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KISALTMALAR

ABD :Amerika Birlesik Devletleri

aPKK : Aktive protrombin kompleks konsantreleri

aPTZz : Aktive parsiyel tromboplastin zamani

BU : Bethesda Unitesi

DDAVP : Desmopressin

DSM  : Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders

EQ-5D-5L:European Quality of Life-5 Dimension-5 Level

FVII  : Faktor VI

FIX : Faktor IX

HBV : Hepatit B virusu

HCV : Hepatit C virlsu

HIV : Human immunodeficiency Virus

HJHS  :Hemophilia Joint Health Score

i0 :internasyonel Unite

\Y; : Intravendz

MR :Magnetik Rezonans



PHQ-9 :Patient Health Questionnaire-9

Pz :Protrombin zamani

SCL-90 :Symptom Checklist-90

TDP : Taze donmus plazma

VAS  :Visual analogue scale

vWF : Von Willebrand Faktor

vWH  :Von Willebrand Hastaligi
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OZET

AMAG: Agir hemofili hastalarinin siklikla artropati ile komplike olmasi sakatlik,
verimlilik kaybi, sosyal uyum problemleri, yliksek tedavi maliyetleri gibi sonuclara
yol agmaktadir.

Calismamizda agir hemofili A hastalarinin psikososyal durumlarini, depresyon
diizeylerini ve risk faktorlerini arastirmayi hedefledik. Ayni zamanda bu hastalarin
“saglikh” toplumdan ve benzer sekilde eklem kisitlilig1 yaratan ankilozan spondilit
hastalarindan ne dizeyde ayristiklarini gormeyi amacladik.

GEREC VE YONTEM: Calismaya 43 agir hemofili A hastasi, 46 ankilozan
spondilit hastasi ile 46 saglikli kontrol alindi. Her olguya Beck depresyon dlgegi,
SCL-90, Beck anksiyete 6lgegi, Rosenberg benlik saygisi 6lcegi ve EQ-5D-5L yasam
kalitesi olgekleri uygulandi. Sosyodemografik ve tibbi veriler hastalardan ve tibbi
kayitlardan elde edildi.

BULGULAR: Rosenberg benlik saygisi 6lcegi, Beck anksiyete 6lcegi, Beck
depresyon olgegi ve SCL-90"In psikotik, fobik ve ek 6l¢ekleri, EQ-5D-5L kendi kendine
bakabilme ve endise/moral bozuklugu boyutlarinda hemofili grubunun sonuglar iki
kontrol grubuyla da benzerdi. EQ-5D-5L indeks skorlari, saghkli grupta yasam
kalitesinin hemofili ve ankilozan spondilit hastalarina gére anlamli olarak daha
yuksek oldugunu gosterecek sekilde yiiksek bulundu. Hemofili grubunda %14,
ankilozan spondilit grubunda %25, saglikh grupta ise %7 oraninda klinik anlamlilik
gosteren depresyon belirtileri oldugu saptandi. SCL-90 somatizasyon, anksiyete,
obsesyon, depresyon, paranoid kategorilerinde hemofili ve saglkli grubun sonuclari
benzerken ankilozan spondilit grubunun skorlari daha yiksek bulundu. Hemofili
hastalarinda yillik kanama sikliginin, yillik faktor tiketiminin ve yasin artmasi,
depresyon skorlarinda yikselme ile iliskili bulundu.

SONUG: Depresyon, anksiyete ve benlik saygisini degerlendiren 6lgeklerde
hemofili grubunun skorlarinin saglikli grupla benzer oldugunun saptanmasi,
hemofililerin hastaliklarina oldukca iyi uyum sagladiklarini diisindtirmektedir.
Hemofili hastalarinda depresyonun taninmasi ve tedavi edilmesi; istihdam

oranlarinin artmasini, sosyal sonuclarin iyilesmesini, tedaviye uyumun artmasini



saglayabilir. Bu nedenle depresyon dlizeylerinin diizenli olarak degerlendirilmesi
onemlidir.
ANAHTAR SOZCUKLER: agir hemofili, anksiyete, benlik saygisi, depresyon,

yasam kalitesi

Vi



ABSTRACT

PURPOSE: Severe haemophilia being often complicated with arthropathy,
leads to disability, loss of productivity, social engagement problems, and high
treatment costs. In this study, we aimed to investigate the psychosocial status,
depression levels, and risk factors associated with depression and impaired
psycosocial state in patients with severe haemophilia A. We compared the results to
those we found in patients with ankylosing spondylitis with joint restriction and in
healthy population.

MATERIAL AND METHOD: The study included 43 patients with severe
haemophilia A, 46 patients with ankylosing spondylitis, and 46 healthy controls.
Beck's depression scale, SCL-90, Beck anxiety scale, Rosenberg self-esteem scale,
and EQ-5D-5L quality of life scale were applied to each case. Sociodemographic and
medical data were obtained from patients and medical records.

RESULTS: The resulting scores of Rosenberg self-esteem scale, Beck anxiety
scale, Beck depression scale, SCL-90's psychotic, phobic and additional scales,
EQ-5D-5L self-care, and anxiety/depression were similar in all three study groups.
EQ-5D-5L index scores were found to be higher in the healthy group to show that
the quality of life was significantly higher than in patients with haemophilia and
ankylosing spondylitis. Fourteen percent of patients in the haemophilia group, 25%
of those in the ankylosing spondylitis group, and 7% of the healthy population
showed depression symptoms with clinical significance. While the results of SCL-90
in haemophilia group and the healthy controls were found similar in somatization,
anxiety, obsession, depression, paranoid categories, the scores inpatients with
ankylosing spondylitis were higher. In haemophilia patients, increased annual
bleeding frequency, increased annual factor consumption, and advanced age were
associated with higher depression scores.

CONCLUSION: Obtaining similar scores for depression, anxiety and self-
esteem in the haemophilia group and healthy controls suggests that patients with
haemophilia comply well with their disease. By early recognizing and treating

depression employment rates, social outcomes, and adherence to treatment would

vii



be improved in patients with haemophilia. It is, therefore, crucial to include regular

evaluation of depression in the follow-up visits.

KEYWORDS: severe haemophilia, anxiety, self-esteem, depression, quality of

life
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1.GIRIS

Hemofili, Xe bagli resesif gecis gosteren, faktor VIII (hemofili A'da) veya
faktor IX (hemofili B'de) eksikliginden kaynaklanan konjenital bir kanama
bozuklugudur[1]. Eksikligin nedeni ilgili pihtilasma faktori genindeki mutasyonlardir.
Olgularin %85’ini hemofili A, yaklasik %15’ini hemofili B olusturur[2]. Hastahk
ortalama 10.000 dogumda bir gorilar[1]. Faktor diizeyi %1’in altinda olanlar agir
hemofili, %1-5 arasinda olanlar orta hemofili, %5’in (izerinde olanlar hafif hemofili
olarak tanimlanir[2]. Bu siniflandirma genellikle kanama riskinin dngérilmesini saglar
ve optimum yonetim stratejisine rehberlik eder[3].

Ozellikle agir hemofilinin en karakteristik klinik dzelligi tekrarlayan eklem ve kas
ici kanamalardir[3]. S6z konusu kanamalar eklem hasari, kas atrofisi, hareket kaybi ve
hemofilik artopati gelismesine neden olur[1]. Kontraktir, psddotimor, kiriklar,
inhibitor gelisimi ve transflizyon iliskili enfeksiyoz hastaliklar hemofilinin diger kronik
komplikasyonlaridir[2]. Bu komplikasyonlar kalici sakathklar, ev ve is yasantisinda
verimlilik kaybi, yliksek tedavi maliyetleri, bireyin toplumdan soyutlanmasi gibi birgok
psikososyal ve sosyoekonomik sonuca yol agmaktadir. Bu sorunlar tedavi
problemlerini arttirmaktadir ve iyilestirilmeleri tedavi siirecini olumlu etkileyebilir.
Faktor replasman tedavisi, kanama meydana geldiginde (kanadik¢a tedavi) veya
kanamalarin meydana gelmesini dnlemek igin dizenli olarak (profilaksi tedavisi)
uygulanabilir[3]. Primer profilaksi tedavisinin yayginlasmasi ile giinimizde eklem
hasari olmayan; aktif, tiretken, eriskin hemofili hasta sayisi artis gostermektedir[2].

Hemofilinin yasam boyu siiren, sakatlk ve fonksiyonel kisithliklara yol agarak
islevselligi etkileyebilen, slirekli tedavi gerektiren kronik bir hastalik oldugu goz
oninde bulunduruldugunda hemofili hastalarinda depresyon prevelansi ve risk
faktorlerinin arastirilmasi hastalarin ruhsal ve bedensel iyilik halinin desteklenmesi
icin 6nemlidir. Hemofili hastalarinda depresyon durumu ile ilgili veri sinirlidir.

Bu calismada agir hemofili A hastalarini Beck depresyon olcegi, SCL-90

(Symptom Checklist), Beck anksiyete Olcegi, Rosenberg benlik saygisi 6lcegi ve



EQ-5D-5L (EuroQol-5D 5L) 6lcekleri araciligiyla degerlendirerek hastalarin psikososyal

durumlarini, depresyon dizeylerini ve risk faktorlerini arastirmayi amacladik.



2.GENEL BiLGILER

2.1.HEMOFiLi
2.1.1.Tanim, Epidemiyoloji ve Genetik
Hemofili, X’e bagli resesif gecis gosteren, faktor VIl veya faktor IX eksikligine

bagl kanamalarla giden bir hastaliktir. Tim diinyada ve tim irklarda esit oranda
gorulebilen bu hastaligin toplumdaki prevalansinin yaklasik 1/10.000 oldugu
bildirilmektedir[1]. Faktor VIII eksikligi hemofili A olarak adlandirilir, hemofili
olgularinin yaklasik %85’ini olusturur; faktor IX eksikligi hemofili B olarak adlandirilir
ve daha nadir gorilar[2].

Faktor VIII ve IX geni, X kromozomun uzun kolunda yerlesiktir (sirasiyla Xq27 ve
Xg28)[3]. Hastalik tasiyici kadinlardan erkek ¢ocuklara aktarilir. Cok nadir olarak X
kromozom inaktivasyonuna veya iki defektif alelin kalitiimasina bagl kiz gocuklarinda
da gorillebilir[4]. Agir hemofili A hastalarinin %40-50’sinde gorilen intron 22
inversiyonu faktor VIII geninde bulunan en yaygin mutasyondur[5]. Olgularin yaklasik
%10’unda mutasyon tanimlanamazken; Ugte birinde hemofili, yeni spontan
mutasyonlar ile ortaya ¢ikabilir[2].

Hastaligin agirhgi mevcut plazma faktoér aktivitesinin diizeyine goére Ug gruba
ayrilir, bu duzeyler genellikle hastaligin seyrinin 6ngorilmesini saglarlar. Faktor
diizeyi %1’in altinda olanlar agir hemofili, %1-5 arasinda olanlar orta hemofili, %5’in
Gzerinde olanlar hafif hemofili olarak tanimlanir[6].

2.1.2.Tani, Laboratuvar ve Klinik Ozellikler

Hemofili tanisi, kanama epizodu sonrasi veya bilinen aile dykisu (olgularin
1/3’tinde yoktur) ile konulur[3]. Hemofili A ve B’nin klinik 6zellikleri birbirine benzer.
Faktor dizeyleri genellikle klinik seyrin dngorilmesini saglar. Bu nedenle hastalarin
bazal faktor dizeylerinin bilinmesi 6nemlidir. Agir hemofili; etkilenen bireylerin
yaklasik %50’sinde gorulir ve bu hastalarda spontan eklem, kas ve yasamsal organ
kanamalari siklikla gelisir ve deforme edici artropati riskleri ytksektir[7,8]. Orta
hemofili; etkilenen bireylerin %10’unda gorilir ve bu hastalar cerrahi girisim veya
travma ile kanama riski tasimakla birlikte, spontan hemartroz ve hematomlar

konusunda ¢ok daha az zorluk yasarlar[7,8]. Etkilenen bireylerin %30 -40’ini1 olusturan



hafif hemofililer de major cerrahi girisimlerde asiri kanama gelismesi riskini
barindirirlar[7,8].

Hastalarda protrombin zamani (PZ), trombin zamani, kanama zamani,
trombosit sayl ve fonksiyonlari normal iken aktive parsiyel tromboplastin zamani
(aPTZ) wuzamis olarak bulunur[8]. Bu laboratuvar bulgulari von Willebrand
hastaligi(vWH), herediter faktor XI ve Xl eksikligi, antifosfolipid antikor varligi, agir
molekilli kininojenlerin ve prekallikreinin herediter eksikligi durumlarinda da
gorilebilirken, faktor dizeyi %15-20'nin lizerinde olan hemofili hastalarinda aPTZ
normal olarak saptanabilir[8,9].

Hemofili tanisi disinilen hastalarda aPTZ ‘nin uzun saptanmasi ardindan
faktor eksikligi ve inhibitor varligi ayirici tanisini yapmak amaciyla, hastanin plazmasi
saglikli bireyin plazmasi ile 1:1 oraninda karistirilarak karisim testi uygulanir. Karigim
testinde aPTZ %50’den fazla diizelme gostermiyor ise alloantikor inhibitor veya lupus
benzeri antikoagulan varlig disiniliir[2,10]. inhibitdér varhg disinildiginde,
Bethesda testi kullanilarak inhibitor titresinin de (Unite inhibitér/ml plazma)
belirlenmesi gerekir. Normal plazmadaki FVIII aktivitesinin %50’sini ortadan
kaldirabilen antikor miktari bir Bethesda Unitesi (BU) olarak kabul edilir[11].
Bethesda testi ile >0,6 BU/ml olan diizeyler pozitiftir[12]. Karisim testi ile aPTZ
%50’den fazla dizelme goOsteriyor ise sirasiyla faktor 8 (FVIII) ve faktor 9 (FIX)
dizeyleri Olgllerek dislik saptanmalari durumunda hemofili tanisi konulur. FVIII
diizeyi dlisuk saptanan hastalarda von Willebrand faktor (VWF) antijeni ve ristostetin
kofaktor 6lcuilerek, vWF proteininin jel kromotografisi ile multimer igerigi incelenerek
vWH dislanmalidir[8,13].

Agir hemofili hastalari yenidogan déneminde o6zellikle vakum ve forseps
uygulanmasina bagh gelisen intrakranyal kanama, enjeksiyon yerinde kanamalar,
umblikal kord kanamalari ile prezente olabilir[14]. Bebeklerde fiziksel aktivitenin
arttigl donemde eklem kanamalari, hematomlar ve travmatik agiz ici kanamalari
gelisebilir[15,16]. Olgularin énemli bir kisminda silinnet sonrasi durdurulamayan
kanamalar ile tani konulabilir[2]. Bliylk ¢ocuk ve eriskinlerde ise en karakteristik klinik
ozellik, Ust ve alt ekstremitelerin biyilik eklemlerine ve kas icine kanamadir, yetersiz

tedavi edildiginde agrili ve destruktiftir[3].



Hastalarda klinik tabloyu kanama bulgulari ve kronik komplikasyonlar belirler.
Klinik tablonun agirhg faktor dizeyleri ile siki iliskilidir. Agir hemofili hastalarinda
spontan kanama en sik eklem ve kaslarda gorlir. En sik kanayan eklemler ayak bilegi,
dirsek ve dizdir[17]. Tekrarlayan eklem kanamalari kronik hemofilik artropati
gelisimine neden olur[13]. Hemofilik artropatinin son asamasi, kronik eklem
deformitesi, agri, kas atrofisi ve fonksiyonel kisithhktir[18]. Ozellikle 6 aylik siire icinde
3 kez veya daha fazla sayida kanayan ve hedef eklem olarak adlandirilan eklemlerde
bu komplikasyon daha sik ve hizli gelisebilir[2]. Spontan kas/yumusak doku
kanamalari siklikla alt bacak, kalga, iliopsoas kasi ve 6n kol bolgelerinde goruliir[13].
intramuskuler kanamalar sonucunda duyusal ve motor fonksiyonlar veya arteryel
dolasim etkilenip kalici sakatliklar gelisebilir[3,8]. Agiz, dis eti ve burun kanamalari
daha az sikhkla goriilen diger kanamalardir. Sagliksiz dis eti spontan olarak kanamaya
egilimli oldugundan hemofili hastalarinda agiz i¢i hijyenin korunmasi 6nemlidir[19].

Hematiri gelisen hastalarda enfeksiyon, tas, polip ve timor ayirici tanisi
yapiimalidir. Ozellikle agir hemofililerde hematiiri cogunlukla spontan gelisebilmekle
birlikte travma ve enfeksiyonlarla da iliskili olabilir[20]. Agrisiz hematlride yogun
hidrasyon ve yatak istirahati Onerilir[1]. Agrili veya persistan gross hematiri ise,
faktor dizeyleri FVIII igin %50, FIX igin %40 olacak sekilde yeterli faktor konsantresi
inflzyonlari ile tedavi edilmelidir[21].

Hemofilide hayati tehdit eden kanamalar; merkezi sinir sistemi, sindirim
sistemi, boyun-bogaz kanamalari ve ciddi travmaya bagh gelisen kanamalardir[2].
Mortalite ve morbiditenin dnemli sebeplerinden biri olan intrakranyal kanamalar
travma olmaksizin da gelisebilir[22]. intrakranyal kanamadan siiphelenildiginde
taniya yonelik islemler 6ncesinde acil olarak tedaviye baslanip faktor diizeyinin
%80-100"e yiikseltilmesi 6nem arz eder[1,2].

Gastrointestinal sistem kanamalari daha c¢ok anatomik lezyonlardan
kaynaklanir ve akut kanamalarin 6nemli nedeni kronik hepatit C ve siroza baglh gelisen
varislerdir[8]. Orofarenks c¢ok vaskuler bir bolge oldugundan asiri kanamalar
kolaylikla gelisebilir. Retrofarenjeyal kanamalara sekonder gelisebilen hava yolu

obstriiksiyonu 6limciil olabilir[23,24].



2.1.3.Tedavi

Hemofili hastaliginin glinimuizde kiratif tedavisi yoktur, gen ¢alismalari devam
etmektedir[3]. Tedavinin temel amaci spontan ve travmatik kanamalari durdurmak
veya onlemek icin eksik faktor konsantrasyonlarini yeterince arttirmaktir. Erken ve
yeterli tedavi, kanamay! durdurur ve hasari sinirlandirir[3]. Kanama tedavisinin
temelini olusturan faktor konsantreleri plazma kaynakl veya rekombinant olabilir.
Tedavide uygulanacak doz, FIX i¢in hastanin viicut agirliginin (kg) faktér dizeyinde
istenen degisiklik ile carpilmasiyla elde edilirken; FVIII icin hastanin viicut agirhiginin
(kg) faktor diizeyinde istenen degisiklik ile carpilip 2’ye bollinmesiyle elde edilir[8].
Rekombinant FIX kullanilacak ise sonug 1,2 ile carpilmalidir[8]. FVIII ve FIX yavas
intraven6z(iV) enjeksiyon ile verilmelidir, yetiskinlerde dakikada tic ml ve kiigiik
cocuklarda dakikada 100 (nitenin asilmamasi Onerilir[25]. Faktor inflizyonundan
yaklasik 15 dakika sonra plazma piki gorilmesi beklendiginden, hesaplanan dozun
dogrulanmasi amaciyla infizyondan 15 dakika sonra hastanin faktor seviyesi
Olclilmelidir[1,26]. Tedavide uygulanan bir tnite FVIII'in, hastanin kan faktor diizeyini
%2; bir Gnite FIX'un hastanin kan faktor diizeyini %1 oraninda arttirmasi beklenir[25].
Tedavi suresince hedeflenen faktor diizeyinin korunmasi amaciyla yiikleme dozunun
yarisi, FVIII icin 8-12 saatte bir; FIX icin ise 18-24 saatte bir tekrarlanir[2]. Yerine

koyma tedavisinin doz ve siiresi Tablo 1’de 6zetlenmistir[2].



Kanamanin tipi Hemofili A Hemofili B
istenen diizey GUn sayisi istenen diizey Gun sayisi
Hemartroz %40-60 1-2 giin, yanit yeterli | %40-60 1-2 giin, yanit yeterli
degilse daha uzun degilse daha uzun
Kas i¢i kanamasi %40-60 2-3 glin, yanit yeterli | %40-60 2-3 glin, yanit yeterli
(iliopsoas harig) degilse daha uzun degilse daha uzun
iliopsoas kanamasi
*Baslangig
*Devam %80-100 1-2 giin %60-80 1-2 giin
%30-60 3-5 giin, bazen %30-60 3-5 giin, bazen
sekonder profilaksi sekonder profilaksi
olarak fizyoterapide olarak fizyoterapide
daha uzun daha uzun
MSS/Kafa travmasi
*Baslangig
*Devam %80-100 1-7 glin %60-80 1-7 glin
%50 8-21 gilin %30 8-21 glin
Bogaz/Boyun
*Baslangic %80-100 1-7 giin %60-80 1-7 giin
*Devam %50 8-14 giin %30 8-14 giin
Sindirim sistemi
*Baslangig %80-100 1-6 giin %60-80 1-6 guin
*Devam %50 7-14 gin %30 7-14 gin
Uriner sistem %50 3-5 giin %40 3-5gin
Derin laserasyonlar %50 5-7 glin %40 5-7glin

Tablol.Kanama yeri ve hemofili tipine gore yerine koyma tedavisi doz ve siiresi

Tedavide kriyopresipitat ve taze donmus plazma (TDP) kullanimi kalite ve
glvenlik problemleri nedeniyle glinimuizde dnerilmemektedir[1]. Rekombinant
veya plazma kaynakh faktér konsantrelerine ulasilabiliyor ise, TDP veya
kriyopresipitat yerine bunlar tercih edilmelidir[27].

