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ÖZET 

Acar G. Hemofili Hastalarının Ağız Bulgularının Değerlendirilmesi. Hacettepe 

Üniversitesi Diş Hekimliği Fakültesi, Ağız Diş ve Çene Cerrahisi Anabilim Dalı, 

Uzmanlık Tezi, Ankara, 2023. Bu ­alēĸmada, ĸiddetli hemofili A ve B tanēsē konulmuĸ 

hastalarēn oral hijyen alēĸkanlēklarēnē ve diĸeti kanama durumlarēnē farklē indeksler 

kullanarak deĵerlendirmek, ayrēca hemofili hastalēĵēnēn ­ene kemiklerine olan etkisini 

rezorbsiyon ve kemik mineral yoĵunluĵu a­ēsēndan kontrol grubu ile karĸēlaĸtērmak 

ama­lanmēĸtēr. Bu ­alēĸmaya 48 ĸiddetli tip hemofili A ve B hastasē birey ile yaĸ ve 

cinsiyet olarak uyumlu rastgele se­ilen 49 kontrol grubu birey karĸēlaĸtērma yapmak 

amacēyla dahil edilmiĸtir. ¢alēĸmaya dahil edilen b¿t¿n bireylerin oral hijyen durumlarē; 

Basitleĸtirilmiĸ Oral Hijyen Ķndeksi ve DMFT indeksi kullanēlarak, inflamasyon ve diĸeti 

kanama deĵerleri ise Gingival Ķndeks ve Diĸeti Kanama Zamanē Ķndeksi kullanēlarak 

deĵerlendirilmiĸtir. Bireylerin kemik rezorbsiyon miktarlarē panoramik radyografiler 

¿zerinden hesaplanan Panoramik Mandibular Ķndeks, Mental Ķndeks ve Alveolar Kret 

Oranē ¿zerinden, kemik mineral yoĵunluklarē ise kondil, angulus ve premolar bºlgeden 

alēnan kesitler ¿zerinde ºl­¿len Fraktal Boyut deĵerleri kullanēlarak deĵerlendirilmiĸ, 

b¿t¿n deĵerler kontrol grubu ile karĸēlaĸtērēlmēĸtēr. Ķstatistiksel olarak, DMFT skorlarē 

hari­, ºl­¿len diĵer b¿t¿n parametrelerde hemofili A ve B hastasē bireylerin deĵerleri 

kontrol grubuna gºre anlamlē derecede farklē bulunmuĸtur. Sonu­ olarak, ºzellikle ĸiddetli 

tip hemofili A ve B hastasē bireylerin oral hijyen ve kanamaya eĵilim durumlarēnēn saĵlēklē 

pop¿lasyona gºre olduk­a kºt¿ olmasē nedeniyle hastalar ve aileleri bu durum hakkēnda 

bilgilendirilmeli, eĵitilmeli ve diĸ hekimi kontrolleri ile aĵēz bakēm prosed¿rleri 

sēklaĸtērēlmalēdēr. Saĵlēklē pop¿lasyona gºre kemik rezorbsiyon miktarlarēnēn y¿ksek ve 

kemik mineral yoĵunluklarēnēn d¿ĸ¿k olmasē nedeniyle de hem hematologlarēn hem de bu 

hastalarda aĵēz i­i cerrahi prosed¿rleri planlayan diĸ hekimlerinin ve/veya ­ene 

cerrahlarēnēn bu konu hakkēnda aydēnlatēlmalarē gereklidir. Oral cerrahi prosed¿rler 

planlanēyorsa rezorbsiyon miktarē ve mineral yoĵunluklarēnēn farklēlēĵē gºz ºn¿nde 

bulundurulmalē, gerekli ºnlemler alēnmalēdēr. 

 

Anahtar Kelimeler:  Hemofili, Oral Hijyen, Kemik Yoĵunluĵu, Alveolar Kemik kaybē 
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ABSTRACT 

Acar G. Evaluation of Oral Findings of Hemophilia Patients. Hacettepe University 

Faculty of Dentistry, Department of Oral and Maxillofacial Surgery, Specialization 

Thesis, Ankara, 2023. This study aimed to evaluate the oral hygiene habits and gingival 

bleeding status of patients diagnosed with severe hemophilia A and B using different 

indices and to compare the effect of hemophilia on jaw bones in terms of resorption and 

bone mineral density with the control group. In this study, 48 individuals with severe type 

A and B hemophilia and 49 age- and sex-matched randomly selected control subjects were 

included for comparison. The oral hygiene status of all individuals included in the study 

was evaluated using the Simplified Oral Hygiene Index and DMFT index, and 

inflammation and gingival bleeding values were evaluated using the Gingival Index and 

Gingival Bleeding Time Index. The amount of bone resorption was evaluated using the 

Panoramic Mandibular Index, Mental Index, and Alveolar Crest Ratio calculated on 

panoramic radiographs, and bone mineral density was evaluated using Fractal Dimension 

values measured on sections taken from the condyle, angulus, and premolar region, and 

all values were compared with the control group. Statistically, except for DMFT scores, 

the values of individuals with hemophilia A and B were significantly different from the 

control group in all other parameters measured. In conclusion, since the oral hygiene 

scores and the bleeding tendency of individuals with severe type hemophilia A and B are 

significantly higher than the healthy population, patients and their families should be 

informed and educated about this situation and dental visits and oral care procedures 

should be increased. Both hematologists, dentists, and/or maxillofacial surgeons planning 

oral surgical procedures in these patients should be enlightened about this issue since the 

amount of bone resorption is high and bone mineral density is low compared to the healthy 

population. If oral surgical procedures are planned, the difference in the amount of 

resorption and mineral densities should be taken into consideration and necessary 

precautions should be taken. 

 

Key Words: Hemophilia, Oral Hygiene, Bone Density, Alveolar Bone loss 
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1. GİRİŞ  

Kanama bozukluklarē antik ­aĵlardan beri insanlēĵēn sorunu olan ciddi kan 

hastalēklarēdēr ve kanama bozukluĵu tanēsē konulan hasta sayēsē her ge­en yēl 

artmaktadēr. Toplumun yaĸlanmasē ile birlikte kanama bozukluĵuna sahip birey sayēsē 

da y¿ksek oranlara ulaĸmaktadēr. 

Kanama bozukluklarēndan olan hemofili genetik bir hastalēktēr. Kanēn 

pēhtēlaĸmasē i­in gereken faktºrleri ifade eden genlerdeki genetik mutasyonlardan 

kaynaklanēr. En yaygēn tipi olan hemofili Aôda hastalarēn kanēnda yeterli oranda 

pēhtēlaĸma faktºr¿ 8 bulunmaz. Hemofili Aôya gºre daha az sēklēkla gºr¿len hemofili 

Bôde ise pēhtēlaĸma faktºr¿ 9 kanda eksik yeterli d¿zeyde deĵildir. Sonu­ olarak bu 

hastalēĵa sahip hastalarda yeterli pēhtēlaĸma faktºr¿ bulunmadēĵēndan normalden daha 

uzun s¿re kanayabilirler [1]. 

Hemofili hastalēĵēnēn teĸhis ve tedavi s¿reci ­oĵunlukla ¿lkelerin sosyo-

ekonomik durumunu yansētan, d¿nya ­apēnda b¿y¿k farklēlēklar gºsteren bir s¿re­tir. 

Kanama bozukluĵu olan bireylerin teĸhis ve tedavilerinin yapēlabilmesi i­in hastalēk 

hakkēnda geniĸ bilgi birikimi ve yeterli kapasite gereklidir. Bu, saĵlēk alt yapēsē az 

geliĸmiĸ ¿lkelerde genellikle eksiktir. 

Hemofili gibi nadir gºr¿len kanama bozukluklarēnēn teĸhis ve tedavi 

planlamalarē, daha sēk gºr¿len hastalēklara odaklanma yºn¿ndeki eĵilim nedeniyle 

­oĵu saĵlēk sisteminde yetersiz kalabilmektedir. Hemofilideki bu morbidite ve 

mortalite verilerinin yetersizliĵi bu hastalēkla iliĸkili saĵlēk hizmeti planlanmalarēnē 

engellemektedir. Bu da hen¿z teĸhisi konulmamēĸ ve tedavi almayan hasta sayēsēnēn 

fazlalēĵēnē gºstermekte ve hemofili hastalēĵēnēn ciddiyetini gºlgelemektedir [2]. 

Hemofili hastalēĵēnda hayatē tehdit edebilecek kanamalar nedeni ile diĸ 

hekimliĵinde dikkatli bir ĸekilde deĵerlendirilmeli ve farkēndalēk oluĸturulmalēdēr. 

T¿m hemofili hastalarē arasēnda %14ô¿n¿n ilk teĸhisleri ciddi aĵēz i­i kanama sonrasē 

konulmaktadēr. Bu nedenle diĸ hekimlerinin bu hastalēk hakkēndaki farkēndalēĵēnē 

artērmak ºnemlidir [3]. Bu hastalēkta meydana gelebilecek kanama ataklarē spontan 

olarak meydana gelebilecek kadar ĸiddetli olabilmektedir. Yetersiz aĵēz hijyeninin de 
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durumu daha da karmaĸēk hale getirdiĵi d¿ĸ¿n¿lmektedir. Bu hasta grubunda dental 

kaynaklē problemlerde, tedaviler daha karmaĸēk ve maliyetli olmaktadēr. Bu hastalarēn 

oral hijyen durumlarēnē belirlemek, bakēm ve tedavi ihtiya­larēnē anlamak, bu hastalēk 

grubundaki bireylerin genel saĵlēklarēnēn d¿zeltilmesi ve hastalēk risklerinin 

azaltēlmasē a­ēsēndan ºnem taĸmaktadēr. 

Yēllar i­inde geliĸtirilen tedaviler sayesinde, g¿n¿m¿zde, hemofili hastalēĵēna 

bireylerin yaĸam beklentisi gittik­e y¿kselmektedir. Bu sayede ĸiddetli hemofili olan 

bireyler de dahil olmak ¿zere hemofili hastalarē bireyler de toplumun ortalama yaĸam 

ºmr¿ne sahip olabilmektedir. Hemofilili bireylerin beklenen yaĸ ortalamalarēndaki bu 

artēĸ nedeniyle de hemofili ile iliĸkili komorbit hastalēklarēn tanēnmasēnēn yolu 

a­ēlmēĸtēr. ¥zellikle, g¿n¿m¿zde, hemofili hastalarēndaki azalmēĸ kemik yoĵunluĵu ve 

artan kērēk riski yeni ­alēĸmalarēn odak konusu haline gelmiĸtir. 

Bu ­alēĸmada hemofili hastalarēnēn oral hijyen ve oral kanama durumlarēnē 

farklē indeksler kullanarak belirlemek, oral hijyen ile kanama problemleri arasēndaki 

iliĸkiyi incelemek ama­lanmēĸtēr. Bu iliĸkinin ortaya konulmasē sayesinde hastalara 

daha uygun ºnerilerde bulunmak, morbiditeyi azaltmak ve diĸ hekimlerini 

bilgilendirmek ama­lanmēĸtēr. 

Ayrēca ­ene kemiklerinin mineral yoĵunluklarē ve rezorbsiyon miktarlarē da 

farklē ºl­¿m metotlarē kullanēlarak incelenmiĸ, oral cerrahi prosed¿rlerin 

gerekliliĵinde dikkat edilmesi gereken hususlar ortaya konulmaya ­alēĸēlmēĸtēr. ¢ene 

cerrahlarēnēn bu hastalar sºz konusu olduĵunda daha fazla bilgi birikimlerinin olmasē 

ve alēnabilecek ek cerrahi ºnlemler konusunda fikir vermesi ama­lanmēĸtēr. 

Literat¿rde hemofili hastalarēnēn oral hijyen ve kanama durumlarēnē farklē 

indeksler ile karĸēlaĸtēran, ­ene kemiklerindeki kemik mineral yoĵunluĵunun 

araĸtērēlmasē ile hemofili hastalarēndaki kemik rezorbsiyon oranē hakkēnda bilgi veren 

­alēĸmaya rastlanmamēĸtēr. ¢alēĸmanēn kolay bir yºntem kullanēlarak mevcut kemik 

durumunu ortaya koyan araĸtērma ĸeklinin literat¿r bilgisi a­ēsēndan b¿y¿k ºnemi 

bulunmaktadēr. 
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2. GENEL BİLGİLER  

2.1. Normal Hemostaz ve Koagülasyon Mekanizması 

Hemostaz, dolaĸēmdaki kanē akēĸkan halde tutan ve daha sonra bir yaralanma 

meydana geldiĵinde kanamayē durdurmak i­in pēhtē oluĸturan, pēhtēyē yaralanma 

bºlgesiyle sēnērlayan ve sonunda yara iyileĸirken pēhtēyē ­ºzen karmaĸēk bir fizyolojik 

s¿re­tir [4]. 

Hemostaz sistemleri dengesiz olduĵunda, kanama (kontrols¿z kanama) veya 

tromboz (patolojik pēhtēlaĸma) yaĸamē tehdit edebilir. Tek bir plazma prokoag¿lanēnēn 

yokluĵu, bireyi ºm¿r boyu kronik kanamaya, inflamasyona ve transf¿zyon 

baĵēmlēlēĵēna mahk¾m edebilir. Tersine, bir kontrol proteininin yokluĵu pēhtēlaĸmanēn 

kontrols¿z ilerlemesine izin verir ve tromboz, fel­, pulmoner emboli, derin ven 

trombozu ve kardiyovask¿ler olaylarla sonu­lanēr [4]. 

Hemostaz, kanamayē durdurmak i­in vazokonstriksiyon, trombosit adezyonu 

ve agregasyonu ve pēhtēlaĸma enzim aktivasyonunun etkileĸimini i­erir. 

Hemostazēn temel h¿cresel elemanlarē; kan damarlarēnēn intima tabakasēnēn 

vask¿ler h¿creleri, ekstravask¿ler doku faktºr¿ taĸēyan h¿creler ve trombositlerdir. 

Plazma bileĸenleri, pēhtēlaĸma ve fibrinolitik proteinleri ve bunlarēn inhibitºrlerini 

i­erir [5]. 

Ķn vivo hemostaz ¿­ bºl¿me ayrēlabilir: primer, sekonder ve tersiyer. Primer 

hemostaz trombositlerin eylemlerini tanēmlarken sekonder hemostaz faktºr 

proteinlerinin rol aldēĵē pēhtēlaĸma kaskadēnē temsil eder; tersiyer hemostaz, pēhtēlaĸma 

kademesini azaltan, ka­ak pēhtēlaĸmayē kontrol eden ve artēk gerekmediĵinde bir 

pēhtēyē ­ºzen fibrinolitik ve antikoag¿lan sistemleri kapsar [6]. 

2.1.1. Primer Hemostaz 

Primer hemostaz, bir vask¿ler yaralanmaya veya hasarlē endotel h¿crelerinin 

olaĵan dºk¿nt¿s¿ne ilk tepkidir. Kan damarlarē ve trombositler rol alēr. 
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Primer hemostazda, trombositlerin yanē sēra, vask¿ler yaralanma bºlgesinde 

trombosit alēmē ve aktivasyonundan sorumlu multimerik proteinler olan kollajen ve 

vWF (von-Willebrand Faktºr)ônin de etkisi vardēr. 

Damar duvarlarē yaralandēĵēnda, subendotelyal kollajen ve vWF a­ēĵa ­ēkar. 

Vazokonstriksiyon meydana gelir ve trombositler aktive olur. Aktive olan trombositler 

yara bºlgesine yapēĸēr buna da adezyon denilir, daha sonra gran¿l i­eriĵini salar ve 

trombosit tēka­ oluĸturmak i­in diĵer trombositlerle birleĸir buna da agregasyon 

denilmektedir [7]. 

Vazokonstriksiyon ve trombosit tēkacē oluĸumu, damar hasarēna ilk, hēzlē, kēsa 

s¿reli yanētē oluĸturur, ancak uzun vadede b¿y¿k kanamayē kontrol etmek i­in tēka­ 

fibrin ile g¿­lendirilmelidir [7]. 

Trombosit Adezyonu: Damar duvarēnēn yaralanmasē ile ekstrasel¿ler 

matriksin kollajeni a­ēĵa ­ēkar. Hasarlē endotelyal h¿crelerin sitoplazmik depolarēndan 

vWF serbestleĸir ve yaralanma bºlgesine yapēĸēr. vWF ile subendotelyumdaki GP 

(Glikoprotein)ôlerden GP Ib-IX-Vôe baĵlanēr. Trombosite ise y¿zeyindeki GPIb 

aracēlēĵē ile baĵlanarak trombositin hasarlē endotel h¿cresine adezyonu ger­ekleĸir. 

Ayrēca trombosit y¿zeyindeki GPIb ile endotelyal P-selektinôe baĵlanarak adezyonu 

destekler [8, 9]. 

Daha sonra trombositler a­ēĵa ­ēkan subendotelyal kollajen ile etkleĸime girer, 

bu da trombosit aktivasyonuna yol a­arak h¿cre i­i kaskadē baĸlatēr. Aktive olan 

trombositlerin alfa ve dens gran¿lleri salēnēr [8, 10]. 

Trombosit Agregasyonu: Adezyonun ardēndan trombositler, vask¿ler 

yaralanma bºlgelerindeki adenozin difosfot (ADP) ve kollajen gibi agonistler 

tarafēndan spesifik baĵlantē bºlgelerine baĵlanarak aktive edilir. Aktive olan 

trombositlerin h¿cre i­i kalsiyum d¿zeyleri artar ve depolardan gran¿l i­erikleri salēnēr  

[11, 12]. 

Trombosit kalsiyumundaki artēĸ, trombositte bir dizi yapēsal ve fonksiyonel 

deĵiĸiklik ile sonu­lanēr ve membran fosfolipidlerinden araĸidonik asidi serbest 

bērakan membran fosfolipaz A2 aktivitesini uyarēr. Salēnan Araĸidonik asit, 
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siklooksijenaz 1 enzimi tarafēndan bir ara ¿r¿n prostaglandin H2'ye (PGH2) 

dºn¿ĸt¿r¿l¿r. PGH2 ayrēca tromboksan sentaz tarafēndan tromboksan A2 (TXA2)'ye 

metabolize edilir. TXA2, trombositlerin g¿­l¿ bir aktivatºr¿d¿r [12, 13]. 

Trombosit agregasyonunda yer alan ana adezyon molek¿l¿, membran proteini 

olan GPIIb/IIIa kompleksidir. GPIIb/IIIa, hem plazma zarēnda hem de a-gran¿llerde 

trombositlerde y¿ksek yoĵunlukta bulunan bir integrin reseptºr¿d¿r. Trombositleri 

aktive eden agonistler GPIIb/IIIaônēn ind¿klenmesini saĵlar. Fibrinojen, bitiĸik 

trombositler ¿zerindeki iki GPIIb/IIIa molek¿l¿ arasēnda bir kºpr¿ gºrevi gºr¿r. 

Fibrinojenin aldēĵē kºpr¿ gºrevini vWF de alabilir [12-14]. 

Sekresyon: Aktive trombositlerin gran¿ler i­eriklerini ortama salmasēdēr. 

Trombositlerin aktivasyonu ile trombositlerdeki mikrofilamentler kasēlarak gran¿lleri 

sēkēĸtērēr. Alfa gran¿llerin ve lizozomlarēn i­erikleri y¿zeye baĵlē kanalik¿ler 

sistemden akarken yoĵun gran¿ller i­eriklerinin salgēlandēĵē plazma zarēna gº­ eder. 

Yoĵun gran¿llerin i­erikleri primer hemostazē g¿­lendiren vazokonstr¿ktºrler ve 

trombosit agonistleridir. Alfa gran¿llerinin i­eriĵinin ­oĵu ise sekonder hemostazda 

yer alan b¿y¿k molek¿ll¿ pēhtēlaĸma proteinleridir. 

Sonu­ olarak yaralanmayē takip eden ilk dakika i­inde bu trombosit 

reaksiyonlarē tarafēndan ¿retilen kararsēz primer hemostatik tēka­ genellikle 

kanamanēn ge­ici kontrol¿n¿ saĵlamak i­in yeterlidir. ADP ve TXA2 ile trombosit 

aktivasyonunun y¿ksek d¿zeyde lokalize artēĸē, endotel hasarē alanēnē tēkamaya 

yetecek kadar b¿y¿k bir trombosit k¿tlesi ile sonu­lanēr [6, 12, 14]. 

2.1.2. Sekonder Hemostaz 

Sekonder hemostaz pēhtēlaĸma faktºr¿ yolu olarak bilinir ve plazmada bulunan 

bir dizi pēhtēlaĸma proteininin bir fibrin pēhtēsē oluĸturmak ¿zere aktivasyonunu ifade 

eder. Primer hemostazda oluĸan ge­ici ve zayēf hemostatik tēka­ fibrin pēhtēsē ile 

saĵlamlaĸēr. Gºrev alan proteinler pēhtēlaĸma sērasēnda aktive olan normalde inaktif 

halde proenzimler halinde plazmada dolaĸērlar [6]. 



6 

Pēhtēlaĸma faktºr¿ yolunda, pēhtēlaĸma kaskadē tarafēndan protrombinin 

trombine aktivasyonu, trombositleri daha da aktive etmeye ve trombosit tēkacēnē 

destekleyen fibrin matrisini oluĸturmaya yardēmcē olur [6]. 

2.1.3. Pıhtılaşma Mekanizması 

Pēhtē, her yºne uzanan ve kan h¿crelerini, trombositleri ve plazmayē tutan bir 

fibrin lif aĵēndan oluĸur. Fibrin lifleri ayrēca kan damarlarēnēn hasarlē y¿zeylerine de 

yapēĸēr; bu nedenle kan pēhtēsē herhangi bir damar a­ēklēĵēna yapēĸēr ve bºylece daha 

fazla kan kaybēnē ºnler [13, 14]. 

Kan ve dokularda kan pēhtēlaĸmasēna neden olan veya etkileyen 50ôden fazla 

madde bulunmuĸtur. Bunlardan bazēlarē pēhtēlaĸmayē teĸvik eden prokoag¿lanlar iken 

diĵerleri ise pēhtēlaĸmayē engelleyen antikoag¿lanlardēr. Kanēn pēhtēlaĸēp 

pēhtēlaĸmayacaĵē bu iki madde grubu arasēndaki dengeye baĵlēdēr [13]. 

Kan dolaĸēmēnda, normal olarak antikoag¿lanlar baskēndēr, bu nedenle kan, kan 

damarlarēnda dolaĸērken pēhtēlaĸmaz. Bununla birlikte, bir damar yērtēldēĵēnda, doku 

hasarē alanēndaki prokoag¿lanlar aktive olur ve antikoag¿lanlarē ge­ersiz kēlar ve 

ardēndan bir pēhtē geliĸir [13]. 

Pēhtēlaĸma mekanizmasē temel olarak 3 adēmda ger­ekleĸir; ilk olarak 

protrombin aktivatºr¿ olarak adlandērēlan aktifleĸmiĸ maddelerden oluĸan bir 

kompleksin oluĸumu meydana gelir. Bu, damar yērtēlmasēna veya kanēn kendisinde 

meydana gelen yaralanmaya karĸē oluĸur. Ķkinci olarak oluĸan protrombin aktivatºr¿ 

protrombinin trombine dºn¿ĸ¿m¿n¿ katalize eder. ¦­¿nc¿ olarak trombin fibrinojeni 

fibrin liflerine dºn¿ĸt¿ren bir enzim gºrevi gºr¿r [13]. 

Pēhtēlaĸma mekanizmasēnē ilk adēmē olan protrombin aktivatºr¿ oluĸumu 

karmaĸēk mekanizmalar sonucu oluĸmaktadēr. 

