonel limitasyonlar1 aragtirdiklari bir ¢alismada
78 hemofilik hastanin %81’inde bir veya daha fazla agrili eklem oldugu
gosterilmistir. Calismacilar ayak bilegi ekleminin en agrili eklem oldugunu, bunu diz
ve dirsek ekleminin takip ettigini 6ne siirmiislerdir. Ayrica hemofiliklerin %14’tinde
bes veya daha fazla eklemde, %28’inde ilig-dort eklemde ve %24’linde iki eklemde

agr1 oldugunu bildirmislerdir.

Forysth ve ark.’nin (201) 10 iilkeden 675 erigskin hemofili hastasinin dahil
oldugu calismada yasam kalitesi, agr1 ve artritin, hastalarin yas1 kanama oranlari,
istihdami ve hemofili tedavi merkezleri ile saglik hizmet servislerinden yararlanma
oranlarinin 1iliskilendirildigi ¢alismada eriskin hemofiliklerin %89’unun son 4
haftada aktivitelerini etkileyen bir agr1 yasadiklar1 bildirilmistir. Bu tez ¢alismasinda
hemofiliklerin biiyiilk bir bolimii aktivite sirasinda eklem agrisindan sikayetci

olmuslardir.

Santavirta ve ark.’1 (120) fizyoterapi programina dahil olan hemofiliklerin
agr1 siddetlerinde %26 gelisme oldugunu bildirmislerdir. Gurcay ve ark.’1 (202)
yaslart 18’den kiigiik 31 erkek hemofilik hastalarda fizyoterapi uygulamalarinin
artropatik eklemler {izerindeki sonuglarini degerlendirdikleri bir ¢alismada, giinde 1
saat, haftada 5 giin toplam 4 hafta fizyoterapi uygulamiglardir. Akut donemde soguk
uygulama (coldpack), izometrik ve pasif EHA egzersizleri; subakut donemde ise
bunlara ek olarak izotonik egzersizler verilmistir. Kronik donemde bunlardan farkl
olarak sicak uygulama (hotpack), kas kuvvetlendirme, propriosepsiyon ve esneklik
egzersizleri uygulanmistir. Tedavi boyunca faktor replasmani 20 IU/kg ve haftada 3
giin olacak sekilde diizenlenmistir. Faktor replasman tedavisiyle ile kombine
fizyoterapi ve rehabilitasyonunun agr1 skorlar1 iizerinde anlamli derecede etkili

oldugu gosterilmistir.
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Faktor replasman tedavisine ek olarak EHA egzersizleri, kuvvetlendirme
egzersizleri, germe egzersizleri, propriosepsiyon ve denge egzersizlerinin kullanildigi
bizim ¢alismamizda da Gurcay ve ark.’nin yapmis oldugu calismaya benzer olarak
her iki grubun aktivite agri siddetinde anlamli diizeyde azalma sagladig
bulunmustur. Buna karsilik istirihat agr1 siddeti diizeyinde her iki grupta da 6nemli

fark yaratmadig1 sonucuna varilmstir.

Hill ve ark.’1 (21) ise bu ¢alismalarin aksine 20 erigkin hemofili hastasinda ev
egzersiz programi olarak verilen denge egitiminin aktivite sirasindaki alt ekstremite

eklemlerin agr1 siddetinde herhangi bir azalmaya yol agmadigi bulunmustur.

Cuesta-Barriuso ve ark.’1 (25) ayak bilegi artropatisi olan hemofiliklerde
manuel tedavinin etkinligini degerlendirdikleri bir caligmada tedavi Oncesi agri
siddetinin (VAS: 2.95+2.38 cm) tedavi sonrasinda (VAS: 1.10+1.81 cm) azaldigim
bildirmislerdir. Agr1 siddetindeki bu azalmanin, MTG’de EEG’den farkli olarak
tedavi bittikten sonraki altinci ayda (VAS:1.07+1.54) da devam ettigini ortaya
koymuslardir. (126) hemofilide eklem kontraktiirlerinin tedavisinde fizyoterapinin
etkinligini arastirdiklar bir ¢alismada dort hafta boyunca manuel tedavinin yani sira
yogun fizyoterapi programi igersinde kas kuvvetlendirme ve germeler, eklem
stabilizasyon egitimi, postiiral ve yliriiyiis egitimi ve fonksiyonel egitim verilmistir.
Bes yil sonra giinliik yasam aktiviteleri, yiiriiylis mesafeleri, agr1 ve kanama sikliklari
degerlendirilmis ve 15 hastanin 13’iinde agr1 siddetlerinin diizeyinin daha iyi veya

esit oldugu bulunmustur.

Heijnen ve ark.’nin bizim ¢aligmamiza benzer sonuglart hemofili hastalarinda
agriy1 azaltmak ve fonksiyonelligi arttirmak icin hastaligin evresine bakmaksizin ev
egzersizlerinin verilmesinin ve ev egzersizlerine ek olarak verilecek manuel tedavi
uygulamalarinin  6nemli oldugunu diisiindiirmiistir. MTG’deki agr1 siddetinin
EEG’ye gore daha anlamli diizeyde azalmasi beklenen bir sonugtur; ¢iinkii manuel
tedavinin fizyolojik etkilerinden birisi de agr1 inhibisyonudur. Manuel tedavi ile
dokulara ve eklemlere verilen mekanik stimiilasyonun, agri reseptorlerini inhibe
ederek agrida azalmaya yol agtig1 bilgisi temel bir bilgidir. Agr1 inhibisyonu sadece
noral yollar araciligi ile degil manuel tedavinin dokular iizerindeki mekanik etkisi,

viicut sivilari {izerine olan etkisi ve psikosomatik etkisinden kaynakli olabilir.
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5.6. Fonksiyonel Diizey

Fonksiyonel diizey semsiye terim olarak diisiiniilebilir; tim viicut
fonksiyonlarini, viicut yapilarini, aktiviteleri ve kisinin topluma katilimini igerir.
Hemofili hastalar1 degerlendirilirken kas-iskelet sisteminin yani sira eklem igi

kanamalarin fonksiyonel diizey iizerine etkisi de muhakkak degerlendirilmelidir.