Desmopressin  (DDAVP; 1-deamino-8-d-arjinin-vasopressin); intravenodz,
subkutan veya intranazal yoldan uygulanabilen sentetik bir vasopressin analogudur.
Desmopressin FVIII'in tasiyict proteini olan vWf'iin salinmasini indiikleyerek ve
Weibel-Palade cisimciklerinden direkt olarak FVIII salinmasini saglayarak endojen
FVIII plazma konsantrasyonunu 3 veya 5 kat arttirir[28]. Bu etkisiyle semptomatik
kadin taslyicilarda ve hafif hemofili hastalarinda, dental veya mindor cerrahi
protokollere hazirlikta ve hafif kanamalarin tedavisinde basariyla kullanilabilir[29].
Ucuz olmasi, enfeksiyon ve inhibitér gelistirme riskinin olmamasi o6nemli
avantajlaridir. Desmopresine yanitta bireysel farkhliklar gorilebileceginden, her

hastanin yaniti terapotik kullanimdan o6nce test edilmelidir[30]. Tekrarlayan




kullanimlarda tasiflaksi gelisme riski ylksektir[31]. Antidiliretik etkisinin sonucu
olarak sivi tutulumu ve hiponatremiye sebep olabilir. Yaslilarda, gebelik sonrasi
donemde ve sit ¢ocuklarinda siddetli hiponatremi ile konvulziyon gelistirme riski
vardir[2]. Yaslilarda ayrica angina pektoris, inme ve koroner arter trombozu olusmasi
riski de vardir[8]. Bunlarin disinda tasikardi, hipotansiyon, hipertansiyon, yilizde
kizarma (flushing), titreme, bas agrisi karincalanma hissi, abdominal rahatsizlik gibi
yan etkiler gorulebilir[9].

Traneksamik asit, geri donisuimli yarigmal inhibisyon ile plazmin
aktivasyonunu engelleyerek ve pihtinin stabilizasyonunu saglayarak etkisini gosterir,
iv ve oral formlari bulunmaktadir[32]. Hemofilide; cilt kanamalari ve epistaksis, oral
kanama gibi mukozal kanamalarda degerli bir yardimci tedavidir[33,34]. Aktive
protrombin kompleks konsantreleri (aPKK) kullanan hastalara, tromboemboli riskini
arttiracag icin verilmemelidir[35]. G6glis cerrahisinde ve hematirinin tedavisinde
kullanimi kontrendikedir, bdbrek yetersizliginde doz ayarlanmasi yapilmahldir[1].
Nadiren yan etki olarak gastrointestinal rahatsizlik goérulebilir ve hizli intraven6z
enjeksiyon bas donmesi ve hipotansiyona sebep olabilir[1].

2.1.4.Kronik Komplikasyonlar

Hemofili hastalarinda izlenen kronik komplikasyonlar baslica; kronik hemofilik
artropati, kronik sinovit, kiriklar, psodotimor gibi kas iskelet sistemine ait
komplikasyonlar, inhibitor gelisimi, transfliizyon iliskili enfeksiy6z hastaliklardir.
Spontan kanamalar siklikla hematom ve hemartroz olarak gorildiglinden, kas iskelet
sistemine ait komplikasyonlar da sik gortilmektedir. Agir hemofili hastalarinin yaklasik
%90’ Inin yasamlarinin ikinci veya (i¢linct dekadina kadar bir ila alti bliyik ekleminde
hemofilik artropati olarak adlandirilan kronik dejeneratif degisiklikler yasadigi
bilinmektedir[36]. Hemofilik artropati, ayni eklemde tekrarlayan kanamalar sonucu
gelisen kronik proliferatif sinovit ve kikirdak destriiksiyonu ile karakterizedir[37].
llerleyen kikirdak kaybi ile sekonder eklem kontraktiirleri, kas atrofisi, agri ve
fonksiyonel kisitlihk gelisebilir[18]. Profilaktik tedavi ile eklem ici kanamalarin
onlenmesi, hemofilik artropati gelismesinin engellenmesinde kritik ©6neme
sahiptir[38]. Profilaksi ve fizyoterapi ile tedavi, yeni kanamalarin énlenmesine ve

sinovitin iyilesmesine olanak saglayabilir ancak kontrol edilemeyen ve sik tekrarlayan



kronik sinovitte sinoviyektomi distnidlmelidir[39]. Radyoizotopik, kimyasal,
artroskopik veya acik cerrahi sinoviyektomi secenekleri bulunmaktadir[40].

Hemofilik psodotliimoér nadir goriilen bir komplikasyondur, femur, tibia, pelvik
kemikler, iliak kemikler veya daha nadiren maksillofasiyal bolgede gorilebilir[41].
Agrisiz palpabl kitle veya timor icine akut kanama nedeniyle gelisebilen agrili krizlerle
prezente olabilir[42]. Psédotiimorde morbidite nedeni ¢ogunlukla ¢cevre dokulara
kompresyon etkisidir, kemik destruksiyonu, kas ve cilt nekrozu gelisebilir[42,43]. Kist
icindeki sivinin aspirasyonu kesinlikle kontrendikedir, klinik veya radyolojik olarak
hematomun progresif genislemesi, hemodinamide bozulma veya komplikasyon
gelismesi cerrahi tedavi igin endikasyon olusturur[42,44].

Hemofili hastalari, hemofilik artropati veya kontraktir gibi nedenlerle giinliik
aktiviteleri azalmis olmalarina ragmen zayif kas yapisi, osteoporoz ve kemikteki
hemofilik degisiklikler nedeniyle kirik agisindan artmis risk altinda olabilirler[45].
Semptomlar, hemofili olmayan poplilasyon ile benzerdir ancak hematomlar hacim
olarak bliyime egiliminde oldugundan kompartman sendromu gelisebilir[46].
Tedavinin ilk amaci hemostazi saglamak ve kanamayi kontrol etmektir. Faktor diizeyi
en az %50 olacak sekilde acil olarak faktor replasmani yapilmalidir[2]. Dogru ve yeterli
tedavi uygulandiginda kirigin genel popilasyon ile benzer bir sire icinde iyilesmesi
beklenir[36].

Kas iskelet sistemine ait bir diger problem muskuler hematomlardir. iliopsoas
kasinda sik gorulir, sinir kompresyonlari ve kompartman sendromu riski acisindan
dikkatli olmak 6nemlidir[36]. Kas hematomlari tamamen yok olana kadar haftalarca
veya aylarca hematolojik tedavi gerektirir. Hematom tamamen rezorbe olmadiginda
tekrar kanama egilimi gosterir ve bu durum psdédotiimor ile sonuglanabilir[47].

Faktor konsantrelerine uygun viral inaktivasyon uygulandigi bu donemde, FVIII
ve FIX’a kars! inhibitor gelismesinin, tedavi ile iliskili en ciddi komplikasyon oldugu
disliinilmektedir. Faktor tedavisine klinik olarak cevap vermeyen bir hastada,
Ozellikle de daha 6nce yanitliise, yeni bir inhibitor oldugundan stiphelenilmelidir. Agir
hemofili A’da inhibitor gelisme riski (%20-30), orta ve hafif hemofiliye (%5-10) gore
daha yiiksektir, hemofili B’de ise bu risk (<%5) cok daha dusliktiir[48,49]. Agir
hemofilide, inhibitor gelismesi kanamanin yeri, sikligi veya siddeti gibi ozellikleri

degistirmez iken; orta veya hafif hemofilide, inhibitor endojen olarak sentezlenmis
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FVIII'i notralize edebilir, boylece hastaligin klinik olarak agir hemofili gibi
seyretmesine neden olabilir[1]. inhibitérli hastalarda akut kanama durumlarinda;
inhibitdr titresi bilinmeyen hastalarin ve yiiksek titreli (=5BU/ml) hastalarin
tedavisinde baypas edici ilaglarin (rekombinant aktive FVII veya aPKK) kullaniimasi
onerilir, dusiik titreli (<5BU/ml) hastalarin tedavisinde ise yiiksek doz FVIIl denenebilir
fakat anamnestik reaksiyon gelismesi halinde baypas edici ilaglar kullaniimahdir[8].
Belli dozlarda, belli sikhkta ve diizenli olarak FVIII uygulanmasi ile hastanin immiin
acidan FVIII proteinine karsi toleransli hale getirilmesini hedefleyen immun tolerans
tedavisi bir diger tedavi secenegini olusturmaktadir[2]. Agir hemofili A hastalarinda,
immin tolerans tedavisi ile inhibitorlerin yok edilmesi genellikle mimkiindiir[50,51].

1980'lerde ve 1990'larin basinda HIV (Human Immunodeficiency Virus), HBV
(Hepatit B Virlisti) ve HCV (Hepatit C Virlsi)'nin faktor trinleri yoluyla ortaya ¢cikmasi
ve bulagsmasi, hemofili hastalarinda ylksek mortaliteye neden olmustur[52,53]. Tim
diinyada yapilan bir¢ok c¢alisma, faktor konsantresi yoluyla HIV, HBV ve HCV
enfeksiyonu bulasinin neredeyse tamamen ortadan kaldinldigini
gostermektedir[54,55]. Bu, dondrlerin dikkatle secilmesi ve plazmalarin taranmasi,
Uretim sirecinde etkili virlisidal yontemler uygulanmasi ve patojenlerin tespiti igin
hassas tani teknolojilerinde ilerlemeleri iceren c¢esitli risk azaltici adimlarin
uygulanmasinin  bir sonucudur[56]. Rekombinant faktdér konsantrelerinin
kullanilmaya baslanmasi da enfeksiyon riskinin azaltilmasina onemli katkida
bulunmustur. Rekombinant Grlinlerde kanla tasinan bu patojenik virlislerin bulasi
beklenmez. Lipid zarfli olmayan virlsler ve prionlarin teshis ve eliminasyon
yontemlerinin hala zor oldugu bilinmektedir[8].

2.1.5.Profilaksi

Koruma tedavisi (profilaksi), olasi kanamayi 6nlemek icin intravenoz faktor
konsantresi enjeksiyonu ile yapilan tedavidir. Profilaksinin amaci spontan eklem
kanamalarini ortadan kaldirmaktir, faktor dizeyi > 1 IU / dl olan orta hemofili
hastalarinin nadiren spontan kanama yasadiklari ve eklem fonksiyonunun cok daha
iyi korundugu gozleminden yola ¢ikarak tasarlanmistir[3,57].

Profilaksi, gelismis olan eklem hasarini geri déndiirmez; ancak kanama sikligini
azaltir ve eklem hastaliginin ilerlemesini yavaslatabilir, yasam kalitesini arttirabilir.

Profilaksi pahali bir tedavidir ancak uzun vadede maliyet etkindir, ¢inki hasarli
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eklemlerin yonetimi ile iligkili gelisecek yuksek maliyeti ortadan kaldirir ve yasam
kalitesini iyilestirir[1].

Olasi kanama ve komplikasyonlarinin gelismesini 6nlemek amaciyla iki yasindan
once ve/veya ilk eklem kanamasi sonrasinda baslanan, yilda en az 45 hafta olacak
sekilde en az bir yil boyunca devam eden diizenli faktor yerine koyma tedavisi primer
profilaksi olarak tanimlanir[2]. Birden fazla eklemde veya ayni eklemde birden fazla
kanamasi (hedef eklem) olan ya da yasami tehdit eden bir kanama atagi geciren
hastalarda genellikle uzun sireli devam edilen faktor yerine koyma tedavisi, sekonder
profilaksi olarak tanimlanir ve kanadik¢a tedavi edilen hastalarda kanama riskinin
arttigi durumlarda da aralikli veya kisa stireli olarak uygulanabilir[2].

Profilaksi tedavisi son 25 yilda, eklem replasmani, spontan hemartrozlarda
azalma ve yasam kalitesi gibi Olcllebilir parametrelerde 6nemli bir iyilesme
gostermistir, bununla birlikte, hasta yasi, yasam beklentisi ve immiinolojik durum
dikkate alinarak, bu prosediirin riski ve yararlari dikkatle distnilmelidir[38].

2.1.6.Hasta izlemi ve degerlendirilmesi

Hemofili yasam boyu siiren bir hastaliktir, hastalarin durumlari periyodik olarak
gdzden gecirilmelidir. Ozellikle agir hastaliga sahip olan hemofililer yilda en az bir kez
degerlendirilmelidir[58]. Klinik kontrollerde damar yolu bulunmasi ile ilgili sorunlar,
hemostaz ile ilgili sorunlar (kanama kaydi), kullanilan tedavi ve tedavi yaniti, inhibitor
durumu, transfiizyonla bulasan enfeksiyonlar (yaygin olarak HIV, HCV ve HBV) genel
psikososyal durum, dis ve agiz saghgi ve kas iskelet sistemi degerlendirilmelidir. Kas-
iskelet sistemi klinik skorlarla yillik olarak degerlendirilmeli, radyolojik skorlar ise
endike oldugunda olcilmelidir[1]. Bu amacla gelistirilen HJHS (Hemophilia Joint
Health Score) hastalarda eklem saghgini degerlendirmek, ortopedik operasyon éncesi
degerlendirme ve uygulanan fizik tedavi rehabilitasyon programlarina hastalarin
verdigi yaniti 6lcmek amaclari ile kullanilabilir[2]. Radyolojik olarak ise Pettersson X-
ray Skorlama yontemi, MR (Magnetik Rezonans) gorintileme ve ultrasonografi
kullanilabilir[58]. Viral serolojik testlerin, plazma kaynakh faktor konsantresi
kullananlarda yilda bir kez, rekombinant faktor kullananlarda ise 3-4 yilda bir kez
yapiimasi onerilmektedir[2]. Hemofilik bireylerde giderek énem kazanan saglikla

iliskili yasam kalitesi de ilgili oOlceklerle degerlendirilmelidir. Hastalarda yasam

11



kalitesini bu olgekler ile takip etmek psikososyal sorunlarin tanimlanmasina ve

¢ozilmesine yardimci olabilir[58].

2.2.DEPRESYON

Depresyon, yetiyitiminin 6nde gelen nedenlerindendir ve dinya ¢apinda
hastalik yikine onemli bir etkide bulunmaktadir[59]. Depresyon ve depresif
belirtilerin global prevalansi son yillarda artis gostermektedir[60]. Depresyonun
yasam boyu prevalansi kadinlarda %20-25, erkeklerde %7-12 arasinda
degismektedir[61].

Depresyonun klinik belirtileri baslica; ¢okkiin duygudurum, ilgi azhg ve
anhedoni, sikinti hissi, anksiyete, affektif anestezi, bilissel bozukluklar, diisiince sireci
ve akisinda yavaslama, sucluluk degersizlik fikirleri, olumsuz dlsiinceler, umutsuzluk,
kararsizlik, hipokondriak ugrasilar ve agri, obsesif ruminasyonlar ve fobiler, intihar
duslinceleri ve girisimleri, bellek bozuklugu, algi ve dikkat bozuklugudur[62]. Bunlarin
disinda enerji azhg, istahsizlik-kilo kaybi veya istah artisi-kilo alimi, cinsel istek kaybi,
uyku duzensizlikleri, sirkadiyen ritm bozukluklari gibi bedensel belirtiler siklikla
gorilebilir[62].

Depresyon, yaklasik olarak, psikiyatri konsiltasyonlarinin %50'si ve tim
hastane basvurularinin %12'sini olusturur ve yasam kalitesi ve sagkalimin énemli bir
belirleyicisidir[63]. Depresyonun pek cok alt tipi olmakla beraber, major depresif
bozukluk en sik tani konulan tiptir[64]. DSM V’e gore depresyon bozukluklari asagida
belirtildigi gibi siniflandiriimistir [65].

1. Yikict duygudurumu diizenleyememe bozuklugu
Yegin (Major) depresyon bozuklugu
Siregiden depresyon bozuklugu (Distimi)

Aybasi 6ncesi (Premenstriel) disfori bozuklugu

2.
3
4
5. Maddenin/ilacin yol actigi depresyon bozuklugu
6 Baska bir saglk durumuna bagli depresyon bozuklugu
7 Tanimlanmis diger bir depresyon bozuklugu
8 Tanimlanmamis depresyon bozuklugu
Major depresyon icin baslica risk faktorleri, ailede veya kisisel major depresyon

ve/veya madde bagimhligi oykisl, son zamanlarda yasanilan kayip, kronik tibbi
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hastalik, kayip iceren stresli yasam olaylari (sevilen birinin 6limi, bosanma),
travmatik olaylar (trafik kazasi gibi), bliyik yasam degisiklikleri (is degisikligi, finansal
zorluklar gibi), aile ici istismar veya siddettir[66]. Diyabet, kardiyovaskiler hastalik
gibi kronik hastaliklari ve kronik agrisi olan hastalar depresyon icin daha yulksek risk

altindadir[66].

2.2.1.Kronik Hastaliklar ve Depresyon

Kronik tibbi bir hastaliga sahip olma durumu bireylerde yeni bir adaptasyon
gerektirir ve bazen bu durum kisilerde ruhsal bozukluklara sebep olabilir[67].
Depresyon hastalarinin %80'inden fazlasinda eslik eden tibbi hastalik vardir[68].
Sagligini yitirmek, hastaligin sinirliliklarina katlanmak depresyona yol acabilirken,
bazen de depresyon, hastalikla iliskili nedenlerle olusabilir[67]. Depresif bozukluklarin
varhgl genellikle kronik hastaliklarin seyrini olumsuz etkiler ve tedavisini
zorlastirir[69].

Major depresyon ve tibbi hastaliklar ortak belirtilere sahip olabilir ve genellikle
birbirlerinin klinik bulgulari ve dogal seyirlerini taklit eder veya maskelerler. Birinin
semptomlarini  azaltmayi amaclayan tedaviler digerinin  semptomlarini
siddetlendirebilir. Depresyonun uygun tedavisinin komorbid tibbi hastaligin seyri
Uzerinde olumlu etkileri olabilmektedir, bu nedenle klinisyenlerin depresyonu
tanimlayabilmesi ve tedavi edebilmesi 6nemlidir[70].

Tibbi hastalik cesitli sekillerde major depresyon ile ortaya cikabilir[66]:

o Tibbi hastalik biyolojik bir neden olabilir (6rn. tiroid bozuklugu, felg).

e Tibbi hastalik veya hastanin klinik durumu ve saglikla iliskili yasam
kalitesi algisi prognoz, agri veya yetiyitimine karsi psikolojik bir reaksiyonu
tetikleyebilir (6rn.kanser).

e Primer ruh hali veya anksiyete bozuklugu olan bir hastada tibbi
hastalik tesadiifen ortaya c¢ikabilir.

Kronik tibbi hastaligi olan bireylerde normal kontrollere gore birkacg kat fazla
depresyon bulundugu goéridlmistir[71]. Tibbi hastaliklar ve depresyon birlikteligi
dusiik gelirli, egitime ulasimi sinirh, sosyal glivencesinde sorunlar olan, issiz,

bosanmis, zor sosyoekonomik kosullarda yasayan insanlarda siktir[72]
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3.GEREC VE YONTEM

3.1 Calisma Grubu ve Arastirmanin Uygulanisi

Calismaya istanbul Universitesi — Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi i¢
Hastaliklari Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali tarafindan takip edilen ve galismaya
katilmayi kabul eden 43 agir hemofili tanili hasta dahil edildi. Kontrol grubu olarak
istanbul Universitesi Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, i¢c Hastaliklari Anabilim
Dali, Romatoloji Bilim Dali tarafindan ankilozan spondilit tanisiyla takip edilen ve
calismaya katilmayi kabul eden yas ve cinsiyet uyumlu 46 hasta (pozitif kontrol) ile
bilinen hastaligi olmayan ve calismaya katilmayi kabul eden yas uyumlu 46 erkek birey
(saghkli kontrol) alindi. Tim olgulara calisma ile ilgili bilgi verildi ve onam alindi.
Hastalar rutin kontrol ve ilag yazdirma amaciyla yaptiklari poliklinik basvurulari

sirasinda degerlendirildi.