Bu mekanizmalar; damar duvarēna ve bitiĸik dokuya travma, kan travmasē ya 

da kanēn hasarlē endotelyal h¿crelerle veya kan damarē dēĸēndaki doku elemanlarē ile 

temasē sonucu devreye girmektedir. Protrombin aktivatºr¿n¿n genelde damar 

duvarēna ve ­evre dokulara travma ile baĸlayan dēĸ yolla ya da kanda baĸlayan i­ yolla 
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oluĸtuĵu d¿ĸ¿n¿lmektedir; ancak ger­ekte bu iki yol s¿rekli olarak birbirleri ile 

etkileĸmektedir [6, 13, 15]. 

Hem dēĸsal hem de i­sel yollarda, kan pēhtēlaĸma faktºrleri adē verilen bir dizi 

farklē plazma proteini ºnemli bir rol oynar. Bu proteinlerin ­oĵu, proteolitik enzimlerin 

inaktif formlarēdēr. Aktif formlara dºn¿ĸt¿r¿ld¿ĵ¿nde, enzimatik eylemleri pēhtēlaĸma 

s¿recinin ardēĸēk, basamaklē reaksiyonlarēna neden olur. 

Pēhtēlaĸma faktºrlerinin ­oĵu Romen rakamlarēyla belirtilmiĸtir. Faktºr¿n 

etkinleĸtirilmiĸ halini belirtmek i­in, faktºr VIIIôin (FVIII ) etkinleĸtirilmiĸ 

durumunu belirtmek i­in faktºr VIIIa gibi, Romen rakamēndan sonra k¿­¿k ñaò 

harfi eklenir [13, 16]. 

Pıhtılaşmayı Başlatmak (Protrombin Aktivatörü Oluşumu) İçin Dışsal 

Yol: Protrombin aktivatºr¿n¿n oluĸumunu baĸlatmak i­in dēĸsal yol, kanla temas eden 

travmatize vask¿ler duvar veya travmatize ekstravask¿ler dokularla baĸlar. 

Ķlk olarak travmatize dokudan doku faktºr¿ (veya doku tromboplastini) adē 

verilen ­eĸitli faktºrlerin bir kompleksi serbestleĸir. Bu doku faktºr¿ doku zarlarēndan 

gelen fosfolipitler ve lipoprotein kompleksinden oluĸur. 

Doku faktºr¿-lipoprotein kompleksi kan pēhtēlaĸma faktºr¿ VII (FVII)  ile 

kompleks oluĸturur ve Ca+ varlēĵēnda aktif faktºr X (FXa) oluĸumu i­in enzimatik 

olarak etki eder. 

FXa, faktºr V (FV) ile birleĸerek protrombin aktivatºr kompleksini oluĸturur. 

Birka­ saniye i­inde Ca+ varlēĵēnda protrombin, trombini oluĸturur ve pēhtēlaĸma 

mekanizmasē ileride anlatēlacak olduĵu gibi devam eder. 

Ķlk baĸta, protrombin aktivatºr kompleksindeki FV aktif deĵildir, ancak 

pēhtēlaĸma ve trombin oluĸmaya baĸladēĵēnda, trombinin proteolitik etkisi FV'i aktive 

eder. Bu aktivasyon daha sonra protrombin aktivasyonunun ek bir g¿­l¿ hēzlandērēcēsē 

olur. S¿re­ bir kez baĸladēĵēnda trombin, FV aracēlēĵē ile t¿m s¿reci hēzlandēran bir 

pozitif geri besleme etkisine sahiptir [12, 13, 16]. 



8 

Pıhtılaşmayı Başlatmak (Protrombin Aktivatörü Oluşumu) İçin İçsel Yol: 

Protrombin aktivatºr¿n¿n oluĸumunu baĸlatmak i­in ve dolayēsēyla pēhtēlaĸmayē 

baĸlatmak i­in ikinci mekanizma, kanda travma veya travmatize bir kan damarē 

duvarēndan kanēn kollajene maruz kalmasēyla baĸlar. 

Ķlk olarak kan travmasē faktºr XII (FXII)ônin aktivasyonuna ve trombosit 

faktºr¿ 3 adē verilen trombosit fosfolipidlerinin salēnēmēna neden olur. Trombosit 

faktºr¿ 3 sonraki pēhtēlaĸma reaksiyonlarēnda rol almaktadēr. 

Aktive edilen faktºr XII (FXII), y¿ksek molek¿ler aĵērlēklē kininojen ile faktºr 

XIôi (FXI) aktive eder. Bu s¿re­ prekallikrein tarafēndan hēzlandērēlēr. 

Aktive edilen FXI, faktºr IX (FIX) aktive eder. 

Bundan sonraki adēm faktºr X (FX)ôun aktivasyonudur. Bunun i­in aktive FIX 

ile trombosit fosfolipidleri, travmatize trombositlerden trombosit faktºr¿ 3 ve aktive 

FVIII uyum i­erisinde ­alēĸmalēdēr. FVIII veya trombosit yetersizliĵinde bu adēm 

aksar. 

Ķ­sel yoldaki protrombin aktivatºr¿ oluĸumundaki son adēm dēĸsal yol ile 

aynēdēr; yani aktive faktºr X, FV ve trombosit veya doku fosfolipidleri ile birleĸerek 

protrombin aktivatºr¿ adē verilen kompleksi oluĸturur [12, 13, 16]. 

Protrombin Aktivatörünün Protrombini Trombine Çevirmesi: Protrombin 

aktivatºr¿, yeterli miktarda iyonik kalsiyum (Ca2+) varlēĵēnda protrombinin trombine 

dºn¿ĸmesine neden olur. Trombin, fibrinojen molek¿llerinin 10 ila 15 saniye i­inde 

fibrin liflerine polimerizasyonuna neden olur. 

Bu nedenle, kan pēhtēlaĸmasēna neden olan hēz sēnērlayēcē faktºr, genellikle 

protrombin aktivatºr¿n¿n oluĸumudur, bu oluĸumun devamēndaki reaksiyonlar 

deĵildir, ­¿nk¿ devam eden basamaklar normalde hēzlē bir ĸekilde pēhtēyē oluĸturmak 

i­in meydana gelir. 

Protrombinin trombine dºn¿ĸt¿r¿lmesinde trombositler de ºnemli bir rol 

oynar, ­¿nk¿ protrombinin ­oĵu ilk ºnce hasarlē dokuya zaten baĵlē olan 

trombositlerdeki protrombin reseptºrlerine baĵlanēr [13]. 
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Protrombin, karaciĵer tarafēndan s¿rekli olarak oluĸturulur ve v¿cutta kanēn 

pēhtēlaĸmasē i­in s¿rekli olarak kullanēlēr. Karaciĵer protrombin ¿retemezse, yaklaĸēk 

bir g¿n i­inde plazmadaki protrombin konsantrasyonu normal kan pēhtēlaĸmasēnē 

saĵlayamayacak kadar d¿ĸer. 

K vitamini, karaciĵer tarafēndan protrombinin normal aktivasyonu ve ayrēca 

birka­ diĵer pēhtēlaĸma faktºr¿ i­in gereklidir. Bu nedenle, K vitamini eksikliĵi veya 

normal protrombin oluĸumunu engelleyen karaciĵer hastalēĵēnēn varlēĵē, protrombini 

o kadar d¿ĸ¿k bir seviyeye indirebilir ki, kanama eĵilimi ortaya ­ēkar [13]. 

Fibrinojenin Fibrine Dönüşümü ile Sonuç Pıhtı Oluşumu: Fibrinojen, 

plazmada 100 ila 700 mg/dl miktarlarēnda oluĸan y¿ksek molek¿ler aĵērlēklē bir 

proteindir (molek¿l aĵērlēĵē å340.000). Fibrinojen karaciĵerde oluĸur ve karaciĵer 

hastalēĵē dolaĸēmdaki fibrinojen konsantrasyonunu azaltabilir. 

Trombin ise zayēf proteolitik kapasitesi olan bir protein enzimdir. Her bir 

fibrinojen molek¿l¿nden 4 d¿ĸ¿k aĵērlēklē peptid a­ēĵa ­ēkarēr ve fibrin lifleri 

oluĸturmak i­in bir fibrin monomer molek¿l¿ meydana gelir. Bir­ok fibrin monomer 

molek¿l¿ ise uzun fibrin liflerine polimerize olur. Bu polimerizasyonun ilk 

aĸamalarēnda zayēf hidrojen baĵlar vardēr ve bu nedenle ilk oluĸan pēhtē zayēftēr, 

kolaylēkla par­alanabilir. Bu nedenle sonraki birka­ dakika i­erisinde fibrin stabilite 

edici faktºr devreye girer ve oluĸan pēhtēyē g¿­lendirir. Fibrin stabilite edici faktºr 

plazma globulinlerinde ve pēhtēda tutulan trombositlerde bulunur. Ancak fibrin 

stabilize edici faktºr¿n fibrin liflerinde etkili olabilmesi i­in aktive edilmesi gerekir. 

Fibrin oluĸumuna neden olan trombin fibrin stabilize edici faktºr¿ de aktive eder. Bu 

aktive edilen madde fibrin monomerleri arasēnda kuvvetli kovalent baĵlar ve fibrin 

lifleri arasēnda ­oklu ­apraz baĵlar kurarak fibrin aĵēnēn 3 boyutlu g¿c¿ne muazzam 

g¿­ katar [13]. 

2.2. Kanama Bozuklukları 

Kanama bozukluklarē; vask¿ler bozukluklar, trombositopeni, trombosit 

fonksiyon bozukluklarē, koag¿lasyon bozukluklarē nedeniyle olabilir. 
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Kanama paterni etiyolojisine baĵlē olarak tahmin edilebilir. Vask¿ler ve 

trombosit bozukluklarē mukºz membranlardan ve deri i­ine doĵru kanama eĵiliminde 

iken, koag¿lasyon bozukluklarēnda kanama sēklēkla eklemlere veya yumuĸak dokuya 

doĵrudur (Tablo 2.1) [14]. 

Tablo 2.1. Trombosit/damar duvarē veya pēhtēlaĸma faktºrleri hastalēklarē arasēndaki 

klinik farklēlēklar 

             Trombosit/Damar Duvarı 

Hastalıkları 

Pıhtılaşma 

Hastalıkları 

Mukozal Kanama          Yaygēn Nadir 

Peteşi Yaygēn Nadir 

Derin Hematom Nadir Karakteristik 

Cilt kesiklerinden kanama     Israrcē Minimal 

Cinsiyet Eĸit >80 Erkek 

2.2.1.  Vasküler ve Trombosit Anormalliklerinin Neden Olduğu Kanama 

Bozuklukları 

Vasküler Bozukluklar 

Vask¿ler bozukluklar, kolay morarma ve k¿­¿k damarlardan spontan kanama 

ile karakterize heterojen bir grup hastalēktēr. Altta yatan anormallik ya damarlarēn 

kendisinde ya da perivask¿ler baĵ dokularēndadēr. 

Tek baĸēna vask¿ler defektlerin neden olduĵu ­oĵu kanama vakasē ĸiddetli 

deĵildir. Sēklēkla, kanama esas olarak deridedir ve peteĸi, ekimoz veya her ikisine birden 

neden olur. Bazē rahatsēzlēklarda mukoza zarlarēndan da kanama olur. Bu koĸullarda 

standart tarama testleri normaldir. Kanama zamanē genellikle normaldir ve diĵer 

hemostaz testleri de normaldir. Vask¿ler kusurlar kalētsal veya edinilmiĸ olabilir [14]. 

Kalıtsal Vasküler Bozukluklar 

Kalıtsal hemorajik telenjiektazi; Bu nadir gºr¿len hastalēk, otozomal 

dominant bir ºzellik olarak bulaĸēr. Hastalēĵēn temelinde, endotelyal protein olan 

endoglin mutasyonlarē gibi ­eĸitli genetik kusurlar yatmaktadēr. ¢ocukluk dºneminde 
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ortaya ­ēkan ve yetiĸkinlikte sayēlarē giderek artan mikrovask¿ler ĸiĸlikler geniĸler. Bu 

telenjiektaziler deride, mukoza zarlarēnda ve i­ organlarda geliĸir. 

Bağ Dokusu Bozuklukları: Ehlers-Danlos sendromlarēnda, kusurlu trombosit 

yapēĸmasē, eklemlerin aĸērē uzayabilmesi ve hiperelastik hassas deriden kaynaklanan 

purpura ile kalētsal kollajen anormallikleri vardēr. Psºdoksantoma elastikum arteriyel 

hemoraji ve tromboz ile iliĸkilidir. Hastalar minºr travma veya turnike uygulamasē 

sonrasē y¿zeyel morarma ve purpura ile baĸvurabilirler. Ameliyattan sonra kanama ve 

kºt¿ yara iyileĸmesi sorun olabilir. 

Dev Kavernöz Hemonjiyom: Bu konjenital malformasyonlar bazen yaygēn 

damar i­i pēhtēlaĸmanēn laboratuvar ºzelliklerine ve bazē durumlarda trombositopeniye 

yol a­an kronik pēhtēlaĸma aktivasyonuna neden olur. 

Edinilmiş Vasküler Bozukluklar 

> Basit Kolay Morarma: Saĵlēklē ve ºzellikle de doĵurganlēk ­aĵēndaki 

kadēnlarda gºr¿len, yaygēn, iyi huylu bir hastalēktēr. 

> Senil Purpura: Kutanºz kan damarlarēnēn destek dokularēnēn atrofisinin 

neden olduĵu bir hastalēktēr ve esas olarak ºn kollarēn ve ellerin dorsal yºnlerinde 

gºr¿l¿r. 

> Bakteriyal, viral veya Riketsiyal Kökenli Purpura: enfeksiyonlarla iliĸkili 

purpura organizmanēn vask¿ler hasarēndan veya imm¿n kompleks oluĸumunun bir 

sonucu olarak purpuraya neden olabilir. 

> Henoch Schönlein Sendromu: ¢ocuklarda gºr¿l¿r ve sēklēkla akut ¿st 

solunum yolu enfeksiyonunu takip eder. Immuno globulin A aracēlē bir vask¿littir. 

Lokalize ºdem ve kaĸēntē eĸlik eder. 

> C Vitamini Eksikliği: Vitamin eksikliĵinde defektif kollajen perifolik¿ler 

peteĸi, morarma veya mukozal kanamaya neden olabilir. 

> Steroid Purpurası: Uzun s¿reli steroid alanlarda veya Cushing sendromu 

ile iliĸkili olarak kusurlu vask¿ler dokudan kaynaklanan purpura gºr¿l¿r. 
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Trombositopeni 

Trombosit azlēĵē (Trombositopeni) veya anormal trombosit fonksiyonu ile 

iliĸkili anormal kanama spontan cilt purpurasē, mukozal kanama ve travma sonrasē 

uzun s¿reli kanama ile karakterizedir. (Tablo 2.2.) [14] 

Tablo 2.2. ¥zet tabloda Trombositopeni nedenleri 

ü Trombosit Üretim Azlığı 

Se­ici Megakaryosit Depresyonu (nadir konjenital defektler, ila­lar, kimyasal 

ajanlar, viral enfeksiyonlar) 

Kemik Ķliĵi Yetmezliĵi (sitotoksik ila­lar, radyoterapi, apilastik anemi, lºsemi, 

myelodisplastik sendrom, miyelofibrozis, multiple myeloma, kemik iliĵi 

infiltrasyonu, megaloblastik anemi, Ķnsan imm¿nyetmezlik virus enfeksiyonu) 

ü Artmış Trombosit Kullanımı 

Ķmm¿nite (otoimm¿n, idiopatik, sistemik lupus eritematozus, kronik lenfositik 

lºsemi, lenfoma, viral enfeksiyon, ila­lar, post-transfuzyonal purpura 

Yaygēn Damar i­i Pēhtēlaĸma 

Trombotik Trombositik Purpura 

ü Trombositlerin anormal Dağılımı 

Splenomegali 

ü Dilusyon Kaybı 

Y¿ksek miktarlarda kan transf¿zyonu 

 

Trombosit Fonksiyon Bozuklukları 

Normal trombosit sayēsē ve normal vWF seviyelerine raĵmen cilt ve mukozal 

kanama gºsteren hastalarda trombosit fonksiyon bozukluklarēndan ĸ¿phelenilir. Bu 

bozukluklar kalētsal veya edinsel olabilir [14]. 

ü Kalıtsal Bozukluklar 

Nadir gºr¿l¿rler ve hemostatik trombosit tēkacē oluĸumundaki trombosit 

reaksiyonlarēnēn farklē fazlarēndaki herhangi bir kusurdan kaynaklanabilir [14]. 

Trombasteni (Glanzmann Hastalığı): Bu otozomal resesif bozukluk, birincil 

hemostatik mekanizmadaki trombosit agregasyonunun baĸarēsēz olmasēna yol a­ar. 

GPIIb veya IIIa'yē kodlayan genlerdeki ­eĸitli farklē mutasyonlardan kaynaklanēr. 
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Genellikle yenidoĵan dºneminde ortaya ­ēkar ve karakteristik olarak trombositler in 

vitro olarak ristosetin dēĸēnda herhangi bir agoniste agrege olmaz [14]. 

Bernard Solier Sendromu: GPIb genindeki mutasyona baĵlē oluĸur ve 

otozomal ­ekinik karakter gºsterir. Trombositler normalden daha b¿y¿kt¿r ve vWFôe 

baĵlantē kusuru vardēr. Bu nedenle subendotelyal baĵ dokularēna yapēĸma ve trombosit 

agregasyonu kusurludur. Deĵiĸik derecelerde trombositopeni gºr¿l¿r. 

ü Edinilmiş Bozukluklar 

Antitrombosit İlaç Kullanımı: Aspirin tedavisi trombosit fonksiyon 

bozukluklarēnēn en yaygēn nedenidir. Aspirin kullanēmēndaki trombosit fonksiyon 

bozukluĵunun nedeni bozulmuĸ TxA2 sentezi nedeni ile oluĸan siklo-oksijenaz 

inhibisyonudur. 

Aspirine ek olarak kullanēlabilen dipiridamol adenozinin geri alēmēnē bloke 

ederek trombosit agregasyonunu inhibe eder. 

Klopidogrel ve prasugrel ADPônin trombosit reseptºr¿ne baĵlanmasēnē inhibe 

eder. 

Intravenºz ajanlar olan abciximab, eptifibatid ve tirofiban ise GPIIb/IIIa 

reseptºr bºlgelerini inhibe ederek etki gºsterir. 

Bu ila­larēn hepsinde de ge­ici trombositopeni riski vardēr [14]. 

Hiperglobulinemi:  Multipl miyelom veya Waldenstrºm hastalēĵē ile iliĸkili 

hiperglobulinemi, trombosit yapēĸmasē, salēnēmē ve agregasyonu ile etkileĸime neden 

olabilir. 

Miyeloproliferatif ve miyelodisplastik bozukluklar : Trombosit 

fonksiyonunun i­sel anormallikleri, esansiyel trombositemi, diĵer miyeloproliferatif 

ve miyelodisplastik hastalēklarē olan bir­ok hastada ve paroksismal nokturnal 

hemoglobin¿ride gºr¿l¿r. 

Üremi: Bu, trombosit fonksiyonunun ­eĸitli anormallikleri ile iliĸkilidir [14]. 
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2.2.2. Koagülasyon Bozuklukları 

Kalıtsal Koagülasyon Bozuklukları 

Pēhtēlaĸma faktºrlerinin her birinin kalētsal eksiklikleri tanēmlanmēĸtēr. 

Hemofili A (FVIII eksikliĵi), hemofili B (Chrismas Hastalēĵē, faktºr IX 

eksikliĵi) ve von Willebrand hastalēĵē (vWH) en sēk gºr¿lenlerdir; diĵerleri daha 

nadirdir. Hemofili A ve B, FVIII  ve FIX pēhtēlaĸma faktºr¿ genlerindeki patojenik 

varyantlarēn sonucudur [17]. 

D¿nya Hemofili Federasyonu (DHF) yēllēk anketlerine dayanan hemofili 

prevalansēna iliĸkin tahminler, d¿nya ­apēnda hemofili hastasē erkeklerin 1.125.000 

olduĵunu, bunlarēn ­oĵunun hen¿z teĸhis edilmediĵini ve tahmini olarak 418.000 aĵēr 

hemofili hastasē olduĵunu gºstermektedir [17]. 

Hemofil Aônēn t¿m hemofili vakalarēnēn %80-85ôini oluĸturduĵu; hemofili 

Bônin ise t¿m hemofili vakalarēnēn %15-20ôsini oluĸturduĵu tahmin edilmektedir.[2] 

Faktºr VIII ve IX'un her ikisi de, faktºr X'i aktive eden intrinsik yoldaki rolleri 

aracēlēĵēyla sekonder hemostaza (fibrin pēhtēsē oluĸumu) katkēda bulunur [14]. 

Hemofili A 

Hemofili A, kalētsal pēhtēlaĸma faktºr¿ eksikliklerinin en yaygēn olanēdēr. 

Buradaki kusur plazma FVIIIôin yokluĵu veya d¿ĸ¿k seviyede olmasēdēr. 

Hastalarēn yaklaĸēk yarēsēnda FVIII geninde missense veya frameshift 

mutasyonlarē/delesyonlarē vardēr. Diĵerlerinde ise FVIII geninin X kromozomunun 

inervasyonla kērēldēĵē bir mutasyon gºr¿l¿r. Bu mutasyon ĸiddetli Hemofili A 

oluĸumuna yol a­ar [14]. 

Faktºr VIII geni, X kromozomunun uzun kolunun ucuna yakēn bir yerde 

bulunur. Son derece b¿y¿kt¿r ve 26 ekzondan oluĸur [18, 19]. 

X kromozomuna baĵlē ­ekinik kalētēm vardēr. 
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Kadēn hemofili taĸēyēcēlarē ilgili genetik kusur i­in heterozigottur. Bu nedenle 

aktif faktºr d¿zeylerinin>%50 olmasē beklenir. Bununla birlikte, bazē hemofili 

taĸēyēcēlarē, hafif hemofili hastasē erkeklere benzer semptomlara sahip olabilir [18]. 

Kadēnlar ĸiddetli hemofili nedenleri; her iki ebeveynden de patolojik 

varyantlarēn kalētēmē, aĸērē derecede X kromozomu inaktivasyonu, normal faktºr VIII 

alelini i­eren X kromozomunun kaybē (Turner Sendromu)ôdēr. Hafif kanamalē veya 

azalmēĸ faktºr aktivite seviyesi olan hemofilili kadēn hastalar hafif ĸiddetli hemofilisi 

olan erkek hastalara benzer ĸekilde yºnetilir [13, 17]. 

Ancak negatif aile ºyk¿s¿ olan, taĸēyēcē olmayan bir kadēndan hemofili hastasē 

erkeĵin doĵduĵu sporadik hemofili vakalarēna da rastlanabilir. Sporadik vakalar 

hemofili Aôda ĸiddetli vakalarēn %55ôini, hafif ile orta ĸiddetli vakalarēn %30ôunu 

oluĸturmaktadēr. Negatif aile ºyk¿s¿ hemofili hastalēĵēnē ekarte etmemektedir [15]. 

Hastalēĵēn klinik ĸiddeti FVIII d¿zeyi ile ters orantēlēdēr. Hemofili tanēmē 

normal faktºr aktivite d¿zeyinin %40ôtan daha az olmasēnē tarif eder. Hastalēk ĸiddeti 

plazmadaki faktºr seviyeleri ile ters orantēlēdēr [4, 15, 17] (Tablo 2.3). 

Tablo 2.3. Hemofili D¿zeyleri. 

Şiddetli hastalık                                          FVIII  <%1 

Orta şiddetli hastalık                                  FVIII  >%1- <%5 

Hafif şiddetli hastalık                                 FVIII  >%5 - <%40  

FVII: Faktºr 8 

Operasyon ve travma sonrasē kanama, hem aĵēr hem de hafif etkilenen 

hastalarda yaĸamē tehdit eder. Yaygēn olmasa da spontan intraserebral kanama genel 

pop¿lasyona gºre daha sēk gºr¿l¿r ve ciddi hastalēĵē olan hastalarda ºnemli bir ºl¿m 

nedenidir [15]. (Tablo 2.4.) 
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Tablo 2.4. ķiddetli hemofilisi olan bireylerde kanamalarēn sēklēĵē ve yeri [19, 20].    