Hemofili hastalarinda uygulanan tedavinin temel amaci, heniiz gilinlimiizde
cok yaygin bir yaklasim olmasa da kanama riski nedeniyle fonksiyonlarin agiri
kisitlanmasina gidilmeden daha aktif bir yasam siirmelerini saglamaktir. Medikal
tedavilerin mevcudiyeti ve bunlara erigim agisindan bireylerin karsilastigi farkliliklar,
kacinilmaz olarak hemofili hastalarin1 engellilikle iliskilendirmektedir. Hemofili
hastalarinda kanama riski ve agriya bagl aktivite kisitlamasi sonucu kaslarda
zayiflama, fonksiyonel diizeyde azalma ve sosyal izolasyon gibi tiim kronik

hastaliklara 6zgii bir dizi fiziksel ve emosyonel 6zellikler goriiliir (203).

Hill ve ark.’nin (21) eriskin hemofili hastalarinda ev egzersiz programinda
verilen denge egitiminin etkinligini arastirdiklar1 calismada 4 aylik egzersiz
programini tamamlayan 12 hastada Zamanli Kalk Yiiri Test (ZKYT) siiresinde
%11.7°1lik bir azalma bulurken, Quadriceps femoris kasinin kuvvetinde % 6.3’liikk
artis ve zamanli otur-kalk testinin siliresinde %19.9°luk azalma bulmuslardir.
Calisgmamizda her iki grupta ZKYT’de tedavi sonrasinda anlamli bir fark
gorilmemistr. ZKYT siiresinin MTG’de EEG’ye gore daha fazla azalmasina ragmen
her iki gruptaki diisiis karsilastirildiginda anlamli fark bulunmamustir. Calismamiz

bu yoniiyle Hill ve ark.’nin (21) yapmis oldugu ¢aligma ile uyum gostermektedir.

Goto ve ark.’nin (122) 32 diz veya ayak bilegi ekleminde artropatisi olan
hemofiliklerde yaptiklar1 bir ¢alismada, bir gruba ev egzersizleri verilir iken diger
gruba ayni ev egzersiz programi mobil telefon ve internet araciligiyla hastalar
tarafindan feedback amacli monitorize edilerek yapilmistir. Her iki gruptaki hastalara
ev programi olarak 8 hafta boyunca diz ekstansiyon kuvvetini arttirmaya yonelik
egzersizler (izometrik, direngli ve tek/cift bacak squat), statik germe egzersizleri ve

ayakta denge egitimi verilmistir.
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Goto ve ark.’nin yiiriimeyi degerlendirdikleri ¢caligmada kullanilan 10 metre
yiirlime siiresi her iki grupta da tedavi sonrasinda anlamli olarak azalmistir; ancak
gruplar arasindaki fark anlamli bulunmamistir. Bizim ¢alismamizda ise hem grup i¢i
hem de gruplararasi analizde yiirime siiresi acisindan herhangi bir farka
rastlanmamistir. Bizim c¢aligmamizda kullanilan yiiriime mesafesi ZKYT’e gore 3
metredir. Buna karsilik Goto ve ark.’nmin (122) calismasinda ZKYT yerine
kendilerinin sectigi 10 metrelik yiirime mesafesini  kullanmislardir. ZKYT
uygulamasi sirasinda ayaga kalkma, yliriime, donme ve tekrar oturmayi gerektiren
gecisli aktiviteler hastalarin fonksiyonelliginin yani sira reaksiyon zaman ile de
iligkilidir. Bizim ev programimizin icerisinde hastalarin 6zellikle reaksiyon zamanini
arttiracak egzersiz verilmemis oldugundan bu test ile fonksiyonellikteki gelisme ¢ok
belirgin olarak ortaya konulmamis olabilir. Goto ve ark.’min c¢aligmalarinda
kullanildigir 10 metrelik yiirlime fonksiyonu degil daha ¢ok yiirlimeyi degerlendirir.
Bu hastalarda gecisli hareketler gerektiren, dinamik denge ile iligkili ZKYT testinin
uygulanmas1 hemofilili bireylerin fonksiyonlarindaki gelisimleri gdstermesi

acisindan daha yararli olacagini diistindiirmiistiir.

Oturma pozisyonundan ayakta dik pozisyona ge¢me her giin sik olarak
gerceklestirilen alt ekstremite eklemlerinde artropati olan hastalarda mekanik olarak
zorlu bir istir. Calismamizda 5 Defa Otur-Kalk Test (5*DOKT) siiresinde her iki
grupta da anlaml ilerlemeler kaydedilmistir. Ancak Hill ve ark.’nin (21) yapmis
oldugu calismada ise otur-kalk testinde %19.9 ilerleme olmasina ragmen 3 tekrarl
olmasindan ve hastalarda 5 tekrarda oldugu gibi yorgunluk paterni ortaya
cikarmamasindan kaynakli tedavi sonrasi istatiksel olarak anlamli fark ortaya

¢ikartmamustir.

Postiiral stabilite ve dengeyi kontrol etmek i¢in gorsel, isitsel ve proprioseptif
sistemlerden gelen duysal bilgilerin integrasyonu gereklidir (128). Bu sistemlerden
gelen bilgiler islenerek kas-iskelet sistemine yanitlari gondererek dengeyi saglar.
Hemofilik artropatide ise tekrarlayan hemartrozlar eklem mekanoreseptor bilgi
icerigini  etkileyerek propriosepsiyonda azalmaya neden olarak dengenin
bozulmasina yol acar (21). Bu durum da eklem stresinin artmasina ve kanamanin

tekrarlama riskine yol agar.
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Calismamizda dinamik dengeyi 6lgmek iizere kanama riskini azaltmak i¢in alt
ekstremite eklemlerine yonelik dinamik denge testleri yerine st ekstremiteye
yonelik Fonksiyonel Uzanma Testi (FUT) kullanilmistir ve fonksiyonel uzanma
mesafesinde (FUM) her iki grupta da tedavi sonrasinda anlamli artislar
kaydedilmistir. Goto ve ark.’t (122) kendilerini monitdrize eden grupta modifiye
FUM (29.6+£8.2cm) 8 haftalik tedavi sonrasinda (34.7+£8.8cm) ¢ikmustir. Egzersizleri
yapan ancak monitorizasyon yapmayan kontrol grubunda da FUM(29.8+7.9cm) 8
haftalik tedavi sonrasinda (34.8+6.5cm) ¢ikmistir. Her iki gruptaki artiglar birbirine
yakinlik gostermektedir ve bizim ¢alismamizin sonuglarint desteklemektedir.
Calismamizda ev egzersiz programia ek olarak verilen manuel tedavininin
fonksiyonel uzanma mesafesinde daha biiyilik artisa yol agtigi goriilmiistiir. Bu da
manuel tedavi uygulamasi ile eklem reseptorlerinin uyarilmasinin eklemin

stabilizasyonunda etkin rol oynadigi sonucu ile iligkilendirilebilir.
5.7. Kinezyofobi