Hastalarin sosyodemografik bilgileri (yas, cinsiyet, medeni durum, egitim
dizeyi, meslek), kilo ve boylari, ek hastaliklari ile tedavi sekli, sigara ve alkol kullanimi,
ilgili faktor eksikligi diizeyi ve inhibitor varligi olup olmadigi, gecirilmis cerrahi oykisu,
viral serolojisi, hedef eklem varligi, son kanama zamani, hastane yatisi olup olmadigi
ve nedeni, tani alma yasi, yilik kanama sikliklari ve yillik faktor kullanimi, ailede
hemofili varligi hastalardan ve hasta dosyalarindan temin edildi, tibbi kayitlardan
teyit edildi ve kendi olusturdugumuz olgu rapor formuna kaydedildi. Her olguya Beck
depresyon 6lgegi, SCL-90 (Symptom Checklist 90), Beck anksiyete 6lcegi, Rosenberg
benlik saygisi 6lcegi ve EQ-5D-5L (EuroQol-5D-5L) yasam kalitesi dlgekleri uygulandi.

3.2 Calismada Kullanilan Olgekler

Beck depresyon 0Olgegi; 21 maddeden olusur, olgular son 1 haftadaki
duygudurumlari ile ilgili verdikleri cevaplara gore 0 ila 63 arasi puan alirlar. 10-16
puan hafif, 17-29 puan orta, 30-63 puan siddetli derecede depresyon belirtileri olarak
degerlendirilir[73]. Tirkiye’de gecerlilik ve glvenilirlik calismalari yapiimistir[74].
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Beck anksiyete 6lgegi; olgularin son 1 hafta iginde yasadiklari kaygi belirtilerinin
sikhgini 21 maddede sorgular, Ulkemizde gecerlilik ve glvenilirlik c¢alismasi
yapilmistir[75]. Q ila 63 arasi puan alinir, 8-15 puan hafif, 16-25 puan orta, 26-63 puan

siddetli derecede anksiyete bozuklugu belirtileri olarak degerlendirilir[76].

Rosenberg benlik saygisi 6lcegi; 12 alt kategoriden olusmaktadir, bu calismada
kullanilan benlik saygisi kategorisi 10 maddeden olusur. Olgular 0-6 arasinda puan
alirlar. 0-1 puan yuksek, 2—4 puan orta, 5-6 puan dislik benlik saygisi olarak

degerlendirilir[77]. Ulkemizde gecerlilik ve giivenilirlik calismasi yapilmistir[78].

SCL-90; psikiyatrik belirti tarama araci olarak gelistirilmistir, 90 maddeden
olusur, her madde 0-4 arasi puanlanir ve toplam puanin 90’a béliinmesiyle genel
semptom indeksi (GSi) olarak adlandirilan skor elde edilir. GSi disinda somatizasyon,
obsesif-kompulsif 6zellikler, kisiler arasi iliskilerde duyarhlik, depresyon, anksiyete,
ofke ve dismanlik (hostilite), fobik anksiyete, paranoid distince, psikotizm ve ek skala
(uyku bozukluklari, istah bozukluklari ve sugluluk ile iliskili maddeleri igerir) olarak 9
alt olcek hesaplanarak degerlendirilir[79]. Olcek son 3 ayi degerlendirir. Alt
gruplardan alinan puan/soru sayisi <1 olmasi normal olarak degerlendirilir, Turkiye’de

glvenilirlik ve gecerlilik galismasi yapilmistir[80].

EQ-5D-5L; genel yasam kalitesi 6lcegi iki bolimden olusur. EQ-5D indeks 6lcegi
hareket (mobility), 6z-bakim (self-care), olagan aktiviteler (usual activities),
agri/rahatsizlik (pain/discomfort) ve endise/depresyon (anxiety/depression) olmak
tizere her biri 5 secenekli 5 maddeyi icerir. indeks skoru; EQ-5D-5L élgeginde yer alan
5 boyut icin her bireyin bildirdigi saglik durumunu tanimlayan katsayilara goére
hesaplanir. Bu olcek ile ilgili Tirkiye icin yapiimis bir calisma bulunmadigindan,
sonuclar Almanya skorlarinin katsayilarina gére hesaplanmistir. EQ-5D VAS 6lcek
skoru ise olgularin o glinkii saglik durumlarina 0 ile 100 arasi puan verdikleri bir

Olcektir, dolayisi ile anlik yasam kalitesi verisi gérmek icin kullanilir [81].
3.3 istatistiksel Analiz

Calismanin biyoistatistiksel ¢6ziimlemesinde, ele alinan ol¢ltler ortalama,
standart sapma, frekans ve ylzde degerleri ile tanimlanmistir. Gruplar arasi frekans

ve ylzdelerin kiyaslanmasinda Ki-kare ve Fisher kesin olasilik testi kullaniimistir.
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Normal dagilima sahip degisken ortalamalarinin karsilastirilmasi igin; iki farkh grup
(Ornek; hasta-kontrol) kiyaslamasinda t testi, ikiden fazla grup ortalamasinin
karsilastirilmasinda “Tek yonli Varyans analizi” (One-Way ANOVA), ANOVA ile
anlamli fark bulunan degiskenlerde alt gruplarin arasindaki farklarin yorumlanmasi
icin alt gruplarin ikili kiyaslamalarinda da post-hoc “Tukey HSD” testi kullaniimistir.
Gerekli ise (denek sayisi ve homojenlik denetlemesine bagl olarak) nonparametrik
“Mann-Whitney U” ve “Kruskal-Wallis Tek yonli Varyans analizi ve posthoc Dunn’s
test” yontemleri uygun deney kurgularinda kullanilmistir. Degiskenler arasindaki
bagintilari saptamak ve saptanan bagintilari matematiksel iliskiler halinde ortaya
koymak icin korelasyon (Pearson) ¢6ziimlemeleri yapilmistir. Yorumlamalarda
anlamlilik sinirt p=0,05 alinmistir. Biyoistatistiksel analizlerde SPSS (Siriim: 17.5,

Chicago, lllinois) paket programi kullaniimistir.
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4. BULGULAR

Cahsmaya agir hemofili A tanili 43 hasta dahil edildi. Kontrol grubu olarak
ankilozan spondilit tanili 46 hasta ile bilinen hastaligi olmayan ve ¢alismaya katiimayi
kabul eden 46 saglikh birey alindi. Calismaya alinan bireylerin tamami erkekti. Yaslari
hemofili grubunda 16-59 (ortanca 33 vyil), ankilozan spondilit grubunda 20-68
(ortanca 41 yil), saglikh grupta 20-81 (ortanca 31 yil) arasinda degismekteydi (Sekil
1.). Hemofili grubunun %51,2’si (n=22), ankilozan spondilit grubunun %67,4’(i (n=31),
saglikh grubun %43,5’i (n=20) evliydi. Aktif olarak ¢alisma durumu oranlari hemofili
grubunda %60,5 (n=22), ankilozan spondilit grubunda %78,3 (n=36), saglikh grupta
%91,3 (n=26) idi. Hemofili hastalarinin %11,6’sinda (n=32), ankilozan spondilit
hastalarinin %45,7’sinde (n=30) en az bir komorbid hastalik bulunmaktaydi. Hemofili
grubunun %34,9’u, ankilozan spondilit grubunun %30,4’0, saghkli grubun %73,9’u
Universite egitimini tamamlamislardi. Vicut kitle indeksleri hemofili grubunda
ortanca 26,29 kg/m2, ankilozan spondilit grubunda 26,98 kg/m2, saglikli grupta ise
24,59 kg/m?2 idi (Sekil 2.).
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Sekil 1. Gruplarin yas dagilimi
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Sekil 2. Gruplarin VKi dagilimi
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Hemofili, ankilozan spondilit, saglikli gruplarin genel o6zellikleri Tablo 2’de

verilmistir.

GRUP
Saglikl Ankilozan Spondilit Hemofili
N % N % %
MEDENI DURUM Bekar 26 56,5 15 32,6 21 48,8
Evli 20 435 31 67,4 22 51,2
CALISMA DURUMU Caligmiyor 4 8,7 10 21,7 17 39,5
Caligiyor 42 91,3 36 78,3 26 60,5
EGITIM DURUMU ikdgretim 2 43 9 19,6 7 16,3
Ortadgretim 6 13,0 7 15,2 6 14
Lise 4 8,7 16 34,8 15 34,9
Universite 34 73,9 14 30,4 15 34,9
EK HASTALIK Yok 46 100,0 25 54,3 38 88,4
Var 0 0,0 21 45,7 5 11,6

Tablo 2. Gruplarin Genel Ozellikleri

Hemofili hastalarinin tani alma yasi 0-30 ay arasinda degismekteydi. Yillik

kanama sikliklari ortanca degeri 5,5 (aralik: 0-16) idi. Hastalarin %59,5’inde (n=22)

ailede hemofili dykilsi vardi. 3 hastada inhibitor mevcuttu. Hemofili hastalarinin

4’'inde hepatit C ve 1’inde hepatit B pozitifligi saptandi. Hastalarin %72,1’'i (n=31)

profilaksi, %27,9’u (n=12) ise kanadik¢a tedavi almaktaydi. 11 hasta hemofili

nedeniyle ortopedik cerrahi gecirmis ve 11 hastaya da radyoaktif sinoviyektomi
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uygulanmisti. Hastalarin yillik faktor kullanimi ortalama 147.375 lnite + 54.262,058

olarak bulundu. Hemofili grubunun genel 6zellikleri Tablo 3’te, sayisal verileri Tablo

4’te verilmistir.

N %
Yok 15 40,5
Var 22 59,5

Ailede hemofili Toplam 37 86
Yok 39 92,9

Var 3 7,1

inhibitér durumu Toplam 42 98
Yok 39 97,5

Var 1 2,5

Hepatit B Toplam 40 93

Yok 36 90

Var 4 10

Hepatit C Toplam 40 93
Kanadikca 12 27,9
Profilaksi 31 72,1
Tedavi sekli Toplam 43 100

Tablo 3. Hemofili grubunun genel 6zellikleri
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Ortalama Ortanca Standart Alt sinir Ust sinir
Gegerli | Kayip sapma
gozlem

Yas 43 0 35,05 33,00 12,613 16 59
VKI 43 0 26,8402 26,2976 4,7926 17,30 41,35
Tani  yasl 32 11 3,80 2,00 5,516 0 30
(ay)
Yillik faktor 32 11 147375,00 192000,00 | 54262,058 30000 192000
kullanimi
(Gnite)
Yilhk 40 3 5,90 5,50 4,505 0 16
kanama
sikhgi

Tablo 4. Hemofili grubunun sayisal verilerinin ortalamalari

Olgek verileri incelendiginde Beck anksiyete 6lgegi icin hemofili grubunda 5
(%11), ankilozan spondilit grubunda 8 (%17), saglikh grupta 7 (%15) kisinin orta veya
siddetli derecede anksiyete bozuklugu belirtilerine sahip oldugunu gosterecek sekilde
16 ve Uzerinde puan aldigi gorildi. 3 grubun puanlari karsilastirildiginda aralarinda
istatiksel anlamli farklilik izlenmedi (p>0.05). Hemofili grubundaki orta veya siddetli
anksiyete belirtileri gbésteren hastalarin tamami profilaksi rejimi almaktaydi. Hemofili
hastalarinda, en az hafif anksiyete belirtileri gosteren hastalarin oraniise %38 (n=17)
idi.

Rosenberg benlik saygisi olgeginde hemofili grubunda 3, ankilozan spondilit
grubunda 2 ve saglikh grupta 1 kiside distk benlik saygisi saptandi. 3 grup arasinda
anlamli farkhlik goérilmedi (p>0.05). Beck depresyon 6lcegi skorlari incelendiginde
hemofili grubunda ortanca 4 (aralik: 0-49), ankilozan spondilit grubunda ortanca 9,5
(aralik: 0-27), saghkli grupta ortanca 5 (aralik: 0-23) olarak saptandi. Beck depresyon
Olcegi icin kesme skor olarak alinan 16 ve (zerinde puan alan olgu sayisi hemofili
grubunda 6 (%14), ankilozan spondilit grubunda 11 (%25), saghkli grupta 3 (%7) idi.
Ankilozan spondilit ve saglikli gruplari arasindaki farkhligin istatiksel olarak anlamli
oldugu gorildu (p:0,018). Ankilozan spondilit grubunun puanlari, daha fazla
depresyon belirtilerinin varligini gosterecek sekilde, saglikh grubun puanlarindan
daha yiksek saptandi. Hemofili grubunda, en az hafif depresyon belirtileri gosteren

hastalarin orani %25 (n=11) idi. Bu oran ankilozan spondilit grubu icin %50 (n=23),
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saglikh grup icin %19 (n=9) idi. Sekil 3'te Beck depresyon 6lgegi sonuglarinin ikili

karsilastiriilmalari verilmistir.

AS
81,64

Test Std.  Std. Test . .

Sample1-Sample2 Statistic  Error Statistic Sig. Adj.Sig.
SAGLIKLI-HEMOFiLi -3,292 8,270 - 398 B31 1,000
SAGLIKLI-AS 22283 8129 2,74 006 018

SAGLIKLI

59,36
HEMOFiLi-AS 18990 8270 2296 022 065

Sekil 3. Beck depresyon olgegi puanlarinin ikili
EMOFIL karsilastiriimalari

Tablo 5’te gruplarin Beck anksiyete 6lcegi, Rosenberg benlik saygisi 6lcegi ve

Beck depresyon Olg¢egi puanlarinin karsilastirilmasi verilmistir.

HEMOFiLi (n=43) AS (n=46) SAGLIKLI (n=46)
Ortalama Ortanca Ortalama Ortanca Ortalama Ortanca p
+SS (Min-Maks) +SS (Min-Maks) +SS (Min-Maks)
Bka 8,19 6 9,52 7 7,13 5,50 0,351
Anksiyete Olcegi | +8 617 | (0-50) +7,868 | (0-31) +7,235 | (0-39)
Rosenberg Benlik | 1 26 1 1,28 1 0,91 1 0,346
Saygrst Olgegi £1,575 | (0-6) £1,294 | (0-5) +1,151 | (0-5)
ﬁeCk Depresyon 7,86 5 9,59 9,50 5,59 5 0,013
Olgegi +10,825 | (0-23) +6,924 | (0-27) +5,067 | (0-23)

Tablo 5. Hemofili, ankilozan spondilit ve saglikli gruplarinin Beck anksiyete 6lcegi, Rosenberg benlik

saygisi 6lcegi ve Beck depresyon oOlgegi puanlarinin karsilastiriimasi
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SCL-90 6l¢eginin alt gruplariincelendiginde kisiler arasi duyarlilik, psikotik, 6fke,
fobik ve ek kategorileri sonuglari 3 grupta da benzer bulundu (her biri igin p>0,05).
Somatizasyon ve anksiyete kategorisinde alinan puanlar hemofili ve saglkli grupla
arasinda benzer olarak izlenirken, ankilozan spondilit grubunda hemofili ve saglikh
gruplara gore belirgin olarak yiksekti (Sekil 4. ve Sekil 5.) ve bu farkhliklar istatiksel
olarak anlamli bulundu (sirasiyla p:0,014-p:0,000 ve p:0,034-p:0,048). Obsesyon,
depresyon, paranoid ve GSi kategorilerinde ise ankilozan spondilit grubunun
skorlarinin hemofili grubuna gore anlamli olarak daha yilksek oldugu goruldi
(sirasiyla p:0,029, p:0,021, p:0,012 ve p:0,042). Bu kategorilerde saglkli ve hemofili
gruplarinin skorlari benzerdi (Sekil 6, 7, 8 ve 9). SCL-90 depresyon alt 6lceginde 1 ve
Uzerinde puan alanlarin sayilari hemofili grubunda 6 (%14), ankilozan spondilit
grubunda 12 (%26) ve saglikh grupta 5 (%10) idi. Tablo 6’da gruplarin SCL-90 GSi ve

alt 6lgek puanlarinin karsilastirilmasi verilmistir.
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HEMOFiLi(n=43) AS(n=46) SAGLIKLI(n=46) P
Ortalama Ortanca Ortalama Ortanca Ortalama Ortanca

+SS (Min-Maks) +SS (Min-Maks) +SS (Min-Maks)

Somatizasyon 0,6124 0,5 0,9312 0,7083 0,4403 0,35 0,000
+0,5793 (0-2,42) +0,6455 (0,17-2,67) 10,4774 (0-2,92)

Anksiyete 0,477 0,2 0,572 0,4 0,348 0,25 0,017
+0,7705 (0-3,9) +0,5045 (0-2,2) 10,4267 (0-2,6)

Obsesyon 0,653 0,4 0,926 0,8 0,728 0,7 0,035
+0,7586 (0-3,5) +0,6561 (0-2,2) 10,5612 (0-2,5)

Depresyon 0,5134 0,2308 0,6957 0,5385 0,4831 0,3846 0,024
+0,7915 (0-3,54) +0,6093 (0-2,54) 10,4854 (0-2,46)

Kisiler arasi 0,5943 0,3333 0,6183 0,4444 0,5107 0,3333 0,307
duyarlihk +0,8066 (0-3,67) +0,5988 (0-2,89) +0,5020 (0-2,33)

Psikotik 0,4 0,1 0,6183 0,2 0,237 0,1 0,436
10,6491 (0-3) +0,5988) (0-2,10) +0,397 (0-2,5)

Paranoid 0,5387 0,3333 0,7681 0,6667 0,6087 0,5 0,013
+0,7088 (0-4) +0,5874 (0-3) +0,7081 (0-3,67)

Ofke 0,6666 0,3333 0,6889 0,5 0,6087 0,3333 0,243
+0,819 (0-3,33) +0,6109 (0-2,5) 10,7372 (0-3,33)

Fobik 0,3090 0,1429 0,3043 0,1429 0,2055 0,1429 0,558
+0,4798 (0-2) +0,3792 (0-1,57) 0,267 (0-1,29)

Ek 0,5482 0,2857 0,7205 0,5714 0,5963 0,5714 0,086
+0,6678 (0-2,71) +0,5753 (0-2) +0,4449 (0-1,43)

GSi 0,532 0,322 0,674 0,578 0,467 0,367 0,034
+0,6539 (0-3,2) +0,5026 (0,1-2,3) 0,407 (0-2,5)

Tablo 6. Hemofili, ankilozan spondilit ve saglikli gruplarinin SCL-90 GSi ve alt 6lgek puanlarinin

karsilastiriimasi
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SamplelSample2 et St Std-Test g0 agjsig.

SAGLIKLIHEMOFiLi 9743 8284  -1177 239 718
SAGLIKLI-AS 33250 8143 -4083 000 000
HEMOFiLI-AS 23501 8284 2837 005 014

Sekil 4. Somatizasyon 6lgegi puanlarinin ikili karsilastiriimalari

Test

Std.