Yaygēn (%80-100) Az sēklēkla (%20-30) Seyrek (5%-20%) Nadir 

Hemartroz 
¦st gastrointestinal 

kanama, rektal kanama 

Hava yoluna 

kanama 
Psºdot¿mºr 

Kas hematomu 
Hemat¿ri (renal 

kanama) 

Ķntrakraniyal 

hemoraji 

Ķntramural 

bowel 

hematomu 

Cilt morarmasē  

Sinir basēsē 

(kompartmant 

sendromu) 

Spinal 

Hemoraji 

¢ocuklarda; burun 

kanamasē (epistaksis, 

aĵēz i­i kanama) 

   

                                                               

Hemofili A Laboratuvar Bulguları 

ķ¿pheli hemofili vakalarēnda tanēsal deĵerlendirme, tipik olarak hastanēn 

kiĸisel kanama ºyk¿s¿n¿n ve aile ºyk¿s¿n¿n kapsamlē bir ĸekilde gºzden 

ge­irilmesiyle baĸlar. Ardēndan tarama testleri yapēlēr ve spesifik pēhtēlaĸma faktºr¿ 

aktivite ºl­¿mleri ve/veya genetik test ile tanē doĵrulanēr [18]. 

Aktive parsiyel tromboplastin zamanē (APTT), Faktºr VIII pēhtēlaĸma testleri 

anormaldir. APTT uzamēĸ, FVII aktivite ºl­¿m¿ d¿ĸ¿kt¿r. Trombosit fonksiyon 

analizi-100 (PFA-100) ve protrombin zamanē (PT) normaldir [14, 17, 18] (Tablo 2.5.). 

Tablo 2.5.  Hemofili A, Hemofili B ve vWH i­in temel klinik ve laboratuvar bulgularē 

[14]. 

              Hemofili A  Hemofili B vWH 

Kalıtım Şekli      X baĵēmlē X baĵēmlē Dominan 

Trombosit Sayısı  Normal Normal Normal 

PFA 100               Normal Normal Uzamēĸ 

PT                         Uzamēĸ Uzamēĸ Normal 

APTT                   Uzamēĸ Uzamēĸ Normal/Uzamēĸ 

FVIII                   D¿ĸ¿k Normal Azalmēĸ olabilir 

  FIX        Normal D¿ĸ¿k Normal 

vWF                    Normal Normal D¿ĸ¿k veya anormal fonksiyon 
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APTT testi uzarsa APTT testi i­in karēĸtērma ­alēĸmalarē yapēlēr. Karēĸtērma 

­alēĸmalarēnda bir faktºr eksikliĵi ile tutarlē olarak d¿zeltme gºsteriyorsa faktºr 

aktivite seviyeleri ºl­¿l¿r [14, 19]. 

Faktºr aktivite seviyeleri stres ile artabilir. Dºnemsel olarak y¿ksek stres 

koĸullarē altēnda hemofili tespiti veya hemofilinin ĸiddetinin yanlēĸ yorumlanmasēna 

neden olabilir. 

Trombosit sayēsē, FIX ve vWF normaldir. FVIII sayēsē d¿ĸ¿kt¿r. FVIII 

eksikliĵi olan hastalarda vWF antijen testi yapēlarak vWF hastalēĵēnēn dēĸlanmasē 

ºnemlidir. 

Hafif hemofili hastalarēnda APTT normal olabilir 

Taĸēyēcē olanlar DNA problarē ile tespit edilir. 8-10 haftalēk gebelikte koryonik 

biyopsilerle saĵlanan fetal DNA ile tanē konabilir [14, 18, 19]. 

Gebeliĵin 16-20. haftasēnda kordon damarlarēndan alēnan fetal kandaki faktºr 

y¿zdesine bakēlarak antenatal tanē da m¿mk¿nd¿r. Bu yºntem DNA analizinin bilgi 

vermediĵi durumlarda kullanēlēr [14, 15]. 

Hemofili A Klinik Bulguları 

Klinik bulgularē, bozulmuĸ hemostazdan kanamadan kaynaklanan sekele kadar 

ilerleyebilen geniĸ bir yelpazede gºr¿l¿r. Travma sonrasē ani ve gecikmiĸ kanama 

yaygēndēr; masif bir kanama olabilir, g¿nler veya haftalarca s¿rekli sēzēntē ĸeklinde 

devam edebilir. Buna karĸēlēk, k¿­¿k kesiklerden kanama nadirdir. 

Profilaktik tedavinin yaygēnlaĸmasē ile genel kanama sēklēĵē azalmēĸtēr, ºyle ki 

ĸiddetli hastalēĵē olan bazē hastalarda ciddi bir kanama olayē gºr¿lmeyebilir. 

ķiddetili hemofilili yeni doĵanlarēn ­oĵuna yaĸamlarēnēn ilk 1,5 yēlēna kadar 

kolay morarma, hemartroz, oral yaralanmalara baĵlē kanama gibi belirtilerle teĸhis 

konulabilir [21, 22]. 
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ķiddetli hastalēĵēn tersine hafif hemofili uzun s¿re fark edilmeyebilir. Hastalēk 

ancak ºnemli bir hemostatik zorluk (travma veya cerrahi operasyon) durumunda 

ortaya ­ēkabilir [17]. 

Hemofilinin ilk belirtisi dil veya frenulumdaki k¿­¿k kesiklerden baĸlayan 

uzun s¿reli sēzēntē ĸeklinde kanama olabilir. Bºlgeye basēn­ uygulamak kanamayē 

ge­ici olarak kontrol altēna alēr ancak basēn­ ortadan kalktēĵēnda kanama yeniden 

baĸlayēp uzu s¿reler devam edebilir [19]. 

Kanama v¿cudun herhangi bir yerinde olabilir. Yeni doĵanlarda ilk kanama 

bºlgeleri; travmatik doĵum ile iliĸkili olarak merkezi sinir sistemi, sefalohematom gibi 

ekstrakranial yerler olabilirken, doĵum sonrasē s¿nnet, topuk ­ubuklarē, damar yolu 

a­ēlmasē gibi tēbbi m¿dahalelerde de gºr¿lebilir [18, 22]. 

¢ocukluk dºneminde ise ºzellikle y¿r¿meye baĸladēĵēnda morarma, eklem 

kanamalarē ve diĵer kas kanama bºlgeleri daha yaygēndēr. Aĵēz i­i kanamalar ve 

frenulum bºlgesi kanamalarē ­ocukluk dºneminde de sēk gºr¿len kanama bºlgeleridir. 

¥n kafa bºlgesi hematomlarē da yaygēn bir ilk baĸvuru semptomudur. 

Daha b¿y¿k ­ocuklarda ve eriĸkinlerde ise yaygēn gºr¿len kanama bºlgeleri 

eklemler, kaslar, merkezi sinir sistemi kanamalarē ile oral veya gastrointestinal 

kanamalardēr. 

Hemartroz eklem i­i kanama anlamēna gelmektedir ve genelde kanamalarēn 

%80ôini oluĸturur. Spontan hemartrozlar ĸiddetli hastalēĵēn karakteristiĵidir. 

Eklem boĸluĵuna kanama ise sinovyal damarlardan kaynaklanēr. Kanama 

ataklarē genellikle ­eĸitli eklemleri, ºzellikle de aĵērlēk taĸēyan eklemler olan dizleri 

ve ayak bileklerini etkiler. ¢ocuklarda en sēk ayak bilekleri etkilenirken ergenlerde ve 

yetiĸkinlerde ise dizler, dirsekler ve ayak bilekleri etkilenir. 

Hemartroz tanēsē klinik olarak aĵrē, hareket kēsētlēlēĵē ve/veya fizik muayene 

bulgularē ile konur. Hedef eklemin geliĸtiĵi ve bulgularēn yeni olup olmadēĵēnē 

belirlemenin daha zor olduĵu karmaĸēk durumlarda gºr¿nt¿leme yapēlabilir. Hemofili 
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hastalarēnda eklem aspirasyonu genellikle yapēlmaz, ancak bazē karmaĸēk vakalarda 

veya ilk eklem kanamasēnda eklem aspirasyonunu yapēlabilir. 

Hematom oluĸumu da kas i­i kanamanēn sēk gºr¿lme nedenlerindendir. ¢oĵu 

zaman b¿y¿k kas gruplarēnē etkiler. Kas kanamasē yaygēn olabilir ve nºrovask¿ler 

yapēlarē tehlikeye atabilir. ¥zellikle alt bacak ve ºnkolda hematom oluĸumu ile 

kompartman sendromu oluĸabilir  [19]. 

Tedavi edilmeyen veya yetersiz tedavi edilen kanama, fibrºz bir zarla ­evrili 

hematomlu bir psºdot¿mºr oluĸumuna yol a­abilir. Psºdot¿mºrler herhangi bir 

ĸiddette kanama ile ortaya ­ēkabilir, kanama riskini artērabilir ve kanamayē tedavi 

etmeyi daha zor hale getirebilir. Manyetik rezonans gºr¿nt¿leme tanē ve terapºtik 

karar verme i­in yararlē olabilir. 

Burun, oral mukoza, diĸ eti ve frenulum gibi ­ok sayēda orofaringeal bºlgeden 

kanama meydana gelebilir; bazen bu t¿r kanamalar k¿­¿k travmalarē veya diĸ 

prosed¿rlerini takip eder. Ek olarak, ºks¿rme veya kusma, arka yutak veya aĵēz 

tabanēna kanamaya neden olabilir; kanama boyunda diseke olabilir, bu da hava yolu 

bozulmasēna veya hava yolu obstr¿ksiyonuna yol a­abilir [15]. 

Diĸ ­ekimlerinden sonra uzun s¿reli kanamalar meydana gelebilir. Spontan 

hemat¿ri ve bazen intramukozal kanamadan kaynaklanan obstr¿ksiyon ile 

gastrointestinal kanama da gºr¿lebilir. 

Hemofili B 

Klasik hemofili B, dolaĸēmdaki FIX proteininde niceliksel ve/veya niteliksel 

eksikliklere yol a­an FIX genindeki mutasyonlardan kaynaklanēr. 

Faktºr IX'un aktive formu, faktºr IXa, faktºr X'i aktive etme iĸlevi gºren bir 

serin proteazdēr. Aktive edilmiĸ faktºr VIII, faktºr VIIIa, trombosit y¿zeyinde faktºr 

IXa ile bir kompleks oluĸturarak, faktºr IXa tarafēndan faktºr X aktivasyon oranēnē 

ºnemli ºl­¿de hēzlandēran bir kofaktºr gºrevi gºr¿r. 

Hemofili hastalarēnda trombin ¿retimi belirgin ĸekilde azaldēĵē i­in pēhtē 

oluĸumu gecikir. Oluĸan pēhtē hemostatik olarak etkisizdir ve aĸērē kanamaya neden 
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olur. Faktºr VIII veya faktºr IX eksikliĵi faktºr X'i aktive edememeye neden 

olduĵundan, hemofili A ve hemofili B'nin klinik ºzellikleri ve tedavisine yaklaĸēm 

benzerdir [14, 15]. 

Faktºr IX eksikliĵinin kalētēm ve klinik ºzellikleri, hemofili A'nēnkilerle 

aynēdēr. Aslēnda, iki bozukluk sadece spesifik pēhtēlaĸma faktºr¿ tahlilleri ile ayērt 

edilebilir. 

Ķnsidans, hemofili A'nēn beĸte biridir. 

Faktºr IX, X kromozomunun uzun kolunun ucuna yakēn faktºr VIII genine 

yakēn bir gen tarafēndan kodlanēr. Sentezi K vitaminine baĵēmlēdēr. 

Taĸēyēcē tespiti ve antenatal tanē, hemofili A'da olduĵu gibi yapēlēr [14]. 

Replasman tedavisinin prensipleri, hemofili A'nēnkilere benzer [14, 15, 17]. 

Kanama epizodlarē, y¿ksek saflēkta faktºr IX konsantreleri ile tedavi edilir. 

Daha uzun biyolojik yarē ºmr¿ nedeniyle, inf¿zyonlarēn hemofili A'daki faktºr VIII 

konsantreleri kadar sēk verilmesi gerekmez. Rekombinant faktºr IX tercih edilir, ancak 

aynē yanētē elde etmek i­in plazmadan t¿retilen faktºr IX'dan daha y¿ksek dozlara 

ihtiya­ vardēr [14, 17]. 

Vonwillebrand Faktör Eksikliği 

Bu bozuklukta, ilgili genin farklē bºl¿mlerindeki yanlēĸ anlamlē 

mutasyonlardan kaynaklanan vWFôn¿n ya d¿ĸ¿k bir d¿zeyi ya da anormal iĸlevi 

vardēr. 

VWF endotel h¿crelerinde ve megakaryositlerde ¿retilir ve hem birincil hem 

de ikincil hemostazda rol oynar. Birincil hemostazda trombositlerin subendotelyuma 

ve birbirlerine yapēĸmasēnē teĸvik eder ayrēca FVIII i­in taĸēyēcē molek¿ld¿r ve onu 

erken proteolizden korur. VWF plazmada yaklaĸēk 16 saatlik bir yarē ºmre sahiptir 

[14, 18]. 
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VWF'nin kronik y¿kselmesi, yaralanma, iltihaplanma, neoplazi veya 

hamileliĵe verilen akut faz yanētēnēn bir par­asēdēr [14]. 

VWF geninin ­ok sayēda mutasyonu ve 20'den fazla farklē alt tipi 

keĸfedilmiĸtir. Tip 2, fonksiyonel kusurun tipine gºre dºrt alt tipe ayrēlēr. Tip 1, %65-

75'ini ve tip 2 kalanēn ­oĵunu oluĸturur (Tablo 2.6., 2.7.) 

Tablo 2.6. Von Willebrand Hastalēĵēnēn sēnēflandērēlmasē [14]. 

Tip 1                  Kantitatif Kēsmen Eksiklik 

Tip 2                   Fonksiyonel Anomalite 

Tip 3                    Tam eksiklik 

 

Tablo 2.7. Tip 2 vWHônin alt sēnēflamasē 

Alt sınıf    Trombosit ilişkili 

fonksiyon  

FVIII bağlama 

kapasitesi  

 Yüksek multimer 

2A            Azalmēĸ Normal Eksik 

2B       GP1bôye azalmēĸ afinite Normal Genellikle azalmēĸ 

2M       Azalmēĸ Normal Normal 

2N         Normal Azalmēĸ Normal 

GP1b; Glikoprotein 1b.               

Tip-1 ve Tip-3 normal vWF i­erir. Tip-1vWFô¿n kēsmi eksikliĵi iken, Tip-3 

tamamen eksik olmasēdēr [15, 18]. 

Tip 2, VWF yapēsēnēn ve/veya fonksiyonunun niteliksel anormalliklerini i­erir. 

Tip 2 hastalēkta vWF (vWF antijeni) miktarē normal olabilir, ancak genellikle orta 

derecede azalēr [15, 18]. 

VWH en yaygēn kalētsal kanama bozukluĵudur. Genellikle kalētēm otozomal 

dominanttēr. Kanamanēn ĸiddeti, mutasyon tipine ve ABO kan grubu gibi genetik 

etkiye baĵlē olarak olduk­a deĵiĸkendir [14, 18]. 

Kadēnlar, belirli bir vWF eksikliĵinde erkeklerden daha kºt¿ etkilenir. Tipik 

olarak, m¿kºz membran kanamasē (ºrn. epistaks, menoraji), y¿zeysel kesikler ve 

sēyrēklardan kaynaklanan aĸērē kan kaybē ve ameliyat ve travma sonrasē kanama vardēr. 
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ķiddet, farklē t¿rlerde deĵiĸkendir. Tip 3 hastalēk dēĸēnda hemartroz ve kas 

hematomlarē nadirdir [14]. 

Laboratuvar Bulguları: PFA-100 testi anormaldir. Bu da b¿y¿k ºl­¿de 

kanama zamanē testini deĵiĸtirir. Faktºr VIII seviyeleri genellikle d¿ĸ¿k olduĵundan 

tanēyē kesinleĸtirmek i­in FVIII/vWF baĵlanma testi yapēlēr. 

APTT uzayabilir. VWF seviyeleri genellikle (alt tipine baĵlē olarak) d¿ĸ¿kt¿r. 

Ristosetin varlēĵēnda plazmada kusurlu trombosit agregasyonu gºr¿l¿rken 

diĵer ajanlara agregasyon normaldir. 

Multimer teĸhisi ile alt tipi belirlenir. 

Trombosit sayēsē Tip-2B alt tipinde d¿ĸ¿kt¿r, diĵer alt tiplerinde normaldir [14, 

19]. 

Diğer Pıhtılaşma Faktör Eksiklikleri 

Fibrinojen eksikliĵi, protrombin, FV, VII, kombine V ve VIII, FX, FXI, FXIII 

veya trombomodulin mutasyonu diĵer pēhtēlaĸma faktºr eksiklikleridir ve nadirdir. 

Deĵiĸken penetrasyonun olduĵu FXI eksikliĵi dēĸēnda t¿m kalētēm otozomal 

resesiftir. Tedavisi i­in rekombinant FVII mevcuttur. Kanama riski, eksikliĵin 

ciddiyeti ile tam bir korelasyon gºstermez. Kanama ancak ameliyat gibi travmalardan 

sonra ortaya ­ēkar. Tedavi fibrinolitik inhibitºr, FXI konsantresi veya taze donmuĸ 

plazmadēr. 

FXIII eksikliĵi, karakteristik olarak gºbek baĵē kanamasē ile birlikte ĸiddetli 

bir kanama eĵilimi yaratēr. FXIII'¿n plazma konsantreleri ve rekombinant 

preparasyonu mevcuttur. 

Edinilmiş Koagülasyon Bozuklukları 

Edinilmiĸ pēhtēlaĸma bozukluklarē, kalētsal bozukluklardan daha yaygēndēr. 

Kalētsal bozukluklarēn aksine, ­oklu pēhtēlaĸma faktºr¿ eksiklikleri gºr¿l¿r. 
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Tablo 2.8. Edinilmiĸ Koag¿lasyon Bozukluklarē [14]. 

K-vitamini baĵēmlē faktºrlerin eksikliĵine baĵlē  

   Yeni doĵanēn hemorajik hastalēĵē 

   Biliyer tēkanēklēk 

   Vitamin Kônēn malabsorbsiyonu 

   Vitamin K antagonist terapi 

   Karaciĵer Hastalēklarē 

   Dissemine Ķntravask¿ler Koag¿lasyon  

Koag¿lasyon Ķnhibisyonu 

   Spesifik Ķnhibitºrler 

   Non-spesifik Ķnhibitºrler 

   Lupus Eritematozus 

Diĵer 

   Masif Transf¿zyon Sendromu 

   L-Asparjinaz 

   M proteini ¿retimi hastalēklarē 

   Heparin Tedavisi 

 

2.3. Herediter Koagülasyon Bozukluklarının Tedavi Protokolü 

Geliĸmiĸ ¿lkelerde hemorajik bozukluĵu olan hastalarēnēn bakēmlarē i­in 

oluĸturulmuĸ merkezler hastalarēn uygun, s¿rekli ve y¿ksek kalitede tēbbi hizmetler 

almalarēnē ve kapsamlē bakēma eriĸebilmelerini saĵlayarak bu hastalēklarēn yºnetimini 

saĵlarlar [14]. 

Bu ulusal veya bºlgesel merkezlerde mutlidisipliner uzman ekibi tarafēndan, 

mevcut saĵlēk sistemine b¿t¿nleĸmiĸ bir program dahilinde optimal bakēmē saĵlarlar. 

Bu hastalarēn t¿m klinik uzmanlēklara, uygun labaratuvar hizmetlerine ve 

gerekli tedavi ara­larēna eriĸimini saĵlayabilmek i­in multidisipliner ve kapsamlē 

bakēm modellerine dayalē tedavi merkezleri kurulmalēdēr. 

DHF'nun D¿nya Kanama Bozukluklarē Kayēt Defteri (DKBD), tedavi ve 

hastalarēn yºnetimini izlemek, hasta sonu­larēnē izlemek ve klinik uygulamaya 
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rehberlik etmek i­in tek tip ve standartlaĸtērēlmēĸ veriler toplamak ¿zere d¿nya ­apēnda 

­evrimi­i bir platform saĵlar. 

Kayēt verileri, bakēm standartlarēnēn analizine izin verir ve klinik ve 

laboratuvar hizmetlerini denetlemek i­in bir ara­ olarak kullanēlabilir; bu da daha 

kaliteli bakēmēn geliĸimini destekleyebilir ve kaynak planlamasē ve tahsisini 

kolaylaĸtērabilir [17]. 

HEMOFİLİ-A ve -B Tedavisi İçin Kullanılan Ajanlar 

Hemofili tedavisi i­in farklē tipte hemostatik ajanlar ve pēhtēlaĸma tedavileri 

mevcuttur. D¿nya ­apēnda kullanēmda olan ­ok ­eĸitli ¿r¿n sēnēflarē ve t¿rleri, hemofili 

tedavi ¿r¿nlerinin evrimini ve yerel saĵlēk kaynaklarē ve kapasitelerindeki farklēlēklarē 

yansētmaktadēr. 

Pēhtēlaĸma faktºr¿ konsantreleri (PFK), kanamalarē tedavi etmek ve ºnlemek 

i­in ­ok g¿venli ve etkili olduklarēndan, hemofili hastalarē i­in tercih edilen tedavidir. 

Ķki ana PFK t¿r¿ vardēr: insan kan baĵēĸ­ēlarē tarafēndan baĵēĸlanan plazmadan 

yapēlan viral olarak inaktive edilmiĸ plazmadan t¿retilen ¿r¿nler ve genetiĵiyle 

oynanmēĸ h¿creler ve rekombinant teknoloji kullanēlarak ¿retilen rekombinant 

¿r¿nler. 

Emicizumab gibi faktºr dēĸē replasman tedavilerinin geliĸtirilmesi, son 

zamanlarda bu t¿r ¿r¿nler klinik uygulamada kullanēlabilir hale geldiĵinden alternatif 

bir tedavi yaklaĸēmē sunmaya baĸlamēĸtēr [17]. 

Bununla birlikte, d¿nyanēn bir­ok yerinde PFK'lara ve emicizumab'a eriĸim 

sēnērlēdēr; Bazē ¿lkelerde saĵlēk hizmeti saĵlayēcēlarē, hemofili tedavisi i­in genellikle 

kriyopresipitat ve taze donmuĸ plazma (TDP) gibi yerel olarak ¿retilen kan ¿r¿nlerine 

g¿venirler. Ancak bu kan ¿r¿nleri PFK'lardan daha az etkilidir ve viral ve bakteriyel 

patojenler i­erebilir. Bu nedenle, m¿mk¿n olduĵunda, viral inaktive edilmiĸ 

plazmadan t¿retilen veya rekombinant PFK'lar, kriyopresipitat ve TDP'ye gºre tercih 

edilir [17, 23]. 
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Bu ¿r¿n sēnēflarē arasēndaki se­im, bulunabilirlik, maliyet ve hasta tercihleri 

gibi yerel kriterlere gºre yapēlmalēdēr. 

ķiddetli hemofili i­in ana tedavi, kanamalarēn tedavisi ve ºnlenmesi i­in uygun 

y¿ksek dozlarda pēhtēlaĸma faktºr¿ saĵladēklarē i­in plazma kaynaklē veya 

rekombinant PFK'lar replasman tedavisidir. 

FVIII PFK; Flakon baĸēna yaklaĸēk 250-3000 IU arasēnda deĵiĸen, IU 

cinsinden ifade edilen ¿r¿n potensi ile etiketlenmiĸ flakonlarda mevcuttur. 

