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GIRIS ve AMAC: Bu calismada, hemofili tanisi ile takip edilen hastalarin
kas-iskelet sistemindeki hasarlanmayr ve bununla iligkili olan faktorleri
saptamay1 amagladik.

YONTEM ve GERECLER: Arastirmaya hemofili tamli 35 hasta dahil
edildi. Bunlardan hedef eklemi gelismis olan hastalar saptanarak fizik
muayene, kanama ve radyolojik skorlamalar ile bu eklemlerin hasarlanma
diizeyleri degerlendirildi. Ayrica olgularin tedavi sekilleri, kemik mineral
yogunlugu (KMY) ve serum D vitamini diizeylerinin hem hedef eklem
gelismesindeki rolii hem de eklemlerdeki hasarlanma diizeyiyle iliskileri
arastirildi.

BULGULAR: Hastalarimizin 12’sinde (%34,2) hedef eklem gelismis oldugu
gozlendi. Hedef eklemi olan ve olmayan gruplar arasinda KMY, serum D
vitamini diizeyi agisindan anlamli bir fark yoktu. Hedef eklemi olan hastalarin
%50’sinde serum D vitamini diizeyi normalden daha diisiikken %17’sinde
KMY Z-skoru -2’nin altinda idi. KMY ile fizik muayene skorlamasi,
radyolojik skorlama ve D vitamini diizeyi arasinda anlamli bir iligki tespit
edilmedi. Aynm1 zamanda D vitamini diizeyi ile fizik muayene skorlamasi ve
radyolojik skorlama arasinda da anlamli bir iliski yoktu. Ancak fizik muayene
ve radyolojik skorlamalar birbiriyle anlamli diizeyde iligkiliydi. KMY ve
serum D vitamini diizeyinin hastalarin yasi, hemofilinin tiirii ve hastaligin
agirhgindan etkilenmedigi tespit edildi. Higbir hastamizda demir eksikligi

anemisi gézlemlenmedi.

TARTISMA ve SONUC: Hemofilik olgularimizin yaklasik 1/3’tinde hedef
eklem gelistigi gozlendi. Ayrica bu eklemlerde farkli diizeylerde

hasarlanmanin olustugu fiziksel ve radyolojik olarak saptandi. Hepsi agir hemofili tanisiyla izlenen bu

olgularda hedef eklem gelismesi ve artropatinin derecesiyle KMY ve serum D vitamini diizeyinin bir iliskisi

olmadigi saptandi.
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Anahtar Kelimeler: hemofili, hedef eklem, kemik mineral yogunlugu, D vitamini

ABSTRACT

INTRODUCTION: We aimed to investigate the musculoskeletal changes and related factors in
children with hemophilia.

MATERIALS and METHODS: Thirty-five children with hemophilia enrolled the study. Joint damage
and its stage were evaluated by using physical examination, hemorrhage and radiological scoring in
patients with target joints. In addition, the role and association of the treatment modalities, bone mineral
density (BMD) and serum vitamin D levels of the patients in both target joint development and the stage

of the damage were evaluated.

RESULTS: Target joint was detected in 34.2% of the patients. BMD and serum vitamin D levels were
similar in both groups with and without target joints. Vitamin D levels were lower than normal in 50%
of the patients and BMD values were lower than normal (Z-score<-2) in 17% of the patients with target
joint. No significant correlation was determined between BMD and physical examination scoring,
radiological scoring or serum vitamin D levels. At the same time, there was no significant correlation
between the serum vitamin D level and physical examination or radiological scoring. However, physical
examination and radiological scorings were significantly correlated. BMD and vitamin D levels were
not affected by patient’s age, type of hemophilia or severity of disease. No iron deficiency anemia was

observed in patients.

CONCLUSIONS: Target joint was detected in approximately 1/3 of the children with hemophilia.
Different stages of the injuries were detected in these joints by physical and radiological examinations.
BMD and serum vitamin D levels had no association in development of target joint and the stage of the

damage in these patients with severe hemophilia.