Std. Test

86,82
L
i,
Sy,
Wy,
y,
SAGLIKL
N 5357
Uy,
. HEMOFILI
= G331
AS
581,27
@
SAGLIKLI
61,80
AS
78,24
SAGLIKLI
58,23

Samplel-SampleZ g, itic  Error  Statistic Sig it
HEMOFiLi-SAGLIKLI 1,374 8.231 67 867 1,000
HEMOFiLi-AS 20 842 8,231 2 532 011 034
SAGLIKLI-AS -19 467 8,091 -2 406 016 048
Sekil 5. Anksiyete 6lcegi puanlarinin ikili karsilastiriimalari
Samplel-Sample2 g 1est St Sl Test g, adjsig.
HEMOFiLi-SAGLIKLI 11426 8,279 1,380 168 503
HEMOFiLi-AS 21437 8279 2589 o010 029
SAGLIKLI-AS -10,011 8,138 -1,230 219 BEE

Sekil 6. Obsesyon 6lgegi puanlarinin ikili karsilastiriimalari
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Test Std.  Std. Test . -
AS EAGLIKLI Sample1-Sample2 Statistic  Error Statistic Sig. Adj.Sig.
T_?_'B? ' HEMOFiLi-SAGLIKLI 835 8270 1,010 312 937
HEMOFiLi-AS 22323 B270 2,699 0o7 021
SAGLIKLI-AS 13967 8,129 1,718 086 257
Sekil 7. Depresyon olgegi puanlarinin ikili karsilastiriimalari
Test Std.  Std. Test . -
AS SAGLIKLI S=mEE LS e Statistic  Error Statistic S BRI
30,86 65,33
Ly HEMOFiLi-SAGLIKLI 8221 8246 997 319 956
HEMOFiLi-AS 23754 8246 2,881 004 012
SAGLIKLI-AS 15533 8,106 -1916 055 166
Sekil 8. Paranoid oOlgegi puanlarinin ikili karsilastirilmalari
AS
79,91
Test Std.  Std. Test . ‘o
Sample1-Sample2 Statistic  Error Statistic Sig. Adj.Sig.
HEMOFiLi-SAGLIKLI 4 465 8,296 538 580 1,000
SAGLIKLI _
4,00 HEMOFiLi-AS 20378 8,29 2 456 014 042
SAGLIKLI-AS 15913 8,155 -1,951 051 153

Sekil 9. SCL-90 6lgegi GSI puanlarinin ikili karsilastiriimalari
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EQ-5D-5L yasam kalitesi 6lgeginden elde edilen EQ-5D indeks ortanca degerleri
hemofili grubunda 0,828 (0,22-1), ankilozan spondilit grubunda 0,817 (-0,41) ve
saglkl grupta 0,999 (0,52-1) olarak saptandi. indeks degerleri 3 grup arasinda
kiyaslandiginda, saglkli grupta yasam kalitesinin hemofili ve ankilozan spondilit
hastalarina gore anlaml olarak daha yliksek oldugunu gosterecek sekilde yliksek
bulundu (sirasiyla p:0,001 ve p:0,000). Her boyut icin verilen yanitlar ayri ayri
incelendiginde, hareket edebilme, olagan isler ve agri/rahatsizlik kategorilerinde
saglikh bireylerde, ankilozan spondilit ve hemofili hastalarina gére anlamli olarak
daha yuksek skorlar aldigi gorildi. Kendi kendine bakabilme boyutunda sadece
saglikh ve ankilozan spondilit gruplarn arasindaki fark anlamhyken, endise/moral
bozuklugu boyutunda 3 grubun da sonuclari benzerdi. Hareket edebilme boyutunda
hemofili grubunda 13 (%30), ankilozan spondilit grubunda 21 (%45), saglikl grubunda
38 (%83) kisi herhangi bir sorun yasamadigini belirtti. Hareket edebilme boyutunda
hemofili ve ankilozan spondilit gruplarinda saglkli gruba gore anlamli olarak daha
fazla zorluk yasandigi géraldi (sirasiyla p:0,000 ve p:0,000). Kendi kendine bakabilme
boyutunda ise hemofili grubunda 36 (%83), ankilozan spondilit grubunda 29 (%63),
saglikh grupta 42 (%91) kisi herhangi bir giglik yasamadigini belirtti, bu boyutta
ankilozan spondilit hastalarinin saglikh gruba gére anlamh olarak daha fazla zorluk
yasadigl goruldi (p:0.002). Olagan isler boyutunda da yine hemofili ve ankilozan
spondilit hastalarinin saglikh gruba gore daha fazla giiclik yasadigi saptandi (p:0,000
ve p:0,000). Agri/rahatsizlik boyutunda hemofili grubunda 13 (%30), ankilozan
spondilit grubunda 22 (%48), saghkli grupta 2 (%4) kisi orta, siddetli veya asiri
derecede agri/rahatsizligi oldugunu bildirdi. Hemofili ve ankilozan spondilit gruplari
ile saglikh grup arasindaki farkhlik anlamli bulundu (sirasiyla p:0,036 ve p:0,001).
Endise/moral bozuklugu boyutunda ise l¢ grubun sonuglari benzerdi. Hemofili
grubunun %58’i, ankilozan spondilit grubunun %52’si ve saghkli grubun %67’si hig
endise/moral bozuklugu hissetmedigini bildirirken hemofili grubunun %18’i,
ankilozan spondilit grubunun %19’u ve saglikh grubun %1’i en az orta derecede

endise/moral bozuklugu bildirdi (Sekil 10.). Olgularin o ginki saglik durumunu
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yansitan EQ-5D VAS skoru (0-100 arasinda) ortanca degerleri, hemofili grubunda 75
(min:35, maks:100), ankilozan spondilit grubunda 70 (min:15, maks:100), saglikh
grupta ise 81 (min:4, maks:100) idi (Sekil 11.). Hemofili ve ankilozan spondilit
gruplarindaki puanlar, saglkh gruba goére anlamh olarak daha distktiu (sirasiyla

p:0,001 ve p:0,000).

Endise/Moral bozuklugu

sk | —
..
Hemofili - | .

0% 20% 40% 60% 80% 100%

B Hic mHafif mOrta Siddetli m Asiri derecede

Sekil 10. EQ-5D Endise/moral bozuklugu boyutuna verilen yanitlarin karsilastirilmalari

;g 1 |

80

B0

40

VAS
|7

20

T T
SAGLIKLI AS HEMOFiLi
GRUP

Sekil 11. EQ-5D VAS skorlari karsilastirilmalari
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Tablo 7’de gruplarin EQ-5D sonuglarinin karsilastirilmasi verilmistir.

HEMOFiLi(n=43) AS(n=46) SAGLIKLI(n=46)
P
Ortalama Ortanca Ortalama Ortanca Ortalama Ortanca
+SS (Min-Maks) +SS (Min-Maks) +SS (Min-Maks)
EQ-5D indeks 0,8097 0,828 0,7649 0,817 0,9476 0,999 0,000
10,1627 (0,22-1) 10,2394 (-0,4-1) +0,957 (0,52-1)
Hareket 2 2 1,98 2 1,17 1 0,000
edebilme 10,926 (1-4) 11,164 (1-5) +0,383 (1-2)
Kendi kendine 1,26 1 1,59 1 1,09 1 0,002
bakabilme 10,621 (1-3) +0,909 (1-4) +0,285 (1-2)
Olagan isler 1,49 1 1,70 1 1,11 1 0,001
0,798 (1-4) +0,963 (1-4) +0,39 (1-3)
Agri/Rahatsizhk | 2,14 2 2,48 2 1,33 1 0,000
10,966 (1-5) +1,049 (1-5) +0,701 (1-4)
Endise/MoraI 1,7 1 1,74 1 1,41 1 0,231
bozuklugu +1,036 (1-5) 10,929 (1-4) +0,652 (1-3)
VAS 70,58 75 65,43 70 83,59 81 0,000
117,66 (35-100) 119,28 (15-100) +11,02 (45-100)

Tablo 7. Hemofili, ankilozan spondilit ve saglkli gruplarinin EQ-5D sonuglarinin karsilastiriimasi

Hemofili hastalarinda yillik faktor tiiketimleri ile 6lgek skorlari arasindaki iliski
incelendiginde, SCL 90’in obsesyon, depresyon, psikotik, ek ve GSi élceklerinde yillik
faktor tiketimi artmasinin daha kotl skorlarla iliskili oldugu gorilda (p<0,05). Diger
Olceklerle ise anlamh bir iliski goriilmedi.

Hemofili hastalarinda ortopedik cerrahi gecirmis veya radyoaktif sinoviyektomi
uygulanmis olanlar ile olmayanlar karsilastirildiginda 6lgek skorlari arasinda anlamli
bir fark bulunmadi.

Hemofili hastalarinda yillik kanama sikliginin artmasinin Beck depresyon 6lcegi,
Rosenberg benlik saygisi o6lcegi ve SCL-90 Olceginin somatizasyon, anksiyete,
obsesyon, depresyon, kisiler arasi duyarllk, psikotik, 6fke, fobik, ek ve GSi alt
kategorilerinde daha yliksek puanlarla iliskili oldugu goralda (p<0,05).

Ailede hemofili 6ykiisli olanlarla olmayanlar karsilastirildiginda 6lgcek skorlari

arasinda anlamli bir farkhlik saptanmadi.

Hemofililerde yas arttikca Beck depresyon olcegi, Beck anksiyete Olcegi ve SCL-
90’In anksiyete, kisiler arasi duyarlilik, psikotik, o6fke kategorilerinde ve EQ-5D

endise/moral bozuklugu boyutunda puanlarin anlamh olarak arttigr saptandi
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(p<0,05). Ancak tani alma yasinin 6l¢cek puanlarinda istatiksel olarak anlamli bir fark

olusturmadigi goraldi (p>0,05).

Hemofili hastalarinda en az 1 ek hastaligi olanlar, hi¢bir ek hastalgi olmayanlar

ile karsilastirildiginda 6lgek puanlari arasinda anlamli farklilik saptanmadi (p<0,05).

Hemofili hastalarinda Rosenberg benlik saygisi 6lcegi puanlari, calismayanlarda
daha duslk benlik saygisi varligini gosterecek sekilde, aktif olarak galisanlara gore
daha yiksek bulundu (p=0,007). Bunun disindaki diger dlcek puanlari calisan ve

¢alismayan grupta benzerdi.

Hemofili hastalarinda hepatit C pozitif olanlarin SCL-90"in psikotik alt dlceginde
hepatit C negatiflere gére anlamli olarak daha yilksek puanlar aldiklari gérildi

(p=0,037). Diger olceklerde anlamli bir fark saptanmadi.

Hemofili temelinde o6lgeklerin korelasyonu incelendiginde, EQ-5D’nin hareket
edebilme, kendi kendine bakabilme, olagan isler ve agri/rahatsizlik boyutlari disindaki

Olceklerin timunin birbiriyle korelasyon gosterdigi izlendi (Tablo 8.).
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YAS Pearson Correlation 1| 466”| -178| 022 -313°|-484"| -284| -284| -120| -334°| -272| -254| -316°| -336°| -139| -331°| -229| -224| -284| -263| 269| -029| 275 -043| -249| -3527| -105]
P 007| 330 893 041| 001| 065 065 443| 020 078 101| 039 028 375 030 140 150 65| 088 081 856 074| ,787| 108 020| 501
N 43| 32| 32| 40| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43 43| 43| 43| 43] 43| 43
TANI_YASI Pearson Correlation | 466" 1| -247| 242| -232| -168| -131| -131 052| -218| -164| -153| -086| -195| -030( -135( 025| -204| -130| -135 214| -048| ,303| -003| -277| -230 153]
Sig. (2-tailed) 007 224 183 202 358 475 475 778 232| 371 403 638 284 870 460 890 263 478 462 239 795| 091 613 125 205 402
N 32| 32| 28] 32| 32| 32 32 32| 32| 32| 32| 32| 32 32| 32| 32| 32| 32 32| 32| 32| 32| 32| 32| 32 32 32
[SON_1_YIL_FAKTOR Pearson Correlation | -178| -247 1| 004| 296| 268 358 3587 175| 311| 3567 3717 299 4377| 308] 205] 099 4107 3567 346 -070| -064| 18] 154 062 61| -33§
Sig. (2-tailed) 330( 224, 615 099| 138| 044 044 339| 084 046 037 096| 012| 086 259 591| 020 045 053] ,702| 730 S521| 401| ,738| 378 058
N 32| 26| 32| 31f 32| 32 32 32| 32| 32 32| 32| 32| 32| 32| 32| 32 32 32| 32| 32| 32| 32| 32| 32 32/ 32
YILLIK_KANAMA_SIKLIGI Pearson Correlation | 022| 242| 094 1| 377 247| 408"| 408”| 4467 3327 365 3807 4357| 3347 280| 316°| 4857| 4177| 4117 327°| -306| 227 232 ,168| ,194| 269 -168]
Sig. (2-tailed) ,893| 183 615 ,016| 124 009 ,009| ,004| 036 021 ,016( 005/ ,035| ,081| ,047| ,002| 007 008 ,039| 055 ,159| 150 300 ,230| ,093| 300
N 40 32| 31 40| 40| 40| 40| 40| 40f 40| 40| 40| 40| 40| 40| 40f 40| 40| 40| 40| 40| 40| 40| 40| 40| 40| 40
BEK_DEPRESYON_SKORU  Pearson Correlation | 313" -232 ,296| 377 1| 6917 848"| ,848"| 684"| 8617 ,724"| 853"| ,816”| ,869"| 6757| ,673"| 837" ;716"| ,847"| ,8297|-576"| .069| 041 3557 334° 8457-414"
Sig. (2-tailed) 041 202 099| 016 000 000 ,000| 000 ,000f 000 00| 000 ,000f 000 000/ ,000f 000 00| 000 000 661 795/ 019 ,028 000| 008
N 43| 32| 32| 40| 43| 43| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43] 43| 43| 43
BECK_ANKSIYETE_SKORU  Pearson Correlation | -484”| -168| ,268| ,247| 691" 1| 782" ,782"| ,708”| 804"| ,7307| ,728"| ,719"| ,738"| ;741”| e61"| ,637"| 612" ,778"| 5867|-506"| .098| -089| 229| ,397"| ,649"| -188]
Sig. (2-tailed) 001 358 ,138| ,124| 000 000 000 000 000/ ,000( 000 000 000/ ,000f 000 000/ ,000f 000 000 001 530 569 40| ,008| 000 228
N 43| 32| 32| 40| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43] 43| 43
SCL_90 Pearson Correlation | -284| -131| 3587 408" :848"| 782" 1{1,0007| 8197 969" 9517 9377| ,952"| 963" ,878"| 891"| ,907"| 8927|1,0007| 6747|-562"| ,087| 014 293| 398"| ;7217|-418]
Sig. (2-tailed) 065 475 044| ,009| ,000( 000 0,000/ ,000[ 000 ,000| 000/ ,000[ 000 000/ .000| 000 000 00| 000 000 580| 928/ ,056| ,008 .000| 00|
N 43| 32| 32| 40| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43 43| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43] 43| 43
scl Pearson Correlation | -284| -131| 358°| ,408"| ,848”| ,782"[1,000” 1| 819"| 9697 9517| ,9377| 952"| ,963"| 878" 8917 907”| .8927[1,0007| ,6747|-562"| 087 014| 293| 3987| 721 -418"
Sig. (2-tailed) ,065| 475 044 009 ,000( ,000| 0,000 000/ ,000( ,000( ,000| ,000[ ,000| ,000[ ,000( ,000( ,000| ,000| 000/ ,000( 580 928/ 056/ ,008| ,000| 005
N 43| 32| 32| 40| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43 43| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43] 43| 43
[SOMATIZASYON Pearson Correlation | -120| 052 175| 446" 684" ;708" 819" 819" 1| 804"| ;765”| ,713"| ,700"| ,716"| ,689"| 667"| ,737"| ,700"| 819"| ,5407|-511"| .266| 28| 239| 468" 617"| -,327]|
Sig. (2-tailed) 443 778 339| ,004| 000 ,000| 000 ,000 000 ,000[ ,000| 000 ,000( 000 000 000 ,000[ 000 00| 000 084 .414| ,123| ,002| 000 032
N 43| 32| 32| 40| 43| 43| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43 43| 43| 43| 43] 43| 43| 43
JANKSIYETE Pearson Correlation | .334°| -218| 311 332°| ,861"| 804" 9697 9697 804" 1| 8957 8957 9167 9507 835 ,832"| 8667 8517 9687 6567|-610"| ,090| -032| 216| 424"| 743" -409"]
Sig. (2-tailed) 029 232 084| ,036| ,000( ,000| 000/ ,000( 000 000 ,000| ,000( ,000f ,000| 000/ ,000f 000 000/ 000 000 566 838 ,163| ,005 000| 00§
N 43| 32| 32| 40| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43] 43| 43
(OBSESYON Pearson Correlation | -272| -164| 356’ 365 ,7247| ,7307| 9517 9517 ,765°| 895" 1| 854”| 8697 9117 ,8797| 8867 814”| 862"| 9527 5807(-448"| 061| -045| ,263| 354°| 5767 -4007
Sig. (2-tailed) 078 371 046| 021| ,000( 000 000/ ,000( 000 000 000 000 000/ ,000( 000f 000 000/ ,000f 000 003 697| .775| 089 .020| 000 008|
N 43| 32| 32| 40| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43 43| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43] 43| 43
DEPRESYON Pearson Correlation | -254| -153| 371°| ,380°| ,853"| ,728"| ,9377| 9377 ,713"| 895" 854" 1| ,896”| ,907"| ,7877| ,7807| 854"| 814"| 9377| 6827(-531"| 072 -002| 405"| 362°| 730" -4747
Sig. (2-tailed) 101 403 037| ,016| ,000[ 000 000/ ,000( 000 .000| 000 000 000 000| ,000{ 000 000 000/ 000 000 644| .992| ,007| 017 .000| 001
N 43| 32| 32| 40| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43] 43| 43
KiSILERARASI_DUYARLILIK  Pearson Correlation | .316°| -086| ,299| 435"| 816" ,719"| 952" 952" ,700"| ,916"| 8697| 896 1| 942" 8147| 8717 915" ,815| 9537 6607(-564"| 057| 027 274| 329 ;7057 -378]
Sig. (2-tailed) 039 638 96| ,005| 000 000 00| ,000( ,000f .000| 000 000 000 000 ,000| .000| ,000f 000 00| 000 718 862| 075/ 031 000 012
N 43| 32| 32| 40| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43 43| 43| 43| 43] 43| 43
PSIKOTIK Pearson Correlation | .336°| -195| 437°| 334" 869" ,738"| ,963"| 963"| ,716"| 950" 9117 907"| 942" 1| 824"| 848"| 880°| 825" 963"| ,708"|-524"| 028| -065 239 323" ;744"|-407"
Sig. (2-tailed) 028 284 012| ,035| 000( 000 000/ ,000( 000 ,000| ,000| ,000f 000 ,000| 000 000 000/ ,000( 000 000 860| 679 123 ,035| ,000| 007
N 43| 32| 32| 40| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43] 43| 43
PARANOID_OFKE Pearson Correlation | -139| -030| 308 .280| 675" ,741"| 878" 878" ,689"| 835°| 8797 ,787"| ,814"| 824" 1| ,7417| 726"| ;772"| 8757| 5747|-487"| ,042| 031| 281 386 ,5687|-400]
Sig. (2-tailed) 375 870 086| 081| ,000( 000 000/ ,000[ 000 000 000/ ,000f 000 000 000 000 000| 000 000 001| .788| 843 067 ,011| 000 008]
N 43| 32| 32| 40| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43 43| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43] 43| 43
Variable_57 Pearson Correlation | .331°| -135 205 316 ,673"| 661" ,8917| ,8917| 6677 ,832"| 886" ,780"| ,871"| ,848"| 741" 1| ;797" 809"| ,8927| 5237 -415"| 015| -123| 135 ,266| 586"| -.264
Sig. (2-tailed) 030 460 259| ,047| ,000( 000 000/ ,000( 000 000 000/ ,000[ 000 .000| 000 ,000[ 000 000| 000 006 926 431| ,387| 085 .000| .08
N 43| 32| 32| 40| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43
FOBIK Pearson Correlation | -229| 025 ,099| 485" ,837"| 6377 9077 ,907"| ,737"| .866"| 814" ,854”7| 9157| ,880"| 7267 797" 1| 792" ,9097| 6637|-485"| -023| 185 307°| ,250| 6787| -301]
Sig. (2-tailed) 140 890 591| ,002| ,000( 000 000/ 000 000 000 000 ,000[ 000 .000| 000 000 000 000 000 001| 884 235 045| ,106| 000 050
N 43| 32| 32| 40| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43] 43| 43
EK Pearson Correlation | -224| -204| 4107 417" ;716"| 612°| ,892"| ,892"| ,700"| .851°| ,862"| 58147| 815"| ,8257| 772"| 5809"| 792" 1| 892" 546°[-500"| 149 .162| ,296( 406"| 585" -415"
Sig. (2-tailed) 50| 263 020| ,007| ,000[ 000 00| ,000| ,000f 000 000/ ,000f 000 .000| 000 000 000 000 000 001| 342| 298 054 ,007| 000 006
N 43| 32| 32| 40| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43
GSi Pearson Correlation | -284| -130( 356°| ,4117| 847" ,778"|1,0007|1,000"| 819" 968" 952"| 937"| 953" 963" 8757 892" .909"| 892" 1| 673"|-558" 089 016 ,295| 394" ;7207 -421]
Sig. (2-tailed) 065 478 045| 008/ ,000( 000 000/ ,000| ,000f 000 000/ 000 000 .000| 000 ,000f 000 000 000 000 572| 921| 055 ,009| 000 005
N 43| 32| 32| 40| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43
ROSENBERG Pearson Correlation | -263| -135 346 ,327°| 8297 586"| 674"| 6747 5407| 6567 5807 682"| ,660°| ,708"| 5747| 5237 663"| 5467 6737 1| -446" 016 ,126| 5047| 258 8227|-472]
Sig. (2-tailed) 088 462 053] ,039| 000 000 000/ ,000( 000 .000| 000 ,000f 000 000/ ,000( 000 .000| .000 000 003 917 420| 001| ,095( 000 001
N 43| 32| 32| 40| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43] 43| 43
EQSD_INDEX Pearson Correlation ,269| 214 -070[ -306|-576"| -506"| -562" -562"[ -511"| -,6107| - 448"| - 531"| - 564" - 524" 487" - 4157| - 485"| - 500”| - 5587 -,446” 1| -541"| -184| -288-854"|-508"| 516"
Sig. (2-tailed) 081 239 702| ,055| 000( 001 00| ,000( 000 .000| 003 .000f 000 000/ ,001f 006 001| .001| ,000f 003 000 238 ,061| 000| ,001 000]
N 43| 32| 32| 40| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43] 43| 43
HAREKET_EDEBILME Pearson Correlation | -029| -048| -064| 227| 069 098 087 087| 266 090 061| ,072| 057 028 042| 015 -023| 149| 089 ,016(-541" 1| 249| 258 613" ,099|-393"
Sig. (2-tailed) 856 795 730| ,159| 661 530 580| 580 084 566| 697| 644 718 60| 788 926 884| 342| 572| 917 000 ,108| 095 000 526| 009
N 43| 32| 32| 40| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43] 43| 43
KENDI_KENDINE_BAKABILM Pearson Correlation | 275 303| 118 232 041| -089| 014 014 128| -032 -045 -002| 027 -065| 031 -123| 185 .162| o016| 126 -184| 249 1| 5117 138 L012] -231
= Sig. (2-tailed) 074| 001| 521| 150 795 569| 928| 928| .414| 838| 775 992| 862| 679| 843| 431| 235| 208| 921| .420| 238| .108 000| 379| 939| 136
N 43| 32| 32| 40| 43| 43| 43 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43] 43| 43
[OLAGAN_iSLER Pearson Correlation | -043| -093| ,154| ,168| 355 ,229| 293 293 ,239| ,216| ,263| ,405"| 274| 239| 281 135 307'| ,296| ,295| 5047| -288| ,258| 5117 1| 373" 3847|4777
Sig. (2-tailed) 787| 613 401| 00| 019 40| 056| 056 123 ,163| 089 007 075 123| 067 387 045 054| 055 001 ,061| ,095 000 014 011| 001
N 43| 32| 32| 40| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43
AGRI_RAHATSIZLIK Pearson Correlation | -249| -277| 062 ,194| 334°| 3977| ,398"| 398”| 468" 4247| 3s54°| 362" 329°| 3237 386°| 266| ,250| 406"| ,3947| 258|-8547| 613" .138| 373 1| 3297 -4247
Sig. (2-tailed) 108 125 738| .230| 028 008 008/ 008 002 005 0200 017 031 035 011 085 .06 ,007| 009 095 000/ 000 379 014 ,031| ,005|
N 43| 32| 32| 40| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43] 43| 43
ENDISE_MORAL_BOZUKLU Pearson Correlation | -352'( -230| ,2161| ,269| 845"| 649"| 721" ,721"| 617"| ,743"| 576" ,7307| ,705"| ;744"| 568"| 586" 678" 585" ,720"| 8227|-508"| .099| ,012| 384 329 1| -,406"]
CU Sig. (2-tailed) 020 205 378| 093] 000 000 00| 000 000 000 000 ,000f 000 000/ 000 000 000 00| ,000f 000 01| 526/ 939 011| 031 ,007]
N 43| 32| 32| 40| 43| 43| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43] 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43 43| 43| 43| 43] 43| 43| 43
VAS Pearson Correlation | -105| 153| -338| -168|-414"| -188|-418"| -418"| -327| -409"| - 400"| - 474" -378'| -407"| -400"| -264| -301|-415"|-421"(-472"| 516"|-393"| -231|-477"|-424"|-406" 1
Sig. (2-tailed) 501 402 058| ,300{ 006 228 005/ 005 032 006 008 001l 012 007| 008 088 050 006/ 005 001 000/ 009 136 001 ,005| ,007

N 43| 32| 32| 40| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43| 43

Tablo 8.