Bir inhibitºr¿n yokluĵunda, intravenºz olarak verilen v¿cut aĵērlēĵēnēn 

kilogramē baĸēna plazma kaynaklē veya rekombinant FVIII'nin her IU'su plazma FVIII 

seviyesini yaklaĸēk 2 IU/dL y¿kseltecektir. Bu artēĸ (aynē zamanda toparlanma olarak 

da adlandērēlēr) birka­ bireysel faktºre baĵlēdēr; en ºnemlisi, v¿cut kitle indeksidir 

(VKĶ). VKĶ'si y¿ksek olan hastalarda daha y¿ksek, VKĶ'si d¿ĸ¿k olan hastalarda daha 

d¿ĸ¿kt¿r [24, 25]. 

FVIII'nin yarē ºmr¿ yetiĸkinlerde yaklaĸēk 12 saattir; yarē ºmr¿ k¿­¿k 

­ocuklarda daha kēsadēr ve yaĸla birlikte artar. 

Dozu hesaplamak i­in, hastanēn kilogram olarak aĵērlēĵē istenen IU/dL 

cinsinden FVIII d¿zeyiyle ­arpēlēr, ardēndan 0,5 ile ­arpēlēr [17]. 

¥rnek: 50 kg Ĭ 40 (istenen IU/dL seviyesi) Ĭ 0,5 = 1000 IU FVIII 

FVIII PFK'larē, birka­ dakika i­inde yavaĸ­a inf¿ze edilmelidir. Verilen dozun 

beklenen FVIII aktivite seviyesini doĵrulamak i­in inf¿zyondan 15-30 dakika sonra 

hastanēn pik faktºr seviyesi ºl­¿lmelidir. Ameliyat ge­iren veya sēk inf¿zyon 

gerektiren ĸiddetli kanamasē olan hastalar i­in, sonraki dozlarēn hesaplanmasēna 

yardēmcē olmak i­in FVIII dip seviyesinin ºl­¿lmesi de dahil olmak ¿zere FVIII 

seviyelerinin laboratuvarda izlenmesi gereklidir [24]. 

FVIII PFK'larēn s¿rekli inf¿zyonu iniĸ ve ­ēkēĸlarē ºnler ve belirli klinik 

durumlarda (ºrn., d¿ĸ¿k yanētlē inhibitºrleri olan hastalarda b¿y¿k cerrahi veya 

ĸiddetli kanama epizodlarē) avantajlē ve daha uygun olabilir. Bununla birlikte, inhibitºr 
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geliĸme riskinin artmasēyla iliĸkili olduĵundan, hafif hemofili hastalarēnda s¿rekli 

inf¿zyon d¿ĸ¿n¿l¿rken dikkatli olunmalēdēr [26]. 

S¿rekli inf¿zyon i­in dozlar, sēk faktºr tahlillerine ve klirens hesaplamasēna 

gºre ayarlanmalēdēr, faktºr klirensinin ameliyattan hemen sonra veya ĸiddetli 

kanamada (ºrn. >500 mL kan kaybē) artabileceĵi dikkate alēnarak ayarlanmalēdēr. 

Etkili seviyeleri korumak i­in ek FVIII PFK boluslarē gerekebilir [27, 28]. 

FIX PFK: ķu an kullanēlan FIX PFKôlar iki sēnēfa ayrēlmaktadēr. Ķlki plazma 

t¿revi veya rekombinant olabilen saf FIX PFKôlardēr. Diĵeri ise g¿n¿m¿zde nadiren 

kullanēlan protrombin kompleks konsantreleri (PKK) olarak bilinen II, VII, IX ve X 

faktºrlerini de i­eren FIX PFKôlardēr [17]. 

Ameliyat, karaciĵer hastalēĵē, y¿ksek dozlarda uzun s¿re faktºr replasman 

tedavisi almak, tromboz veya trombotik eĵilim gibi durumlarda d¿ĸ¿k tromboz ve 

d¿ĸ¿k damar i­i pēhtēlaĸma riski olduĵu i­in, m¿mk¿nse, PKKôlar yerine saf FIX 

konsantreleri tercih edilmelidir [29, 30]. 

FIX PFK'lar, flakon baĸēna yaklaĸēk 250-4000 IU arasēnda deĵiĸen ¿r¿n potensi 

ile etiketlenmiĸ flakonlarda mevcuttur. 

Bir inhibitºr¿n yokluĵunda, intravenºz olarak verilen v¿cut aĵērlēĵēnēn 

kilogramē baĸēna plazma kaynaklē veya rekombinant FIX'in her IU'su plazma FIX 

seviyesini yaklaĸēk 1 IU/dL y¿kseltecektir [24]. 

FIX'in yarē ºmr¿ yaklaĸēk 18-24 saattir. FIX PFK'larē ile ilgili pik faktºr 

­alēĸmalarē i­in kēlavuzlar, 72 saatlik bir s¿re i­inde alēnan en az 8 kan ºrneĵini i­erir. 

Bununla birlikte, rutin uygulamada doz uyarlamasē i­in, sēnērlē numunelerden bireysel 

faydalē pik faktºr parametreleri tahmin edilebilir [27]. 

Rekombinant FIX (rFIX) PFK'larēn geri kazanēmē plazmadan t¿retilen FIX 

PFKôlardan daha d¿ĸ¿kt¿r, ºyle ki v¿cut aĵērlēĵēnēn kilogramē baĸēna inf¿ze edilen her 

bir FIX birimi, yetiĸkinlerde FIX aktivitesini yaklaĸēk olarak 0,8 IU/dL ve 15 yaĸēn 

altēndaki ­ocuklarda 0,7 IU/dL y¿kseltir. 
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Dozu hesaplamak i­in hastanēn kilogram olarak aĵērlēĵēnē istenen IU/dL 

cinsinden FIX seviyesiyle ­arpēlēr [17]. 

Ǔ ¥rnek: 50 kg v¿cut aĵērlēĵē Ĭ 40 (istenen IU/dL seviyesi) = 2000 IU plazma 

kaynaklē FIX. 

Ǔ rFIX i­in doz yetiĸkinler i­in 2000 IU õ 0.8 (veya 2000 IU Ĭ 1.25) = 2500 IU 

ve ­ocuklar i­in 2000 IU õ 0.7 (veya 2000 IU Ĭ 1.43) = 2860 IU olarak hesaplanēr.[17] 

FIX PFK'lar, birka­ dakika i­inde yavaĸ­a inf¿ze edilmelidir. Verilen dozun 

beklenen FIX aktivitesini doĵrulamak i­in inf¿zyondan yaklaĸēk 15-30 dakika sonra 

hastanēn doruk FIX seviyesi ºl­¿lmelidir [24]. 

Saf FIX PFK'lar, s¿rekli inf¿zyon yoluyla da uygulanabilir (FVIII PFK'larda 

olduĵu gibi). 

Hem rekombinant hem de plazma kaynaklē FIX PFK'larēn inf¿zyonlarē ile 

alerjik reaksiyonlar meydana gelebilir [17, 29]. 

Taze Dondurulmuş Plazma (TDP): Taze donmuĸ plazma t¿m pēhtēlaĸma 

faktºrlerini i­erdiĵinden, bazen pēhtēlaĸma faktºr¿ eksikliklerini tedavi etmek i­in 

kullanēlabilir [17]. 

Hemofili A tedavisi i­in kriyopresipitat TDP'ye tercih edilir.[31] Bununla 

birlikte, TDP ve kriyo-fakir plazma, d¿ĸ¿k konsantrasyonlarda da olsa FIX 

i­erdiĵinden, plazma kaynaklē PFK FIX'i karĸēlayamayan ¿lkelerde hemofili B'nin 

tedavisi i­in kullanēlabilirler. 

Bir mL TDP, 1 birim faktºr aktivitesi i­erir. 

Yalnēzca TDP ile 30 IU/dL'den daha y¿ksek FVIII seviyelerine ulaĸmak 

genellikle zordur. 25 IU/dL'nin ¿zerindeki FIX seviyelerine ulaĸmak zordur. 15-20 

mL/kg'lēk bir baĸlangē­ TDP dozu kabul edilebilir [31]. 

Kriyopresipitat : Donmuĸ plazma 1-6 derecede yavaĸ­a ­ºz¿ld¿ĵ¿nde ­ºken 

y¿ksek molek¿ler aĵērlēklē plazma proteinlerinin ­ºz¿nmeyen konsantresidir. 
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Kriyopresipitat, ºnemli miktarlarda FVIII (yaklaĸēk 3-10 IU/mL), VWF, 

fibrinojen ve FXIII i­erir, ancak FIX veya FXI i­ermez. Ortaya ­ēkan s¿pernatan, 

kriyo-fakir plazma olarak adlandērēlēr ve faktºr VII, IX, X ve XI gibi diĵer pēhtēlaĸma 

faktºrlerini i­erir [17]. 

Viral inaktivasyon prosed¿rlerinin kullanēlmasē ĸiddetle ºnerilir [23, 31]. 

1 birim FFP'den (200-250 mL) yapēlan bir torba kriyopresipitat, 30-40 mL'lik 

bir hacimde 70-80 birim FVIII i­erebilir [17, 23]. 

Desmopressin (DDAVP): Desmopressin (1-deamino-8-D-arginin 

vazopressin, DDAVP olarak da bilinir), plazma FVIII ve VWF seviyelerini artēran 

sentetik bir vazopressin analoĵudur [32]. 

FVIII, uygun bir terapºtik d¿zeye y¿kseltilebildiĵinde, hafif veya orta 

derecede hemofili A hastalarē i­in DDAVP tercih edilen tedavi olabilir, ­¿nk¿ FVIII 

inhibitºr¿ geliĸimi riski de dahil olmak ¿zere PFK kullanēmēnēn olasē tehlikelerini ve 

masraflarēnē ºnler [32, 33]. 

DDAVP, FIX d¿zeylerini etkilemez ve hemofili B tedavisinde gereksizdir [17]. 

¥zellikle hemofili taĸēyēcēlarēndaki kanamalarda ºnleyici veya tedavi edici 

ama­larla kullanēmda yararlēdēr [34]. 

Ķntranazal kullanēmda hasta yanētē deĵiĸkendir ve daha az tahmin edilebilir. 

DDAVP kullanma kararē hem hastanēn temel FVIII aktivitesine hem elde 

edilen artēĸa hem de gerekli tedavi s¿resine gºre verilir. 

¢ocuklara genellikle g¿nde bir kereden fazla verilmemelidir. Ek dozlar ile 

terapotik yanēt azalēr ve komplikasyon riski artar bu nedenle yetiĸkinlerde de art arda 

g¿nde 3 kereden fazla uygulanmamalēdēr. 

Uzun s¿re y¿ksek faktºr seviyeleri gerektiĵinde PFKôlara ihtiya­ duyulabilir [17]. 
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DDVAP anti¿retik bir ajan olduĵundan y¿ksek miktarda DDVAP alan 

hastalarda ºzellikle b¿y¿k miktarlarda kullanēldēĵē perioperatif dºnemlerde hastalara 

sēvē kēsētlamasē ºnerisi verilmelidir [35]. 

Traneksamik Asit: Traneksamik asit, plazminojenin plazmine aktivasyonunu 

rekabet­i bir ĸekilde inhibe eden bir antifibrinolitik ajandēr. Pēhtē stabilitesini arttērēr 

ve bazē hemofilik kanama t¿rleri i­in yardēmcē tedavi olarak faydalēdēr [36]. 

Hemofilide hemartrozun ºnlenmesinde tek baĸēna traneksamik asit tedavisi 

gereksizdir [36]. 

Traneksamik asit, y¿zeysel yumuĸak doku ve mukozal kanamalarēn (ºrn. aĵēz 

kanamasē, burun kanamasē ve menoraji) tedavisinde faydalēdēr [37, 38]. 

Traneksamik asit diĸ cerrahisi ortamēnda ºzellikle deĵerlidir ve diĸlerin 

s¿rmesi veya dºk¿lmesi ile iliĸkili aĵēz kanamasēnē kontrol etmek i­in kullanēlabilir 

[37, 39]. 

Traneksamik asit genellikle g¿nde 3-4 kez oral tabletler (25 mg/kg/doz) olarak 

verilir. G¿nde 2-3 kez intravenºz inf¿zyon (10 mg/kg/doz) olarak da verilebilir. Ayrēca 

oral olarak topikal uygulama da mevcuttur [17]. 

Traneksamik asidin bir yan etkisi olarak gastrointestinal rahatsēzlēk (mide 

bulantēsē, kusma veya ishal) nadiren ortaya ­ēkabilir, ancak bu semptomlar genellikle 

doz azaltēlērsa d¿zelir. Ķntravenºz olarak uygulandēĵēnda, hēzlē enjeksiyon baĸ dºnmesi 

ve hipotansiyona neden olabileceĵinden, traneksamik asit yavaĸ inf¿ze edilmelidir. 

Pediatrik kullanēm i­in bir traneksamik asit ĸurubu form¿lasyonu da mevcuttur. 

Bu m¿mk¿n deĵilse, bir tablet ince bir ĸekilde ezilebilir ve kanamalē mukozal 

lezyonlarda topikal kullanēm i­in temiz suda ­ºz¿lebilir. 

Traneksamik asit, postoperatif kanamayē ºnlemek i­in genellikle diĸ 

­ekimlerini takiben 7 g¿n boyunca re­ete edilir. 

Traneksamik asit bºbrekler tarafēndan atēlēr ve bºbrek yetmezliĵi varsa toksik 

birikimi ºnlemek i­in doz azaltēlmalēdēr. 
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Traneksamik asit kullanēmē, ¿reterdeki pēhtēlarēn ­ºz¿lmesini ºnleyerek ciddi 

obstr¿ktif ¿ropatiye ve potansiyel olarak kalēcē bºbrek fonksiyonu kaybēna yol 

a­abileceĵinden, hemat¿ri tedavisi i­in kontrendikedir [17]. 

Traneksamik asit, tromboembolizm riskini arttērdēĵēndan, PCC alan hemofili 

B hastalarēnda kontrendikedir. 

Traneksamik asit, ­ºz¿nmeyen hematomlarēn geliĸmesine neden 

olabileceĵinden gºĵ¿s cerrahisi ortamēnda da kontrendikedir [17]. 

Epsilon Aminocaproik Asit (EACA): Traneksamik asit ile benzerdir fakat 

daha kēsa plazma yarē-ºmr¿, daha az potensi ve daha y¿ksek toksisite nedeniyle daha 

az yaygēn olarak kullanēlēr [36]. 

Eriĸkinlerde oral olarak 100/mg/kg-maksimum 2g veya intravenºz olarak 

100/mg/kg-maksimum 4g olarak 4-6 saatte bir g¿nl¿k maksimum olarak 24g verilir [17]. 

Gastrointestinal sistemde yan etki gºr¿lebilir, doz azaltēlmasē ile yan etkiler 

gerilemektedir. 

Miyopati ise nadir rastlanan bir yan etkidir ve y¿ksek dozlarla tedaviden 

haftalar sonra ortaya ­ēkar. Aĵrēlēdēr ve tamamen elimine edilebilmesi i­in EACA 

tedavisi sonlandērēlmalēdēr [17]. 

Faktör Olmayan Replasman Tedavileri: Yeni ve geliĸmekte olan yenilik­i 

terapºtikler, mevcut pēhtēlaĸma faktºr¿ replasman tedavisinin sēnērlamalarēnēn 

¿stesinden gelen (ºr. intravenºz uygulama, kēsa yarē ºm¿r, inhibitºr oluĸumu riski) 

alternatif iletim modlarē (ºrn., deri altē) ile geliĸtirilmiĸtir [17]. 

Emicizumab: Ķkame tedavisi i­indir. Ķnhibitºrl¿ veya inhibitºrs¿z hemofili A 

hastalarēnda FIXa enzimine ve zimogen FX'e karĸē yºnlendirilen kimerik bispesifik 

bir antikordur [17]. 

Emicizumab FIX, FIXa, FX ve FXa'ya baĵlanēr; ancak, FIXa katalizli FX 

aktivasyonunu ve tenaz oluĸumunu destekleyen FIXa ve FX'e olan afinitesidir [40]. 



31 

Emicizumabēn temel faydalarē subkutan uygulama yolu, uzun yarēlanma ºmr¿, 

kanamayē ºnlemede y¿ksek etkinliĵi ve FVIII inhibitºrleri olan veya olmayan 

hastalarda kanama ataklarēnēn sēklēĵēnēn azaltēlmasēdēr. 

Akut kanama olaylarēnē tedavi etmek bi­in tasarlanmamēĸtēr. 

Fitusiran; Karaciĵerde antitrombin ¿retimini baskēlamak i­in ºzel olarak 

antitrombin haberci RNA'yē hedefleyen bir RNA interferans tedavisidir. Bu terapinin 

subkutan uygulama, uzun etki s¿resi avantajē vardēr ve etki mekanizmasē nedeniyle 

inhibitºrl¿ veya inhibitºrs¿z hem hemofili A hem de B hastalarēnda kullanēlabilir [41]. 

Profilaksi  

Profilaksi geleneksel olarak kanamayē ºnleme amacē ile hemofili A 

hastalarēnda eksik pēhtēlaĸma FVIIIôin ve hemofili B'li kiĸilerde FIXôun d¿zenli 

intravenºz (IV) inf¿zyonu olarak tanēmlanmēĸtēr [42]. 

Bu geleneksel profilaksi tanēmēnēn odak noktasē, eklem kanamalarēnē ºnlemek 

ve kas-iskelet saĵlēĵēnē korumak olmuĸtur. 

Hemofilide profilaksi, kanamayē, ºzellikle artropati ve sakatlēĵa yol a­abilecek 

eklem kanamalarēnē ºnlemek i­in hemostazē s¿rd¿rmeyi ama­layan terapºtik ¿r¿nlerin 

d¿zenli olarak uygulanmasēndan oluĸur. 

Profilaksi, hemofili hastalarēnēn, hemofilik olmayan pop¿lasyona benzer 

ĸekilde, ­oĵu fiziksel ve sosyal aktiviteye (evde, okulda, iĸte ve toplumda) katēlēm da 

dahil olmak ¿zere saĵlēklē ve aktif bir yaĸam s¿rmelerini saĵlamalēdēr [17]. 

Profilaksinin amacē, ciddi hemofilisi olan bir kiĸiyi, faktºr seviyelerini her 

zaman 1 IU/dL'nin (%1) ¿zerinde tutarak orta veya hafif hemofili i­in tipik bir kanama 

fenotipine dºn¿ĸt¿rmektir. Fakat zamanla %1-3l¿k hemofili d¿zeylerinin kanamalē 

tamamen ºnlemede yetersiz olduĵu gºr¿lm¿ĸt¿r [43]. 

Genel olarak faktºr seviyeleri her zaman ne kadar y¿ksek olursa kanama o 

kadar az olur. ¥zellikle faktºr seviyeleri %15ôin ¿zerinde ise spontan kanama yaygēn 

deĵildir [44, 45]. 
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PFKôlar ile profilaksi, d¿zenli replasman tedavisi olarak adlandērēlēr; PFKôlarēn 

yalnēzca kanama anēnda uygulanmasē olarak tanēmlanan epizodik replasman 

tedavisinden (isteĵe baĵlē tedavi olarak da bilinir) ayrēdēr. Kullanēlan dozlardan 

baĵēmsēz olarak epizodik tedavi, bireysel kanamalarēn aĵrē ve zayēflatēcē etkisini 

azaltmada gerekli olmakla birlikte, kanama profilini ºnemli ºl­¿de deĵiĸtirmez ve 

dolayēsēyla kas-iskelet sistemi hasarēna ve kanamaya baĵlē diĵer komplikasyonlara yol 

a­an hemofilinin doĵal seyrini deĵiĸtirmez [42]. 

Bu nedenle, epizodik tedavi yerine her zaman profilaksi kullanēlmasē ºnerilir. 

Hemofili A hastalarēnda, k¿­¿k dozlarda FVIII PFK ile profilaksi tedavisine 

baĸlamanēn, erken dºnemde y¿ksek ve sēk FVIII dozlarēnēn inhibitºr geliĸtirme ihtimali 

nedeni ile, inhibitºr geliĸimini azalttēĵē (kanētlanmamēĸ) d¿ĸ¿n¿lmektedir [46]. 

Bununla birlikte, erken ­ocukluk dºneminde hayati tehlike arz eden kanamasē 

olan ĸiddetli/orta derecede hemofilisi olan kiĸiler, artan doz profilaksisine alēnmamalē, 

bunun yerine hemen y¿ksek doz profilaksisine baĸlanmalēdēr [17]. 

Birincil profilaksi, eklem hasarē oluĸmadan ºnce FVIII'in verilmesini ifade 

eder, ikincil profilaksi, sabit bir tekrarlayan eklem kanamasē paterni olduktan sonra 

baĸlatēlēr. ¦­¿nc¿l profilaksi, eklem hastalēĵē yerleĸtikten sonra baĸlar. Birincil 

profilaksi kanamayē ve eklem hastalēĵē geliĸimini ºnlemiĸ, ikincil profilaksi eklem 

bozukluĵunun ilerlemesini yavaĸlatmēĸ ve ¿­¿nc¿l profilaksi kanama sēklēĵēnē 

azaltmēĸtēr. Her ¿­ profilaksi t¿r¿ de okul ve iĸe devamsēzlēklarē azaltēr, spor ve diĵer 

faaliyetlere katēlēmē saĵlar ve yaĸam kalitesini iyileĸtirir [17, 42]. 

VonWilleBrand Faktör Eksikliği Tedavi Protokolü 

Von Willebrand hastalēĵēnēn (vWH) tedavisi kiĸiselleĸtirilmiĸtir ­¿nk¿ 

kanamanēn yoĵunluĵu ve ĸekli ve terapºtik ajanlara yanēt hastadan hastaya ve vWH 

tipleri arasēnda ve i­inde deĵiĸiklik gºsterir [19]. 

VWH tedavisi i­in mevcut olan ana terapºtik ajanlar, desmopressin ve vWF 

konsantreleridir; ikincisi, desmopressine yeterli hemostatik yanētē olmayan veya 

kontrendike olduĵu hastalar i­in re­ete edilir. 
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Desmopressin: DDAVP, intravenºz, subkutan veya intranazal yollarla 

uygulanabilir ve endotel h¿crelerinden FVIII/vWF salēnēmēnē uyarēr. 

Pik plazma vWF konsantrasyonlarē, 30-60 dakikalēk intravenºz inf¿zyon veya 

subkutan enjeksiyon i­inde elde edilir ve FVIII/vWF seviyelerini iki ila dºrt kat artērēr 

[15, 17]. 

VonWilleBrand Konsantrasyonları: Yapēlan ­alēĸmalar kriyopresipitat ya da 

FVIII konsantresi inf¿zyonlarēnēn FVIII/vWF d¿zeylerini artērdēĵēnē ancak sadece 

kriyopresipitatēn kanamayē kontrol altēna aldēĵēnē ve kanama s¿resini kēsalttēĵēnē 

gºstermiĸtir. Faktºr d¿zeyi artēĸē 48-72 saat devam etse de kanama s¿resinin sadece 6-

8 saat kēsaldēĵē bildirilmiĸtir. 

Alfanat: Ķnsan plazmasēndan alb¿min ile stabilize edilerek ¿retilir. VWF'nin 

FVIII'e oranē 0,5:1'dir. desmopressinin etkisiz veya kontrendike olduĵu vWH olan 

yetiĸkin ve pediyatrik hastalarda cerrahi ve/veya invaziv prosed¿rlerin yºnetimi i­in 

endikedir. Major cerrahi i­in endike deĵildir [47]. 

Humate-P: Plazmanēn soĵuk ­ºz¿nmeyen fraksiyonunun ­ºkeltilmesi ile 

hazērlanēr. Desmopressin kullanēmēnēn yetersiz olduĵu bilinen veya ĸ¿phelenilen 

VWH hastalarēnda spontan ve travmaya baĵlē kanama ataklarēnēn tedavisinde ve 

cerrahi sērasēnda ve sonrasēnda aĸērē kanamanēn ºnlenmesinde endikedir. 

Majºr cerrahi i­in, 100IU/dL'lik bir ristosetin kofaktºr d¿zeyi elde etmek i­in 

yeterli bir y¿kleme dozu ameliyattan 1-2 saat ºnce verilir, ardēndan her 8-12 saatte bir 

y¿kleme dozunun yarēsē verilir [19]. 