Eriskin hemofiliklerin % 85' inin son 6 ay boyunca agr1 ¢ektigi ve hastalarin
% 89' unda agrinin son 4 haftada giinliik yasam aktivitelerini etkiledigi bildirilmistir.
Hemofilide agr1 “’akut’” ve “’kronik’’ olarak baslangicta agrinin altta yatan belirli
sebebini degil zaman dilimini yansitir (204). Hemofilik artropatide akut kanama
anindaki agr1 hemartroz ile iligkilidir ve erken donemde hareket kisitlanmasina neden
olurken (109) 1yilesme sonrasinda bile eklemde gergeklesebilecek spontan kanamalar
nedeniyle hareket korkusu olusturabilir. Kisinin yiiksek agr1 algis1 yasam kalitesini

olumsuz etkiler.

Kronik agri1 ise uzun siirelidir ve eklemde meydana gelen artropati veya
hemofilinin uzun doénemli komplikasyonlarindan kaynaklidir (196). Ayn1 eklemde
meydana gelecek tekrarlayan kanamalar hastada progresif eklem yikimina yol agar

bu da hastalar i¢in ciddi endise kaynagidir (45).
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Gilinlimiizde tedavilerin biyopsikososyal yaklasimi daha 6n plana ¢ikardig:
diistiniilecek olursa kronik bir rahatsizlik hemofilik artropatide en énemli morbidite
sorunlarindan biri olan agrinin hemofili hastalarinda olusturdugu en Onemli
reaksiyonlardan biri korku-kaginma cevabidir. Hemofiliklerin %50 ile %80’inin agri
ve artropati nedeniyle egzersiz ve aktivite yapmaktan kagindiklart bildirilmistir
(205). Kinezyofobi ozellikle kronik agrili hastalarda sik karsilasilan bir problem
olmasina ragmen, hemofilik artropati gibi agrinin akut ve kronik donemlerde var

oldugu durumlara yonelik literatiirdeki ¢aligsma sayis1 yok denecek kadar azdir.

Salim ve ark.’nin (22) Nordik Yiirliylisiin hemofili hastalarinda eklem sagligi,
yasam kalitesi, fiziksel yetenek, egzersiz kapasitesi ve agr1 iizerine etkisini
degerlendirdikleri ¢alismadaki 10 kisiye haftada 3 kez 30 dakikalik Nordik Yiiriiyiis
egzersizleri 6 ay silireyle verilmistir. Kinezyofobi diizeyleri 3. ve 6. aylarda
degerlendirilmis ve her iki degerlendirmede de anlamli diizeyde degisiklik
bulunmamastir; hatta 6.aydan sonra bir miktar artis géstermistir. Calatayud ve ark.’1
(206) eksternal direngli iist govde egzersizlerinin tek seanslik uygulamasindan sonra
hemofili hastalarinin kinezyofobi diizeyinde istatiksel olarak anlamli bir fark

bulamamislardir.

Calismamizda beklenildigi gibi her iki gruptaki hemofiliklerin kinezyofobi
diizeyleri hem tedavi 6ncesi hem de tedavi sonrasinda normatif deger olan 37 puanin
tizerinde bulunmustur. Her iki grupta tedavi sonrasinda kinezyofobi skorlar1 bir
miktar azalma gostermesine ragmen bu azalma istatiksel olarak anlamli degildir.
Hastalarimizin tiim yasamlar1 boyunca kanama riski ve kanama oykiileri nedeniyle
fiziksel olarak sedanter bir yasam bicimine sahip olmalart ve bunu
benimsemelerinden kaynakli hareket korkularin1 bes haftalik kisa siireli
rehabilitasyon programi ile asamamalar1 bu sonuca yol agmis olabilir. Ayrica
hastaligin 6zelligi geregi yeniden kanama veya travmalara daima agik olmalarini
diistinmelerinden dolay1 egzersize olan motivasyonlarinin ve uyumlarinin az
olmasindan da kaynaklanabilir. Egzersizlere olan uyumlar1 da yasamis olduklari
tecriibeler nedeniyle iyi olmamis olabilir; bu nedenle rehabilitasyon sirasinda eklem

saglig ile ilgili bilgi verilmeli ve aktif olmalar1 gerektigi agiklanmalidir.
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Literatiiriin ¢ogunlugu yaslilardan ziyade g¢ocuklarda ve geng eriskinlerde
egzersizin faydalarina odaklanmaktadir; ancak yillar boyunca aktif bir yasam tarzini
korumak ilerleyen yaslardaki diismeleri, artropatiyi ve osteoporozu onlemek igin
daha da 6nemlidir. Ancak hemofiliklerde kanama korkusuna bagli kinezyofobi ve
aktivitelerden kaginma korkusunu yenebilmek i¢in daha uzun siireli rehabilitasyon
programlarina ve egitim siiresine ihtiya¢c vardir. Bu nedenle hemofiliklerin hem
doktorlar hem de fizyoterapistler tarafindan yasam boyu takibi hem fiziksel hem de
emosyonel agidan oldukca Onemlidir. Ayrica bu hastalarin kronik ve psikolojik
boyutu diisiiniildiiginde psikoterapi tedavisi almalar1 kinezyofobi diizeyinin

azaltilmasi i¢in Onerilebilir.
5.8. Hemofili Fonksiyonel Bagimsizlik Skoru (HFBS)

Hemofilide eklem morbiditesi cogunlukla klinik ve radyolojik skorlar
kullanilarak 6l¢iiliir. Son zamanlarda hemofiliye 6zgii fonksiyonel bagimsizligin
degerlendirilmesinde performansa dayali bir &lgek olan HFBS kullanilmaya
baslanmistir. Ancak HFBS’nin kullanimi Diinya Hemofili Federasyonu tarafindan

Onerilen standardize edilmis testlere gore oldukca diisiiktiir ve %15 diizeyindedir.