Olgeklerin korelasyonu
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5.TARTISMA VE SONUC

Hemofili, faktor VI veya IX eksikligi sonucunda gelisen nadir bir kalitsal kanama
bozuklugudur. Hemofilinin en karakteristik klinik 6zelligi eklem icine kanamalardir ve
bu kanamalar zamanla dejeneratif degisikliklere yol agarak hemofilik artropati
gelismesine neden olur. intramuskuler kanama, hematiiri, intrakranyal kanama,
gastrointestinal kanama, psddotimor olusumu, inhibitér gelisimi ve transflizyon
iliskili enfeksiyoz hastaliklar baglica diger komplikasyonlardir. Bu komplikasyonlar
sakatlik, ev ve is yasantisinda verimlilik kaybi, yiksek tedavi maliyetleri, bireyin
toplumdan soyutlanmasi gibi bircok psikososyal ve sosyoekonomik sonuca yol
acmaktadir. Ozellikle agir hemofili grubundaki hastalar bu komplikasyonlara en agik
olanlardir. Hastaligin dogumdan itibaren baslayan kronik seyri ve 6zellikle artropati
ile iliskili komplikasyonlar hastalarin ruhsal durumlarini 6nemli dlglide etkilemekte,
sosyal gelisim ve entegrasyonlarini bozmaktadir. Bu baglamda, hemofili hastalarinda
psikososyal durumun degerlendirilip iyilestirilmesi yasam kalitesini arttiracagi gibi,
tedavi silirecini de olumlu etkileyecek ve dolayisiyla sinirli ekonomik kaynaklarin
verimli kullanimina katki saglayacaktir.

Faktor konsantrelerinin bulunmadigl yillarda sadece tam kan veya taze
(dondurulmus) plazma gibi kisith tedavi secenekleri olan hemofili hastalarinin
¢ogunda eklem ici kanamalarin 6niline gecilememis ve yetersiz tedaviye bagli
hemofilik artropati gibi agir komplikasyonlar gelismistir. Ayrica, o yillarda bugin
bildigimiz hepatit B, C, HIV gibi bircok virlis henliz tanimlanmamis oldugundan
hastalarin buyik bir kismi kontamine kan Grtinleri ile tedavi edilmis olmaya bagh bu
hastaliklarla enfekte olmuslardir. Daha sonra gelistirilen faktor konsantreleri, kanama
ve eklem hasarini 6nlemeye yonelik yasamin ilk aylarindan itibaren baslanan koruma
amach faktor yerine koyma tedavisi (profilaksi) ve evde tedavi gibi uygulamalarla
onemli gelismeler saglanmistir. Tedavideki bu gelismelere ragmen, faktorlerin
intravendz uygulaniyor olmasi ve yari Oomdrlerinin kisa olmasi nedeniyle bu
enjeksiyonlarin sik yapilmasi gerekliligi, diizenli faktor yerine koyma tedavisinin

kanamayl tamamen ortadan kaldiramamasi ve buna bagl hastalarin fiziksel
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aktivitelere katiliminin sinirli olmasi, sik hastane ziyaretleri gibi olumsuzluklar
hemofili hastalarinin yasamini etkilemeye devam etmektedir. Ev tedavisi ise daha az
hastane basvurusu avantaji saglamasina ragmen hastaya ve ailesine tedavi ile ilgili ek
sorumluluk yiklemektedir.

Turkiye’de faktor preparatlari 1993 yilinda kullanilmaya baslanmistir ve agir
hemofili hastalari i¢in profilaktik faktor replasman uygulamasi 2005’te geri 6deme
kapsamina alinmistir. Dolayisiyla, glinlimizde Tirkiye’de izlenen eriskin agir hemofili
hastalarinin biylk bir kisminin ¢cocukluk doénemlerinde faktore erisim imkani
olamamistir; erisebilenler de faktorli koruma amach degil ancak kanama oldugunda
tedavi amach kullanabilmistir. Bu durum, eriskin agir hemofili hastalarinin ileri
derecede hemofilik artropati ile komplike olmasi ile sonuglanmistir. Ek olarak, agir
fiziksel kisitlilik ve strekli tedavi ihtiyaci is bulma, diizenli calisma, sosyal iliski kurma
gibi konularda hastalarin ciddi zorluklar yasamasina neden olmaktadir.

Hemofili bircok klinik ve psikososyal zorlukla ilintilidir. Hemofili hastalarinin
klinik durumlari, hematolojik ve cerrahi tedavileri, ayrintili bicimde arastirilmasina
ragmen bu hastalarin psikososyal durumlari ile ilgili veriler kisithdir. Bu ¢alismada agir
hemofili hastalarini Beck depresyon olc¢egi, SCL-90, Beck anksiyete Olcegi, Rosenberg
benlik saygisi Olgegi ve EQ-5D-5L olgekleri araciligiyla degerlendirerek psikososyal
durumlarini, depresyon prevalansini ve risk faktorlerini arastirmayi hedefledik. Bunu
yaparken agir hemofili hastalarinin yas ve cinsiyet uyumlu “saglkli” toplumdan ve
benzeri sekilde eklem kisitlilig1 yaratan ankilozan spondilit hastalarindan ne diizeyde
ayristiklarini gérmek istedik.

Rosenberg benlik saygisi Olgegi sonuclarini degerlendirdigimizde hemofili
hastalarinin benlik saygisi dizeylerinin saghkh ve ankilozan spondilit gruplari ile
benzer oldugunu gordiik. Hemofili grubunda sadece 3 hastada disik benlik saygisi
gorildi. Literatiar verileri incelendiginde hemofili hastalarinda benlik saygisi ile ilgili
yapilmis olan iki calismada da bizim c¢alismamizin aksine hemofililerde saglikli
akranlarina gore daha disiik benlik saygisi saptandigini gordiik[82,83]. P.F. Limberg
ve arkadaslarinin kanama bozuklugu olan 95 hasta (hemofili, vWH ve diger konjenital
kanama bozuklugu) ile saglkli akranlarinin karsilastirildigi calismasinda, erkek
hastalarda saglikh akranlarina gore anlaml derecede daha diisiik benlik saygisi

saptanmistir ve okul veya meslekiislevsellik ile ilgili sorunlar daha diisiik benlik saygisi
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ile iliskili bulunmustur[82]. Bu calismadaki hasta grubunun sadece hemofili
hastalarindan olusmamasi ve bizim c¢alismamizdaki hemofili hastalarinin yas
ortalamasinin (35,04 + 12,61’e karsi 24,7 + 3,5) daha yliksek olmasinin sonuclar
arasindaki farkhliga katkisi olabilir. Canclini ve arkadaslarinin 60 hemofili hastasini 78
saglkli kontrolle karsilastirdiklari galismalarindaki sonuglar da yine hemofililerde
daha disuk benlik saygisi gorildiglu yonindedir[83]. Bizim sonuglarimizdaki farklilik
benlik saygisi degerlendirilmesinde farkl bir envanter kullanilmasi ve yine hemofili
hastalarinin yaslarinin bizim hasta grubumuza gére daha geng¢ olmasi (40 yas alti
hasta orani %61’e karsi %81) ile iliskili olabilir. Hastalar zamanla hastaliklari ile
yasamay 0grenip kendilerini kabullenme ve bu duruma uyum saglama egiliminde
olabilirler. Hemofili hastalari kendi iclerinde incelendiginde, Limberg ve
arkadaslarinin calismalarina benzer sekilde bizim calismamizda da Rosenberg benlik
saygisl Olcegi puanlari, issizlerde daha dusuk benlik saygisi varligini gosterecek
sekilde, aktif olarak isi olanlara gore daha yiksek saptandi. Calismamizda yillik
kanama sikligindaki artisin da Rosenberg benlik saygisi 6lgeginde yliksek puanlarla
iliskili oldugunu gorduk. Yilhk kanama sikhgindaki artisa paralel olarak gelismesi
beklenen mesleki islevsellik kaybinin bu durumu katkisi olabilir. Hastalarin is
hayatlarinda basarisiz hissetmeleri ve fiziksel kisitlamalari nedeniyle istedikleri
hedeflere ulasamamalarinin  benlik saygisinda dismeye neden olabilecegi
dustndlebilir.

Beck anksiyete Olcegi kullanilarak hasta ve kontrollerin anksiyete dizeyleri
incelendiginde hemofili hastalarinin anksiyete dizeyleri kontrol gruplari ile benzer
bulundu. EQ-5D’nin endise/moral bozuklugu kategorisi ve SCL-90 testinin anksiyete
alt 6lceginde de hemofili grubunun sonuclari ile kontrol gruplari arasinda anlamli fark
saptanmadi. Hemofili hastalarinda klinik anlamlilik gésteren orta ve siddetli derecede
anksiyete belirtileri %11 oraninda goéruldi. Canclini ve arkadaslarinin 60 hemofili
hastasini 78 saglikli kontrolle karsilastirdiklari ¢alismalarinda da bizim calismamiza
benzer sekilde hemofili hastalari ile saghkli kontrollerde anksiyete durumlari
acisindan farklihk goézlenmemistir[83]. Witkop ve arkadaslarinin hemofilide
depresyon, anksiyete, agri ve tedaviye uyum arasindaki iliskiyi inceledikleri kesitsel
¢alismalarinda 200 hemofili hastasindan anksiyete semptomlari gosteren 184

hastanin %13’(inlin orta ila siddetli anksiyete belirtileri sergiledigi bildirilmistir[84].
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Bizim g¢alismamizda ise 43 hemofili hastasindan anksiyete belirtileri bildiren 17
hastanin %19’u orta siddetli anksiyete belirtileri gostermekteydi. Bahsedilen kesitsel
calismada orta ila siddetli anksiyete belirtileri sergileyen 23 hastanin %74’lnin
kanadik¢a tedavi aldigi bildirilmis olup kanadik¢a tedavi rejiminin anksiyete ve
depresyon skorlarinda artisla iliskili oldugu belirtilmisti. Orta ila siddetli derecede
anksiyete bulgulari bildiren hastalarimizin tamami bu galismanin aksine profilaksi
rejimi almaktaydi. Bizim ¢alismamizda; hemofili hastalarinin, Beck anksiyete 6lcegi
puanlarindaki yukseklik ile anlamli iliskisi oldugu gorilen tek parametre, yasin
artmasiydi. Bu durum, hastalarin yasi ilerledikge eklenen yeni saglk sorunlari ve
hastalik ile ilgili yasanan kot tecriibelerin birikerek hastaligin psikososyal yukiin{
arttirmasiyla aciklanabilir. Rambod ve arkadaslari, iran’da 103 hemofili ile yaptiklari
calismada hastalarin %64,4’lGnde hafif ila siddetli anksiyete saptamislardi, bizim
calismamizda bu oran daha dusikti (%38)[85]. Arastirmacilar, gelismekte olan
Ulkelerdeki hastalarin, gelismis Ulkelerdeki hastalara gore sakatlik ve kronik agri gibi
komplikasyonlari daha fazla yasadiklarinin altini ¢izerek bu komplikasyonlarin
yarattigl korku ve belirsizligin anksiyete, depresyon ve diger psikolojik sorunlarin
gorilme oranlarini artirdigini ileri sirmuslerdir. Pinto ve arkadaslarinin 102 hemofili
hastasiyla yaptiklari galismada ise hastalarin %36’sinda klinik olarak anlamli anksiyete
semptomlari saptanmistir, bu rakamlar bizim galismamizda saptadigimiz oranin (%11)
¢ok Uzerindedir[86]. Anksiyete icin 6nemli klinik semptomlar sergileyen hastalarin
daha fazla agrisi olan, fiziksel olarak daha az aktif, siklikla issiz ve bizim ¢alismamizda
da oldugu gibi daha yasli hastalar oldugu gosterilmistir.

Depresyon diizeyleri degerlendirildiginde; Beck depresyon 6lcegi sonuclarina
gore ankilozan spondilit hastalari sagliklilara gore daha yliksek skorlara sahip iken,
hemofili grubunun iki kontrol grubuyla da anlamli farklihg olmadigi goriildii. Benzer
sekilde EQ-5D’nin endise/moral bozuklugu kategorisi ve SCL-90 testinin depresyon alt
Olceginde de hemofili grubunun sonuglari ile kontrol gruplari arasinda anlaml fark
saptanmadi. Ankilozan spondilit grubunun skorlari gorece yiksek iken hemofili
grubunun skorlarinin sagliklilarla benzer olmasinin nedenlerinden biri hemofili
hastalarinin ankilozan spondilit hastalarina gore cok daha erken yasta tani almalari ve
hastaligin neden oldugu kisithliklarla daha erken yasta tanisip bunu hayatlarinin bir

parcasi haline getirmeleri olabilir. Ankilozan spondilit hastalari, hastaligin
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semptomlari baslamadan 6nce yapabiliyor olduklari fiziksel aktiviteleri, sonrasinda
zorlaniyor/yapamiyor olma durumuna gelmektedirler. Dolayisiyla bu hastalar
dogduklari andan itibaren birtakim zorluklarla karsilasmak durumunda olan agir
hemofili hastalarina gore hastaliga psikolojik adaptasyon saglamakta daha fazla
zorlaniyor olabilirler.

S.-Y.-Kim ve arkadaslarinin 46 agir hemofili hastasi ile kisilik ve depresyonun
yasam kalitesi Uzerine etkisini arastirdiklari calismalarinda Beck depresyon olcegi
median degeri 4 olarak bulunmustur ve depresyonun tim yasam kalitesi alanlari
Uzerinde olumsuz etkiye sahip oldugu gosterilmistir[87]. Bizim c¢alismamizda da
hemofili hastalarinda Beck depresyon 6lcegi icin median deger 4 olarak bulunmustur
ve Beck depresyon 6lcegi ile EQ-5D yasam kalitesi 6lgeginin (indeks, VAS, olagan isler,
agri/rahatsizlik, endise/moral bozuklugu boyutlarinda) korelasyon gosterdigi
saptanmistir. Canclini ve arkadaslarinin ¢alismalarinda da yine bizim ¢alismamiza
benzer sekilde hemofili hastalari ile saglikli kontrollerde depresyon durumlari
acisindan farkhlik gézlenmemistir[83]. Pinto ve arkadaslarinin 102 hemofili hastasiyla
yaptiklari calismada ise hastalarin %27’sinde klinik olarak anlamli depresyon
semptomlari saptanmis; ve depresyon icin onemli klinik semptomlar sergileyen
hastalarin daha fazla agrisi olan, fiziksel olarak daha az aktif, daha fazla siklikta issiz
ve bizim calismamizda oldugu gibi daha yaslh hastalar oldugu gosterilmistir[86]. Bizim
¢alismamizda klinik olarak anlamli depresyon belirtileri gdsteren hemofili hastalarinin
orani kesme deger 17 alindiginda %14’tir ve hemofili hastalarinda kanama
sikhgindaki artis ve ileri yasin daha ylksek depresyon skorlariyla iliskili oldugu
bulunmustur. Rambod ve arkadaslari, 103 hemofili ile yaptiklari galismada hastalarin
%57,4’Unde hafif ila siddetli depresyon saptamiglardir; bizim galismamizda bu oran
daha distktir (%25)[85].

Witkop ve arkadaslari, PHQ-9 olcegi kullanarak yaptiklari ¢calismada 200
hemofili hastasindan depresyon semptomlari gésteren 186 hastanin %28’inin orta ila
siddetli depresyon belirtileri sergiledigini bildirilmislerdir[84]. Bu oran bizim
calismamizda bulunan degerin (%14) 2 kati kadardir. lannone ve arkadaslari
hemofililerde depresyon prevelansini arastirdiklari calismalarinda 41 hastanin
%37’sinin depresyon kriterlerini karsiladigl ve bunlarin da %53’Unin orta agir

semptomlara sahip oldugu bildirilmistir[88]. Ayni calismada sosyal destek eksikligi ve
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igsizligin ylksek depresyon skorlariile iligkili oldugu gosterilmistir. Bizim ¢alismamizda
en az hafif depresyon belirtileri gosteren hastalarin orani %25 iken, orta siddetli
depresyon belirtileri gosteren hastalarin orani %14 olarak bulundu, aktif calisan ve
calismayan hastalar arasinda depresyon skorlari icin anlamli farkhlik izlenmemistir.

Barlow ve arkadaslari, olusturduklari anketi kullanarak 307 hasta ile yaptiklari
calismalarinda hastalarin %32’si son 12 ay icinde anksiyete veya depresyonu
yonetmede sorun yasadiklarini bildirmislerdir[89]. Yine Barlow ve arkadaslari,
2007’de 8 hemofili ve 1 vWH hastasi ile telefon goriismeleri saglayarak yaptiklari
¢alismalarinda; anksiyete ve depresyonun, hemofili semptomlarinin giinliik yénetimi,
kanama bozukluklarinin 6ngérilemeyen dogasi ve gelecege iliskin endiselerle iliskili
oldugunu belirtmislerdir[90]. Tim katilimcilarin hemofili ile yasamanin psikolojik
refahlari (izerinde bir etkisi oldugunu bildirdikleri bu g¢alismada, bireyin belirli
aktiviteleri bagimsiz olarak yapamamasi, bazi aktivitelerin kaybi ya da kisitlanmasi
depresyonun nedenleri olarak belirtilmistir.

Buckner ve arkadaslari 2018’de (eklem agri dykiisii ve kanama 0Oykisi olan
hastalardan secilmis) 381 hemofili ile yaptiklari bir calismada, son 4 hafta boyunca
bireylerin yorgun (%93), yipranmis (%86), cok gergin (%68), depresyonda (%55);
ancak ayni zaman dilimi icerisinde mutlu (%98), sakin ve huzurlu (%95), hayat dolu
(%96) hissettiklerini bildirmislerdir[91]. Son 4 hafta boyunca, hastalarin %60'inin
normal sosyal aktiviteleri olumsuz etkileyen fiziksel/duygusal problemler yasadigi
belirtilmistir. Hastalarin %18'i EQ-5D'de en az orta derecede anksiyete veya
depresyon bildirmistir. EQ-5D 6lgegindeki bu oran bizim galismamizda da %18’dir.
Katilimcilarin yaklasik dortte biri zihinsel saghginin, son 4 hafta boyunca calisma
aktivitelerini en azindan bir siire olumsuz etkiledigini belirtmistir. Bu calismadan elde
edilen veriler, katihmcilar tarafindan bildirilen zihinsel saglik sorunlarinin
hemofililerde yiliksek oranda goruldigliini de gostermektedir. Arastirmacilar, bu
bozukluklarin hemofilide taninmasini gelistirmek icin, anksiyete ve depresyon
Olctimlerinin yapilmasinin potansiyel 6nemini vurgulamislardir.