Wilate: Kriyopresipitattan ¿retilir. Kanamalarēn isteĵe baĵlē tedavisi ve 

kanamanēn perioperatif yºnetimi i­in endikedir. Minºr ve major cerrahilerde 

kullanēlabilir. 

Vonvendi: ¢in hamster yumurtalēk h¿crelerinden salēnan bir rekombinant 

vWFôd¿r. Yalnēzca eser miktarda rekombinant FVIII'e sahiptir. VWH'li yetiĸkin 

hastalarda isteĵe baĵlē tedavi ve kanama ataklarēnēn kontrol¿ i­in onaylanmēĸtēr. 
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Majºr cerrahi ge­iren t¿m hastalar, tedavi i­in verilen ajandan baĵēmsēz olarak, 

kanamalarē yoksa ve FVIII seviyeleri >0.5IU/mL ise postoperatif antikoag¿lan 

profilaksi almalēdēr [19]. 

Ek Tedaviler: 

Hormonal Ajanlar: Hormonal ajanlar genellikle doĵumsal kanama bozukluĵu 

olan kadēnlarda aĵēr ©det kanamasēnē kontrol altēna almak i­in kullanēlēr. Hormonal 

tedaviler, venºz tromboemboli, auralē migren ve meme kanseri ºyk¿s¿ olan kadēnlarda 

kontrendikedir [48]. 

Traneksamik asit ve epsilon aminokaproik asit: Plazminojenin fibrine 

baĵlanmasēnē ºnleyerek fibrinolizi inhibe eder. VWH'nin hemorajik belirtilerine 

katkēda bulunan mukozal y¿zeylerde pēhtē ­ºz¿lmesini geciktirirler ve sēklēkla 

desmopressin veya VWF konsantresi ile kullanēlērlar. Traneksamik asit, aĵēr adet 

kanamasēnēn yºnetiminde faydalēdēr [49]. 

Rekombinant IL-11: VWH'de hemostatik etkinliĵi olan baĸka bir ajandēr. Bu 

sitokin, ĸiddetli trombositopeninin ºnlenmesi ve miyelosupresif kemoterapiyi takiben 

trombosit transf¿zyonu ihtiyacēnēn azaltēlmasē i­in onaylanmēĸtēr, ancak aynē zamanda 

vWF sentezini de uyardēĵē gºr¿lmektedir. Desmopressine yanēt vermeyen tip 1 ve tip 

2 vWH'li hastalarda vWF artēĸē saĵladēĵē gºr¿lm¿ĸt¿r [50]. 

Nadir Görülen Koagülasyon Faktör Eksikliği Tedavileri 

FII(Protrom bin) eksikliği 

Morluklar ve hafif y¿zeysel kanamalar tedavi gerektirmez. Ķ.V. protrombin 

kompleks konsantreleri ile d¿zeltilebilir, ancak vir¿s bulaĸma riski vardēr. TDPôda 

etkilidir [15]. Protrombinin yarē ºmr¿ 3 g¿nd¿r bu nedenle bir kanama durumunda tek 

bir tedavi yeterli olabilir. %10-%25 arasēndaki protrombin seviyeleri hemostaz i­in 

genellikle yeterlidir [15, 18]. 
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FV eksikliği 

K¿­¿k laserasyonlarda lokal ºnlemler yeterli gelir. ķiddetli veya devamlē 

kanamalarda taze donmuĸ plazma kullanēlabilir. Hemostaz i­in genellikle %25ôlik bir 

faktºr d¿zeyi yeterlidir. FVôin plazma yarē ºmr¿ 12-14 saattir. Epitaksis veya diĸeti 

kanamalarēnda antifibrinolitik tedavi etkilidir [15]. 

FV ve FVIII’in kombine eksikliği 

Deri laserasyonlarē lokal hemostaz ile tedavi edilebilir. Menoraji, epitaksis 

veya diĸeti kanamalarēnda antifibrinolitik tedavi tercih edilebilir. Hemartroz veya 

intraserebral kanama gibi ciddi kanamalarda replasman tedavisi gereklidir. Major 

ameliyatlarda da kanama riski y¿ksekse replasman tedavisi ºnerilir. Plazma, 

protrombin kompleks konsantreleri, spesifik faktºr konsantreleri ile idame 

saĵlanabilir. FVIIônin yarē ºmr¿ 5 saattir. Hemostaz i­in %10-%25 arasēndaki 

seviyeler yeterlidir [15]. 

FX ekslikliği 

FX i­eren protrombin kompleks konsantreleri ile tedavi edilebilir. Teorik 

olarak tromboz riski olduĵu i­in 2000 ¿niteden fazla dozlarēn bºl¿nm¿ĸ dozlarda 

verilmesi ºnerilir. Yumuĸak doku, mukoza veya eklem kanamalarē i­in %30luk bir 

faktºr d¿zeyi yeterliyken ciddi kanamalarda %50-%100e ­ēkarēlmasē ºnerilir. FXôun 

yarē ºmr¿ 24-40 saattir. Devam eden kanamalarda 24 saatte bir faktºr takviyesi yapēlēr. 

FX yerine taze donmuĸ plazma da verilebilir [15, 18]. 

FXI ekslikliği 

ķiddetli eksiklĵi olan hastalarda taze donmuĸ plazma verilebilir. Alternatif 

olarak FXIôde kullanēlabilir. FXI yarē ºmr¿ 48 saattir. 10-14 g¿n boyunca %45 

d¿zeyinde korunan FXI seviyesi major cerrahi giriĸimler ve y¿ksek fibrinolitik 

aktiviteye sahip bºlgeler i­in yeterli hemostaz saĵlar. D¿ĸ¿k fibrinolitik bºlgelerde 5-

7 g¿nl¿k %30 seviyesindeki faktºr seviyesi yeterlidir. Diĸ ­ekimi gibi y¿ksek lokal 

fibrinolitik aktiviteye sahip giriĸimlerde antifibrinolitik tedavi hemostaz 
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saĵlanmasēnda yeterlidir. Negatif kanama ºyk¿s¿ olan, faktºr d¿zeyi %45in ¿zerinde 

olan heterozigot hastalarēn tedaviye ihtiyacē yoktur [15, 18]. 

FXIII eksikliği 

Replasman tedavisi plazma, kriyopresipitat veya FXIII konsantreleri ile 

ger­ekleĸtirilebilir. FXIIIô¿n yarē ºmr¿ 19 g¿nd¿r. 4 haftada bir plazma inf¿zyonlarē 

ile yapēlan profilaktik tedavi normal hemostaz saĵlar [15, 18]. 

Cerrahi veya invaziv işlemlere yaklaşım 

Cerrahi hemofili ile iliĸkili hastalēklar i­in veya tamamen baĵēmsēz durumlar 

i­in gerekebilir. Bu gibi durumlarda hangi ĸartlar altēnda hangi ºnlemlerin alēnmasē 

gerektiĵini bilmek ºnemlidir. 

Ameliyat i­in veya ameliyat sonrasē hemostazē devam ettirmek i­in yeterli 

miktarda PFK mutlaka mevcut olmalēdēr. 

PFKôlar veya diĵer ajanlar mevcut deĵil ise plazma bileĸenleri i­in kan bankasē 

desteĵi gereklidir. 

Lumber ponksiyon, arteriyel kan gazē belirlenmesi veya biyopsi gibi invaziv 

tanē prosed¿rlerinden ºnce PFK veya diĵer ajanlar kullanēlabilir. 

DDVAP hafif hemofilisi olan hastalardaki cerrahi veya diĵer invaziv 

prosed¿rler i­in hemostatik ajan olarak tercih edilebilir [51, 52]. DDVAPônin 

tekrarlanan dozlarē kēsa zaman aralēklarēnda verildiĵinde taĸifilaksi meydana gelebilir 

ve 24 saatlik aralēkla verilen 2.doz FVIII aktivitesinde %30luk bir azalma meydana 

getirir. Olasē taĸifilaksi riski nedeniyle DDVAP, major cerrahi sonrasē uzun s¿re 

hemostaz gerekiyor ise tercih edilmez [53]. 

DDVAP ve FVIII konsantrelerinin birlikte uygulanmasē ayrē ayrē 

uygulanmasēnēn getirdiĵi dezavantajlarē elemek i­in uygun olabilir ancak, 

kombinasyon tedavisinde de deneyim ve bilgi eksikliĵi bulunmaktadēr [53]. 
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PFKôlar mevcut deĵilse DDVAP ve antifibrinolitikler (traneksamik asit veya 

EACA) replasman tedavisinde hemostatik destek olarak ilk kullanēlabilecek 

se­eneklerdir [52, 54]. Antifibrinolitikler arasēnda en iyi tolore edilebilen ve daha 

g¿­l¿ olan traneksamik asittir. Bu ajan ºzellikle mukozal kanamada ºzellikle etkilidir. 

DDAVP'ye yanētēn (plazma FVIII aktivite d¿zeylerinde artēĸ) yetersiz olduĵu 

veya DDAVP'nin kontrendike olduĵu (ºrn., ºnemli kardiyovask¿ler hastalēĵē 

olanlarda) hafif hemofili A hastalarēnda cerrahi hemostaz i­in DDAVP ºnerilmez. 

Taĸifilaksi riski nedeniyle, hasta yakēndan izlenmedik­e ve bºyle bir durumda 

pēhtēlaĸma faktºr¿ konsantresine ge­ilmedik­e DDAVP 3-5 g¿nden fazla 

verilmemelidir. Bu nedenle, beklenen tedavi s¿resi 3-5 g¿nden daha uzun olacaksa 

(ºrneĵin, b¿y¿k ameliyattan sonra), DDAVP kullanēmēndan en baĸtan ka­ēnēlmasē 

gerekir. Ameliyat ge­iren hemofili hastalarēnda, faktºr replasmanēnēn ºtesinde 

yardēmcē tedaviler gerekliyse, antifibrinolitikler ve topikal hemostatik ajanlar 

d¿ĸ¿n¿lmelidir [17]. 

Cerrahi iĸlemlere preoperatif hazērlēk: ¥ncelikle bir faktºr inhibitºr¿n¿n 

bulunmadēĵēnēn doĵrulanmasē, hastanēn faktºr konsantrelerine tepkisinin belirlenmesi 

ve iĸlemin kanama potansiyelinin belirlenmesi gerekir. 

Perioperatif faktºr replasman tedavisinin amacē faktºr seviyelerini yeterli 

hemostatik aralēkta elde etmek ve s¿rd¿r¿lebilmesini saĵlamaktēr. Ameliyat 

baĸlamadan ºnce faktºr seviyesi istenilen d¿zeyde (genellikle %80-%100) 

y¿kseltilmelidir [18]. 

Perioperatif faktºr uygulamasē gerektiren hastalar i­in preoperatif doz 

genellikle iĸlemden 30-60dk ºncesinde, hastanēn kilosu, temel faktºr seviyesi, istenen 

faktºr seviyesi inhibitºr varlēĵē d¿ĸ¿n¿lerek hesaplanēr. 

Preoperatif doz verildikten sonra rutin dental prosed¿rler hari­ operasyona 

ge­meden ºnce faktºr seviyesi kontrol edilmelidir. 

Genel olarak, hemofili hastalarēndaki cerrahi prosed¿rler geleneksel olarak 

majºr veya minºr olarak kategorize edilmiĸtir. Bu sēnēflandērma genellikle prosed¿rle 

iliĸkili tahmini kanama riskini belirtmek i­in kullanēlmaktadēr [55]. 
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Tablo 2.9.  T¿rk Hematoloji Derneĵiônin 2021 yēlēnda yayēnladēĵē kēlavuza gºre minºr 

ve major cerrahi iĸlemler 

Major cerrahi girişimler                               Minör cerrahi girimler 

Ortopedik iĸlemler                                          Santral venºz kateter takēlmasē 

Gastrointestinal giriĸimler                              Y¿zeysel dikiĸ iĸlemleri, dikiĸ alma 

Kardiyovask¿ler giriĸimler                             Lomber ponksiyon 

Santral sinir sistemi giriĸimleri                       Endoskopi 

Gºze yºnelik iĸlemler                                     Bronoskopi 

Genito¿riner iĸlemler                                      Radyoaktif sinoviyektomi 

Diĸ kºk¿ kērēklarēnēn geliĸtiĵi ­ekimler          Arteriyel kan gazē alma 

Molar ve/veya ­oklu diĸ ­ekimleri                 Kemik iliĵi aspirasyon ve biyopsisi 

Tonsillektomi                                                 Litotripsi 

Karaciĵer Biyopsisi                                        Basit diĸ ­ekimi 

S¿nnet                                                             Artroskopi-Trakeostomi 

 

Minºr Cerrahi: Hemofili hastalarēnda k¿­¿k prosed¿rler bile yaĸamē tehdit 

edebilecek kanama d¿zeylerine ulaĸabilir. Terapºtik hedef, cerrahi prosed¿re baĵlē 

olarak, %50-%100 arasēndaki bir faktºr seviyesine ulaĸmaktēr. Ķĸlem sonrasē idame 

replasman tedavisi major cerrahiler i­in gerekenden daha azdēr ve 1-10 g¿n uygulanēr. 

Mukozal y¿zeyleri i­eren k¿­¿k prosed¿rler 7-10 g¿n i­inde ayrēlan bir kabuklanma 

ile sonu­lanabilir. Bu da yetersiz bir hemostaz varlēĵēnda ge­ kanamalara neden 

olabilir. Bu hastalarda faktºr replasmanēnē takiben antifibrinolitik tedavi eskar 

ayrēlmasē nedeniyle oluĸabilecek kanamayē engelleyebilir [18]. 

Major Cerrahi: Hemofili hastalarēnda bildirilen en yaygēn genel ameliyat 

prosed¿rleri hernia, kolesistektomi ve gastro intestinal sistem prosed¿rleridir. 

Splenektomi, bºbrek ve karaciĵer nakli gibi diĵer iĸlemler daha az sēklēkla olsa da 

bir­ok merkezde rutin olarak yapēlmaktadēr [56]. Hemofili kaynaklē major cerrahi 

prosed¿rlerden ise en sēk uygulanan ortopedik prosed¿rlerdir. 

Eĵer major cerrahi iĸlem i­in postoperatif devamlē inf¿zyon planlanēyorsa, 

inf¿zyon genellikle iĸlemden ºnce, ilk bolus uygulandēktan sonra baĸlatēlēr. 

Ameliyat sērasēnda beklenen kan kaybē nedeni ile FVIII ve FIX t¿ketimi 

artacaĵē i­in s¿rekli inf¿zyon baĸlamadan ºnce faktºr seviyeleri takip edilmelidir [52]. 
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Major cerrahilerde hedef preoperatif faktºr seviyesi hastaya ve prosed¿re gºre 

deĵiĸmektedir. Genel ºneri: Hemofili-A i­in %80-100 ve Hemofili-B i­in %60-80ôdir 

ve postoperatif seviyelerin 10-14 g¿n i­inde %50ye kadar d¿ĸmesi beklenir [17]. 

Tablo 2.10. T¿rk Hematoloji Derneĵiônin 2021 kēlavuzuna gºre Hemofili A/B 

hastalarē i­in óômajºrôô cerrahi giriĸimlerde hedef faktºr d¿zeyleri, s¿re 

ve veriliĸ sēklēĵē. 

                   Hemofili A                 Hemofili B 
 

Hedef 

D¿zey (%) 

S¿re 

(g¿n) 

Veriliĸ 

Sēklēĵē 

(Saat) 

Hedef 

d¿zey 

(%) 

S¿re 

(g¿n) 

Veriliĸ 

Sēklēĵē 

(saat) 

Operasyondan hemen ºnce 80-100   60-80   

Operasyon Sonrasē 

60-80    

40-60       

30-50 

1-3                 

4-6               

7-14 

8-12            

8-12                

12 

40-60             

30-50             

20-40 

1-3                 

4-6                    

7-14 

12                  

12                  

24 

 

Tablo 2.11.  T¿rk Hematoloji Derneĵiônin 2021 kēlavuzuna gºre Hemofili A/B 

hastalarē i­in óôminºrôô cerrahi giriĸimlerde hedef faktºr d¿zeyleri, s¿re 

ve veriliĸ sēklēĵē 

                   Hemofili A                 Hemofili B 

 
Hedef 

D¿zey 

(%) 

S¿re 

(g¿n) 

Veriliĸ 

Sēklēĵē 

Hedef 

d¿zey 

(%) 

S¿re 

(g¿n) 

Veriliĸ 

Sēklēĵē 

Operasyondan hemen 

ºnce 
50-80   50-80   

Operasyon Sonrasē 30-80 1-5 12-24 30-80 1-5 24 

 

2.4. Hemofili Hastalarında Görülen Oral Bulgular 

Diĸ ­¿r¿kleri ve periodontal hastalēklar baĸta hemofilik hastalar olmak ¿zere t¿m 

bireyleri etkileyen iki ana aĵēz hastalēĵēdēr. Bu iki hastalēk davranēĸ aracēlēdēr, bu nedenle 

hastalarēn bilgisinin arttērēlmasē ve aile ve arkadaĸlarēn iĸbirliĵi ile ºnlenebilir  [57]. 

Konjenital kanama diyatezi olan kiĸiler, toplam pop¿lasyonun ­ok k¿­¿k bir 

bºl¿m¿n¿ oluĸturur. Bu nedenle, diĸ hekimlerinin ­oĵunun bu t¿r hastalardaki diĸ 

problemleriyle ilgilenme konusunda deneyimi olmamasē nedeniyle, bu t¿r hastalarēn 

tedavisi ­oĵu diĸ hekimi i­in zorlayēcē hale gelmektedir [58]. 
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Hemofili nedeniyle, diĸ problemi olan ­oĵu hasta, prosed¿rler sērasēnda 

kanama korkusuyla tedavi almayē reddettiĵi i­in [59], bu hastalar i­in konu hakkēnda 

doĵru bilgi gereklidir. Diĸ hekiminin hastalēk ve spesifik yºnleri hakkēnda farkēndalēĵē, 

olasē riskleri ºnlemek i­in tedavi planlarē sunmada yardēmcē olur.   

2.4.1. Oral Hijyen  

Aĵēz saĵlēĵē konusunda hasta eĵitimi, diĸ saĵlēĵē bakēm ekibinin t¿m ¿yelerinin 

sorumluluĵundadēr. Aĵēz saĵlēĵē eĵitimi, hastada profesyonel profilaksi, muayene ve 

tedavi i­in d¿zenli olarak geri gelme ihtiyacē konusunda bir farkēndalēk geliĸtirir [60]. 

Hastalarēn flor¿r kullanēmē gibi ºnleyici adēmlarē tanēmasēna yardēmcē olur. 

T¿m bireyler i­in uygun diĸ bakēmē gereklidir; ancak diĸ bakēmēnēn hemofilik 

hastalarēn genel saĵlēĵēnē etkilemesi nedeniyle konu daha da ºnem kazanmaktadēr. 

Doĵuĸtan kanama bozukluĵu olan hastalarda iyi bir aĵēz saĵlēĵēnēn olmasē ve bunun 

korunmasē bir ºnceliktir. 

Hemofili hastalēĵēnēn karmaĸēklēĵē ile karĸē karĸēya kalan hemofili hastalarē ve 

aileleri aĵēz ve diĸ bakēmēna yeterince dikkat etmemekte ve bu durum diĸ saĵlēĵēnda 

ve genel saĵlēkta olumsuz rol oynamaktadēr. Ķnvaziv dental tedavilerin ºnlenmesinde 

bakēmēn rol¿ ºnemlidir [57]. 

Ayrēca, hemofili hastalarē, aĵēz hijyeni prosed¿rlerini yerine getiremedikleri 

i­in diĸ ­¿r¿ĵ¿ ve periodontal hastalēklara karĸē sēradan insanlara gºre daha 

hassastēr [61]. 

Farklē ¿lkelerde hemofili hastalarēndaki aĵēz hijyenini deĵerlendiren 

­alēĸmalarda kontrol grubuna gºre hemofili hastalarēnēn aĵēz hijyeni daha d¿ĸ¿k 

bulunmuĸtur [58, 62, 63]. 

Kanama korkusu nedeniyle etkin fēr­alama yapēlamamasē nedeniyle kºt¿ aĵēz 

hijyeni gºr¿lebilmektedir [64, 65]. 

Aĵēz hijyeninin d¿ĸ¿k olmasē kanama riski y¿ksek olan, daha invaziv 

prosed¿rlere olan ihtiyacē artērmaktadēr. 
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Hemofili hastalarēnēn dental tedavisindeki baĸarē, hematolog ve diĸ hekimleri 

arasēndaki iĸbirliĵinin sonucudur [66]. 

2.4.2. Dişeti Kanaması 

Hemofili hastalarē, rutin diĸ tedavisinin yaĸamē tehdit edici olabilmesi 

nedeniyle belirli bir hasta grubudur. T¿m hemofili hastalarēnēn %14'¿ne ve hafif tipli 

olgularēn %30'una ĸiddetli oral kanama ataĵēnē takiben ilk tanē konulduĵu 

gºsterilmiĸtir. En sēk oral kanama bºlgesi labial frenulum ve dildir [3, 67]. 

Hemofili A hastalarēnda yapēlan ­alēĸmalarda kanama sēklēĵēnēn %29,9 olduĵu, 

bunun da %9ôunun aĵēz i­i bºlgelerden kaynaklandēĵē gºsterilmiĸtir [68]. 

Diĸ fēr­alama, gēda aĸēndērmasē veya periodontal hastalēĵē olan hastalarda, diĸ 

etinin daha ince bºlgelerinin y¿zeyine yakēn geniĸlemiĸ kēlcal damarlarēn sayēsē 

nedeniyle spontan kanama ataklarē meydana gelebilir [69]. 

Hemofili hastalarēnēn kanama riski ile ilgili endiĸeleri nedeniyle invaziv tedavi 

ihtiya­larē olana kadar diĸ tedavisinden ka­ēnabilirler. Bu durum da periodontal 

hastalēĵēn daha y¿ksek olmasēyla sonu­lanabilmektedir [70]. 

2.4.3. Temporomandibular Eklem 

Hemofili hastalarēnda en ºnemli komplikasyonlardan biri de kas-iskelet 

sistemine olan kanamalardēr ve bu kanamalar eklem i­i kanama (hemartroz) 

ĸeklindedir. 

Zamanla eklem i­ine tekrarlayan kanamalar (hemartrozlar), enflamasyon, 

sinovit, kartilaj ve kemik destr¿ksiyonuna yol a­arak hemofilik artropatinin 

geliĸmesine sebep olurlar. 

Hemofilik artropati, hemofili vakalarēnda en ºnemli morbidite nedeni olmasē 

nedeniyle, eklem i­i kanamalarēn ºnlenmesi tedavide primer ama­tēr [71, 72]. 

Hemartrozlar herhangi bir eklemde gºr¿lebilse de genellikle diz, dirsek ve 

bilek eklemlerinde sēklēkla izlenmektedir. 
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Eklem i­i kanama spontan bir ĸekilde baĸlayabildiĵi gibi alēnan bir travma 

sonucu da ortaya ­ēkabilmektedir [73]. 

Hemofilik artropatide en ­ok etkilenen eklemler diz, dirsek, ayak bileĵi, ayak, 

kal­a ve omuz olmasēna raĵmen [74]. b¿t¿n sinovyal eklemler, sinovyum iyi 

vask¿larize olduĵu i­in spontan kanamalara karĸē hassastēr [75]. 