Hemofili hastasinin HFBS diizeyi yapisal olarak gerceklesen eklem hasarinin
kisinin performansini ne kadar etkiledigi ile ilgili 6nemli bilgi verir. Tekrarlayan
hemartrozlarin 6zellikle kas-iskelet sisteminde meydana getirdigi degisikliklere bagl
olarak ergen/erigkin hemofiliklerin gercekte neyi nasil yaptigini veya yapamadigini,
kosullarin farkli olmas1 durumunda neyi yapabilecegini 6lgmek igin yararli olacaktir.
Zaman i¢inde meydana gelen veya tedavi edici uygulamalar sonrasinda fonksiyonel
bagimsizliktaki degisiklikleri belirlemek i¢in ad6lesanlarda ve eriskinlerde kullanilir

(207).

Literatiirde HFBS ile ilgili calismalarin c¢ogunlugu hemofilik hastalarin
fonksiyonel diizeyini tanimlayan c¢alismalardir ve bizim c¢alismamizdaki gibi

tedavinin fonksiyonel bagimsizlik skoruna etkisini degerlendirmemislerdir.
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Bu tanimlayici ¢alismalardan birinde Ferreira ve ark.’1 (208) 39 erigkin
hemofili  hastasinin  eklem  saghk  durumunu klinik ve fonksiyonel
degerlendirmislerdir. Agir tip 15 hemofili hastasinda fonksiyonel bagimsizlik
skorunun ortalama 24.20+6.10 puan, orta tip 16 hemofili hastasinda 23.94+5.74 puan
ve hafif tip 8 hemofili hastasinda ise 31.75+1.72 puan oldugunu bulmuslardir.
Poonnoose ve ark.’1 (209) son iki hafta kanama 6ykiisii olmayan 7 yas {istiindeki 63
hemofili hastasinin fonksiyonel bagimsizlik skorunun ortalama 25.6 puan oldugunu
(7-32 puan arasinda) bildirmislerdir. Hassan ve ark.’1 (210) hemofili A olan 50
addlesanda fonksiyonel bagimsizlik skorunu 23.32+4.69 puan olarak bulmuslardir.
Agir tip 25 hemofilik bireyde ise fonksiyonel bagimsizlik skorunu 20.5+3.97 puan
olarak bildirmiglerdir. Benzer olarak Thangamani ve ark.’t1 (211) eriskin
hemofiliklerde fonksiyonel bagimsizlik ve eklem fonksiyonlarin1 arasindaki iliskiyi
inceleyen kesitsel calismada fonksiyonel bagimsizlik skorunu 25.98+2.93 puan
olarak bulmuslardir. Bizim g¢aligmamizda tedavi Oncesi fonksiyonel bagimsizlik
skoru EEG’de 26.11+4.13 puan, MTG’de ise 23.50+4.75 puandir ve literatiirdeki

tanimlayici caligmalarda verilen puanlara benzer niteliktedir.

Literatiirdeki ¢aligmalardan farkli olarak bizim c¢aligmamizda fizyoterapi ve
rehabilitasyonun farkli uygulamalarinin HFBS {izerine olan etkileri degerlendirildigi
ve karsilagtirildigi icin bu calismalardan ayrismaktadir ve literatlir i¢in referans
niteligi tasimaktadir. Hastalarimiza uygulanan ev egzersiz programinin hastalarin
HFBS iizerinde anlamli bir etkisi olmadig1 halde, ev egzersiz programina ek olarak
verilen manuel tedavinin HFBS puani iizerinde 6nemli bir etkiye sahip oldugu
goriilmiistiir. ki grup karsilastirildiginda ise EEG’de tedavi sonrasinda goriilen
0.33£1.11 puan artis1 ile MTG’de goriilen 1.37£1.06 puan artig1 arasinda anlamli bir
fark bulunmamistir; ancak bunun daha genis serili ¢alismalarda anlamli fark
yaratacagi diistiniilmiistiir. Ciinki HFBS i¢inde degerlendirilen aktiviteler(maddeleri
yaz) EHA ile yakindan iligkilidir. Bizim ¢alismamizda manuel tedavi ile EHA’da
daha biiyiik artis saglandigi i¢in bu artisin HFBS puani pozitif anlamda

etkileyebilecegi kararina varilmistir.
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5.9. Hemofili Eklem Saghgi Skoru (HESS)

Gouw ve ark.’nin (212) 2019 yilinda hemofiliklerde eklem sagliginin
degerlendirilmesinde hemofiliye 6zgli degerlendirme yontemlerinin 6lgiim 6zellikleri
ile ilgili sistematik derlemede 98 yayin alinmistir. Bu ¢alismalarin 58’inde (17si
pediatrik grupta, 16’s1 erigkin ve 25’1 hem erigkin hem de pediatrik grupta) Gilbert
Skoru olarak bilinen WFH tarafindan gelistirilen Ortopedik Eklem Skoru
kullanilmistir. HESS ile ilgili 32 caligma bulunmaktadir ve bu caligmalarin 20’si
pediatrik grupta, 5’1 erigkinlerde ve 7’si hem eriskin hem de pediatrik grupta
gerceklestirilmistir. Bu calismalarin ¢ogu da gegerlilik ve gilivenilirlik ¢aligsmasidir

(83-85).

Literatiirde HESS-Indeks Eklem ve Total HESS iizerine tedavilerinin
etkinligini gosteren calisma sayis1 da yok denecek kadar azdir ve var olan ¢alisma da

vaka caligmasidir.