Buckner ve arkadaslarinin 2018’de 299 hemofili B ve 150 bakim veren ile
yaptiklari calismada; agir hemofililerin %80’inin, orta hemofililerin %66’sinin PHQ-9
Olceginden 5 ve lizerinde puan alarak en az hafif depresyon belirtilerine sahip oldugu

gorilmustiir[92]. Witkop ve arkadaslari HERO ¢alismasina katilan 18-29 yas arasi geng
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yetiskin hemofili hastalarindan global gruptaki 230 kisinin %42’sinin, Amerika Birlesik
Devletleri (ABD) grubundaki 66 geng yetiskinin de yine %42’sinin orta-siddetli
depresyon bildirdigini raporlamislardir[93]. Son 5 yilda global grubun %16’sinin, ABD
grubunun %26’sinin psikolojik tedavi arayisinda oldugunu ve sirasiyla %54 ve %71’inin
de bunun hemofili ile iligkili oldugunu bildirdigini aktarmiglardir. Bu galismalarda
saptanan depresyon oranlarinin bizim ¢alismamizdakinden ¢ok daha yiiksek oldugu
gorilmekle birlikte; saglkli kontrol gruplarinin bulunmamasi, hemofili ile iligkili
depresyon oranlarinda bir yikseklik olup olmadigina dair yorum yapmayi
zorlastirmaktadir. Calismalarda kullanilan envanterlerin farkli olmasi da sonuglari
karsilastirmak agisindan bir dezavantaj olusturmaktadir. Bunlarin disinda
¢alismamizdaki oranlar sadece tarama amacli kullanilan bir dlgekle saptanmistir.
Psikiyatri uzmani ile yapilacak yuz yize bir degerlendirme ile bu oranlarin
artabilecegini disinmekteyiz.

Siboni ve arkadaslarinin modern yerine koyma (faktor replasman) tedavisinin
ortaya ¢ikmasindan 6nce dogan agir hemofili hastalarinin saglik durumu ve yasam
kalitesini arastirdiklari calismalarinda, 65-78 yas arasi 39 agir hemofili ve benzer yas
grubunda hemofilisi olmayan 43 erkek birey karsilastiriimistir. Hemofililerin %36’sinin
kontrol grubunun da %19’unun en az hafif derecede depresyon bulgularina sahip
olduklarini bildirmislerdir[94]. Bu sonucu, kas iskelet problemlerinin yani sira kan
yoluyla bulasan hastaliklarin  psikolojik yukiyle iliskilendirmislerdir. Bizim
calismamizdaki hemofililerin yas araligi 16-59’dur ve hepatit ve HIV pozitifligi yaygin
degildir. Hastalarimizda en az hafif depresyon belirtileri gérilme orani (%25) bu
calismaya gore daha dusuktir. Bizim galismamizdaki farkli sonuglar, 25 yas alti
hastalarin da bulunmasi, yas ortalamasinin yukarida belirtilen ¢alismaya nazaran
daha disik bulunmasi daha cok hastanin yerine koyma tedavisi ve profilaksiden
yararlanmis olabilecegi, dolayisiyla bizim kohortumuzun daha az komplikasyonlu bir
hasta grubunu temsil ediyor olmasi ile aciklanabilir.

Diinya Saghk Orgiti’nin is birligiyle Tirkiye’nin de dahil oldugu 14 iilkede
yapilan genis bir arastirmada, DSM-Ill ya da ICD-10’a gore tani konulabilen
¢Okkilnliklerin 14 Glke icin ortalama yayginlik oraninin %10,4, Ankara Gélbasi Saglik

Merkezi igin %10,6 oldugu bulunmustur. Bizim g¢alismamizda tarama amaciyla

37



kullanilan Beck depresyon 6lceginin sonuclarina gore saglikli kontrol grubunda klinik
olarak anlamli depresyon belirtileri gériilme orani %6,5 olarak saptanmistir[95].
SCL-90 6l¢eginin alt gruplari incelendiginde kisiler arasi duyarlilik, psikotik, 6fke,
fobik ve ek kategorileri sonuglari 3 grupta da benzerdi. Somatizasyon, anksiyete,
obsesyon, depresyon, paranoid ve GSi kategorilerinde alinan puanlar, hemofili ve
saglikli grupla arasinda benzer olarak izlenirken, ankilozan spondilit grubunda gérece
ylksekti. SCL-90 depresyon alt Olgeginde tarama icin kullanilan kesme degerin
Uzerinde puan alanlarin sayilari, hemofili grubunda 6 (%14), ankilozan spondilit
grubunda 12 (%26) ve saglikli grupta 5 (%10) idi. Bu sonug da hemofili ve ankilozan
spondilit grubu icin Beck depresyon o6lcegi sonuglariyla uyumluydu. Literatiirde
hemofili hastalarinda SCL-90 testi kullanilarak yapilan bir calismaya rastlaniimadi.
Calismamizda EQ-5D indeks degerleri, hemofili ve ankilozan spondilit
hastalarinda saglikl gruba gére yasam kalitesinin anlamli olarak daha diistik oldugunu
gosterecek sekilde diisik bulundu. Her boyut icin verilen yanitlar ayri ayn
incelendiginde, hareket edebilme, olagan isler ve agri/rahatsizlik kategorilerinde
saglikh bireylerin, ankilozan spondilit ve hemofili hastalarina gére anlamli olarak daha
yuksek skorlar aldigi gorildi. Kendi kendine bakabilme boyutunda sadece saglikh ve
ankilozan spondilit gruplari arasindaki fark anlamliyken, endise/moral bozuklugu
boyutunda 3 grubun da sonuglari benzerdi. Kendi kendine bakabilme boyutunda
hemofili grubunda 36 (%83), ankilozan spondilit grubunda 29 (%63), saghkli grupta 42
(%91) kisi herhangi bir guclik yasamadigini belirtti. Agri/rahatsizlik boyutunda
hemofili grubunda 13 (%30), ankilozan spondilit grubunda 22 (%48), saglikh grupta 2
(%0,04) kisi orta, siddetli veya asiri derecede agri/rahatsizhg oldugunu bildirdi.
Hemofili grubunun %58’i, ankilozan spondilit grubunun %52’si ve saglikli grubun
%67’si hic endise/moral bozuklugu hissetmedigini bildirirken hemofili grubunun
%18’i, ankilozan spondilit grubunun %19’u ve saglikli grubun %1’i en az orta derecede
endise/moral bozuklugu bildirdi. Olgularin o giinkl saglik durumunu yansitan EQ-5D
VAS skoru (0-100 arasinda) ortanca degerleri, hemofili grubunda 75 (min:35,
maks:100), ankilozan spondilit grubunda 70 (min:15, maks:100), saglikh grupta ise 81
(min:4, maks:100) idi. Hemofili ve ankilozan spondilit gruplarindaki puanlar, saglikli

gruba gore anlamli olarak daha dustktd.
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Miners ve arkadaslarinin hemofili bireylerin saglkla ilgili yasam kalitesini
arastirdiklari ¢alismalarinda, agir hemofili hastalarinin EQ-5D sonuglari bizim
calismamiza benzer sekilde genel popilasyona gore anlamli olarak daha dislik
bulunmustur[96]. Moral bozuklugu/endise boyutu ve VAS disindaki tiim alanlardaki
skorlarda, daha distik puanlar ile yasin artmasi arasinda anlamli iliski saptanmustir.
Agir hemofili hastalarinda; HIV durumu, yillik kanama sayisi, ortopedik cerrahi
gecirmis olma parametrelerinden higbiri EQ-5D skorlari ile iliskili bulunmamistir.
Bizim galismamizda da yilhk kanama sikhig ve ortopedik cerrahi gegirmis olma
durumlari ile EQ-5D skorlari arasinda iliskili tespit edilmemistir.

Siboni ve arkadaslarinin calismalarinda; 39 agir hemofili ve benzer yas grubunda
hemofilisi olmayan 43 erkek bireyi karsilastirdiklarinda, hastalarda saglikla ilgili yasam
kalitesinin hasta olmayan bireylere gore belirgin olarak daha koéti oldugu
gorilmastiir[94]. EQ-VAS skorlari 53,7 £ 18,7’ye karsi 74,5 £ 16,2 olarak bulunmustur.
Bizdeki EQ-VAS skor ortalamalari da hemofililerde saglikh gruba gore anlamli sekilde
daha disuk olarak saptanmistir (70,58 + 17,66’ya karsi 83,59 + 11,02 ).

Kodra ve arkadaslarinin 60 yetiskin hemofili hastasi, 13 ¢cocuk hemofili hastasi
ve 13 bakim veren lizerinde hemofilide yasam kalitesini ve hastaligin sosyal yikiini
arastirdiklari bir baska calismada bulduklari EQ-VAS ve indeks ortalama degerleri
sirasiyla yetiskin hemofililer icin 68,7+18,8 ve 0,69+0,25, cocuk hemofililer icin
92,8+7,5 ve 0,7810,43, bakim verenler i¢in 83,1+14,9 ve 0,95+0,62 idi[97]. Bizim
¢alismamizda EQ-5D VAS ve indeks igin ortalama degerler hemofililerde 70,58+17,66
ve 0,809+0,162, ankilozan spondilit grubu i¢in 65,43+19,28 ve 0,764+0,234, saghkllar
icin 83,594+11.02 ve 0,947+0,957 idi. Kodra ve arkadaslarinin calismasinda hareket
edebilme boyutunda hi¢ problem yasamadigini bildiren hemofililerin orani %25,
moral bozuklugu/endise boyutunda hi¢ problem yasamadigini bildiren hemofililerin
orani ise %56 iken bizim ¢alismamizda da bu oranlar sirasiyla %25 ve %58 idi. Yine bu
¢alismada yastan bagimsiz olarak, EQ-5D'deki her bir puan artisinin maliyetlerde 279
Euro‘ya karsilik gelen bir distis anlamina geldigini bildirmislerdir.

Witkop ve arkadaslari 2017’de 381 hemofili ile yaptiklari calismalarinda, EQ-5D-
5L indeks ortalama degerini 0,776 (0,171), VAS ortalama degerini ise 75,3 (17,8)
olarak bildirmislerdir[98]. Buckner ve arkadaslarinin yaptiklari bir ¢alismada,

calismaya aldiklari 32 agir hemofili B hastasinin EQ-5D-5L indeks median degeri 0,74
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(0,56-0,91), VAS median degeri 65 (43-85) olarak bulunmustur[92]. Ayrica kanadikca
tedavi alanlarin profilaksi alanlara gore indeks ve VAS puanlamalarinda daha iyi
skorlara sahip olduklari goriilmisti (70’e 48 ve 0,83’e 0,66). Bu durumun; profilaksi
alan hastalarin digerlerine gére daha sik kanama gecirmeleri nedeniyle profilaksiye
gecmis hastalar olmasina bagh olabilecegini tartismiglardir[92]. Bizim ¢alismamizda
ise yillik kanama sikliginin EQ-5D skorlari ile anlamli bir iliskisi saptanmamistir.

Forsyth ve arkadaslari 498 hemofili A hastasini  degerlendirdikleri
calismalarinda, hastalarin ileri yasta daha fazla sakatlk ve agri bildirdikleri ve bunun
da yasam kalitesi skorlarinda disuklik ile sonuclandigini belirtmislerdir[99]. Bizim
calismamizda EQ-5D skorlari; hasta yasi, ortopedik cerrahi gecirmis olma veya
radyoaktif sinoviyektomi uygulanmis olmasi, yillik kanama sikligi ve yillik faktor
tiketimi parametrelerinden higbiri ile iliskili bulunmamustir.

Davari ve arkadaslari 186 agir hemofili A ile yaptiklari calismada EQ-5D indeks
skor ortalamasini 0,46+ 0,23, VAS ortalamasini 50+ 18,7 olarak saptamistir, hastalarin
%95’i orta siddetli agri/rahatsizlik bildirmistir[100]. Bu c¢alismadan elde edilen
sonuclar, hemofili hastalarinda yasam kalitesinin olduk¢a disiik oldugu yontndedir
ve bu hastalar icin sirasiyla agri, anksiyete/depresyon ve hareket kisithhklari verimlilik
kaybinin ana nedenleri olarak belirtilmistir. Bu oran bizim ¢alismamizda %30’dur. Bu
durum bizim kohortumuzda bulunan hastalarin gogunun tersiyer profilaksi almasi,
sakatlik ile genc yaslarda karsilasarak benimsemis ve hayat/is dizenlerini ona gore
ayarlamis olmalari ile iliskili olabilir.

Calismamizin sonucunda; hemofili hastalarinin Beck depresyon 6l¢egi, Beck
anksiyete 6lcegi, Rosenberg benlik saygisi 6lcegi ve SCL-90 Olcegi sonuclarinin, saglikli
grupla benzer oldugunun saptanmasi, hemofililerin hastaliklarina oldukga iyi uyum
sagladiklarini gostermek agisindan 6nemlidir. O glink( saglik durumlarini gésteren
EQ-5D olcegi disinda; hastalari depresyon anksiyete benlik saygisi acgisindan
degerlendiren tiim diger olceklerde, saglikli grupla belirgin bir fark saptanmamasi,
hemofililerin ~ hastaliklarina  psikolojik  adaptasyonlarinin  iyi  oldugunu
dislindirmektedir. Hemofili tedavisindeki gelismeler, evde tedavinin desteklenmesi
hastalarin bagimsizhgini arttirmis ve hemofili hastalarinin hastaliklarini daha az bir
yik olarak gérmeye baslamis olmasina yardimci olmus olabilir. Ote yandan hemofili

hastalari kendi iclerinde incelendiginde, hastalarin %14’Gnde klinik anlamlilik
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gosteren depresyon belirtileri saptandi. Hastalarda yillik kanama sikligi, yillik faktor
tiketimi ve yasin artmasi depresyon skorlarinda yikseklikle iligkili bulundu. Yillik
kanama sikligi ve yillik faktor tiketimi daha fazla olan hastalarin eklem durumlarinin
daha koti olabilecegi ve daha fazla sakathga sahip olabilecekleri distinildigiinde, bu
hastalarin depresyon skorlarinin daha yiksek bulunmasi beklenen bir durumdur.
Ailede hemofili 6yklsu bulunmasi, ek hastaliga sahip olma, ortopedik cerrahi gegirmis
olma veya radyoaktif sinoviyektomi uygulanmis olmasi durumlarinin ise higbir 6lgekte
skorlarla iliskili olmadigi gorildi. Depresif bozukluklar ve kronik hastalik arasindaki
iliskiyi inceleyen arastirmalar, psikiyatrik bozukluklarin zamaninda teshis ve
tedavisinin kronik hastaligin seyrini blylk 6l¢lide etkileyebilecegini, mental sagligin
iyilestirilmesinin kronik hastalik yikinin 6nemli bir kismini azaltmaya yardimci
olacagini ongérmektedir[101]. Hemofili hastalarinda depresyonun taninmasi ve
tedavi edilmesi; istihdam oranlarinin artmasini, sosyal sonuglarin iyilesmesini,
tedaviye uyumun artmasini saglayabilir. Bu nedenle hastalarin depresyon
dizeylerinin dizenli olarak degerlendirilmesi dnemlidir.

Hemofili hastalarinda sosyal destek, kisilik 6zellikleri ve bas etme yollari gibi
degiskenlerin dikkate alinmamasi ¢alismamizin bir kisithligi olabilir. Bu degiskenler
depresyon ve diger psikososyal durumlar igin &nemli belirleyiciler olabilir. Ote yandan
kohortun hemofili tipi ve siddeti (faktor diizeyleri) acisindan homojen olmasi,
calismamizin giiclii yénleri arasinda sayilabilir. Ulkemizde hemofili hastalarinin ruhsal
durum duizeylerini degerlendiren az sayidaki arastirmadan biri olmasi agisindan da
calismamiz literatlire dnemli katki saglayacaktir.

Hemofili hastalarinda depresyon dizeyi ve risk faktorleri ile ilgili daha 6nce
yapilmis olan calismalarda kullanilan envanterlerin farkli olmasi, literatir verilerini
karsilastirmak acisindan bir dezavantaj olusturmaktadir. Hemofili hastalarinda
depresyon, anksiyete, yasam kalitesi dlzeylerini degerlendirmede kullanilan
envanterlerin standardize edilmesi; karsilastirma yapmayi, hastalarin takibini, yillar
icinde bu sorunlarin goriulme sikhklarindaki degisiklikleri takip edebilmeyi

kolaylastirabilir.

41



6.KAYNAKLAR

1.World Federation of Hemophilia. Guidelines fort he management of
hemophilia 2012 ) [Internet]. [ErisimTarihi 7 Ocak 2020]. Erisim adresi:
https://www1.wfh.org/publications/files/pdf-1472.pdf

2.Tirk Hematoloji Dernegi. Ulusal Tani ve Tedavi Kilavuzu 2017. Strim:1.2 /
Ekim 2017

3. Bolton-Maggs PH, Pasi KJ. Haemophilias A and B. Lancet.
2003;361(9371):1801-1809. d0i:10.1016/S0140-6736(03)13405-8

4. Bowen DJ. Haemophilia A and haemophilia B: molecular insights [published
correction appears in Mol Pathol 2002 Jun;55(3):208]. Mol Pathol. 2002;55(2):127-
144. doi:10.1136/mp.55.2.127

5. Antonarakis SE, Rossiter JP, Young M, et al. Factor VIII gene inversions in
severe hemophilia A: results of an international consortium study. Blood.
1995;86(6):2206-2212.

6. Blanchette VS, Key NS, Ljung LR, et al. Definitions in hemophilia:
communication from the SSC of the ISTH. J Thromb Haemost. 2014;12(11):1935-
1939. d0i:10.1111/jth.12672

7.Hillman RS, Ault KA, Leporrier M, Rinder HM. Hematology in clinical practice
LANGE. 5th ed. McGraw-Hill; 2011.

8.Tiirk Hematoloji Dernegi. Hematolog.2012/Cilt:2 Sayi:2

9.Hoots WK & Shapiro AD. (2019).Clinical manifestations and diagnosis of
hemophilia in JS Tirnauer(Ed.), UpToDate. [ErisimTarihi 7 Ocak 2020]. Erisim adresi:
https://www.uptodate.com/contents/clinical-manifestations-and-diagnosis-of-hemophilia

10. KKershaw G, Jayakodi D, Dunkley S. Laboratory identification of factor
inhibitors: the perspective of a large tertiary hemophilia center. Semin Thromb
Hemost. 2009;35(8):760-768. doi:10.1055/s-0029-1245108

11. PEAKE, I., SELIGSOHN, U., GITEL, S., KITCHEN, S. and ZIVELIN, A. (1995),

The laboratory diagnosis of haemophilia: Recommendations by the Laboratory

42


https://www1.wfh.org/publications/files/pdf-1472.pdf
https://www.uptodate.com/contents/clinical-manifestations-and-diagnosis-of-hemophilia

Activities Committee of the World Federation of Hemophilia. Haemophilia, 1: 159-
164. d0i:10.1111/j.1365-2516.1995.tb00060.x

12. Strandberg K, Astermark J. The role of the laboratory in diagnosis and
management of inhibitory antibodies in haemophilia. Hoemophilia. 2018;24 Suppl
6:9-14. d0i:10.1111/hae.13474

13. Carcao MD. The diagnosis and management of congenital
hemophilia. Semin Thromb Hemost. 2012;38(7):727-734. doi:10.1055/s-0032-
1326786

14. Kulkarni R, Lusher J. Perinatal management of newborns with
haemophilia. Br J Haematol. 2001;112(2):264-274. doi:10.1046/j.1365-
2141.2001.02362.x

15. van den Berg HM, De Groot PH, Fischer K. Phenotypic heterogeneity in
severe hemophilia. J Thromb Haemost. 2007;5 Suppl 1:151-156. d0i:10.1111/j.1538-
7836.2007.02503.x

16. Madan N, Rathnam A, Bajaj N. Treatment of an intraoral bleeding in
hemophilic patient with a thermoplastic palatal stent - A novel approach. Int J Crit
llin Inj Sci. 2011;1(1):79-83. doi:10.4103/2229-5151.79288

17. Stephensen D, Tait RC, Brodie N, et al. Changing patterns of bleeding in
patients with severe haemophilia A. Haemophilia. 2009;15(6):1210-1214.
doi:10.1111/j.1365-2516.2008.01876.x

18. Valentino LA. Blood-induced joint disease: the pathophysiology of
hemophilic arthropathy. J Thromb Haemost. 2010;8(9):1895-1902.
doi:10.1111/j.1538-7836.2010.03962.x

19. G. AK, "Hemofilide agiz ve dis sorunlarina yaklasim," Dishekimligi Dergisi ,
vol.52, pp.241-245, 2003

20. Beck P, Evans KT. Renal abnormalities in patients with haemophilia and
Christmas disease. Clin Radiol. 1972;23(3):349-354. doi:10.1016/s0009-
9260(72)80064-3

21. Quon DV, Konkle BA. How we treat: haematuria in adults with
haemophilia. Haemophilia. 2010;16(4):683-685. doi:10.1111/j.1365-
2516.2009.02171.x

43


https://doi.org/10.1111/j.1365-2516.1995.tb00060.x

22. Ljung RC. Intracranial haemorrhage in haemophilia A and B. Br J Haematol.
2008;140(4):378-384. d0i:10.1111/j.1365-2141.2007.06949.x

23. Bogdan CJ, Strauss M, Ratnoff OD. Airway obstruction in hemophilia
(factor VIl deficiency): a 28-year institutional review. Laryngoscope.
1994;104(7):789-794. doi:10.1288/00005537-199407000-00002

24, Hirshoren N, Varon D, Weinberger JM, Gross M. Airway obstruction and
hemophilia-A: epiglottis hematoma. Laryngoscope. 2010;120(7):1428-1429.
doi:10.1002/lary.20969

25. Hemophilia of Georgia. Protocols for the treatment of hemophilia and von
willebrand disease. Hemophilia of Georgia,revised 2019[ Internet].[ErisimTarihi
70cak 2020] Erisim adresi https://www.hog.org/docLib/20190524_protocols2019.pdf

26. Bjorkman S, Berntorp E. Pharmacokinetics of coagulation factors: clinical
relevance for patients with haemophilia. Clin Pharmacokinet. 2001;40(11):815-832.
doi:10.2165/00003088-200140110-00003

27. Farrugia A. Guide for the assessment of clotting factor concentrates, 3rd
ed. Montreal: World Federation of Hemophilia, 2017

28. Loomans JI, Kruip MJHA, Carcao M, et al. Desmopressin in moderate
hemophilia A patients: a treatment worth considering. Haematologica.