Temporomandibular eklem (TME) de ­iĵneme sisteminin ºnemli bir elemanē 

olan, morfolojik ve fonksiyonel olarak kompleks bir sistemdir ve eklem i­ y¿zeyi 

sinoviyal sēvē salgēlayan sinoviyal membran ile ­evrilidir. Mandibula ve kafa kaidesi 

arasēnda bulunur ve ­iĵneme, nefes alma ve konuĸma gibi temel fonksiyonlara katkēda 

bulunur [76]. TME, mandibular kondil, eklem diski ve v¿cuttaki en karmaĸēk 

hareketlerden sorumlu olan temporal kemiĵin glenoid fossasēndan oluĸur. Bir 

sinoviyal eklem olarak TME, temporal kemiĵin glenoid fossasēnē, mandibular 

ramusun kondiler ­ēkēntēsēnē ve eklem diskini temsil eden ¿­ ayrē mezenkimden 

geliĸmiĸtir [77]. 

Temporomandibular bozukluklar (TMB) ise, ­iĵneme kaslarē, 

temporomandibular eklem ve iliĸkili dokularē i­eren bir grup kas-iskelet ve 

nºrom¿sk¿ler durumu kapsar [78].Deĵiĸen kondil-disk fonksiyonu ­eĸitli 

semptomlara ve iĸlev bozukluklarēna neden olur. Temporomandibular eklem 

bozukluklarēnēn temel klinik belirtileri baĸ-boyun, kulak, y¿z, ­ene aĵrēsē, eklem 

sesleri, aĵēz a­ēklēĵēnda aĵrē, aĵēz a­ēk veya kapalē kilitlenme ĸeklindedir [79]. TMB 

belirtileri ve semptomlarē son derece yaygēndēr. Epidemiyolojik araĸtērmalar, genel 

pop¿lasyonun %40 ila %75'inde bazē TMB belirtileri olduĵunu gºstermektedir [80]. 

TMB etiyolojik faktºrleri arasēnda travma, parafonksiyon, cinsiyet ve hormonal 

faktºrler, sistemik faktºrler, ­iĵneme sisteminin aĸērē kullanēmē, psiko-sosyal ve 

davranēĸsal faktºrler sayēlabilir [81]. 

Hemofili hastalarēnda gºr¿lebilen temporomandibular eklem kanamalarē, 

­eĸitli derecelerde mandibular hareket kēsētlēlēĵēna ve ankiloz ile sonu­lanabilecek 

kademeli dejenerasyon ve disfonksiyona neden olabilir [82]. Kalētsal kanama 

bozukluĵu olan hastalarda TMB ile ilgili ­ok az yayēn vardēr [83]. Yapēlan kēsētlē 
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sayēdaki ­alēĸmalarda ise hemofili hastalarēnda hemartrozun TMEôyi b¿y¿k eklemleri 

etkilediĵi gibi etkileyebileceĵi belirtilmiĸtir [84]. 

Literat¿rde bu konu ile ilgili yapēlmēĸ iki orijinal ­alēĸma bulunmaktadēr [82, 

83].  Khokhrin ve ark. [82] 2012 yēlēnda 12-57 yaĸ arasē 45 erkek hemofili hastasēnēn                                      

TME'sini deĵerlendirmiĸlerdir. Bu ­alēĸmada araĸtērmacēlar kontrol grubu 

oluĸturmadan sadece hasta grubu ¿zerinden ve kiĸisel kriterlere gºre deĵerlendirmeler 

yapmēĸlardēr. Diĵer ­alēĸmada ise Guimaraes ve ark.[83] orta ve ĸiddetli hemofili A 

ve B hastalarēnda TMD prevalansēnē kontrol grubuyla karĸēlaĸtērarak 

deĵerlendirmiĸlerdir. 

Khokhrin ve ark. hemofili hastalarēnda TMB prevelansēnē y¿ksek (%77) 

bildirirken Guimaraes ve ark. hasta ve kontrol grubu a­ēsēndan herhangi bir fark 

bulamamēĸlardēr. Bunun da hemofili hastalarēnēn hayatlarē boyunca bir­ok aĵrēlē 

kanama olayē ge­irmesi ve bunun sonucunda da aĵrē eĸiklerinin y¿kselmesi ile aĵrēya 

karĸē tolerans geliĸtirmeleri ve buna baĵlē olarak TME hemartrozdan etkilense bile 

klinik olarak gºzlenebilecek belirti ve bulgularē olmayabileceĵini d¿ĸ¿nm¿ĸlerdir. 

Ancak bu konuyla ilgili daha ileri ­alēĸmalara olan ihtiya­ her iki ­alēĸmada da 

belirtilmiĸtir. 

2.4.4. Azalmış Kemik Yoğunluğu 

Osteoporoz, ñd¿ĸ¿k kemik k¿tlesi ve kemik dokusunun mikromimarisinde 

bozulma ile karakterize sistemik bir iskelet hastalēĵēò olarak tanēmlanmaktadēr ve 

kemiĵin en yaygēn metabolik bozukluĵudur. Kemik yoĵunluĵunda bir azalma ve 

kemik kērēlganlēĵēnda bir artēĸ olmaktadēr [85]. Yapēlan ­alēĸmalarla kemik k¿tlesinin 

%80 oranda genetik yatkēnlēk faktºrleri ile belirlendiĵi, %20ôsinin ise ­evresel 

faktºrlerce etkilendiĵi bildirilmiĸtir [86]. 

Azalmēĸ kemik yoĵunluĵu ­ok faktºrl¿d¿r; ilerleyen yaĸ, kalētēm, 

hipogonadizm, kronik steroid kullanēmē, alkol, kalsiyum ve D vitamini alēmē, kilo, 

kronik hastalēk, sigara ve kēsētlē fiziksel aktivite gibi faktºrler kemik k¿tlesini 

etkileyecektir [87, 88]. 
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Kemik yoĵunluĵunda daha fazla azalmayē ºnlemek i­in riski y¿ksek olduĵu 

bilinen hastalēklarda azalan kemik yoĵunluĵu taranmalēdēr. Talasemi ve hematolojik 

maligniteler gibi bazē hematolojik bozukluklarda azalmēĸ kemik yoĵunluĵunun y¿ksek 

insidansē zaten bildirilmiĸtir [89]. 

Hemofilili bireylerde azalmēĸ kemik yoĵunluĵu bir­ok faktºrle iliĸkili olabilir. 

Ana neden olarak eklemlerdeki kanama nedeniyle kēsētlanan fiziksel aktivite, eklem 

deformiteleri, kas atrofisi olduĵu d¿ĸ¿n¿lm¿ĸ ve ºzellikle ĸiddetli hemofilili 

hastalarda ciddi atropatiye baĵlē osteopeni ve son aĸama olarak osteoporºz¿n meydana 

geldiĵi gºr¿lm¿ĸt¿r [90, 91]. 

Ayrēca hemofili hastalarda tekrarlayan kanama ataklarēndan sonra kemik 

iliĵinde hematopoez tetiklenmekte, osteoklastik h¿creler hematopoetik bºlgeleri 

geniĸletmekte, bu da azalan kemik yoĵunluĵunu ĸiddetlendirmektedir [92]. 

¥zellikle ĸiddetli hemofilisi olan bireylerin, osteoporotik kērēklar i­in dºrt ile 

iki kat daha y¿ksek riskle karĸēlaĸabildiĵi literat¿rde bildirilmiĸtir [93]. 

Mevcut literat¿rde, ĸiddetli hemofili A ve B'si olan bireyler arasēnda azalmēĸ 

kemik yoĵunluĵunun y¿ksek oranda meydana geldiĵi gºsterilmesine raĵmen, ne yazēk 

ki, bu durum, osteopeni ve son olarak osteoporoz, kērēklar oluĸana kadar herhangi bir 

uyarē iĸareti gºstermemektedir. ¥zellikle ĸiddetli hemofilisi olan bireylerin k¿­¿k 

yaĸtan itibaren ĸiddetli kanama ataklarēna maruz kaldēklarē d¿ĸ¿n¿ld¿ĵ¿nde azalmēĸ 

kemik yoĵunluĵu i­in erken tarama ºnem arz etmektedir [93]. 

Literat¿rde v¿cutta ­eĸitli taramalarla kemik yoĵunluĵu ­alēĸmalarē yapēlmēĸ 

olmasēna raĵmen v¿cuttaki en hareketli eklemlerden biri olan TMEôde veya kemik 

yapēm ve yēkēmē en y¿ksek kemiklerden olan ­ene kemikleri ile ilgili hemofili 

hastalarēnda kemik yoĵunluĵunu bildiren bir ­alēĸmaya rastlanmamēĸtēr. 
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2.5. Oral Bulgulara Yönelik Klinik Parametreler 

2.5.1. Basitleştirilmiş Oral Hijyen İndeksi (OHI-S) 

Ķlk kez Green ve Vermilion tarafēndan 1964 yēlēnda tanēmlanmēĸtēr [94]. Aĵēz 

hijyenini hem debris hem de diĸtaĸē deĵerlendirmesine gºre yapar. 

Basitleĸtirilmiĸ Oral Hijyeni Ķndeksi (OHI-S) hem plak i­in debris indeksine 

(DI-S) hem de diĸ taĸē indeksine (CI-S) sahiptir. Bu skorlar, plak indeksi veya diĸ taĸē 

indeksi saĵlamak i­in tek baĸlarēna kullanēlabilir veya bir aĵēz hijyeni indeksi 

saĵlamak i­in birleĸtirilebilir. 

Ķndeksin plak kēsmē olan DI-S, diĸler ¿zerindeki plak ve diĵer artēklarēn sayēsal 

bir deĵerlendirmesidir. T¿m diĸleri temsil edecek ĸekilde se­ilen altē diĸ puanlanēr: 

maksiller birinci molar diĸlerin bukkal y¿zeyleri, mandibular birinci molar diĸlerin 

lingual y¿zeyleri ve maksiller ve mandibular sol santral kesici diĸlerin labial y¿zeyleri. 

Puanlama kriterleri diĸ y¿zeyinde bulunan debris veya leke durumuna gºre yapēlēr. Diĸ 

y¿zeyinde debris veya leke olmamasē 0 puandēr. En y¿ksek puan 3ôt¿r ve diĸ y¿zeyinin 

3ôte 2ôsini kaplayan debris varlēĵēnda verilir. 

Birey i­in debris skoru aĸaĵēdaki deĵerlerin toplanmasēyla elde edilir. T¿m 

y¿zeyler i­in puanlar toplanēr ve puanlanan y¿zey sayēsēna bºl¿n¿r. Pop¿lasyon 

genelinde ortalama bir puan, her bir birey i­in debris puanlarē toplanarak ve birey 

sayēsēna bºl¿nerek belirlenebilir. 

Ķndeksin plak kēsmē olan CI-S se­ilen diĸler ¿zerindeki diĸtaĸē varlēĵēnēn sayēsal 

bir deĵerlendirmesidir. 

Se­ilen diĸler diĸ taĸē indeksi CI-S kullanēlarak saptanēr. CI-S skorunun 2 

olmasē ºnemli miktarda supra-gingival diĸ taĸē, bir miktar subgingival diĸ taĸē ya da 

her ikisinin de olduĵunu gºsterir. Diĸin ¿zerindeki diĸ taĸē varlēĵēna gºre puan verilir. 

En d¿ĸ¿k skor 0ôdēr ve diĸ y¿zeyinde hi­ diĸ taĸē olmamasē durumunda verilir. En 

y¿ksek puan 3ôt¿r ve diĸ y¿zeyinin 3ôte 2ôsinden fazlasēnēn diĸ taĸē ile kaplē olmasē 

nedeniyle verilir. 
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OHI-S skorunu belirlemek i­in (CI-S ve DI-S'nin birleĸik skoru), t¿m denekler 

i­in her iki endeksteki ortalama puanlar toplanēr ve ardēndan toplam denek sayēsēna 

bºl¿n¿r. Bu OHI-S puanlarē daha y¿ksek olup 0 ila 6 arasēnda deĵiĸmektedir. 6 puan, 

DI-S-3'te m¿mk¿n olan en y¿ksek puan, DI-S'te m¿mk¿n olan en y¿ksek puan ve CI-

S'te m¿mk¿n olan en y¿ksek puan olan 3't¿r. Birleĸtirilmiĸ OHI-S puanē ne kadarēnēn 

debristen ne kadarēnēn diĸ taĸēndan kaynaklandēĵēnē gºstermez. OHI-S skorunun 3 

olmasē yoĵun diĸ taĸē birikimini, yoĵun debris birikimini veya bunlarēn bir 

kombinasyonunu gºsterebilir. Bu nedenle, OHI-S skorunu birleĸtirmek yerine her iki 

bileĸeni de dikkate almak genellikle yararlēdēr. 

2.5.2. Gingival İndeks (Gİ) 

Lºe ve Silness [95] tarafēndan 1963ôte geliĸtirilmiĸtir ve diĸeti 

inflamasyonunun en temel bulgusu olan kanamayē ºl­er. 

Lºe ve Silness'in Gingival Ķndeksi (GĶ) diĸin dºrt tarafēnēn her birinin 

deĵerlendirilmesidir: mezial, distal, lingual ve fasiyal. Ķndeks, diĸ etinin gºrsel 

muayenesi ve sulkusa nazik­e sondlama veya s¿p¿rme hareketi ile puanlanēr. Her 

y¿zeye bir puan verilir ve diĸe ortalama bir puan atanēr. Aĵēz bºlgeleri, se­ilen diĸler 

veya t¿m aĵēz i­in GĶ puanlarē, diĸ puanlarēnēn toplanmasē ve bu sayēnēn incelenen diĸ 

sayēsēna gºre ortalamasēnēn alēnmasēyla hesaplanēr. Puanlamada inflamasyonun 

deĵerlendirilmesi ama­lanēr. Ķnflamasyonu diĸetinin inflamasyona kanama, renk 

deĵiĸikliĵi veya ºdem ile tepki vereceĵi esasēna gºre deĵerlendirir. En d¿ĸ¿k puan 

0ôdēr ve inflamasyonun herhangi bir bulgusunun olmamasē ile verilir. En y¿ksek puan 

ise 3ôt¿r ve ileri derece inflamasyon bulgularēnēn gºr¿lmesi ile verilir. 

Bu indekste 2 puan sondlamada kanama olduĵunu gºsterir. Genel olarak, 1'den 

b¿y¿k bir diĸ skoru, bireysel veya pop¿lasyon, sondlamada kanama ile karakterize orta 

d¿zeyde inflamasyon olduĵunu gºsterir. 

2.5.3. Dişeti Kanama Zamanı İndeksi (DEKZİ) 

David Nowicki [96] tarafēndan 1981 yēlēnda uyarēlmēĸ diĸ eti kanamasēnēn 

oluĸmasē i­in gerekli s¿re ile Lºeônin Gingival Ķndeksi (GĶ) arasēndaki iliĸkiyi 
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belirlemek ve diĸeti kanama s¿resine dayalē bir klinik indeks geliĸtirmek amacē ile 

tanēmlanmēĸtēr. 

Bu indekste sondlama iĸlemi yine diĸeti cebi i­erisinde hafif diren­ hissedene 

kadar gezdirilir. Oluĸan kanama deĵerlendirir. Eĵer 15 saniye i­inde kanama 

gºzlenmezse iĸlem tekrarlanēr [96]. Diĸeti kanamasē hafif uyarēmdan sonra diĸetinin 

kanamaya tepki verme zamanē ¿zerinden ºl­¿l¿r. En d¿ĸ¿k skor 0ôdēr ve 15 saniye ara 

ile 2 defa sondlama ile uyarēmdan sonra kanama gºzlenmezse verilir. En y¿ksek skor 

4ôt¿r ve spontan kanama gºzleniyorsa verilir. 

Nowicki yaptēĵē ­alēĸmanēn sonucunda kanama zamanē indeksi ile diĵer 

indeksler arasēnda y¿ksek bir korelasyon olduĵunu gºstermiĸtir. Kanama zamanē 

indeksinin diĸ eti iltihabēnē deĵerlendirmek i­in doĵru ve objektif bir klinik ara­ olarak 

tek baĸēna kullanēlabileceĵi sonucuna varēlmēĸtēr. 

2.5.4. DMFT İndeksi 

Ķlk olarak 1938 yēlēnda Klein ve Palmer [97] tarafēndan tanēmlanmēĸtēr. 

Bireye ait ­¿r¿k, ­¿r¿k nedeniyle ­ekilmiĸ ve dolgulu diĸlerin toplam sayēsēnē 

ifade eden DMFT (decayed, missing, filled teeth) indeksin temel amacē, farklē 

topluluklardaki ­¿r¿k durumunu anlamlē bir ĸekilde karĸēlaĸtērabilmektir [98]. 

DMFT deĵerlendirmesi sērasēnda kullanēlan parametrelerde D deĵeri 

kavitasyon gºsteren ­¿r¿k diĸi, M deĵeri ­ekilmiĸ daim´ diĸi, F deĵeri dolgulu daimi 

diĸi, T ise toplam diĸ sayēsēnē ifade etmektedir. 

Diĸlerin y¿zeyleri gºr¿n¿r ēĸēk altēnda deĵerlendirilir. Deĵerlendirme sērasēnda 

ayna ve yuvarlak u­lu sond kullanēlēr. 

Her bir diĸ veya y¿zey i­in tek bir skor verilir; ºrneĵin restore edilmiĸ diĸte 

veya y¿zeyde bulunan sekonder ­¿r¿k sadece D skorunu alēr. Yetiĸkinlerde ¿­¿nc¿ 

molarlarēn dahil edilip edilmemesi durumuna gºre DMFT deĵeri 0 ile 28/32 arasēnda 

deĵer alēr. 
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Topluluk deĵerlendiren ºl­¿mlerde t¿m bireylerin DMFT deĵerleri toplanēr ve 

bu toplam deĵer birey sayēsēna bºl¿nerek ortalama deĵer bulunur.[98] 

DMFT indeksi; basit, pratikte kolay uygulanabilen ve toplum bazlē 

araĸtērmalarda bile y¿ksek tekrarlanabilirliĵe sahip olduĵu kanētlanmēĸtēr.[99] 

2.5.5. Fraktal Analiz  (FA) 

Trabek¿ler devamlēlēk, kemik geometrisi, kemikte mikrohasarlar, kemik 

dokusunun mimarisi ve mineralizasyon miktarē gibi bir­ok faktºr kemik kalitesini 

etkilemektedir [100]. 

Kemik yapēsēnēn analizinde, ge­miĸte genellikle kemik mineral yoĵunluĵu 

ºl­¿mleri kullanēlmaktayken bilgisayarlē tomografilerin kullanēmlarēnēn 

yaygēnlaĸmasē ile kemik dansite ve Hounsfield Unit ºl­¿mleri de kullanēlmaya 

baĸlanmēĸtēr [101]. 

Ancak g¿ncel ­alēĸmalar ile kemik kalitesinin ºl­¿lmesinde tek baĸēna 

yoĵunluk ºl­¿mlerinin yeterli olmadēĵē, trabek¿ler mikro-analizin de ºl­¿lmesinin 

gerekliliĵi ortaya konulmuĸtur [102]. 

Fraktal Analiz (FA) ilk baĸta ekonomide olmak ¿zere tēp ve diĸ hekimliĵinde 

h¿cre biyolojisinde, implant cerrahisinde, ĸiddetli periodontitis deĵerlendirmesinde, 

TME seslerini dinlemek gibi bir­ok farklē alanda kullanēlmaktadēr [103-106]. 

Literat¿rde, orak h¿creli anemi hastalarēnēn, kronik bºbrek yetmezliĵi hastalarēnēn, Tip 

1 ve Tip 2 diyabet hastalarēnēn ­ene kemikleri Fraktal Analiz metotlarē ile incelenmiĸ; 

Fraktal Analizin, trabek¿ler kemik yapēyē deĵerlendirmede ucuz, kolay ulaĸēlabilinen 

bir yºntem olduĵu d¿ĸ¿n¿lm¿ĸt¿r [107-109]. 

FA d¿zensiz ve karmaĸēk v¿cut yapēlarēnēn matematiksel olarak 

deĵerlendirilmesine imkan saĵlayan bir yºntemdir [110]. Bu yºntemin niceliksel 

sonucu Fraktal Boyut deĵeridir. 



49 

Radyograflar ¿zerinden hesaplanan Fraktal Boyut (FB) trabek¿ler kemik 

yoĵunluĵu ve kemik mineral kaybē hakkēnda bilgi verir. Literat¿rdeki araĸtērmalar 

trabek¿ler kemik ile FB arasēnda bir korelasyon olduĵunu gºstermektedir [106, 111]. 

FA i­in kullanēlan yºntemler 2 grupta toplanabilir; bunlar, iki nokta arasēndaki 

mesafe ºl­¿m¿ ve hacim ºl­¿m¿. 

En ­ok kullanēlan yºntem olan mesafe ºl­¿m¿nde uzunluk birimi olarak 

pikselin bir kenar uzunluĵu kullanēlērken, hacim ºl­¿m¿ne gºre hesaplanan 

yºntemlerde hacim birimi olarak pikselin ­evresi kullanēlēr [112]. 

Mesafe ºl­¿m¿ne dayalē yºntemler Richardson metodu, kutu sayma metodu 

ve dilatasyon metodudur ve bunlar arasēnda en sēk kullanēlan ve kolay ulaĸēlabilinen 

yºntem kutu sayma metodudur [108, 112]. Kutu sayma metodunda trabek¿ler kemik 

morfolojisi ve kemik iliĵi boĸluklarē incelenebilmektedir. 

FA dijitalleĸtirilmiĸ gºr¿nt¿lerden hesaplanabilir ancak bu gºr¿nt¿lerin 

ºnceden iĸlenmesi gerekmektedir [110]. 

White ve Rudolph 1999 yēlēnda trabek¿ler kemiĵin morfolojik ºzelliklerini 

ºl­en bir bilgisayar programē (NIH Ķmage yazēlēmē) tanēmladēlar [113]. 

Yazarlar burada trabek¿ler kemiĵi vurgulamak i­in gºr¿nt¿leri standardize 

etmenin adēmlarēnē detaylandērmēĸlardēr. 

Bu standardizasyonda ilk olarak; gºr¿nt¿ alēmēndan sonra, varyasyonlarē 

ºnlemek i­in y¿ksek ­ºz¿n¿rl¿kl¿ ve sēkēĸtērēlmēĸ gºr¿nt¿ler kaydedildi. Daha sonraki 

aĸamalar, ilgi alanlarēnēn (region of interest= ROI) belirlenmesini ve kērpēlmasēnē, 

ardēndan ROI'nin ­oĵaltēlmasēnē ve bulanēk bir Gauss filtresiyle (sigma = 35 piksel, 

­ekirdek boyutu = 33Ĭ33) parlaklēktaki b¿y¿k ºl­ekli deĵiĸikliklerin kaldērēlmasēnē 

i­ermektedir. ROI'nin orijinal gºr¿nt¿den ­ēkarēlmasē, her bir piksel konumuna 128 

gri deĵerin eklenmesi, ikili hale getirme, aĸēndērma, geniĸleme, ters ­evirme ve 

iskeletleĸtirme de bu sekanstaki olaylardēr. 

Gºr¿nt¿ hazērlandēktan sonra, kutu sayma metodunda (box counting) kutular 

i­eren bir ºl­ek (boyutlarē 2-64 piksel arasēnda deĵiĸen kutulardan oluĸur) 
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hesaplanmasē planlanan trabek¿ler yapēnēn ¿zerine yerleĸtirilerek trabek¿ler kemik 

i­eren kutu sayēsē hesaplanēr. Hesaplanan kutu sayēsē ile kēlavuzdaki toplam kutu 

sayēsēnēn logaritmik ºl­ekte grafiĵi ­izilerek oluĸturulan doĵrunun eĵimi bize FB 

deĵerini vermektedir [108]. 

FA ile elde edilen FB deĵerinin b¿y¿k olmasē kemik i­erisindeki boĸluklarēn 

daha az olduĵunu gºstermektedir [114, 115]. 

2.5.6. Radyomorfometrik Analizler  

Diĸ hekimliĵinde sēklēkla kullanēlan ekstraoral gºr¿nt¿leme tekniklerinden biri 

olan panoramik radyografilerden kemik k¿tlesi ve trabek¿ler mimarinin ºl­¿lmesi 

amacēyla panoramik radyomorfometrik indeksler geliĸtirilmiĸtir. Bu indeksler 

panoramik radyograflarda ­ene kemiklerinin kemik kalitesini deĵerlendirmek 

amacēyla kullanēlabilmektedir [116, 117]. 