Cuesta Barriuso ve Trelles-Martinez’in (27) 26 yasinda inhibitorlii hemofili B
hastasinin tedavisinde manuel tedavinin etkinliginin arastirildig1 vaka ¢alismasinda
diz ekleminin indeks-HESS puaninda degisiklik olmamistir. Buna karsilik sag ayak
bilegi ekleminin indeks-HESS puan1 10’dan 8’e (%20’lik azalma) diismiistiir ve sol
ayak bileginde ise 9’dan 8’e diisiis (%11.1°lik) azalma gerceklesmistir.

Bizim ¢aligmamizda manuel tedavi ile ayak bilegi ve diz eklemi indeks-HESS
puanindaki diisiis anlamli bulunmustur. MTG’de diz ekleminin indeks-HESS puani
tedavi 6ncesinde 8,88+3,82 puan iken tedavi sonrasinda 6,11+3,62 puana diismiistiir.
Ayak bilegi ekleminin indeks-HESS puani ise 5,30+3,40 puan iken tedavi sonrasinda
2,92+2.01 puana diismiistir. HESS’in alt basliklar1 incelendiginde ise sislik, sislik
siiresi, kas atrofisi, harekette krepitasyon gibi degiskenlerde anlamli farkliliklar
bulunmamistir. Ancak EHA ile ilgili fleksiyon ve ekstansiyon kayb1 degiskenlerinde
ve agrida manuel tedaviye baglh gelismeler kaydedilmistir. Calismamiz bu yoniiyle
Cuesta Barriuso ve Trelles-Martinez’in (27) vaka caligsmasi olmasina ragmen agri ve
EHA’da elde ettigi sonuglar, randomize kontrollii ¢alismamizin sonuglariyla da

uyumlu bulunmustur.
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Cuesta Barriuso ve Trelles-Martinez’in (27) vaka caligmasina gore bizim
hastalarimizda manuel tedavi ile eklem sagliginda ortaya c¢ikan daha biiylik
gelismenin nedeni g¢alismamizdaki inhibitér oranin oldukg¢a diisiik olmasindan
kaynakli olabilir. Bir diger nedeni Cuesta Barriuso ve Trelles-Martinez’in
calismasinda (27) tedavi ettikleri hastanin EHA degerlendirildiginde tedavi Oncesi
sag diz ekleminin fleksiyon acist1 75° ve ekstansiyon kaybi ise 18° olarak
bulunmustur. Bu EHA bize rijit bir kontraktiir oldugunu ve bu derecedeki bir ekleme
manuel tedavi uygulamanin EHA’sinda degisiklife neden olmayacagini
diistindiirmektedir. Nitekim tedavi sonrasinda diz fleksiyon acist 75° kalirken,
ekstansiyon kaybinda ise sadece 1°’lik azalma gerceklesmistir. Ancak sol dizdeki
fleksiyon acis1 tedavi oncesi 100° iken tedavi sonrasinda 117° c¢ikmistir ve
ekstansiyon kaybinin agis1 16°’den 6°’ya diismistiir. Eklem agrisinda ise sag dizde

%20’lik azalma ve sol dizde ise %33,3’liik diisiis ger¢eklesmistir.

Ev egzersiz programina ek olarak uygulanan manuel tedavinin kas-iskelet
sistemindeki artropati iizerinde aktivite agr1 siddeti ve EHA iizerindeki etkileri
sayesinde HFBS ve HESS skorlarinda anlamli gelismeler sagladigi gosterilmistir.
Manuel tedavinin hastalarin fonksiyonelligini arttirmak igin eklem sagliginin
korunmas: agisindan fizyoterapi ve rehabilitasyon programi igerisinde hastalara
uygulanmalidir. Eger imkanlar dahilinde manuel tedavi uygulanamiyorsa en azindan
ev egzersiz programi verilerek kas-iskelet sistemindeki ilerleyici hasarin Oniine

gecilerek eklem sagliginda gelismeler saglanabilir.

Calismamizda elde edilen sonuglar dogultusunda hipotezlerimiz su sekilde

yorumlandi:

H1: Alt ekstremite artropatili hemofili hastalarinda ev egzersiz programi
olarak verilen fizyoterapi yaklasimlar1 hastalarin kanama sikliklari, agr1 siddetleri,
EHA, kas kuvveti, fonksiyonel diizey, kinezyofobi, hemofili eklem sagligi skoru
(HESS), indeks eklem HESS ve hemofili fonksiyonel bagimsizlik skoru (HFBS)

yoniinden etkilidir.
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Bu hipotezimize gore ¢alismanin sonunda H1 hipotezi aktivite agr1 siddeti,
diz fleksiyon agist ve dorsifleksiyon agisi, ayak bileginin dorsi ve plantar fleksor kas
kuvveti ve fonksiyonel diizey acisindan kabul edilmis, digerleri agisindan

reddedilmistir.

H2: Alt ekstremite artropatili hemofili hastalarinda ev egzersiz programina ek
olarak uygulanan manuel tedavi, hastalarin agr siddetleri, EHA, kas kuvveti,
fonksiyonel diizey, kinezyofobi, HESS, indeks eklem HESS ve HFBS yoniinden
etkilidir.

Bu hipotezimize gore ¢alismanin sonunda H2 hipotezi aktivite agr1 siddeti ve
ayak bilegi ekleminin istirihat agr1 siddeti, ayak bilegi ve diz EHA’s1, ayak bileginin
dorsi ve plantar fleksor kas kuvveti ve diz fleksorleri, fonksiyonel diizey, HESS,
indeks eklem HESS ve HFBS agisindan kabul edilmis, diz ekstansor kas kuvveti, diz

ekleminin istirihat agr1 siddeti ve kinezyofobi agisindan reddedilmistir.

H3: Alt ekstremite artropatili hemofili hastalarinda ev egzersizlerine ek olarak
uygulanan manuel tedavi ev egzersiz programina gore hastalarin agr siddetleri,
EHA, kas kuvveti, fonksiyonel diizey kinezyofobi, HESS, indeks eklem HESS ve
HFBS yo6niinden daha etkilidir.