Key words: hemophilia, target joint, bone mineral density, vitamin D
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GIRIS

Hemofili A ve B; X kromozomu ile iliskili resesif kalitim gosteren hastaliklar olup, en sik
goriilen ve en fazla kas-iskelet sistemi problemine yol agan konjenital koagiilasyon faktor
eksiklikleridir [1-3].Hemofilide en yaygin kanama kas-iskelet sistemi i¢ine olmaktadir.
Kanamalar sonucu olusan artropati bu hastalikta en yaygin goriilen komplikasyondur [4].
Faktor seviyesi <%]1 olan hastalarin %90°inda kronik dejeneratif degisikliklerin olustugu
bilinmektedir [5]. Direngli intraartikiiler kanama eklemde ve kemikte progresif degisiklikler
sonucu hemofilik artropatinin olugsmasina yol agmaktadir [6]. Erken yasta baslanan profilaktik
tedavi, diizenli takip ve rehabilitasyon uygulamalarma ragmen hemofilik atropatinin
gelisiminin Oniine gegilemedigi tespit edilmistir. Bu durum goz 6niinde bulunduruldugunda,
zamaninda ve yeterli tedavi edilmeyen hemofili olgularinin engellilik yOniinden yiiksek
potansiyele sahip olduklari asikardir [7]. Hemofilik artropati, hastalarda fiziksel sorunlarn yani
sira ekonomik ve psikolojik anlamda da problemlerin goriilmesine neden olmaktadir.
Hastalarda agir eklem deformiteleri, egitimlerindeki aksamalar, is gilicii kayiplari, sportif
aktivitelerde secici davranma ve yiiksek maliyet gerektiren tedaviler gibi nedenlerle bazi
psikolojik sorunlar da gézlemlenmistir [8].

Biz bu c¢alismada, hemofili tanisiyla takip edilen hastalarin kas-iskelet sistemindeki
hasarlanmay1 retrospektif olarak degerlendirerek, bu hasarlanmayla iliskili olan faktorleri

saptamay1 amagladik.

GEREC ve YONTEM

Caligmaya, hemofili A veya hemofili B tanisiyla izlenen toplam 35 hasta dahil edildi. Kesitsel
tipte tanimlayici arastirma olarak planlanan g¢aligmada hastalarin yasi, faktér diizeyi, aile
Oykiisii, tan1 esnasindaki klinik bulgusu, en sik goriilen klinik bulgusu, operasyon gecirip
gecirmedigi, radyoaktif sinovektomi Oykiisii ve inhibitdr olup olmadigi hasta dosyasindaki
kayitlar1 incelenerek degerlendirildi.

Alt1 ay iginde li¢ kez veya daha fazla sayida ayn1 eklemde kanama olugmugsa o eklem ‘hedef

eklem’ olarak kabul edildi [9]. Hedef eklemler, Diinya Hemofili Federasyonu’nun Kas-Iskelet
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Sistemi Komitesi tarafindan gelistirilen fizik muayene ve radyolojik skorlama parametreleri
kullanilarak degerlendirildi [10, 11].

Hedef eklemi olan hastalarda fizik muayene skorlamasi ayni kisi tarafindan yapildi. Bu
degerlendirmede aksiyel deformite (viicudun uzunlamasima eksenindeki deformite) ve fleksiyon
kontraktiiriiniin boyutlarinin belirlenmesinde goniometre kullanildi. Transvers eksende (yere
paralel gecen eksen) normal eklem hareket agikligi (EHA) degeri diz i¢in 135°, dirsek i¢in 150°
ve ayak bilegi i¢in 70° (20° dorsifleksiyon ve 50° plantar fleksiyon) olarak kabul edildi. Eklem
hareket agikligindaki kayb1 % cinsinden belirlemek i¢in asagidaki formiilden yararlanildi [11].
Hareket kaybi1 (%) = (Olgiilen eklem hareket agikligi/ Normal eklem hareket agiklig1) x 100
Hastalarm hedef eklemine yonelik ¢ekilmis olan direk grafilerinin radyolojik skorlamaya uygun
olarak degerlendirilmesi ayni radyolog tarafindan yapildi.