2018;103(3):550-557. d0i:10.3324/haematol.2017.180059

29. Leissinger C, Becton D, Cornell C Jr, Cox Gill J. High-dose DDAVP intranasal
spray (Stimate) for the prevention and treatment of bleeding in patients with mild
haemophilia A, mild or moderate type 1 von Willebrand disease and symptomatic
carriers of haemophilia A. Haemophilia. 2001;7(3):258-266. d0i:10.1046/j.1365-
2516.2001.00500.x

30. Mannucci PM. Desmopressin (DDAVP) in the treatment of bleeding
disorders: the first 20 years. Blood. 1997;90(7):2515-2521.

31. Mannucci PM, Bettega D, Cattaneo M. Patterns of development of
tachyphylaxis in patients with haemophilia and von Willebrand disease after
repeated doses of desmopressin (DDAVP). Br J Haematol. 1992;82(1):87-93.
doi:10.1111/j.1365-2141.1992.tb04598.x

44


https://www.hog.org/docLib/20190524_protocols2019.pdf

32. Chauncey JM, Wieters JS. Tranexamic Acid. [Updated 2019 Dec 16]. In:
StatPearls [Internet]. Treasure Island (FL): StatPearls Erisim: Ocak 2020 Erisim
adresi: https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK532909/

33. Coetzee MJ. The use of topical crushed tranexamic acid tablets to control
bleeding after dental surgery and from skin ulcers in haemophilia. Haemophilia.
2007;13(4):443-444. doi:10.1111/j.1365-2516.2007.01479.x

34. Joseph J, Martinez-Devesa P, Bellorini J, Burton MJ. Tranexamic acid for
patients with nasal haemorrhage (epistaxis). Cochrane Database Syst Rev.
2018;12(12):CD004328. Published 2018 Dec 31.
doi:10.1002/14651858.CD004328.pub3

35. Luu H, Ewenstein B. FEIBA safety profile in multiple modes of clinical and
home-therapy application. Haemophilia. 2004;10 Suppl 2:10-16.
doi:10.1111/j.1365-2516.2004.00935.x

36. Rodriguez-Merchan EC. Musculoskeletal complications of hemophilia. HSS
J. 2010;6(1):37-42. doi:10.1007/s11420-009-9140-9

37. Luck JV Jr, Silva M, Rodriguez-Merchan EC, Ghalambor N, Zahiri CA, Finn
RS. Hemophilic arthropathy. J Am Acad Orthop Surg. 2004;12(4):234-245.
doi:10.5435/00124635-200407000-00004

38. Peyvandi F, Garagiola |, Young G. The past and future of haemophilia:
diagnosis, treatments, and its complications. Lancet. 2016;388(10040):187-197.
doi:10.1016/5S0140-6736(15)01123-X

39. Mulder K, Llinas A. The target joint. Hoemophilia. 2004;10 Suppl 4:152-
156. doi:10.1111/j.1365-2516.2004.00976.x

40. Llinds A. The role of synovectomy in the management of a target
joint. Haemophilia. 2008;14 Suppl 3:177-180. do0i:10.1111/j.1365-
2516.2008.01763.x

41. Yoshitake Y, Nakayama H, Takamune Y, Yasunaga M, Hiraki A, Shinohara
M. Haemophilic pseudotumour of the mandible in a 5-year-old patient. Int J Oral
Maxillofac Surg. 2011;40(1):120-123. d0i:10.1016/j.ijom.2010.05.013

42. Dutt K, Agarwal PN, Singh R, Tomar VS. Haemophilic pseudotumour:
surgical management of a rare case. Indian J Surg. 2015;77(1):62-64.

doi:10.1007/s12262-013-1016-z

45


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK532909/

43. Park JS, Ryu KN. Hemophilic pseudotumor involving the musculoskeletal
system: spectrum of radiologic findings. AJR Am J Roentgenol. 2004;183(1):55-61.
doi:10.2214/ajr.183.1.1830055

44. Magallédn M, Monteagudo J, Altisent C, et al. Hemophilic pseudotumor:
multicenter experience over a 25-year period. Am J Hematol. 1994;45(2):103-108.
doi:10.1002/ajh.2830450202

45. Rodriguez-Merchan EC. Bone fractures in the haemophilic
patient. Haemophilia. 2002;8(2):104-111. doi:10.1046/j.1365-2516.2002.00628.x

46. Rodriguez-Merchan EC, Caviglia H, Perez-Bianco R, Beeton KS. Principles of
surgery in haemophilic patients: guidelines for developing countries. In: Sohail MT,
Heijnen L, eds. Comprehensive Haemophilia Care in Developing Countries Lahore:
Ferozsons (Pvt.) Ltd. 2001: 75-85

47. Rodriguez-Merchan EC. Management of musculoskeletal complications of
hemophilia. Semin Thromb Hemost. 2003;29(1):87-96. doi:10.1055/s-2003-37942

48. Brettler DB. Inhibitors in congenital haemophilia. Baillieres Clin Haematol.
1996;9(2):319-329. doi:10.1016/s0950-3536(96)80066-7

49. Wight J, Paisley S. The epidemiology of inhibitors in haemophilia A: a
systematic review. Haemophilia. 2003;9(4):418-435. doi:10.1046/j.1365-
2516.2003.00780.x

50. Coppola A, Di Minno MN, Santagostino E. Optimizing management of
immune tolerance induction in patients with severe haemophilia A and inhibitors:
towards evidence-based approaches. Br J Haematol. 2010;150(5):515-528.
doi:10.1111/j.1365-2141.2010.08263.x

51. DiMichele DM, Hoots WK, Pipe SW, Rivard GE, Santagostino E.
International workshop on immune tolerance induction: consensus
recommendations. Haemophilia. 2007;13 Suppl 1:1-22. d0i:10.1111/j.1365-
2516.2007.01497 .x

52. Arnold DM, Julian JA, Walker IR; Association of Hemophilia Clinic Directors
of Canada. Mortality rates and causes of death among all HIV-positive individuals
with hemophilia in Canada over 21 years of follow-up. Blood. 2006;108(2):460-464.
doi:10.1182/blood-2005-11-4407

46



53. Lee CA, Sabin CA, Phillips AN, Elford J, Pasi J. Morbidity and mortality from
transfusion-transmitted disease in haemophilia. Lancet. 1995;345(8960):1309.
doi:10.1016/s0140-6736(95)90959-1

54. Farrugia A, Evers T, Falcou PF, Burnouf T, Amorim L, Thomas S. Plasma
fractionation issues. Biologicals. 2009;37(2):88-93.
doi:10.1016/j.biologicals.2009.01.005

55. Mauser-Bunschoten EP, Posthouwer D, Fischer K, van den Berg HM. Safety
and efficacy of a plasma-derived monoclonal purified factor VIII concentrate during
10 years of follow-up. Haemophilia. 2007;13(6):697-700. doi:10.1111/j.1365-
2516.2007.01554.x

56. Ludlam CA, Mannucci PM, Powderly WG; European Interdisciplinary
Working Group. Addressing current challenges in haemophilia care: consensus
recommendations of a European Interdisciplinary Working Group. Haemophilia.
2005;11(5):433-437. doi:10.1111/j.1365-2516.2005.01130.x

57. Nilsson IM, Berntorp E, Lofqvist T, Pettersson H. Twenty-five years'
experience of prophylactic treatment in severe haemophilia A and B. J Intern Med.
1992;232(1):25-32. d0i:10.1111/j.1365-2796.1992.tb00546.x

58. de Moerloose P, Fischer K, Lambert T, et al. Recommendations for
assessment, monitoring and follow-up of patients with haemophilia. Haemophilia.
2012;18(3):319-325. doi:10.1111/j.1365-2516.2011.02671.x

59. Wang J, Wu X, Lai W, et al. Prevalence of depression and depressive
symptoms among outpatients: a systematic review and meta-analysis. BMJ Open.
2017;7(8):e017173. Published 2017 Aug 23. doi:10.1136/bmjopen-2017-017173

60. GBD 2015 Disease and Injury Incidence and Prevalence Collaborators.
Global, regional, and national incidence, prevalence, and years lived with disability
for 310 diseases and injuries, 1990-2015: a systematic analysis for the Global
Burden of Disease Study 2015 [published correction appears in Lancet. 2017 Jan
7,389(10064):e1]. Lancet. 2016;388(10053):1545-1602. doi:10.1016/S0140-
6736(16)31678-6

61. World Health Organization. The World Health Report 2002: Reducing
Risks, Promoting Healthy Life. 2002

47



62. Helvaci Celik F, Hocaoglu ¢ . Major Depresif Bozukluk” Tanimi, Etyolojisi ve
Epidemiyolojisi: Bir Gozden Gegirme. J Contemp Med. 2016; 6(1): 51-66.

63. Kuo DC, Tran M, Shah AA, Matorin A. Depression and the Suicidal
Patient. Emerg Med Clin North Am. 2015;33(4):765-778.
do0i:10.1016/j.emc.2015.07.005

64. Schechter LE, Ring RH, Beyer CE, et al. Innovative approaches for the
development of antidepressant drugs: current and future strategies. NeuroRx.
2005;2(4):590-611. d0i:10.1602/neurorx.2.4.590

65.Amerikan Psikiyatri Birligi Ruhsal bozukluklarin tanisal ve sayimsal el kitabi.
5.baski. (Kéroglu E, Cev.). Ankara: Hekimler Yayin Birligi, 2013

66. Institute for Clinical Systems ImprovementHealth Care Guideline Adult
Depression in Primary Care Sixteenth Edition September 2013

67. Hayriye Elbi. Kronik Hastalik ve Depresyon. J Clin Psy. 2008; 11(3): 3-18

68. Klinkman MS. The role of algorithms in the detection and treatment of
depression in primary care. J Clin Psychiatry. 2003;64 Suppl 2:19-23.

69. Chapman DP, Perry GS, Strine TW. The vital link between chronic disease
and depressive disorders. Prev Chronic Dis. 2005;2(1):A14.

70. Sutor B, Rummans TA, Jowsey SG, et al. Major depression in medically ill
patients. Mayo Clin Proc. 1998;73(4):329-337.

71. Egede LE. Major depression in individuals with chronic medical disorders:
prevalence, correlates and association with health resource utilization, lost
productivity and functional disability. General Hospital Psychiatry. 2007 Sep-
Oct;29(5):409-416. DOI: 10.1016/j.genhosppsych.2007.06.002.

72.BOZTAS M, ARISOY O . Tibbi Hastaliklarda Depresyon: Tanisal Sorunlar.
pgy. 2010; 2(3): 318-332.

73. Beck AT, Ward C, Mendelson M, et al. An inventory for measuring
depression. Arch Gen Psychiatry.1961; 4(6): 561-571.

74. B.Hisli N. Beck depresyon olceginin lniversite 6grencileri icin gecerligi
glvenilirligi. Turk Psikiyatri Dergisi. 1989; 7(23): 3-13

75. Ulusoy M, Sahin NH, Erkmen H. Turkish version of the Beck Anxiety

Inventory: psychometric properties. J Cogn Psychother. 1998; 12(2):163-172

48



76. Beck AT, Epstein N, Brown G, et al. An inventory for measuring clinical
anxiety: psychometric properties. J Consult Clin Psychol. 1988; 56(6): 893-897

77. Rosenberg M. Society and the adolescent self image. Princeton: Princeton
University Press, 1965

78. Cuhadaroglu F. Adolesanlarda Benlik Saygisi. Uzmanlik Tezi, Hacettepe
Universitesi Tip Fakiiltesi Psikiyatri Anabilim Dali. Ankara, 1986

79. Derogatis, L.R. (1983).SCL-90 : Administration, Scoring and Procedures
Manual-I for the Revised Version and other Instruments of the Psychopathology
Rating Scale Series. Baltimore, MD: Johns Hopkins University School of Medicine,
Clinical Psychometrics Research Unit.

80. Dag, I. (1991). Belirti Tarama Listesi (SCL-90-R)’nin (iniversite 6grencileri
icin glivenirligi ve gegerligi. Tiirk Psikiyatri Dergisi, 2(1), 5 - 12.

81. AKUT KORONER SENDROMLU HASTALARDA YASAM KALITESI: EQ5D
OLCEGININ GECERLILIK VE GUVENILIRLIK CALISMASI [Yiiksek Lisans Tezi] Hatice
KAHYAOGLU SUT Edirne -2009

82. Limperg PF, Haverman L, Maurice-Stam H, et al. Health-related quality of
life, developmental milestones, and self-esteem in young adults with bleeding
disorders. Qual Life Res. 2018;27(1):159-171. do0i:10.1007/s11136-017-1696-0

83.Canclini M, Saviolo-Negrin N, Zanon E, Bertoletti R, Girolami A, Pagnan A.
Psychological aspects and coping in haemophilic patients: a case-control study.
Haemophilia. 2003;9(5):619-624. doi:10.1046/j.1365-2516.2003.00807.x

84.Witkop ML, Lambing A, Nichols CD, Munn JE, Anderson TL, Tortella BJ.
Interrelationship between depression, anxiety, pain, and treatment adherence in
hemophilia: results from a US cross-sectional survey. Patient Prefer Adherence.
2019;13:1577-1587. Published 2019 Sep 20. d0i:10.2147/PPA.S212723

85.Rambod M, Sharif F, Molazem Z, Khair K, von Mackensen S. Health-Related
Quality of Life and Psychological Aspects of Adults With Hemophilia in Iran. Clin
Appl Thromb Hemost. 2018;24(7):1073-1081. doi:10.1177/1076029618758954

86.Pinto PR, Paredes AC, Moreira P, et al. Emotional distress in haemophilia:
Factors associated with the presence of anxiety and depression symptoms among

adults. Haemophilia. 2018;24(5):e344-e353. doi:10.1111/hae.13548

49



87. Kim SY, Kim SW, Kim JM, et al. Impact of personality and depression on
quality of life in patients with severe haemophilia in Korea. Haemophilia.
2013;19(5):e270-e275. doi:10.1111/hae.12221

88.lannone M, Pennick L, Tom A, et al. Prevalence of depression in adults with
haemophilia. Haemophilia. 2012;18(6):868-874. d0i:10.1111/j.1365-
2516.2012.02863.x

89.Barlow JH, Stapley J, Ellard DR, Gilchrist M. Information and self-
management needs of people living with bleeding disorders: a survey. Haemophilia.
2007;13(3):264-270. doi:10.1111/j.1365-2516.2007.01444.x

90.Barlow JH, Stapley J, Ellard DR. Living with haemophilia and von
Willebrand's: a descriptive qualitative study. Patient Educ Couns. 2007;68(3):235-
242. doi:10.1016/j.pec.2007.06.006

91.Buckner TW, Batt K, Quon D, et al. Assessments of pain, functional
impairment, anxiety, and depression in US adults with hemophilia across patient-
reported outcome instruments in the Pain, Functional Impairment, and Quality of
Life (P-FiQ) study. Eur J Haematol. 2018;100 Suppl 1:5-13. doi:10.1111/ejh.13027

92.Buckner TW, Witkop M, Guelcher C, et al. Impact of hemophilia B on
quality of life in affected men, women, and caregivers-Assessment of patient-
reported outcomes in the B-HERO-S study. Eur J Haematol. 2018;100(6):592-602.
doi:10.1111/ejh.13055

93.Witkop M, Guelcher C, Forsyth A, et al. Treatment outcomes, quality of
life, and impact of hemophilia on young adults (aged 18-30 years) with hemophilia.
Am J Hematol. 2015;90 Suppl 2:53-S10. doi:10.1002/ajh.24220

94.Siboni SM, Mannucci PM, Gringeri A, et al. Health status and quality of life
of elderly persons with severe hemophilia born before the advent of modern
replacement therapy. J Thromb Haemost. 2009;7(5):780-786. d0i:10.1111/j.1538-
7836.2009.03318.x

95. Sagduyu, A., ve ark., Birinci basamak saglik hizmetlerinde depresyon. Tiirk
Psikiyatri Derg, 2000. 11: s.3-16.

96. Miners AH, Sabin CA, Tolley KH, Jenkinson C, Kind P, Lee CA. Assessing
health-related quality-of-life in individuals with haemophilia. Haemophilia.

1999;5(6):378-385. doi:10.1046/j.1365-2516.1999.00347 .x

50



97.Kodra Y, Cavazza M, Schieppati A, et al. The social burden and quality of
life of patients with haemophilia in Italy. Blood Transfus. 2014;12 Suppl 3(Suppl
3):s567-s575. doi:10.2450/2014.0042-14s

98.Witkop M, Neff A, Buckner TW, et al. Self-reported prevalence, description
and management of pain in adults with haemophilia: methods, demographics and
results from the Pain, Functional Impairment, and Quality of life (P-FiQ) study.
Haemophilia. 2017;23(4):556-565. d0i:10.1111/hae.13214

99.Forsyth AL, Witkop M, Lambing A, et al. Associations of quality of life, pain,
and self-reported arthritis with age, employment, bleed rate, and utilization of
hemophilia treatment center and health care provider services: results in adults
with hemophilia in the HERO study. Patient Prefer Adherence. 2015;9:1549-1560.
Published 2015 Oct 29. doi:10.2147/PPA.S87659

100.Davari M, Gharibnaseri Z, Ravanbod R, Sadeghi A. Health status and
quality of life in patients with severe hemophilia A: A cross-sectional survey.
Hematol Rep. 2019;11(2):7894. Published 2019 Jun 14. doi:10.4081/hr.2019.7894

101.Chapman DP, Perry GS, Strine TW. The vital link between chronic disease
and depressive disorders. Prev Chronic Dis. 2005;2(1):A14

51



7.EKLER
EK-1. OLGU RAPOR FORMU
DOSYA NO
AD SOYAD
YAS
TELEFON
TiPA/B
FAKTOR DUZEYi
INHIBITOR
HEPATIT C
TEDAVI
HEPATIT B
TEDAVI
HIV

TEDAVI

ANALJEZIK KULLANIM SIKLIGI/NEDENI

PROFILAKSI

ON DEMAND

DOZ
PLAZMA/REKOMBINANT
MEDENI DURUM
MESLEK/CALISMA DURUMU
EGITIM DURUMU

KiLO

BOY

VKi
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SIGARA

ALKOL

FONKSIYONEL KISITLILIK
ORTOPEDIK CERRAHI
RADYOAKTIF SINOVIYEKTOMI
ANTIDEPRESAN KULLANIMI
DEPRESYON TEDAVI OYKUSU
BASVURU NEDENI

SON KANAMA

EKLEM AGRISI

HASTANE YATISI

YATIS NEDENi

EK HASTALIK

D VIT DUZEYi

OSTEOPOROZ

TIROID FONKSIYON TESTLERI
BECK DEPRESYON OLCEGIi SKORU
BECK ANKSIYETE OLCEGIi SKORU
ROSENBERG BENLIK SAYGISI OLCEGi SKORU
SCL-90 SKORU

EQ-5D-5L SKORU
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EK-2. BECK DEPRESYON ENVANTERI

1

10

(0) Uzgiin ve sikintil degilim.

(1) Kendimi Gztinttlu ve sikintili hissediyorum.

(2) Hep tzlntall ve sikintiliyim. Bundan kurtulamiyorum.
(3) O kadar tizgtin ve sikintiliyim ki, artik dayanamiyorum.

(0) Gelecek hakkinda umutsuz ve karamsar degilim.

(1) Gelecek igin karamsarim.