Bu hipotezimize gore ¢alismanin sonunda H3 hipotezi hem diz hem de ayak
bilegi ekleminin aktivite agr1 siddeti, ayak bilegi EHA’s1 ve diz ekstansiyon kaybi,
ayak bileginin dorsi ve plantar fleksor kas kuvveti, fonksiyonel diizeyde, HESS,
indeks eklem HESS ve HFBS acisindan kabul edilmis, kinezyofobi agisindan
reddedilmistir.
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Calismamin Limitasyonlari:

l.Arastirmamizin en Onemli limitasyonlarindan birisi eklem sagligim
radyolojik olarak degerlendirememis olmaktir. Eger radyolojik goriintiileme
imkanimiz olsayd1 her iki tedavinin eklem saglig1 tizerindeki etkisi daha net olarak

gosterilebilirdi.

2.Hemofiliye 0zgili yasam kalitesi degerlendirme o6lgeklerinin Tiirkce
gecerlilik-giivenilirligi olmadig i¢in ve diger Olgeklerin de hemofiliye 6zgi
olmamasindan dolay1 uygulanan tedavilerin hemofiliklerin yasam kalitesi iizerine

etkisi degerlendirilememistir.

3.Caligmamimiz planlanirken hemofilinin kronik ve hayat boyu siiregelen bir
hastalik oldugu bu yiizden uygulanan tedavilerin 3-6 aylik takipleri ile etkilerinin
degerlendirmesi diisiinlilmiistiir. Ancak Orneklemimizdeki hasta sayisinin power
analize gore gereken sinirda olmasi, hastalarin tedaviye uyumundaki zorluk,
calismamizin il disinda gergeklestirilmesinden dolay1 siiremizdeki kisitlilik ve bu
siirede belki calisma dis1 kalabilecek hemofilili bireyler nedenleriyle uzun dénem
takip sonuclar1 verilememistir. Ancak tedavisi biten hastalarimiz icin takipler devam

etmektedir.

4.Gli¢ analizi sonuglarina gore etki biiyiikliigii daha diisiikk parametre olan
dorsi ve plantar fleksiyon veya kas kuvveti parametresi agisindan gruplardaki birey
sayisi artirilabilirdi ve bu parametreler ilgili sonuclardan veya karsilagtirmalardan

daha hassas sonugclar alinabilirdi.

5. Kanama riskine yol agmamak i¢in dinamik dengenin degerlendirilmesinde
alt ekstremiteleri igeren testler yerine iist ekstremiteyi iceren fonksiyonel uzanma
testi kullanilmistir. Bu nedenle alt ekstremitenin dinamik dengesi ve reaksiyon

zamanindaki gelismeler 6l¢iilememistir.
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6. SONUC

Agir hemofilik erkeklerde alt ekstremite eklem artropatilerinde hastanin
tekrarlayan hemartrozlarin eklem sagligi ierine etkisi ve kas-iskelet sisteminde
meydana getirdigi degisikliklerde ev egzersiz programinin ve ev egzersiz programina
ek olarak uygulanan manuel tedavinin etkinliginin degerlendirildigi calismada

asagidaki sonuglara varilmistir.

1. Alt ekstremite eklemlerinde artropati gelismis hemofiliklerde kas-iskelet
sisteminde EHA etkilenmektedir. Hemofilik diz artropatili hastalarda diz ekstansiyon
kaybmin azaltilmasinda ve hemofilik ayak bilegi artropatili hastalarda ise ayak
bileginin dorsi ve plantar fleksiyon acilarinda ev egzersiz programina ek olarak
verilen manuel tedavi uygulamalarinin ev egzersiz programina g@r daha itsin
oldugu bulunmustur. Bu nedenle alt ekstremite eklemlerinde artropati gelismis
hemofiliklerde eklemlerindeki EHA kaybinin azaltilmasi i¢in ev egzersiz programina
ek olarak verilen manuel tedavi uygulamalarinin daha etkili olacagi sonucuna

varilmstir.

2. Hemofiliklerde alt ekstremite eklemlerinde artropatiye bagli olarak kas
kuvvetinde azalmaya neden oldugu ve ozellikle diz ekstansorlerini olumsuz
etkiledigi goriilmiistiir. Ancak hem ev egzersiz programinin hem de ev egzersiz
programima ek olarak manuel tedavi uygulamalarinin diz ekstanstansorlerinin
giiciinde tedavi sonrasinda kas kuvvetinde artis oldugu ancak anlamli olmadigi
bulunmustur. Bu nedenle diz ekstansorlerinin kuvvetinin arttirilmasinda daha uzun
stireli kas kuvvetlendirme egzersizi yapilmasi gerektigi sonucuna varilmistir. Ayrica
ayak bilegi artropatili hemofiliklerin kas kuvvetinde hem EEG hem de MTG’nin
etkili oldugu ancak gruplar arast karsilastirmasinda ise manuel tedavi

uygulamalariin daha etkili oldugu sonucuna varilmaistir.

3. Hemofiliklerde istirihat agr1 siddetinde ev egzersiz programina ek olarak
verilen manuel tedavi uygulamalar1 ile ev egzersiz programinin birbirine {istiin
olmadig1 ancak aktivite agr1 siddetinde manuel tedavi tekniklerinin ev egzersizlerine
gore daha etkili oldugu bulunmustur. Bu sonuglara gére eger hastada ana sikayet

aktivite agris1 ise manuel tedavi teknikleri tercih edilmelidir.
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4. Fonksiyonellik iizerine hem ev egzersiz programina ek olarak verilen
manuel tedavi uygulamalar1 hem de ev egzersiz programinin dinamik dengede
kullanilan fonksiyonel uzanma mesafesinde etkili oldugu ancak ev egzersiz
programina ek olarak uygulanan manuel tedavinin ev egzersiz programina gore
EHA’da daha fazla artisa neden olmasindan dolay1 daha etkili oldugu sonucuna
vartlmistir. Diger fonksiyonellik testlerinde ise hem 5*DOKT’de hem de ZKYT’de
iki grupta da benzer sonuglar oldugu sonucuna varilmistir. Bu iki tedavinin de

birbirinin alternatifi olarak imkanlara gére uygulanabilecegi sonucuna varilmistir.