Hastalarimizda iskelet sistemi yapisal degisikliklerini degerlendirmek i¢in kemik mineral
yogunlugu (KMY) kullanildi. Calismamizda kemik mineral yogunlugu L1-L4 lumbal
vertebradan DEXA yontemiyle Hologic Discovery 85555 QDR serisi cihazi kullanilarak
olciilmiistiir. Olgiimlerin sonuglari total Z skoruna gore degerlendirilmistir.

Yirmibes hidroksi vitamin D (25-OH vit D3) diizeyleri i¢in Olclimler, chemiluminescent
yontemi ile Cobas E 601 Japon menseli otoanalizorde yapildi. 25-OH vit D3 vitamini diizeyi
20-32 ng/ml yeterli diizeyde ve <20 ng/ml ise eksiklik olarak kabul edildi [12].

Tedavi sekline gore hastalar “kanadikca tedavi uygulanan” ve “profilaksi alan” olmak {izere 2
grupta incelendi. Profilaksi tedavisi de primer ve sekonder olmak iizere 2’ye ayrildi. iki
yasindan dnce olmak lizere ilk eklem kanamasindan sonra baslanan ve uzun siireli (yilda en az
46 hafta) dilizenli araliklarla (haftada bir-li¢) tedavi uygulanan hastalar primer profilaksi; bu
kriterlerin tamamina uymayan ancak uzun siireli (yilda en az 46 hafta) diizenli araliklarla
(haftada iki-ii¢) faktor replasmani uygulanan hastalar da sekonder profilaksi olarak kabul edildi
[13].

Calismada elde edilen bulgularin istatistiksel analizleri icin SPSS (Statistical Package for
Social Sciences) for Windows 20.0 programi kullanildi. Niceliksel verilerin karsilagtirilmasinda
“student-t” testi, niteliksel verilerin karsilastirilmasinda ise “Ki-Kare” testi kullanildi.
Parametreler arasindaki iligki, Pearson korelasyon analizi testi kullanilarak incelendi. Sonuglar
% 95°lik giiven araliginda, anlamlilik p < 0.05 diizeyinde degerlendirildi. Calisma 6ncesinde

Atatiirk Universitesi T1p Fakiiltesi Etik Kurulu’ndan onay alinmustr.
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SONUCLAR

Bu calismada, hemofili tanis1 almig toplam 35 hastanin (34 erkek, 1 kiz) bulgular1 degerlendirildi.
Olgularin tam yas1 1-192 ay arasinda (ortanca yas 40 ay) olup degerlendirme sirasindaki yaglar1 11 ay
ile 240 ay arasinda (ortanca yas 120 ay) idi. Ortalama izlem siiresi 48 ay (1-180 ay arasinda) idi. On iki
olgunun (%34,3) soy gegmisinde hemofili tanili birey bulunurken, 23’{inde (%65,7) aile oykiisii yoktu.
Hastalarm ¢ogunlugu Hemofili A tanis1 almis agir hemofilik ¢ocuklardi (Tablo 1).