Radyolojik olarak kortikal kemik trabek¿ler kemiĵe gºre daha kolay ve net 

izlenebildiĵi i­in ºl­¿m gerektiren ve sayēsal deĵerlerin kullanēldēĵē ­alēĸmalarda 

radyomorfometrik veriler kullanēlmaktadēr [118]. 

Panoramik radyograflar ¿zerinden yapēlabilen radyomorfometrik indekslerden 

Mental Ķndeks (MĶ), Panoramik Mandibular Ķndeks (PMĶ)ve Alveolar Kret Oranē 

(AKO) mandibulada kortikal kemik deĵerlendirilmesinde sēklēkla kullanēlmaktadēr 

[118]. 

MĶ, mental foramen hizasēnda mandibular korteks geniĸliĵinin ºl­¿m¿d¿r. Bu 

yºnteme gºre ºncelikle radyograf ¿zerinde mental foramen saptanēr, daha sonra 

mental foramen merkezi ile mandibula alt sēnērēnēn teĵeti ­izilir. Mental foramen 

merkezi ile ­izilen ­izgi birleĸtirilerek ºl­¿m yapēlēr. 

PMĶ, kortikal geniĸliĵin mental foramenden mandibula alt sēnērēna kadar olan 

uzaklēĵēn oranēdēr [118]. 

AKO, mandibulanēn alt sēnērēnēn kret tepesine olan mesafesi ile mandibulanēn 

alt sēnērēnēn mental foramenin alt sēnērēna olan mesafesinin oranēdēr. ¥l­¿m i­in ilk 



51 

ºnce alt ­ene mental foramen bºlgesinin korteks sēnērēna teĵet olan bir hat belirlenir, 

daha sonra mental foramenin alt sēnērēndan kortekse paralel bir doĵru ­izilir. AKO 

ºl­¿m¿ bu iki doĵruyu dik olarak kesen hat ¿zerinden yapēlēr [119]. Bir­ok ­alēĸmada 

mandibulanēn y¿ksek AKO indeks deĵerlerinin daha d¿ĸ¿k kemik mineral yoĵunluĵu 

veya osteoporotik deĵiĸiklikler ile iliĸkili olabildiĵi bildirilmiĸtir [120, 121]. 

MĶ, PMĶ ve AKO ºl­¿mlerinin referans noktasē mental foramendir ve bu bºlge 

­iĵneme kaslarē ile iliĸkili olmayēp mental foramenin mandibula alt sēnērēna olan 

uzaklēĵēnēn yaĸlanma, alveolar kret rezorpsiyonu gibi etmenler ile deĵiĸmediĵi bir­ok 

­alēĸma ile belgelenmiĸtir [118, 119]. 
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3. GEREÇ VE YÖNTEM 

3.1. Hasta Grubunun Oluşturulması 

Çalışma Grubuna Dahil Edilme Kriterleri 

ķiddetli hemofili A veya B teĸhisi konulmuĸ olmasē 

Herhangi ek bir kronik sistemik saĵlēk probleminin bulunmamasē 

18 yaĸēndan b¿y¿k, 70 yaĸēndan k¿­¿k olmasē 

Sigara vb. bir oral yapēlarē etkileyebilecek bir alēĸkanlēĵēn olmamasē 

Aĵēz i­i hareketli protez kullanmamasē 

Son 6 ay i­erisinde oral yapēlarē etkileyebilecek ila­ kullanmamasē (antibiyotik, 

bifosfonat, antipsikotik ila­ vb.) 

Hacettepe ¦niversitesi Hematoloji anabilim dalē tarafēndan kontrolleri yapēlan 

ve ­alēĸmaya dahil olmayē kabul eden hastalar 

Çalışma Grubuna Dahil Edilmeme Kriterleri 

18 yaĸēndan k¿­¿k olma, 70 yaĸēndan b¿y¿k olma 

Hemofili dēĸēnda ek bir kronik saĵlēk probleminin bulunmasē 

Sigara kullanēmē 

Aĵēz i­i parsiyel veya total protez kullanēmē 

Son 6 ay i­erisinde antibiyotik vb. ila­ kullanēmē 

¢alēĸmaya dahil olmayē kabul etmeyen hastalar 

¢alēĸmaya dahil edilen hastalarēn hepsi ĸiddetli (Faktºr d¿zeyi <%1) hemofili 

hasta grubudur. 
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Kadēn-erkek oranē, Hemofili grubu ve yaĸ ºzelliklerine gºre daĵēlēmlarē Tablo 

3.1 ve 3.2ôde verilmiĸtir. 

Tablo 3.1.  ¢alēĸmaya dahil edilen hasta grubunun cinsiyet ve Hemofili ºzelliklerine 

gºre daĵēlēmē 

Hemofili A 
38 

K 7 
Kadēn 10 

E 31 

Hemofili B 10 
K 3 

Erkek 38 
E 7 

  

Tablo 3.2. ¢alēĸmaya dahil edilen hasta grubunun yaĸ ºzelliklerine gºre daĵēlēmē 

Yaş Toplam (48) 

18-25 9 (%18.75) 

26-35 8 (%16.67) 

36-45 19 (%39.58) 

46-55 8 (%16.67) 

56+ 4 (%8.34) 

 

3.2. Kontrol Grubunun Oluşturulması 

Kontrol  grubu seçimi 

18 yaĸ ¿zeri hastalar 

Herhangi bir sistemik saĵlēk problemi bulunmayan hastalar 

Son 3 ay i­erisinde herhangi bir ila­ kullanēmē bulunmayan hastalar 

Sigara kullanēmē olmayan hastalar 

Hacettepe ¦niversitesi Diĸ Hekimliĵi Fak¿ltesi ¢ene Cerrahisi anabilim 

dalēôna muayene i­in baĸvurmuĸ ve ­alēĸmaya dahil olmayē kabul eden hastalar dahil 

edilmiĸtir. 
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¢alēĸmaya dahil edilen kontrol grubu hastalarēn cinsiyet ve yaĸ ºzelliklerine 

gºre daĵēlēmlarē Tablo 3.3 ve 3.4ôde verilmiĸtir. 

Tablo 3.3.  ¢alēĸmaya dahil edilen kontrol grubunun cinsiyet ºzelliklerine gºre 

daĵēlēmē 

Cinsiyet Toplam (%) 

Kadın 12 (%24,48) 

Erkek 37 (%75,52) 

 

Tablo 3.4. ¢alēĸmaya dahil edilen hasta grubunun yaĸ ºzelliklerine gºre daĵēlēmē 

Yaş                                                                                               Toplam (49) 

18-25 7 (%14,28) 

26-35 13 (%26,53) 

36-45 11(%22,44) 

46-55 9 (%18,36) 

56+ 9 (%18,36) 

 

3.3. Kaydedilen Veriler 

3.3.1. Demografik Veriler  

Hastalarēn yaĸ ve cinsiyet bilgileri 

3.3.2. Hemofili Tipi ve Yüzdesi 

¢alēĸma grubunun tamamē ĸiddetli tip (F<%1) Hemofili A ve B hastalarēndan 

oluĸmaktadēr. 

3.3.3. Ağız İçi Yapılan Ölçümler 

Oral Hijyen İndeksi (OHİ-S) 

Aĵēz ve diĸ saĵlēĵēnēn gºstergesi olarak basitleĸtirilmiĸ oral hijyen indeksi 

kullanēlmēĸtēr. T¿m anterior ve posterior diĸlerin temsilcisi olarak 16-26-11-31-36-46 
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numaralē diĸler deĵerlendirilmiĸtir. ¥l­¿mler diĸlerin 4 y¿zeyinde yapēlmēĸtēr. Her 

diĸin 4 y¿zeyi skorlarnmēĸ ve elde edilen skor 4ôe bºl¿nerek diĸe ait skor elde 

edilmiĸtir. Diĸlerin skorlarē birbirleri ile toplanēp diĸ sayēsēna bºl¿nerek kiĸiye ait skor 

belirlenmiĸtir. Debris ve diĸtaĸē indeksi olarak 2 alt grupta incelenen OHĶ-S indeksinin 

elde edilmesi i­in debris indeksi (DI) ve diĸtaĸē indeksi (CI) deĵerleri toplanmēĸtēr. 

Tablo 3.5. Debris deĵerlendirme Ķndeksi   

0 Debris yok, 

1 Diĸ y¿zeyinin 1/3¿nden az yumuĸak debris, 

2 Diĸ y¿zeyinin 1/3¿nden fazla 2/3¿nden az yumuĸak debris 

3 Diĸ y¿zeyinin 2/3ten fazla yumuĸak debris 

 

Tablo 3.6. Diĸ taĸē deĵerlendirme Ķndeksi  

0 Diĸ taĸē yok, 

1 Diĸ y¿zeyinin 1/3¿nden az diĸ taĸē, 

2 Diĸ Y¿zeyinin 1/3¿nden fazla 2/3¿nden az supragingival diĸ taĸē, servikalde 

bºlgesel subgingival diĸtaĸē bulunabilir 

3 Diĸ y¿zeyinin 2/3¿nden fazla diĸ taĸē ve servikalde bant ĸeklinde subgingival diĸ 

taĸē bulunur 

 

Tablo 3.7. OHI deĵerleri 

0.0-1.2 arası Klinik olarak iyi 

1.3-3.0 arası Klinik olarak orta 

3.1-6.0 arası Klinik olarak kºt¿ 

 

Gingival İndeks (Gİ) 

Diĸetindeki inflamasyonun derecesini deĵerlendirmek i­in Lºe ve Sillnessôin 

gingival indeksi kullanēlmēĸtēr. ¢alēĸmamēzda 12, 16, 24, 32, 36, 44 numaralē diĸler 

kullanēlmēĸtēr. Her diĸin dºrt y¿zeyi de skorlanmēĸ ve elde edilen skor dºrde bºl¿nerek 

diĸe ait skor belirlenmiĸtir. Her diĸin skorlarēnēn toplanēp diĸ sayēsēna bºl¿nmesi ile 

kiĸiye ait Gingival Ķndeks deĵeri belirlenmiĸtir. 
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Tablo 3.8. GĶ skorlamasē 

0 
 Saĵlēklē Diĸeti 

1 
 Hafif iltihap, minimal renk deĵiĸikliĵi ve ºdem varlēĵē, sondlamada kanama 

gºr¿lmez. 

2 
Orta dereceli iltihap, diĸetinde kēzarēklēk, ºdem vardēr ve sondlamada kanama 

gºr¿l¿r.  

3 
 ķiddetli iltihap, belirgin kēzarēklēk, ºdem vardēr ve spontan kanamaya eĵilim 

gºr¿l¿r. 

 

Dişeti Kanama Zamanı İndeksi 

Diĸetindeki stim¿lasyonla kanama zamanēnē deĵerlendirmek i­in 

kullanēlmēĸtēr. 11-16-26-31-36-46 numaralē diĸler 4 y¿zeyinden deĵerlendirilmiĸ ve 

her bir diĸ i­in y¿zey skorlarē toplamē dºrde bºl¿nerek elde edilen basit ortalama diĸe 

ait skor olarak belirlenmiĸtir. Diĸlerin skorlarēnēn toplanēp diĸ sayēsēna bºl¿nmesi ile 

elde edilen basit ortalama ile de kiĸiye ait skor belirlenmiĸtir. 

Tablo 3.9. DEKZĶ Deĵerleri  

0  Ķkinci iĸlemden sonra 15 saniye ge­mesine raĵmen kanama yok. 

1  Ķkinci iĸlemden sonra 6-15 saniye i­inde kanama var. 

2  Birinci iĸlemden 11-15 veya ikinci iĸlemden 5 saniye sonra kanama var. 

3  Birinci iĸlemden sonra 10 saniye i­inde kanama var. 

4  Spontan kanama var.   

 

DMFT indeksi 

Daimi diĸlerdeki ­¿r¿k, dolgulu ve kayēp diĸ sayēlarēnēn toplamē ile hesaplanēr. 

DMFT hesaplamasēnda; konjenital eksik diĸler, s¿rmemiĸ diĸler, s¿pern¿merer 

diĸler, ­¿r¿k harici bir sebeple kaybedilmiĸ diĸler, ­¿r¿k harici sebeplerle dolgu 
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yapēlmēĸ diĸler, daim´ dentisyonda bulunan persiste s¿t diĸleri deĵerlendirilmeye dahil 

edilmemiĸtir (ķekil 3.1). 

 

Şekil 3.1.  Hemofili hasta grubundan bir hastanēn kaydedilmesi ºrnek olarak 

gºsterilmiĸtir. 

Diĸ eksikliĵinin tespitinde ¿­¿nc¿ molar diĸler hari­ molar diĸler, premolar 

diĸler, kanin diĸler ve kesici diĸlerin eksiklikleri kaydedildi. Kºk halinde olan diĸler 

kemik i­erisinde tamamen gºm¿l¿ olmadēĵē s¿rece eksik diĸ olarak kabul edilmedi. 

3.3.4. Panoramik Radyograflar Üzerinde Yapılan Ölçümler 

Hastalarēn klinik muayene bilgilerinin i­erisinde yer alan panoramik 

radyograflarēn hepsinin aynē cihazda alēnmēĸ olmasēna dikkat edildi. 

¢alēĸmada kullanēlan b¿t¿n panoramik radyografik gºr¿nt¿ler Mediadent 

Dentist (69.0kV, 5.9mA, 48.1mGycm) cihazēnda ­ekilmiĸtir. 

Hastaya ait farklē zamanlarda ­ekilmiĸ birden fazla gºr¿nt¿ olmasē halinde en 

yakēn tarihli radyograf ¿zerinden ºl­¿mler yapēldē. Radyograflarda gºr¿nt¿ kalitesinin 

y¿ksek olmasēna ve inferior mandibular korteks ile her iki mental foramenin net 

gºr¿nt¿lenmiĸ olmasēna dikkat edildi. Hasta konumlandērmasēnda hata bulunan veya 

artefakt i­eren gºr¿nt¿ler ­alēĸmaya dahil edilmedi. 

Mİ, PMİ ve AKO değerlendirilmesi 

¥l­¿mler, panoramik radyograflar ¿zerinde genel kullanēmēna a­ēk 

(https://download.slicer.org/)  bir gºr¿nt¿ analiz programēnda yapēldē ve deĵerler 

kaydedildi. 

https://download.slicer.org/
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AKO deĵerlendirilmesi i­in mandibular inferior kortekse teĵet olan ­izgiye dik 

ve mental foramenin merkezinden ge­en doĵru ¿zerinde alveolar tepesi belirlenmiĸtir. 

Aynē doĵru ¿zerinde alveolar kret tepesinin mandibula alt sēnērēna olan uzaklēĵēn 

mental foramen merkezinden mandibula alt sēnērēna olan uzaklēĵēnēn oranē 

hesaplanarak AKO hesaplanmēĸētr [119]. 

           a)               

           b)          

Şekil 3.2. Panoramik radyograftan ºl­¿mlerin yapēlmasē 

(a) resimde AKO hesaplamasē i­in mandibular kortekse ve mental foramen merkezinden ge­en ­izgi 

­izilmiĸ ve bu ­izgiden ge­en doĵru ¿zerinde alveolar kret tepesinin mandibula alt sēnērēna olan mesafesi 

ºl­¿lm¿ĸt¿r. (b) resimde yine aynē doĵru ¿zerinde mental foramenden mandibula alt sēnērēna olan 

uzaklēk ºl­¿lm¿ĸt¿r. 
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MĶ  [122] panoramik radyografta, mental foramen bºlgesinde mandibula alt 

sēnērēndan ge­en bir teĵet oluĸturuldu ve bu teĵete dik olacak ve mental foramenin 

merkezinden ge­ecek ĸekilde bir ­izgi ­izildi. Bu ­izgi boyunca kortikal geniĸlik 

ºl­¿ld¿. Saĵ ve sol bºlgede ayrē olacak ĸekilde ger­ekleĸtirildi ve iki deĵerin 

ortalamasē MĶ olarak alēndē (ķekil 3.3). 

 

Şekil 3.3. Mental foramenden ge­en ve mandibula alt sēnērēna dik olan doĵru 

¿zerinden Mental Ķndeks deĵerini veren kortikal geniĸliĵin ºl­¿lmesi 

PMĶ [118] mental foramen bºlgesinde mental foramen merkezinden ge­en, 

mandibula alt sēnērēndan ge­en teĵete dik olacak ĸekilde bir ­izgi ­izildi. Bu ­izgi 

¿zerinde mental foramenin merkezinden mandibula alt sēnērē arasēndaki mesafe 

ºl­¿ld¿. Mandibular korteks geniĸliĵinin mental foramen ile mandibula alt sēnērē 

arasēndaki mesafeye oranē panaromik mandibular indeks deĵerini vermektedir. 
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a)      

b)     

Şekil 3.4. Panoramik radyograftan ºl­¿mlerin yapēlmasē 

a) ķekilde mental foramenden ge­en ve mandibula alt sēnērēna dik olan doĵru ¿zerinde mental foramen 

ile mandibula alt sēnērē arasēndaki mesafenin ºl­¿m¿. b) ķekilde aynē doĵru ¿zerinde mandibular korteks 

geniĸliĵi ºl­¿m¿. 

3.4. Fraktal Analiz  

FA i­in t¿m iĸlemler aynē kiĸi tarafēndan genel kullanēma a­ēk bir program olan 

ĶmageJ (1,52p) (National Institutes of Health, Bethesda, MD @; 

https://imagej.nih.gov/ij/download.html) kullanēlarak ger­ekleĸtirilmiĸtir. Program 

kalēnlēk farklēlēklarē ve yumuĸak dokunun varlēĵē gibi gºr¿nt¿deki b¿y¿k ºl­ekli 

parlaklēk deĵiĸimlerini kaldērmak i­in tasarlanmēĸtēr. 

https://imagej.nih.gov/ij/download.html


61 

¥l­¿mler White ve Rudolph [113] tarafēndan tanēmlanan yºntem kullanēlarak 

ger­ekleĸtirilmiĸtir. 

FB ºl­¿m¿nde kullanēlacak hasta ve kontrol grubuna ait bireylerin panoramik 

gºr¿nt¿leri Planmeca Romexis 3.8.3 (Helsinki, Finlandiya) programēndan 16 bit 

derinliĵinde TIFF formatēnda dēĸarē aktarēldē. 

¥l­¿mler yapēlērken ilk olarak ROĶ (region of interest) olarak alēnacak kēsēmlar 

belirlenir. ROĶ belirlenirken lamina dura, periodontal ligament aralēĵē ve mandibular 

sinir gibi anatomik yapēlarē i­ermemesine dikkat edilir. Bakteri plaĵēnēn alveolar krete 

etkisi d¿ĸ¿n¿lerek m¿mk¿n olduĵunca apikalde konumlandērēlēr. 

¢alēĸmada saĵ ve solda simetrikleri bulunmak ¿zere 3ôer tane toplam 6 adet 

ROĶ belirlenmiĸtir. Kondil ve angulus ROĶôleri 25 x 25 piksel boyutunda premolar 

bºlgedeki ROĶôler 25 x 15 piksel boyutunda olacak ĸekilde belirlenmiĸtir. Daha sonra 

saĵ ve sol bºlgede ayrē olarak elde edilen sayēsal deĵerlerin ortalamalarē alēnmēĸtēr. 

ROĶ bºlgeleri olarak; kondil, angulus ve ikinci premolar ile birinci molar arasē 

bºlge olarak belirlenmiĸtir. 

Daha sonra panaromik radyograflarda belirlenen ROĶ bºlgeleri gºr¿nt¿den 

kērpēlarak FA aĸamasēna ge­ilmiĸtir. 
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a)       

b)       

c)      

Şekil 3.5.  Kondil (a) ve ramus (b) bºlgesinden Fraktal Analiz i­in 25x25 piksel 

boyutunda gºr¿nt¿ kērpēlmasē. (c) premolar bºlgeden 15x25 boyutunda 

gºr¿nt¿ kērpēlmasē. 



63 

FA hesaplanērken; ilk olarak kērpēlan gºr¿nt¿ (ķekil 3.5) ­oĵaltēlēr, gºr¿nt¿deki 

parlaklēk deĵiĸimlerini ortadan kaldērmak amacē ile ilgili gºr¿nt¿ Gauss filtresi 

(sigma= 35 piksel) kullanēlarak bulanēklaĸtērēlēr (ķekil 3.6b). Bu adēmda t¿m ince ve 

orta ºl­ekli yapēlar kaldērēlēr ve yalnēzca yoĵunluktaki b¿y¿k ºl­ekli varyasyonlarē 

korur. 

Ortaya ­ēkan bulanēk gºr¿nt¿ orijinalinden ­ēkarēlēr (ķekil 3.6c) ve her piksel 

konumuna 128 gri deĵeri eklenir (ķekil 3.6d). Burada ama­ bu gºr¿nt¿deki kemik iliĵi 

boĸluĵu ve trabek¿ller gibi bireysel varyasyonlarēn (parlaklēk seviyeleri) 

yansētēlmasēdēr. 

Daha sonra son gºr¿nt¿ye 128ôlik parlaklēk deĵerine eĸlenerek binarize 

gºr¿nt¿ elde edilir (ķekil 3.6d). Binarize gºr¿nt¿de g¿r¿lt¿y¿ azaltmak i­in erozyon 

ve dilatasyon iĸlemleri uygulanēr (ķekil 3.6 f-g). 

Trabek¿lleri oluĸturabilmek i­in gºr¿nt¿ ters ­evrilir (ķekil 3.6h) ve 

iskeletleĸtirilir (ķekil 3.6j). Yani yalnēzca merkezi piksel ­izgisi kalana kadar 

aĸēndērēlēr. Ķskeletleĸtirilmiĸ gºr¿nt¿de iskelet yapēsē kemik yapēsēnē ve iskelet dēĸē yapē 

da kemik iliĵini temsil etmektedir. 

Ķskeletleĸtirilmiĸ gºr¿nt¿den Fraktal Boyut deĵeri elde edilir. Fraktal boyut 

elde etmek i­in gºr¿nt¿ boyutlarē 2,3,4,6,8,12,16,32,64 piksel olan karelere bºl¿nerek 

trabek¿llerin bulunduĵu kareler ve gºr¿nt¿deki toplam kare sayēsē hesaplanēr. Bu 

deĵerlerin logaritmik ºl­ekte grafiĵi ­izilerek grafikteki noktalara en iyi uyan doĵru 

­izilir ve bu doĵrunun eĵimi, yapēnēn karmaĸēklēk derecesini gºsteren FB deĵerini 

verir. 
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a)   b)   c)  

d)   e)   f)  

g)  h)  j)  

Şekil 3.6. Fraktal analiz basamaklarē 

a) Dublike edilen gºr¿nt¿ b) Gauss Filtresi Uygulanmasē c) Filtre uygulanan gºr¿nt¿n¿n orijinal 

gºr¿nt¿den ­ēkarēlmasē d) Son gºr¿nt¿ye 128 gri deĵeri eklenmesi e) gºr¿nt¿n¿n binarize edilmesi f) 

Erozyon iĸleminin uygulanmasē g) Dilate edilmesi h) Gºr¿nt¿n¿n ters ­evrilmesi j) Ķskeletleĸtirme ve 

elde edilen final gºr¿nt¿ [113]. 

 

 

Şekil 3.7.  ImageJ yazēlēmēnda kutu sayma yºntemi kullanēlarak Fraktal Boyut deĵeri 

elde edilmesi 
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Şekil 3.8.  Grafikte doĵrunun eĵimi FBôyi vermektedir ve saĵ ¿st kºĸede ñDò ile 

gºsterilmiĸtir. 