5. Hemofiliklerde kinezyofobi tedavi Oncesi ve sonrasi oldukca yiiksek
bulunmustur. Kinezyofobi diizeyleri her iki tedavi yaklagiminda birbirine yakin
olarak azalmistir ancak gruplar arasi farklilik bulunmamigtir. Hastaligin kronik bir
hastalik olmasi ve hastalarin her an kanama yasayabileceklerini diistinmelerinden
dolay1 kinezyofobi diizeylerinin yiiksek oldugu ancak inaniglarini degistirebilecek
psikoterapik egitimlerle veya fizyoterapi uygulamalarinin uzun siire kanamasiz
donem tecriibe etmeleriyle degisebilecegi ancak 5 haftalik tedavi yaklasimlarinin

etkili olmadig1 sonucuna varilmistir.

6. Manuel tedavi teknikleriyle EHA’da meydana gelen artisin HFBS skorlart
lizerine pozitif etki sagladig1 diisiinlilmiistir. Hemofili hastalarinda ev egzersiz
programininin HFBS iizerine ¢ok etkisinin olmadig1 ancak manuel tedavi uygulamasi

ile birlikte oldugunda HFBS sonucunda ilerlemeye gdsterdigi sonucuna varilmistir.

7. HESS-Indeks Eklem puani tek eklemdeki eklem sagligim degerlendirmek
icin kullanilir. Ev egzersiz programinin manuel tedavi ile birlikte uygulandiginda
hem diz hem de ayak bilegi artropatisinde HESS-Indeks Eklem puaninda gelismeler
gostermistir. Bu skordaki gelismenin manuel tedavinin EHA’da daha fazla artisa yol
acmasi, eklem agrisinda daha fazla azalmaya yol a¢gmasindan kaynakli oldugu
sonucuna varilmigtir. Ayni zamanda total HESS puaninda da ev egzersiz programina
ek olarak verilen manuel tedavi uygulamalarinin ev egzersiz programindan daha

istiin oldugu sonucuna varilmaistir.
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ONERILER

1. Hemofilik artropatide hastanin durumu goéz Oniinde bulundurularak en
azindan ev egzersiz programi onerilmelidir. Ev egzersiz programinin kanama riski
olusturmadig1 ve kas-iskelet sistemindeki hasar1 bir nebze diisiik diizeyde tuttugu i¢in

hastalara Onerilmelidir.

2. Ev egzersiz programina ek olarak verilen manuel tedavinin hastanin
fonksiyonel diizeyini arttirdigi ve hastada kanama sayisinda artisa neden olmadan
hemofiliklerde giivenle kullanabilir. Uygulama yapan kisinin bu alanda uzman

olmasi kanama olusturmamasi agisindan dnemlidir.

3. Eklem sagliginin degerlendirilmesinde kas-iskelet sistemindeki hasarin
boyutun degerlendirmesinde fiziksel muayene ile degerlendirmenin yani sira
hastanin  fonksiyonel diizeyi degerlendirilmelidir. Kinezyofobi diizeyi de
hemofiliklerde degerlendirilmelidir. Bu degerlendirmeler kisinin yagam kalitesi ile

daha ¢ok iliskili oldugu i¢in degerlendirmelerin standart pargasi haline getirilebilir.

4. Manuel tedavinin eklem sagligi iizerindeki etkileri radyolojik olarak

incelenebilir.

5. Manuel tedavi tekniklerinin uzun dénemde kas-iskelet sistemi tizerindeki
etkileri aragtirilabilir ve farkli manuel tedavi tekniklerinin etkilerinin karsilastirildigi

caligmalar yapilabilir.

6. Hemofiliye 6zgii yasam kalitesi anketlerinin Tiirkge gecerlilik-glivenilirlik
caligmalarindan sonra manuel tedavi tekniklerinin yasam kalitesi {izerine etkilerinin

incelendigi ¢aligmalara yapilabilir.
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katkilar gostermesi beklenir. Fizyoterapi yaklasimlari i¢inde eklemlerin hareket
acikligin1 korumak i¢in egzersizler, kuvvetlendirme egzersizleri, agr1 sinirinda nazik
germe egzersizleri, yiirimede diz eklemi ile birlikte biyomekaniksel olarak hareket
eden ayak bilegi i¢in kuvvetlendirme egzersizleri verilecektir. Tedavi kapsaminda,
kanamalar neticesinde problem yasadigimiz eklemlerinize yonelik ev egzersiz
tedavisi veya hastane ortaminda yapilacak manuel tedavi teknikleri (eklem
rahatlatma ve gevsetme teknikleri) ile egzersiz programi uygulanacaktir. Ev egzersiz
programina katilmay1 secerseniz, size Ogretilen egzersizleri, haftada 3 giin 5 hafta
boyunca toplamda 15 giin evde kendinizin yapmasini isteyecegiz. Manuel tedavi
grubuna katilmayr segerseniz, 5 hafta boyunca haftada 3 giin tedavilerinizi
aksatmayacak sekilde hastaneye gelmeniz gerekecektir. Hastane seanslarinda
fizyoterapist tarafindan manuel tedavi teknikleri ve egzersiz tedavisi uygulanacaktir
ve bu tedavi seanst yaklasik 45 dakika silirecektir. Bu c¢alismada uygulanacak
egzersiz ve manuel tedavi tekniklerinin herhangi bir yan etkisi olmayip, literatiirde
faydali oldugu gosterilmistir. Uyguladigimiz teknikler hemofili hastalar1 i¢in en
uygun teknikler olup eklemlerinize herhangi bir zarar vermemektedir. Bu ¢alisma ile
ilgili merak ettiginiz bagka seyler varsa bize sorabilirsiniz. Bu ¢caligmaya katilmanizin
size herhangi bir maddi getirisi olmamakla beraber eklem sagliginiz agisindan iyi
olacagini diistinmekteyiz.

Arastirma stiresince edinilen her tiirlii bilgi yalnizca bilimsel amaglar i¢in
kullanilacaktir. Bilgileriniz higbir kimse ile ya da ticari bir amag¢ igin
paylasilmayacaktir. Istediginiz zamanda c¢alismadan ¢ikma hakkina sahipsiniz.
Katilmay1 kabul ederseniz bilime sagladiginiz katkidan dolayr size minnettar
kalacagiz.