Tablo 1. Hemdfili Tipi ve Agirligina Gore Hastalarin Dagilimi

Hemofili Tipi Say1 (%0)
Hemofili A 29 (82,9)
Hafif 1(2,9)
Orta 6 (17,1)
Agir 22 (62,9)
Hemofili B 6 (17,1)
Hafif 1(2,9)
Orta 2 (5,7)
Agir 3(8,6)

Olgularm %62,9 (22 olgu) gibi 6nemli bir kism1 diizenli olarak faktor replasmani yapilan yani
profilaksi alan ¢ocuklardi. Bunlarin 4’1 (%11,4) primer profilaksi, 18’1 (%51,4) ise sekonder
profilaksi almaktaydi. Profilaksi alan hastalarin ikisi (%35,7) haftada bir giin, 15’1 (%42,9)
haftada iki giin ve 5’1 (%14,3) haftada ii¢ giin seklinde profilaksi almaktaydi. On ii¢ hastaya
(%37,1) ise kanadikca tedavi verilmekteydi.

Hastalarimizin agir hemofilik olan 12’sinde (%34,2) hedef eklem gelismis olup yapilan fizik
muayene degerlendirme skorlamasi 0 ile 8 arasinda degismekteydi. Sekiz olgu 5 ve lizerinde
skorlama almisti. Bir olgumuz kontrollere gelmedigi i¢in degerlendirilemedi. En ¢ok etkilenen
eklem ayak bilegi iken (5 olgu), bunu dirsek (4 olgu) ve diz (3 olgu) eklemleri izlemekteydi.
Hedef eklemi olan 12 olgunun verileri incelendiginde 3 (%25) olgunun Hemofili B, 9 (%75)
olgunun ise Hemofili A tanisiyla takip edildigi goriildii. Hedef eklemi olan hastalarimizin

%8’inde profilaksi tedavisine ragmen yeni hedef eklem gelisimi tespit edilirken geri kalan %92
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hastamizda ise yeni hedef eklem olusmadi. Hedef eklemi olmayan hastalarimizin ise %43’
diizenli profilaksi alirken %57’sine kanadikga faktor tedavisi uygulanmaktaydi.

Hedef eklemi olan hastalarin D vitamini %50’sinde normaldi. KMY ise hastalarin %50’sinde
Z-skoru>-1, %33’tinde Z-skoru -2<Z<-1 ve %17’sinde ise Z-skoru<-2 idi. Hedef eklemi olan
ve olmayan hastalar arasinda KMY ve D vitamini diizeyi karsilagtirildiginda, hem KMY
(p=0,890) hem de D vitamini diizeyinde (p=0,960) anlaml1 bir fark yoktu.

Hedef eklemi olan hastalar incelendiginde KMY ile fizik muayene skorlamasi (p=0,740) ve
radyolojik skorlama (p=0,190) arasinda anlamli bir iligki yoktu. KMY ve D vitamini diizeyi
(p=0,550) arasinda da bir iliski tespit edilemedi. D vitamini diizeyi ile fizik muayene
skorlamas1 (p=0,100) ve radyolojik skorlama (p=0,300) arasinda da anlamli bir iligski yoktu.
Ancak fizik muayene ve radyolojik skorlamalar arasinda pozitif bir korelasyon (p=0,07,
r=0,75) mevcuttu. Bes olguda hedef ekleme yonelik radyoaktif sinovektomi tedavisi
uygulanmist1. Bir olguda da takip swrasinda gecici yiiksek titreli inhibitor gelismisti. Olgularda
hedef eklem saptanmasiyla fizik muayene ve radyolojik skorlamalarin yapildig1 degerlendirme
arasinda ortalama 61 ay oldugu (1-144 ay) gozlemlendi. Bu 12 olgunun hepsi sekonder
profilaksi almaktaydi. Dort hasta sekonder profilaksi i¢in rekombinant iiriin kullanmaktaydi. Ug
(%25) olgu haftada ii¢ kez profilaksi alirken 9 (%75) olgunun haftada iki kez profilaksi aldig:
belirlendi. (Tablo 2).