(2) Gelecekten bekledigim hicbir sey yok.

(3) Gelecek hakkinda umutsuzum ve sanki higbir sey diizelmeyecekmis gibi geliyor.

(0) Kendimi basarisiz biri olarak grmiyorum.

(1) Baskalarindan daha basarisiz oldugumu hissediyorum.

(2) Gegmise baktigimda basarisizliklarla dolu oldugunu gorilyorum.
(3) Kendimi tumiuyle basarisiz bir insan olarak gériiyorum.

(0) Her seyden eskisi kadar zevk aliyorum.

(1) Bircok seyden eskiden oldugu gibi zevk alamiyorum.
(2) Artik higbir sey bana tam anlamiyla zevk vermiyor.
(3) Her seyden sikiliyorum.

(0) Kendimi herhangi bir bigimde suglu hissetmiyorum.
(1) Kendimi zaman zaman suglu hissediyorum.

(2) Cogu zaman kendimi suglu hissediyorum.

(3) Kendimi her zaman suglu hissediyorum.

(0) Kendimden memnunum.

(1) Kendimden pek memnun degilim.
(2) Kendime kizginim.

(3) Kendimden nefrete ediyorum.

(0) Baskalarindan daha koti oldugumu sanmiyorum.

(1) Hatalarim ve zayif taraflarim oldugunu distinmuyorum.

(2) Hatalarimdan dolayi kendimden utaniyorum.

(3) Her seyi yanlis yapiyormusum gibi geliyor ve hep kendimde kabahat buluyorum.

(0) Kendimi oldurmek gibi distnctlerim yok.

(1) Kimi zaman kendimi 6ldirmeyi diisiindigim oluyor ama yapmiyorum.
(2) Kendimi 6ldiirmek isterdim.

(3) Firsatini bulsam kendimi oldirtrim.

(0) igimden aglamak geldigi pek olmuyor.

(1) Zaman zaman igimden aglamak geliyor.

(2) Cogu zaman agliyorum.

(3) Eskiden aglayabilirdim ama simdi istesem de aglayamiyorum.

(0) Her zaman oldugumdan daha cani sikkin ve sinirli degilim.
(1) Eskisine oranla daha kolay canim sikiliyor ve kiziyorum.
(2) Her sey canimi sikiyor ve kendimi hep sinirli hissediyorum.
(3) Canimi sikan seylere bile artik kizamiyorum.

[ REViZYON KAPSAMI:

11

(0) Baskalariyla gorisme, konusma istegimi kaybetmedim.
(1) Eskisi kadar insanlarla birlikte olmak istemiyorum.

(2) Birileriyle gorustp konusmak hig icimden gelmiyor.

(3) Artik gevremde hig kimseyi istemiyor

54



12

13

14

15

16

17

18

(0) Her zamankinden farkli gériindigiimi sanmiyorum.

(1) Aynada kendime her zamankinden kotl gérintyorum.

(2) Aynaya baktigimda kendimi yaslanmis ve ¢irkinlesmis buluyorum.
(3) Kendimi ¢ok girkin buluyorum.

(0) Eskisi kadar iyi is glic yapabiliyorum.

(1) Her zaman yaptigim isler simdi géziimde buyuyor.

(2) Ufacik bir isi bile kendimi gok zorlayarak yapabiliyorum.
(3) Artik higbir is yapamiyorum.

(0) Uykum her zamanki gibi.

(1) Eskisi gibi uyuyamiyorum.

(2) Her zamankinden 1-2 saat 6nce uyaniyorum ve kolay kolay tekrar uykuya
dalamiyorum.

(3) Sabahlari ¢ok erken uyaniyorum ve bir daha uyuyamiyorum.

(0) Kendimi her zamankinden yorgun hissetmiyorum.

(1) Eskiye oranla daha gabuk yoruluyorum.

(2) Her sey beni yoruyor.

(3) Kendimi higbir sey yapamayacak kadar yorgun ve bitkin hissediyorum.

(0) istahim her zamandki gibi.
(1) Eskisinden daha istahsizim.
(2) istahim ¢ok azald.

(3) Higbir sey yiyemiyorum.

(0) Son zamanlarda zayiflamadim.

(1) Zayiflamaya galismadigim halde en az 2 Kg verdim.
(2) Zayiflamaya galismadigim halde en az 4 Kg verdim.
(3) Zayiflamaya galismadigim halde en az 6 Kg verdim.

(0) Saghigimla ilgili kaygilarim yok.

(1) Agrilar, mide sancilari, kabizlk gibi sikayetlerim oluyor ve bunlar beni tasalandiriyor.

(2) Saghgimin bozulmasindan ¢ok kaygilaniyorum ve kafami baska seylere vermekte
zorlaniyorum.

(3) Saglik durumum kafama o kadar takilyor ki, baska hicbir sey diisinemiyorum.

(0) Sekse karsi ilgimde herhangi bir degisiklik yok.
(1) Eskisine oranla sekse ilgim az.

(2) Cinsel istegim cok azaldi.

(3) Hig cinsel istek duymuyorum.

(0) Cezalandirilmasi gereken seyler yapigimi sanmiyorum.

(1) Yaptiklarimdan dolayi cezalandirilabilecegimi diisiniyorum.
(2) Cezami gekmeyi bekliyorum.

(3) Sanki cezami bulmusum gibi geliyor.
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EK-3. BECK ANKSIYETE OLCEGI

iSiM:

TARIH:

Asagida insanlarin kaygili ya da endiseli olduklari zamanlarda yasadiktan bazi
belirtiler verilmistir., Litfen her maddeyi dikkatle okuyunuz. Daha sonra, her
maddedeki belirtinin BUGUN DAHIL SON BiR HAFTADIR sizi ne kadar rahatsiz

ettigim yandaki uygun yere (x) isareti koyarak belirleyiniz.

Hig Hafif Diizeyde | Orta Diizeyde Ciddi
Beni pek Hos degildi Dizeyde
Etkilemedi ama Dayanmakta
Katlanabildim | ¢cok zorlandim

1. Bedeninizin herhangi biryerinde

uyusma veya karincalanma
2. Sicak/ates basmalari
3. Bacaklarda halsizlik, titreme
4. Gevseyememe
5. Cok koti seyler olacak korkusu
6. Bas doénmesi veya sersemlik
7. Kalp garpintisi
8. Dengeyi kaybetme duygusu
9. Dehsete kapilma
10. Sinirlilik
11. Boguluyormus gibi olma duygusu
12. Ellerde titreme
13. Titreklik
14. Kontrolii kaybetme korkusu
15. Nefes almada gliglik
16. Oliim korkusu
17. Korkuya kapilma
18. Midede hazimsizlik ya da rahatsizlik

hissi
19. Bayginhk
20. Yiiziin kizarmasi
21. Terleme (sicakliga bagl olmayan)
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EK-4. SCL-90 OLCEGI

ACIKLAMA: Asagida zaman zaman herkeste olabilecek yakinmalarin ve
sorunlarin bir listesi vardir. Litfen her birini dikkatle okuyunuz. Sonra bu durumun
bu gilin de dahil olmak lizere son (¢ ay igerisinde sizi ne dlclide huzursuz ve tedirgin
ettigini gosterilen sekilde numaralandirarak isaretleyiniz.

Hig

:0

Cok az 01
Orta derecede: 2
Oldukca fazla : 3
ileri derecede :4

Nk wD

10.
11.
12.
13.
14.
15.
16.
17.
18.
19.
20.
21.
22.
23.
24,
25.
26.
27.
28.
29.
30.

) Bagagrisi

) Sinirlilik ya da iginin titremesi

) Zihinden atamadiginiz tekrarlayan, hosa gitmeyen diistinceler

) Bayginlik ya da bas dénmesi

) Cinsel arzu ve ilginin kaybi

) Baskalari tarafindan elestirilme duygusu

) Herhangi bir kimsenin disincelerinizi kontrol edebilecegi fikri

) Sorunlarinizdan pek ¢ogu icin baskalarinin suglanmasi gerektigi
uygusu

) Olaylari animsamada giicliik

) Dikkatsizlik ya da sakarlikla ilgili diisiinceler

) Kolayca glicenme, rahatsiz olma hissi

) GOgus ya da kalp bolgesinde agrilar

) Caddelerde veya acik alanlarda korku hissi

) Enerjinizde azalma veya yavaslama hali

) Yasaminizin sonlanmasi disiinceleri

) Baska kisilerin duymadiklari sesleri duyma

) Titreme

) Cogu kisiye glivenilmemesi gerektigi hissi

) istah azalmasi

) Kolayca aglama

) Karsi cinsten kisilerle utangaclik ve rahatsizlik hissi

) Tuzaga duslirilmis veya yakalanmis olma hissi

) Bir neden olmaksizin aniden korkuya kapilma

) Kontrol edilemeyen 6fke patlamalari

) Evden disari yalniz ¢cikma korkusu

) Olanlar icin kendisini suglama

) Belin alt kisminda agrilar

) islerin yapilmasinda erteleme duygusu

) Yalnizlik hissi

) Karamsarlik hissi

—_————————— — — — — — — — — —_—— —_— — — )~ ——— —~ —~ —~
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3L
32.
33.

35.
36.
37.

38.

39.
40.
41.
42.
43.

45,
46.
47.
48.
49.
50.
Sl
52.
53.

55.
56.
57.
58.
59.
60.
61.

62.
63.

65.
66.
67.
68.
69.
70.
71.
72.
73.
74.
75.

) Her sey icin ¢ok fazla endise duyma

) Her seye karst ilgisizlik hali

) Korku hissi

) Duygularinizin kolayca incitilebilmesi hali

) Diger insanlarin sizin 6zel diistincelerinizi bilmesi

) Baskalarinin sizi anlamadigi veya hissedemeyecegi duygusu

) Bagkalarinin sizi sevmedigi ya da dost¢a olmayan davraniglar
Osterdigihissi

) islerin dogru yapildigindan emin olmak igin cok yavas yapmak

) Kalbin ¢ok hizli garpmasi

) Bulanti ve midede rahatsizlik hissi

) Kendini baskalarindan asagi gérme

) Adale (kas) agrilar

) Baskalarinin sizi gozledigi veya hakkinizda konustugu hissi

) Uykuya dalmada gliclik

) Yaptiginiz isleri bir ya da birkag kez kontrol etme

) Karar vermede giiclik

) Otobis, tren, metro gibi araclarla yolculuk etme korkusu

) Nefes almada gliglik

) Soguk veya sicak basmasi

) Sizi korkutan belirli ugras, yer veya nesnelerden kacinma durumu

) Hig bir sey diistinmeme hali

) Bedeninizin bazi kisimlarinda uyusma, karincalanma olmasi

) Bogaziniza bir yumru takinmis hissi

) Gelecek konusunda Uimitsizlik

) Diistincelerinizi bir konuya yogunlastirmada gliclik

) Bedeninizin gesitli kisimlarinda zayiflik hissi

) Gerginlik veya cosku hissi

) Kol ve bacaklarda agirlik hissi

) Oliim ya da élme diisiinceleri

) Asiri yemek yeme

) insanlar size baktigi veya hakkinizda konustugu zaman rahatsizhk
uyma

) Size ait olmayan duslincelere sahip olma

) Bir baskasina vurmak, zarar vermek, yaralamak dirtilerinin olmasi

) Sabahin erken saatlerinde uyanma

) Yikanma, sayma, dokunma, gibi bazi hareketleri yineleme hali

) Uykuda huzursuzluk, rahat uyuyamama

) Bazi seyleri kirip dokme hissi

) Baskalarinin paylasip kabul etmedigi inanc ve diisiincelerin olmasi

) Baskalarinin yaninda kendini ¢cok sikilgan hissetme

) Carsi, sinema gibi kalabalik yerlerde rahatsizlik hissi

) Her seyin bir yiik gibi gérinmesi

) Dehset ve panik nébetleri

) Toplum icinde yer, icerken huzursuzluk hissi

) Sik sik tartismaya girme

) Yalniz birakildiginizda sinirlilik hali

—_——————— O ~————————— — ——————— —~ ———_——— —~ g ™~ —~ — —~
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76.
7.
78.
79.
80.
81.
82.
83.

85.
86.
87.
88.
89.
90.

o o o

) Bagkalarinin sizi basarilariniz igin yeterince takdir etmedigi duygusu
) Bagkalariyla birlikte olunan durumlarda bile yalnizlik hissetme
) Yerinizde duramayacak 6l¢lide rahatsizlik hissetme

) Degersizlik duygusu

) Size koti bir sey olacakmis hissi

) Bagirma ya da esyalari firlatma

) Topluluk iginde bayilacaginiz korkusu

) Eger izin verirseniz insanlarin sizi sémirecegi duygusu

) Cinsiyet konusunda sizi ¢ok rahatsiz eden disiincelerin olmasi
) Glinahlarinizdan dolayi cezalandirilmaniz gerektigi disiincesi
) Korkutucu tirden diisiince ve hayaller

) Bedeninizde ciddi bir rahatsizlik oldugu dislincesi

) Baska bir kisiye karsi asla yakinlik duymama

) Sucluluk duygusu

) Aklinizda bir bozuklugun oldugu diistincesi
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EK-5. EQ-5D-5L YASAM KALITESI OLCEGI

Her baslik altinda BUGUNKU saglik durumunuzu en iyi ifade eden BIR kutuyu isaretleyiniz.

HAREKET EDEBILME
Yiriyerek dolasirken bir gliclik yasamiyorum

Yiruyerek dolasirken ¢ok az guiglik yasiyorum

Yiriyerek dolasirken orta derecede giicliik yasiyorum

Yiruyerek dolasirken siddetli gliglik yasiyorum

Yiriyerek dolasamiyorum

KENDi KENDINE BAKABILME

Kendi kendime yikanirken veya giyinirken bir gli¢lik yasamiyorum
Kendi kendime yikanirken veya giyinirken ¢ok az glicliglim oluyor
Kendi kendime yikanirken veya giyinirken orta derecede gtigliiklerim oluyor
Kendi kendime yikanirken veya giyinirken siddetli glicliklerim oluyor
Kendi kendime yikanacak veya giyinebilecek durumda degilim
OLAGAN iSLER (érnedin is, ders calisma, ev isleri, aile i¢i veya bos zaman
faaliyetleri)

Olagan islerimi yaparken bir glglik yasamiyorum

Olagan islerimi yaparken ¢ok az glicliglim oluyor

Olagan islerimi yaparken orta derecede glicliiklerim oluyor

Olagan islerimi yaparken siddetli glicliklerim oluyor

Olagan islerimi yapabilecek durumda degilim

AGRI / RAHATSIZLIK

Agri veya rahatsizhgim yok

Hafif agri veya rahatsizligim var

Orta derecede agri veya rahatsizhigim var

Siddetli agri veya rahatsizligim var

Asiri derecede agri veya rahatsizhigim var

ENDISE / MORAL BOZUKLUGU

Endiseli veya moral bozuklugu icinde degilim

Hafif derecede endiseliyim veya moralim bozuk

Orta derecede endiseliyim veya moralim bozuk

Siddetli derecede endiseliyim veya moralim bozuk

Asiri derecede endiseliyim veya moralim ¢ok bozuk
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Hayal
edebileceginiz en
iyi saglk duzeyi

Saghginizin BUGUN ne kadar iyi veya kétii oldugunu bilmek istiyoruz. 100

Bu 6lgek 0’dan 100’e kadar numaralandiriimistir. 95

100 hayal edebileceginiz en iyi saglk diizeyini gdstermektedir. 90

0 ise hayal edebileceginiz en kétu saglik duzeyini gostermektedir.

85

BUGUNKU sagliginizin nasil oldugunu géstermek igin dlgege bir X
isareti koyun.

80
75
Simdi de lutfen dlgekte isaretlediginiz sayiy1 asagidaki kutuya yazin.
70
65
60

55

BUGUNKU SAGLIK DURUMUNUZ = 50

45

40

35

30

25

20

15

10
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Hayal
edebileceginiz en
kota saglik
dizeyi
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EK-6. ASGARI BILGILENDIRILMi$ GONULLU OLUR FORMU

10.

11.

12.

“Agir hemofili A hastalarinda depresyon duzeyinin degerlendirilmesi” konulu
¢alisma bir arastirma ozelligindedir.

Arastirmanin amaci;

Hemofili, pihtilasma faktorlerinin eksikligi sonucunda gelisen nadir bir kalitsal
kanama bozuklugudur.Daha ¢ok eklem igi (hemartroz) ve kas ici (hematom)
kanamalarla kendini gosterir.Hemofili, eklem ici kanamalara bagh yuksek
sakat kalma oranlarina yol agarak hastalarin hem bedensel hem de ruhsal
saghgini bozmakta, fiziksel fonksiyonlarina engel teskil ederek yasam kalitesini
olumsuz yonde etkileyebilmektedir. Bu durum tedavi basarisini dogrudan
etkilemektedir. Bu ¢alismada bes farkl anket kullanilarak olgularin depresyon,
endise durumu, benlik saygisi dlizeyi ve yasam kalitesi degerlendirilecek
beraberinde depresyon sikligi ve depresyona zemin hazirlayan risk faktorleri
arastirilacaktir.

Arastirmada size herhangi bir tedavi uygulanmamaktadir.

Arastirmada sizden kan alinmayacaktir. Arastirmada size anket yapilacaktir.
Arastirmaya katilacak gonillulerin higbir sorumlulugu yoktur.

Arastirmadan makul dlclide beklenilen yararlarla ilgili olarak gontlll agisindan
hedeflenen herhangi bir klinik yarar olmadigina dair gonullilere bilgi
verilmigtir.

Size herhangi bir alternatif yontem veya tedavi uygulanmayacaktir.
Size verilecek herhangi bir tazminat veya tedavi bulunmamaktadir.
Size ait herhangi bir ulasim-yemek gibi masraf yapilmayacaktir.

Size herhangi bir lcret 6denmeyecek ve herhangi bir lcret alinmayacaktir.
Bagl oldugunuz Sosyal Gilivenlik Kurumundan (SGK) herhangi bir 6deme
alinmayacaktir.

Arastirmaya katiliminiz istege baglidir ve istediginiz zaman herhangi bir cezaya
veya yaptirima maruz kalmaksizin hicbir hakkinizi kaybetmeksizin arastirmaya
katihmi reddedebilir ve arastirmadan cekilebilirsiniz.

izleyiciler, yoklama yapan kisiler, Etik Kurul, Bakanlik ve diger ilgili saghk
otoritelerinin gondllinin orijinal tibbi kayitlarina dogrudan erisimlerinin
bulunabilecegi, ancak bu bilgilerin gizli tutulacagi, yazih bilgilendirilmis gonull{
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13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

olur formunun imzalanmasiyla gonulli veya yasal temsilcisinin s6z konusu
erisime izin vermis olacagi gondllilere bildirilmistir.

llgili mevzuat geregince, génilliniin kimligini ortaya cikaracak kayitlarin gizli
tutulacak, = kamuoyuna  agiklanmayacaktir;  arastirma  sonuglarinin
yayinlanmasi halinde dahi gonillinin kimligi gizli tutulacaktir.

Arastirma konusuyla ilgili ve génilliniin arastirmaya katilmaya devam etme
istegini etkileyebilecek yeni bilgiler elde edilebildiginde gonulli veya yasal
temsilcisi zamaninda bilgilendirilecektir.

Gondlllundn arastirma hakkinda veya arastirmayla ilgili herhangi bir advers
etki olay hakkinda daha fazla temin edilebilmesi i¢in temasa gegebilecegi ilgili
kisilerin arastirmacilarin 24 saat ulasabilecegi telefon numaralari goniillilere
verilmistir.

Gonullunin arastirmaya katilmasi igin 6ngorilen stire 1 aydir ve arastirmaya
katilmasi beklenen tahmini gonulll sayisi 160 kisidir

BGOF gonilli veya yasal temsilcisinin yasal haklarini ortadan kaldiracak bir
hiikim veya ifade icermemektedir. Arastirmaciyi, kurumu destekleyici veya
bunlarin temsilcilerini kendi ihmallerinden kaynaklanan herhangi bir
yukiumlalikten kurtaracak hikiim veya ifade tasimamaktadir.

“Bilgilendirilmis Géniillii Olur Formundaki tiim ag¢iklamalari okudum. Bana,
yukarida konusu ve amaci belirtilen arastirma ile ilgili yazili ve sézlii agiklama
asagida adi belirtilen hekim tarafindan yapildi. Arastirmaya géniillii olarak
katildigimi, istedigim zaman gerekgeli veya gerekgesiz olarak arastirmadan
ayrilabilecegimi biliyorum.”

“S6z konusu arastirmaya, hicbir baski ve zorlama olmaksizin kendi rizamla
katilmayi kabul ediyorum.”

Yukarida belirtilen ‘Asgari Goniillii Olur Formu’nu okumus bulunmaktayim.
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GoOniilliintin

Adi / Soyadi

imzasi

Tarih

Tanik (varsa)

Adi / Soyadi
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Arastirmacinin

Adi / Soyadi

imzasi

Tarih

Yasal temsilci (varsa)

Adi / Soyadi
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