Hasta Adi-Soyadi ve Imza Arastirmacinin Adi-Soyadi
Fizyoterapist Necati Muhammed TAT



EK- 3: Hemofili Eklem Sagligi1 Skorlamas1

Sol Sag Sol Diz | Sag Diz | Sol Ayak | Sag Ayak
Dirsek | Dirsek Bilegi Bilegi
Sislik X X X X X X
Sislik Siiresi X X X X X X
Kas Atrofisi X X X X X X
Harekette X X X X X X
krepitasyon
Fleksiyon LI I LI DI x| X
kayb1
Ekstansiyon ||| X[\ [X [ [X]| [X[|[ | XJ[[ [ X
kaybi
Eklem Agrist X X X X X | X
Giig X X X X X |l X
Eklem Total
Skoru
Sislik Harekette Krepitasyon Gii¢
0= Sislik yok 0=Yok 0= Kas giicii 5
1= Hafif 1= Hafif 1=Kas giicii 4
2= Orta 2= Orta 2= Kas giicii 3+ veya 3
3= Ciddi 3= Ciddi 3=Kas giicii 3-/ 2+ / 2-
4= Kas giicti 1 veya 0
Sislik siiresi Fleksiyon Kaybi Ekstansiyon Kaybi
0=sislik yok < 6 ay 0=<5° 0=<5°
1=>6 ay 1=5°-10° 1=5°-10°
2=11°-20° 2=11°-20°
3=>20° 3=>20°
Kas Atrofisi 0= Yok 1= Hafif 2= Ciddi
Eklem Agrisi

0= Aktif hareket boyunca agr1 yok

1= Aktif hareket boyunca agr1 yok hafif basing veya palpasyonda agri

2= Aktif hareket boyunca agr1 var

Global Yiiriiyiis Skoru (Yiiriime, Merdiven inip-¢cikma, Kosu, Tek bacak
iizerinde ziplama)

0= Yukaridakileri normal limitler i¢inde yapabilmektedir.

1= Bir tanesi normal limitler i¢inde degildir.

2= Iki tanesi normal limitler icinde degildir.

3= Ug tanesi normal limitler iginde degildir.

4= Higbirini normal limitler i¢inde yapamamaktadir.




EK-4: Hemofili Fonksiyonel Bagimsizlik Skorlamasi

Hastanin Adi Soyada: Tarih
A. Kisisel Bakim
1.Yemek yeme ve Kisisel temizlik --1-- --2-- --3-- --4--
2. Banyo --]1-- --D-- --3-- —d-
3.Giyinme --]1-- --D-- --3-- -l
B. Transfer
4.Sandalye -1-- --D-- -3 el
5.Comelme --1-- --2-- -3 e
C. Lokomosyon
6.Ylriime --1-- --2-- --3-- --4--
7.Merdiven (12-14 basamak) --1-- --2-- -3 -
8.Kosu --1-- --2-- --3-- --4--
TOTAL SKOR

Fonksivon Diizevleri ve Skorlari

4= Hemofilik birey aktiviteyi diger saglikli akranlari gibi herhangi bir zorluk
cekmeden gercgeklestirir.

3= Hemofilik birey aktiviteyi diger saglikli akranlar1 gibi gerc¢eklestiremez.
Aktiviteyi gergeklestirirken hafif zorlanir ancak yardim almaz.

2= Hemofilik birey aktiviteyi gerceklestirirken kismi yardima, modifiye edilmis
araclara veya c¢evrenin modifikasyonuna ihtiya¢ duyar.

1= Hemofilik birey aktiviteyi gerceklestiremez veya gerceklestirmek igin tam
yardima ihtiya¢ duyar.




EK-5: Tampa Kinezyofobi Olgegi

Ek. Tampa Kinezyofobi Glcedi'nin Tiirkge versiyonu (Toplam puan 17-68).

Litfen, her soruda kendinize en wygun olan kutucugu isaretleyiniz (fer sorids yalnecs bir kufuoudl
warebieyiniz), Tesebilr ederz,

apUEaY
LS LLE |

WINIoA I geY
LINoAI ey

WnIoA U geEs
WinJoAnLjgesy

1. Egzersiz yaparsam kendi kendimi sakatlanm diye
kaygilanmyorum,
2. Agnmla bag etmeye cahzacak olsam, adnm artar.

3. Agnmdan dolay viicudum bana tehlikeli derecede yanlis
giden bir seyler oldugunu séyliyor.

4, Egzersiz yaparsam sanki agnm hafifleyecekmis gibi
geliyar.

5. Insanlar benim tibbi sorunlanmi yeterince ciddive
almiyorlar,

6. Bazmima gelen bu olay nedeni ile vilcudum hayat boyu
risk altinda olacak.

7. Agnmin clmas! her zaman, viicudumu sakatadigim/bir
problemim oldugu anlamina gelir.

8. Suf bam sevlerin agnmi artiryor olmas, onlarn tehlikeh
olduklan anlamina gelmez.

9, Kendimi kazara sakatlamaktan korkuyoram.

10. Agnnin artmasin engellemenin en basit ve giivenli yolu
gereksiz hareketler yapmaktan kacinmakdr,

11. Vicudumda tehlike arz eden bir sey olmasaydi, bu
kadar cok adgn hissetmezdim.

12, Agnma ragmen, fiziksel olarak aktf olsaydim, durumum
daha ivi olurdu.

13. Agn, kendimi sakatlamamam icin egzersid ne zaman
birakmam gerektidi konusunda bana sinyal verir.

14, Benim durumumda olan birinin, fiziksel olarak aktf
olmasi pek givenli degildir.

15. Mormal insanlann yaphdi her seyi yapamam, ciinki cok
kolay sakatlaninm.

16. Bam seyler cok fazla agnya neden olsa bile, bunlann
gercekte tehlikeli olduklanm disiinmem.

17. Hic kimse agn hissederken egzersiz yapmak zorunda
olmamal.

L O ) Oy ] | ] e ey e ey ey e
LI O O O O O O ) O O a0 O
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EK-6: Dijital Makbuz
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EK-7: Orjinallik Ekran Ciktis1
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