Tablo 2. Hedef Eklemi Olan Hastalarin Ozellikleri

No Yas Hemofili Tedavi HaftadaKac Giin =~ Kullandig: Radyoaktif Inhibitsr FMS RS EMY D Vit* Hedef Eklem
(av) Tipi Profilaksi Alvor Faktor Tirii  Sinoviektomi (Z-skor)  (ng/ml)

1 180 B S 3 P H N 6 5 -1.0 18.3 Sol dirsek

2 216 A S 2 K H N 5 6 -0.9 24 Sag dirsek

3 180 B S 2 P H N 5 12 0.3 18.9 Sol ayak bilegi

6 132 A S 2 K E N g 8 2.7 4.6 Sag diz

7 156 A S 2 K H N 5 7 -0.1 35,7 Sol ayak bilegi

8 156 A S 3 K H P* 4 7 -0.6 21,8 Sag diz

9 180 B S 2 P E N 2 2 1.2 312 Sol diz

13 204 A S 3 K E N ? ? 2.0 20.2 Sag ayak bilegi

14 168 A S 2 1= E N 7 8 -0.9 43 Sol ayak bilegi

19 48 A S 2 1* H N 0 3 -1.4 278 Sag ayak bilegi

27 96 A S 2 1* E N 8 9 2.0 16.8 Sag dirsek

31 240 A S 2 2% H N 6 5 2.1 103 Sag dirsek

A; Hemofili A, B; Hemofili B, D Vit*; D vitamini diizeyi, E, Evet, FMS, Fizik muayene skorlamsi, H; Hayir, K; Karisik, KMY;
Kemik mineral yogunlugu, N; Negatif, P; Plazma kaynakli, P*; Pozitif, RS, Radyoljik skorlama, S; Sekonder profilaksi, 1% 1.
kusak rekombinant, 2%*; 2. kusak recombinant
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Olgularimizda KM Y nin ortalama Z-skor degeri -1,1 (-4,2 ile 1,8) idi. Bes hastada (%14,3) Z-skoru <-
2, 13’iinde (%37,1) Z-skoru -2 ile -1 arasinda ve 17’sinde (%48,6) ise Z-skoru >-1 idi. Diisiik kemik
mineral yogunluguna (Z-skoru <-2) sahip 5 hastanin iigiinde D vitamini diizeyi normalden disiikti. Agir
Hemofili A tanisi ile takip edilmekte olan bu olgularin ikisi kanadik¢a tedavi alirken diger 3 olguya
diizenli profilaksi uygulanmaktaydi. D vitamini diizeyi normalin altinda olan olgulardan ikisinde hedef
eklem mevcuttu. Olgularin hi¢ birinde kirik dykiisii yoktu.

Sol kolda kirik olan bir hastanin KMY’sine bakildiginda Z-skoru -2 iken, femur proksimalinde kirik
olan hastanin ise -1,9 idi. D vitamini sol kolda kirik olan hastada 20,2 ng/ml iken diger hastada 11,9
ng/ml ile normalden diisiikti.

Kemik mineral yogunluguna gore hastalar Z-skoru<-1 ve Z-skoru>-1 olarak 2’ye ayrildiginda bu iki
grup arasinda ortalama yas ve serum D vitamini diizeyleri acisindan anlamli bir fark yoktu. Agir

hemofilik olgularin oranlar1 da her iki grupta benzerdi (Tablo 3).

Tablo 3. Kemik Mineral Yogunluguna (Z-skoru ) Gore Hastalarin Siniflandirilmasi

Z-skoru <-1 Z-skoru >-1 p degeri
n=18 n=17
Yas (Ay), Ort+SD 110,7+ 69,87 138,8+54,38 0,19
(min-maks.) (11 -240) (20-216)
D vit (ng/ml), Ort+SD 25,80+14,64 18,80+9,06 0,1
(min-maks.) (3-58,7) (3- 39)
Agir Hemofili, Say1 (%) 12 (66,6) 13(76,5) 0,6

Bu bulgular KMY’nin, serum D vitamini diizeyi, yas ve hemofilinin agirligindan etkilenmedigi
seklinde yorumlandi. Olgularimizin ortalama serum D vitamini diizeyi 22,4+12,5 ng/ml (3-58,7) idi. On
sekiz (%51,4) hastamizda serum D vitamini diizeyi normal sinirlarda iken 17 (%48,6) olguda eksiklik
(<20 ng/ml) vardi. Her iki grubun yas ortalamalar1 benzerdi. D vitamini diizeyi diisiik ve yiiksek olan
gruplarm ortalama KMY degerleri arasinda istatiksel acidan bir fark yoktu. D vitamini diizeyi diisiik
olan gruptaki 3 (%17,6) hastada KMY Z-skoru degeri <-2 iken, D vitamini diizeyi normal olan olgularin
2’sinde (%11,1) Z-skoru degeri <-2 idi (Tablo 4). Tiim hastalar birlikte degerlendirildiginde, serum D
vitamini diizeyleri ile KMY Z-skoru arasinda anlamli bir iliski yoktu (r=-0,20, p=0,230).
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Tablo 4. D vitamini Diizeyine Gore Olgularin Karsilagtirilmasi

Normal Diisiik p degeri
(>20 ng/ml) (<20 ng/ml)
n=18 n=17
Yas (Ay), Ort+SD 107£71,7 141+49,7 0,11
(min-maks.) (11-216) (48-240)
KMY (Z-skor), Ort+SD -1,4+1,0 -0,85+1,18 0,3
(min-maks.) (-4,2-0) (-2,7-1,8)
Agir Hemofili, Say1 (%) 13 (72,3) 12 (70,6) 0,51

TARTISMA

Calismamizda, hemofili tanisi ile takip edilen hastalarin kas-iskelet sistemindeki hasarlanmay1
degerlendirerek, bu hasarlanmayla iliskili olan faktorleri saptamay1 amacladik. Hasarin olup
olmadigmi ve derecesini degerlendirmek amaciyla hemofilik ¢ocuklarda artropati (hedef
eklem) varhigin1 ve bu eklemlerin fonksiyonlarini fizik muayene ve radyolojik skorlama ile
degerlendirdik. Ayrica kemik yapiy1r degerlendirmek amaciyla KMY’yi ve bunu etkileyen
faktorlerden biri olan serum D vitamini diizeyini 6lgtiik.

Hemofilik artropatinin onlenmesi diizenli olarak faktor replasmani yapilmasiyla (profilaksi)
miimkiin  olmakta, kanadik¢a tedavi verilmesi hemofilik artropati gelismesini
engellememektedir [14, 15]. Bizim olgularimizin %62,9 gibi 6nemli bir kismi diizenli olarak
faktor replasmani yapilan yani profilaksi alan ¢cocuklardi. Bunlarin %11,4’1 primer profilaksi,
%51,4’1 1se sekonder profilaksi almaktaydi. Profilaksi alan hastalarin cogunlugu (%68) haftada
iki giin seklinde profilaksi almaktaydi.

Hemofilik artropati ilerleyici ve dejeneratif bir hastalikk olmakla birlikte diizenli faktor
inflizyonlar1 ile bu hasar onlenebilmekte hatta gerileyebilmektedir [16]. Haje ve ark. primer
profilaksinin eklem hasar1 {izerine etkilerini arastirdiklar1 c¢alismada, diizenli replasman
kullanan hastalarm %82’sinin eklemlerinde radyolojik ve klinik olarak bozulma tespit
edilmedigini bildirmislerdir [17]. Gringeri ve ark. agir Hemofili A tanili ¢ocuklarda diizenli
uygulanan profilaksi tedavisinin etkilerini prospektif olarak degerlendirmisler ve profilaksi alan
olgularda hemartroz sikliginm ve radyolojik artropati (diiz grafi ile degerlendirilen) varliginin

kanadik¢a faktdr alan hastalara gore onemli oranda az oldugunu saptamuslardir [18]. Ozellikle
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36 aym altinda profilaksi baslanan ¢ocuklarda bu etki ¢ok daha belirgindir. Biz hastalarimizda
prospektif bir degerlendirme yapmadik. Ancak primer profilaksi alan hastalarimizdan
hi¢birinde hedef eklem gelismemisti ve hedef eklem saptadigimiz olgularin hepsi de hedef
eklem tanisi aldiktan sonra sekonder profilaksi baslanan olgulardi. Bu 12 hastanin fizik
muayene degerlendirme skorlamasi 0 ile 8 arasinda (max: 12) degismekteydi ve sekiz olgu 5 ve
iizerinde skorlama almisti. Hemofilik hastalarda sekonder profilaksinin hemartroz sikligini
azaltmakla birlikte eklem hareket agikligni diizeltmedigi ve yeni hedef eklem gelisimini de
onlemedigini gosteren ¢alismalar da vardir [19].

Biz hedef eklemi olan olgularimizdaki artropatiyi degerlendirirken Diinya Saghk Orgiitii
tarafindan gelistirilmis olan fizik muayene skorlama sistemini kullandik. Feldman ve ark.
Diinya Saglik Orgiitii’niin gelistirdiginden farkli bir skorlama sistemi olan “Hemophilia Joint
Health Score” (HJHS) sisteminin, &zellikle profilaksi alan hastalardaki hafif artropatilerin
tespitinde daha duyarl oldugunu gostermislerdir [20]. Groen ve ark. 226 hemofili hastasinin
(%68°1 agir hemofili ve bunlarin da %91°1 profilaksi aliyor) eklem sagligin1 ve fonksiyonlarini
HIJHS fizik muayene skorlamasina gore degerlendirmisler ve ortalama skorun 5 (aralik:1-12)
oldugunu belirtmislerdir [21]. Bizim olgularimizda da ortalama skor 5 bulunmasma karsin, biz
sadece hedef eklemi olan hastalarin eklem fonksiyonlarin1 degerlendirdigimiz i¢in bu
calismayla kiyaslanmasi dogru olmayacaktir. En ¢ok kanamanin ayak bileginde gozlendigi
yukaridaki ¢alismayla paralel bir sekilde bizim hastalarimizda da en ¢ok etkilenen eklem ayak
bilegi idi.

Mekanizmasi tam olarak ortaya konulmamakla birlikte, hemofilik hastalarda osteoporozdan
esas olarak fiziksel aktivite azlig1 ve D vitamin eksikligi sorumlu tutulmaktadir [22]. Alioglu ve
ark. agir Hemofili A hastalarinda serum 25 hidroksi vitamin D3 diizeyi ve KMY ile total fizik
muayene skoru arasinda Onemli diizeyde ters korelasyon oldugunu goézlemislerdir [23].
Calismamizda hedef eklemi olan hastalarda D vitamini ile fizik muayene skoru ve radyolojik
skorlama arasinda anlaml bir iligki yoktu. Aynm1 zamanda D vitamini ile KMY arasinda da
anlamli bir iligki yoktu.

Giircay ve ark. hemofilik artropatili cocukta klinik ve radyolojik (Pettersson) skorlar arasinda
pozitif korelasyon oldugunu, fakat klinik degerlendirme ile yas arasinda bdyle bir korelasyonun
olmadigini ifade etmislerdir [24]. Biz de artropatisi olan olgularimizda fizik muayene skoru ile
radyolojik skorlamalar arasinda anlamli bir iligki oldugunu tespit ettik. Ancak her iki skorlama

ile KMY ve D vitamini arasinda anlamli bir iligki yoktu.
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Ozellikle agir hemofilik hastalarda KMY belirgin sekilde azalmaktadir. Bu azalmanin daha ¢ok
fiziksel aktivitenin az olmasi, hemofilinin agirligi, artropati varligi ve yiiksek CRP diizeyi gibi
faktorlerle iliskili oldugu distiniilmektedir [22, 25-27]. Bu hastalarda eklem harabiyetinin
derecesi arttikga KMY diismektedir [28-30]. Erken donemde baslanan ve uygun bir sekilde
uygulanan uzun siireli profilaksi ile eriskin donemde KMY korunabilmesine ragmen
cocuklarda profilaksinin belirgin ektisi goriilmemektedir [31, 32]. Biz olgularimizda, yukarida
bahsedilen ¢alismalarin aksine artropati ile KMY arasinda bir iliski saptamadik. Bunun bir
nedeni Onceki ¢aligmalarm biiyiik bir kismimin eriskinlerde yapilmis olmasi olabilir. Yas
ilerledikge artropatiye bagh fiziksel aktivite azalacagi icin KMY’nin daha ¢ok etkilenmesi
miimkiindiir. Tkinci ve bizim ¢alismamizin da kisitlihgini olusturan daha énemli bir neden ise
kontrol grubu olarak saglkli bireylerin alinmig olmasidir. Biz ise artropatisi olan hastalari
artropatisi olmayan hemofilik ¢ocuklarla karsilastirdik. Artropatisi olmasa bile hemofilik
cocuklarm fizik aktivitelerinin hastaliklar1 nedeniyle kisitlanmis olmasi beklenen bir durumdur.
Cocuklarda osteoporoz tanisi igin KMY Z-skorunun <-2 ile birlikte kirik hikayesinin de
bulunmasi gerekmektedir [12]. Bu agidan bakildiginda Z-skoru <-2 olan bes hastamizdan hig
birinde kirik Oykiisii yoktu. Kirik dykiisii bulunan iki hastamizin da KMY Z-skoru -2 ve
iizerinde idi. Ranta ve ark. hemofilik ¢ocuklarda KMY’nin diisiik olmasina karsin kirik
oraninda 6nemli bir artis olmadigini rapor etmislerdir [33].

Eriskin ve ¢ocuk hemofili hastalarinda yapilan ¢alismalar, KMY ve D vitamini diizeylerinin
birbiriyle korelasyon icinde ve saglikli kontrollere gore belirgin sekilde diisiik oldugunu
gostermektedir [23, 34, 35]. Bizim calismamizda saglikli kontrol grubu olmamakla birlikte
KMY Z-skoru <-1 olan 18 hasta ile digerlerinin ortalama serum D vitamini diizeyleri arasinda
bir fark yoktu. Diger yandan D vitamini diizeyi diisiik ve normal olan olgularin ortalama KMY
degerleri de benzerdi. Ancak hastalarimizin %48,6’sinda D vitamini eksikligi (<20 ng/ml)
mevcuttu. Halbuki Ranta ve ark. yaptiklar1 farkli caligmalarda hemofilik ¢ocuklarin sadece %7-
8’inde agir D vitamini eksikligi (<25 nmol/L) saptamislardir [33, 36]. Bu c¢alismalarin,
profilaktik tedavinin erken dénemde baglandigi ve diizenli olarak kontrollerin yapildigi bir {ilke
olan Finlandiya’da yapilmis oldugu goz oniine alinirsa, aradaki bu farkin beslenme aliskanligi
ve D vitamini suplementasyonu ile iliskili olabilecegi diisiiniilebilir.

Sonug olarak hemofilik olgularin yaklagik 1/3’tinde hedef eklem gelistigi ve bu eklemlerde
farkli diizeylerde hasarlanmanin olustugu fiziksel ve radyolojik olarak saptandi. Hepsi agir

hemofili tanisiyla izlenen bu olgularda hedef eklem gelismesi ve artropatinin derecesiyle KMY
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ve serum D vitamini diizeyinin bir iligkisi olmadig1 belirlendi. Ancak uygulanan tedavi tiirliniin

bu olaya etkisi degerlendirilemedi.

Cikar ¢catismasu: yoktur

Finansman destegi: yoktur
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