3.5. İstatistiksel Analiz 

¢alēĸmada elde edilen verilerin istatistiksel analizi i­in IBM SPSS Statistics 

V23 programē kullanēldē. Kategorik deĵiĸkenler arasēndaki iliĸki Pearson Ki-kare testi 

ile incelendi. Sayēsal deĵiĸkenler i­in ortalama, standart sapma, minimum, maksimum, 

ortanca, 25. ve 75. y¿zdelik deĵerleri verildi. Sayēsal deĵiĸkenlerin normal daĵēlēma 

uygunluĵu, gºrsel (histogram ve olasēlēk grafikleri) ve analitik yºntemlerle 

(Kolmogrorv-Smirnov / Shapiro-Wilk normallik testleri) deĵerlendirildi. Parametrik 

verilerin tanēmlayēcē analizi ortalama ve standart sapma kullanēlarak, parametrik 

olmayan veriler ise ortanca ve minimum-maksimum deĵerler kullanēlarak sunuldu. 

Parametrik test varsayēmlarēnēn saĵlandēĵē durumlarda iki ortalama arasēndaki farkēn 

anlamlēlēk testi (Student's t test / independent samples t test), saĵlanmadēĵē durumlarda 

Mann-Whitney U testi kullanēldē. Analiz sonu­larēnda anlamlēlēk d¿zeyi p<0.05 alēndē. 

¢alēĸmanēn etki b¿y¿kl¿ĵ¿n¿ hesaplamak i­in parametrik test varsayēmlarēnēn 

saĵlandēĵē durumlarda Cohenôs d katsayēsē kullanēldē. 0,20ôden k¿­¿k deĵerler k¿­¿k, 

0,20-0,50 arasēndaki deĵerler orta, 0,80ôden b¿y¿k deĵerler ise y¿ksek etki b¿y¿kl¿ĵ¿ 

olarak yorumlandē. 
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Parametrik test varsayēmlarēnēn saĵlanamadēĵē durumlarda etki b¿y¿kl¿ĵ¿ (r) 

katsayēsē kullanēlarak hesaplandē. 0,10ôdan k¿­¿k deĵerler k¿­¿k, 0,10-0,30 arasēndaki 

deĵerler orta, 0,50ôden b¿y¿k deĵerler ise y¿ksek etki deĵeri olarak yorumlandē. 
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4. BULGULAR  

4.1. Çalışmaya Katılan Bireylere Ait Veriler 

¢alēĸmaya Hacettepe ¦niversitesi Hematoloji anabilim dalēnda takip edilen ve 

bu ­alēĸma i­in gºn¿ll¿ olan 48 ĸiddetli Hemofili A hastasēnēn muayene bulgularē ile 

Diĸ Hekimliĵi Fak¿ltesiônde muayeneleri tamamlanmēĸ 49 sistemik saĵlēklē toplamda 

97 hasta dahil edilmiĸtir. T¿m bireylerin yaĸ ortalamalarē 39,82 ° 12,47ôdir. Toplamda 

­alēĸmaya dahil edilen bireylerin %22,7ôsi kadēn, %77,3ô¿ erkektir. Gruplara gºre yaĸ 

ve cinsiyet daĵēlēmē y¿zdeleri Tablo 4.1ôde verilmiĸtir. 

Tablo 4.1. Yaĸ ve Cinsiyet Daĵēlēmlarē ve test deĵerleri 

  Hasta Kontrol Toplam  p 

Kadēn 10 12 22 
0,667 

Erkek 38 37 75 

Yaĸ Ort. 38,82+12,47 42,2+13 39,82+12,47 0,077 

 

4.2. Ağız İçi Muayene Bulguları 

Aĵēz i­i muayene bulgularē olarak DI-S, CI-S, OHI-S, GĶ, DMFT, DEKZĶ 

deĵerleri alēnmēĸtēr. Ķlk olarak tanēmlayēcē istatistik yapēlmēĸ ve deĵerlerin normal 

daĵēlēm gºsterip gºstermediĵi Shapiro-Wilk normallik testi ile deĵerlendirilmiĸtir. 

Normal daĵēlēm gºsteren DMFT indeksi parametrik test varsayēmlarēnē saĵladēĵē i­in 

iki ortalama arasēndaki farkēn anlamlēlēk testi (Studentôs t test/ independent samples t 

test) ile deĵerlendirilmiĸtir. (Tablo 4.2.). Normal daĵēlēm gºstermeyen CI-S, DI-S, 

OHI-S, GĶ ve DEKZĶ deĵerleri parametrik test varsayēmlarē saĵlanmadēĵē i­in Mann-

Whitney U testi kullanēlarak deĵerlendirilmiĸtir. (Tablo 4.3.) 

Tablo 4.2. DMFT deĵerlerinde ortalamalarēn Eĸitliĵi i­in t-testi 

    N Ort.+Std sapma p Etki b¿y¿kl¿ĵ¿ 

DMFT 
Hasta 48 11,77+6,15 

0,778* 0,054 
Kontrol 49 11,44+5,61 

Ort.: Ortalama, Std.: Standart sapma 

*: p<0.05 deĵeri anlamlē kabul edilmiĸtir. 
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Hasta ve kontrol grubu arasēnda DMFT indeksi a­ēsēndan istatistiksel olarak 

anlamlē bir fark bulunamamēĸtēr (p> 0.05). 

Etki b¿y¿kl¿ĵ¿ Cohenôs d katsayēsē kullanēlarak hesaplanmēĸtēr. 0,054ôl¿k bir 

etki b¿y¿kl¿ĵ¿ hesaplanmēĸtēr. 0,20ônin altēndaki deĵerler d¿ĸ¿k etki deĵeri olarak 

nitelendirilmektedir. 

Tablo 4.3. DI-S, CI-S, OHI-S, GĶ, DEKZĶ i­in Mann-Whitney U testi sonu­larē 

              Mann  

Whitney U 

z p Etki 

büyüklüğü 

DI-S 726,000 2.894 0,001* 0,311 

CI-S 776,500 3,261 0,004* 0,294 

OHI -S 717,000 3,316 0,001* 0,337 

G.İ.            212,500 6,958 <0,001* 0,706 

DEKZİ      137,500 7,520 <0,001* 0,764 

*: p<0.05 deĵeri anlamlē kabul edilmiĸtir. 

 

Hasta ve kontrol grubu arasēnda DI-S, CI-S, OHI-S, G.Ķ. ve DEKZĶ arasēnda 

istatistiksel olarak anlamlē fark bulunmuĸtur. 

Ķstatistiksel olarak anlamlē farkēn etki b¿y¿kl¿ĵ¿ (r) hesaplandēĵēnda CI-S, DI-

S ve OHI-S deĵerlerinde orta derece, GĶ ve DEKZĶ deĵerlerinde y¿ksek derece etki 

b¿y¿kl¿ĵ¿ hesaplanmēĸtēr. 

4.3. Panoramik Radyograf Üzerinden Yapılan Analizler 

Panoramik radyograf ¿zerinden MĶ, PMĶ, AKO deĵerleri hesaplanmēĸtēr. Ķlk 

olarak tanēmlayēcē istatistik yapēlmēĸ, daha sonra normal daĵēlēm gºsterip gºstermediĵi 

Shapiro-Wilk normallik testi ile deĵerlendirilmiĸtir. 

Normal daĵēlēm gºsteren MĶ ve PMĶ deĵerleri parametrik test varsayēmlarēnē 

saĵladēĵē i­in iki ortalama arasēndaki farkēn anlamlēlēk testi (Studnetôs t test/ 

independent samples t test) ile deĵerlendirilmiĸtir (Tablo 4.4). Normal daĵēlēm 

gºstermeyen AKO deĵeri parametrik test varsayēmlarē saĵlanmadēĵē i­in Mann-

Whitney U testi kullanēlarak deĵerlendirilmiĸtir (Tablo 4.5). 
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Tablo 4.4. MĶ deĵerlerinde ortalamalarēn eĸitliĵi i­in t-testi 

    N Ort.+Std.sapma p Etki B¿y¿kl¿ĵ¿ 

MĶ 
Hasta 48 5,82+1,21 

0,00* 1,372 
Kontrol 49 7,43+1,14 

PMĶ 
Hasta 48 0,26+0,068 

0,00* 2,844 
Kontrol 49 0,49+0,085 

 

Kontrol grubunun M.Ķ. ve P.M.Ķ. deĵerleri hasta grubuna gºre anlamlē olarak 

y¿ksektir (p<0,001). 

*Yapēlan istatistik hesaplamanēn etki b¿y¿kl¿ĵ¿ Cohenôs d katsayēsēna gºre 

hesaplanmēĸtēr. M.Ķ. i­in 1,372 ve P.M.Ķ i­in 2,844 deĵeri etki b¿y¿kl¿ĵ¿n¿n y¿ksek 

olduĵunu gºstermektedir. 

Tablo 4.5. AKO deĵeri i­in Mann-Whitney U testi 

  Mann-Whitney U z p Etki B¿y¿kl¿ĵ¿ 

AKO 726 -2,894 0,001* 0,331 

 

4.4. Fraktal Analiz  

Fraktal Analiz i­in hasta ve kontrol grubunda kondil, angulus ve premolar-

molar bºlgeden saĵ ve sol olmak ¿zere 6 bºlgeden Fraktal Boyut hesaplanmasē 

yapēlmēĸtēr. Saĵ ve sol bºlgeden yapēlan ºl­¿mlerin ortalamalarē alēnmēĸ ve kiĸiye ait 

Kondil Fraktal Boyut (KFB), Angulus Fraktal Boyut (AFB) ve Premolar Fraktal Boyut 

(PFB) olarak isimlendirilmiĸtir. 

Ķlk olarak tanēmlayēcē istatistik yapēlarak ortalama deĵer, standart sapma, 

%25lik deĵer ve %75ôlik deĵer hesaplanmēĸtēr. Tanēmlayēcē istatistik sonucu normal 

daĵēlēm gºsterip gºstermediĵi Shapiro-Wilk normallik testi ile hesaplanmēĸtēr. 

Normal daĵēlēm gºsteren deĵerler iki ortalama arasēndaki farkēn anlamlēlēk testi 

(Studentôs t test/ independent sample t test) ile, normal daĵēlēm gºstermeyen deĵerler 

Mann-Whitney U testi kullanēlarak analiz yapēlmēĸtēr. Analiz sonu­larēnda p<0,05 

d¿zeyi anlamlē olarak kabul edilmiĸtir. 
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Shapiro-Wilk normallik testi sonucunda KFB, AFB ve PFB deĵerlerinin 

normal daĵēlēm gºstermemesi sonucunda parametrik test varsayēmlarē doĵrulanmadēĵē 

i­in Mann-Whitney U testi kullanēlmēĸtēr. 

Tablo 4.6.  KFB, AFB, PFB deĵerleri i­in Mann-Whitney U testi sonu­larē 

    N Ortalama Deĵerler Toplamē z p 

KFB 
Hasta 48 32,15 1543 

-5,84 <0,01* 
Kontrol 49 65,51 3210 

AFB 
Hasta 48 31,51 1512,5 

-6,062 <0,01* 
Kontrol 49 66,13 3240,5 

PFB 
Hasta 48 30,82 1479,5 

-6,297 <0,01* 
Kontrol 49 66,81 3273,5 

 

Mann-Whitney U testinin sonu­larēna gºre kontrol grubunun KFB, AFB ve 

PFB deĵerleri hasta grubuna gºre istatistiksel olarak anlamlē derecede y¿ksektir. 

(p<0,001) 

Ķstatistiksel olarak anlamlē farkēn etki b¿y¿kl¿ĵ¿ hesaplanmēĸtēr (Tablo 4.7.) 

Tablo 4.7. KFB, AFB ve PFB i­in etki b¿y¿kl¿ĵ¿ (r). 

  KFB AFB PFB 

Etki b¿y¿kl¿ĵ¿ (r) 0,593 0,615 0,639 

 

Etki b¿y¿kl¿ĵ¿ KFB, AFB ve PFB i­in 0,50ôden b¿y¿k olup b¿y¿k etki 

b¿y¿kl¿ĵ¿ olarak deĵerlendirilmiĸtir. 

4.5. Elde Edilen Sonuçların Birbirleri ile Korelasyonları 

Sayēsal deĵerler arasēndaki iliĸkiler Spearman Korelasyon katsayēsē ile 

incelenmiĸtir. Korelasyon varlēĵē buna gºre deĵerlendirilmiĸtir. 
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Tablo 4.8.  Hasta grubu hastalarēnēn aĵēz i­inden yapēlan klinik ºl­¿mleri sonu­larēnēn 

birbirleri ile korelasyon deĵerleri 

    DEKZĶ OHĶ-S DI-S CI-S GĶ DMFT D M 

DEKZĶ Korelasyon 

katsayēsē 

1,000 0,018 -0,022 0,109 0,165 -0,033 -0,194 0,069 

p 

 

0,906 0,882 0,463 0,262 0,822 0,192 0,640 

n 48 48 48 48 48 48 47 48 

OHĶ-S Korelasyon 

Katsayēsē 

0,018 1,000 .905**  .947**  .362* .383**  -0,022 .464**  

p 0,906 

 

<0,001 <0,001 0,011 0,007 0,882 0,001 

n 48 48 48 48 48 48 47 48 

DI-S Korelasyon 

katsayēsē 

-0,022 .905**  1,000 .762**  .346* .513**  0,065 .490**  

p 0,882 <0,001 

 

<0,001 0,016 <0,001 0,664 <0,001 

n 48 48 48 48 48 48 47 48 

CI-S Korelasyon 

katsayēsē 

0,109 .947**  .762**  1,000 .296* .317* -0,069 .390**  

p 0,463 <0,001 <0,001 

 

0,041 0,028 0,646 0,006 

n 48 48 48 48 48 48 47 48 

GĶ Korelasyon 

katsayēsē 

0,165 .362* .346* .296* 1,000 0,197 -0,004 .329* 

p 0,262 0,011 0,016 0,041 

 

0,180 0,979 0,023 

n 48 48 48 48 48 48 47 48 

DMFT Korelasyon 

katsayēsē 

-0,033 .383**  .513**  .317* 0,197 1,000 0,152 .700**  

p 0,822 0,007 <0,001 0,028 0,180 

 

0,309 <0,001 

n 48 48 48 48 48 48 47 48 

*: Korelasyon katsayēsēnēn 0,20ôden b¿y¿k 0,40ôten k¿­¿k olduĵu deĵerler olup altē ­izili ve koyu renk 

ile iĸaretlenmiĸtir. 

**: Korelasyon katsayēsēnēn 0,40 ve ¿zeri olduĵu deĵerler olup altē ­izili ve koyu renk ile iĸaretlenmiĸtir. 

OHI-S deĵerinin iki alt grubu olan DI-S ile CI-S deĵerleri birbirleri ile iliĸkili olduĵu i­in altē ­izilmemiĸ 

ve koyu renkle iĸaretlenmemiĸtir. 
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Tablo 4.9.  Kontrol grubundaki hastalarēn aĵēz i­inden yapēlan klinik ºl­¿mleri 

sonu­larēnēn birbirleri ile korelasyon deĵerleri 

    DEKZĶ OHI-S DI-S CI-S GĶ DMFT 

DEKZĶ Korelasyon 

Katsayēsē 

1,000 .611**  .525**  .464**  .813**  0,123 

p 

 

<0,001 <0,001 0,001 <0,001 0,398 

n 49 49 49 49 49 49 

OHI-S Korelasyon 

Katsayēsē 

.611**  1,000 .769**  .802**  .630**  0,028 

p 0,000 

 

<0,001 <0,001 <0,001 0,849 

n 49 49 49 49 49 49 

DI-S Korelasyon 

Katsayēsē 

.525**  .769**  1,000 .295* .509**  -0,056 

p <0,001 <0,001 

 

0,040 <0,001 0,703 

n 49 49 49 49 49 49 

CI-S Korelasyon 

Katsayēsē 

.464**  .802**  .295* 1,000 .464**  0,080 

p 0,001 <0,001 0,040 

 

0,001 0,587 

n 49 49 49 49 49 49 

GĶ Korelasyon 

Katsayēsē 

.813**  .630**  .509**  .464**  1,000 0,187 

p <0,001 <0,001 <0,001 0,001 

 

0,198 

n 49 49 49 49 49 49 

DMFT Korelasyon 

Katsayēsē 

0,123 0,028 -0,056 0,080 0,187 1,000 

p 0,398 0,849 0,703 0,587 0,198 

 

n 49 49 49 49 49 49 

M Korelasyon 

Katsayēsē 

0,191 0,110 -0,006 0,186 0,243 .754**  

p 0,189 0,450 0,965 0,201 0,093 <0,001 

n 49 49 49 49 49 49 

*: Korelasyon katsayēsēnēn 0,20ôden b¿y¿k 0,40ôten k¿­¿k olduĵu deĵerler olup altē ­izili ve koyu renk 

ile iĸaretlenmiĸtir. 

**: Korelasyon katsayēsēnēn 0,40 ve ¿zeri olduĵu deĵerler olup altē ­izili ve koyu renk ile iĸaretlenmiĸtir. 

OHI-S deĵerinin iki alt grubu olan DI-S ile CI-S deĵerleri birbirleri ile iliĸkili olduĵu i­in altē ­izilmemiĸ 

ve koyu renkle iĸaretlenmemiĸtir. 
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Tablo 4.10.  Toplam bireylerin radyograf ¿zerinden yapēlan Fraktal Analiz deĵerleri 

ile radyomorfometrik analiz deĵerlerinin birbirleri ile korelasyonlarē 

  Kondil FB Angulus FB Premolar FB 

AKO Korelasyon 

katsayēsē 

.514**  .473**  .527**  

p <0,001 <0,001 <0,001 

n 97 97 97 

PMĶ Korelasyon 

katsayēsē 

.512**  .522**  .554**  

p <0,001 <0,001 <0,001 

n 97 97 97 

MĶ Korelasyon 

katsayēsē 

.347* .366* .338* 

p <0,001 <0,001 0,001 

n 97 97 97 

*: Korelasyon katsayēsēnēn 0,20ôden b¿y¿k 0,40ôten k¿­¿k olduĵu deĵerlerdir. 

**: Korelasyon katsayēsēnēn 0,40 ve ¿zeri olduĵu deĵerlerdir. 

 

Korelasyon deĵerleri incelendiĵinde; 

Hasta grupta; OHĶ-S ile GĶ arasēnda d¿ĸ¿k d¿zeyde iliĸki, OHĶ-S ile DMFT 

arasēnda orta d¿zeyde iliĸki, OHI-S ile eksik diĸ (M) arasēnda orta d¿zey iliĸki, DI-S 

ile DMFT indeksi arasēnda orta d¿zey iliĸki olduĵu gºr¿lm¿ĸt¿r (Tablo 4.8). 

GĶ, OHĶ-S, DI-S, CI-S ile D.E.K.Z.Ķ arasēnda ise ­ok d¿ĸ¿k d¿zeyde iliĸki 

vardēr (Tablo 4.8). 

Kontrol grubunda; DEKZĶ ile orta-y¿ksek d¿zeyde iliĸki bulunan deĵerler 

OHI-S, DI-S, CI-S, GĶ deĵerleridir ve bu b¿t¿n bu iliĸkiler istatistiksel olarak 

anlamlēdēr (Tablo 4.9). 

Ve kontrol grubunda OHĶ-S ile GĶ arasēnda orta d¿zey iliĸki olduĵu gºr¿lm¿ĸ 

olup, OHĶ-S ile eksik diĸ (M) arasēnda anlamlē bir korelasyon hesaplanmamēĸtēr. 

¢alēĸmaya dahil edilen b¿t¿n bireylerin FB deĵerleri ile radyomorfometrik 

analizleri incelendiĵinde ise her iki gruptaki b¿t¿n deĵerler birbirleri ile orta-y¿ksek 

derecede korele olduklarē bulunmuĸ olup bu deĵerler istatistiksel olarak anlamlēdēr. 
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Tablo 4.11.  Kadēn bireyler arasēnda hasta ve kontrol grubunun Mann-Whitney U testi 

ile karĸēlaĸtērēlmasē 

    HASTA KONTROL  

Cinsiyet   
n 

Standard 

Sapma 
Ortanca n 

Standard 

Sapma 
Ortanca p 

Kadēn KFB 10 0,03 1,31 12 0,04 1,33 .539 

AFB 10 0,02 1,31 12 0,04 1,36 .011* 

PFB 10 0,04 1,19 12 0,03 1,22 .003* 

DI-S 10 0,77 1,33 12 0,43 0,71 .050* 

CI-S 10 0,73 0,58 12 0,51 0,50 .923 

OHI-S 10 1,42 1,75 12 0,69 1,41 .346 

GĶ 10 7,63 2,10 12 0,55 0,38 <.001* 

DEKZĶ 10 0,40 2,50 12 0,60 0,50 <.001* 

DMFT 10 6,84 14,50 12 4,60 16,00 .381 

M 10 2,88 3,00 12 4,68 7,00 .021* 

AKO 10 0,40 2,00 12 0,26 2,86 <.001* 

PMĶ 10 0,06 0,28 12 0,09 0,52 <.001* 

MĶ 10 1,13 5,55 12 1,14 7,00 .006* 

* : p < 0,05 deĵeri istatistiksel olarak anlamlē kabul edilmiĸtir. 

Kadēn hastalar ¿zerinde yapēlan istatistiksel sonu­lar G¿­ Analizi ile 

deĵerlendirildiĵinde Tablo 4.11ôde verilen sonu­larēn %60ôlēk bir g¿­ ile elde edildiĵi 

ve ºrneklem b¿y¿kl¿ĵ¿n¿n yetersiz olduĵu gºr¿lm¿ĸt¿r. 
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5. TARTIŞMA 

Kanama bozukluklarē antik ­aĵlardan beri insanlēĵēn sorunu olan ciddi kan 

hastalēklarēdēr ve her ge­en yēl kanama bozukluĵu tanēsē konulan hasta sayēsē 

artmaktadēr. Toplumun yaĸlanmasē ile kanama bozukluĵu hastalēĵēna sahip birey 

sayēsē y¿ksek oranlara ulaĸmaktadēr. 

D¿nya Hemofili Federasyonu (DHF)ônun verilerine gºre her yēl 20.000 hemofili 

hastasē bebeĵin doĵmasē beklenmekte ve bunlarēn yaklaĸēk 7.000ôinin ĸiddetli hastalēk 

kategorisinde olacaĵē d¿ĸ¿n¿lmektedir. DHFônun 2022 yēlēnda yayēnladēĵē son verilere 

bakēldēĵēnda, 118 ¿lkenin raporlarēnēn birleĸtirilmesi sonucu, 2021 yēlēnda 368.966 

kiĸiye kanama diyatezi hastalēklarēndan en az birinin tanēsē konmuĸtur. Kanama diyatezi 

hastalēĵē alanlardan 233,577ôsine hemofili; bunlarēn da 185,318ôine hemofili A tanēsē 

konulmuĸtur [1]. Fakat bu bilgilerin ­oĵu geliĸmiĸ veya geliĸmekte olan ¿lkelerden 

gelmekte, ­oĵu ¿lkede hemofili teĸhisi bildirilen hasta sayēsē tahmin edilen hasta 

sayēsēna ulaĸmamaktadēr. ¥rneĵin, Hindistan Hemofili Federasyonuôna kayētlē hemofili 

hastalarē beklenen sayēnēn yalnēzca %10ôuna ulaĸmaktadēr, Malezya ve G¿ney 

Afrikaôdaki kayēt verileri ise beklenen vakalarēn %50ôsini oluĸturmaktadēr [123]. 

Hemofili vakalarēnēn gereĵinden az bildirilmesinin nedenleri; teĸhis 

kapasitesinin d¿ĸ¿k olmasē, bakēma eriĸimin az olmasē, gerekli tedavinin 

alēnamayacaĵēnēn d¿ĸ¿n¿lmesi veya ekonomik nedenler olabilir. Tedavi 

edilmediĵinde, ºzellikle ĸiddetli hemofilisi olan bireyler bebeklikte veya erken 

­ocukluk dºneminde kaybedilmekte, bu da mevcut prevalansēn olduĵundan daha az 

saptanmasēna neden olmaktadēr [124, 125]. 

Hemofilideki, morbidite ve mortalite verilerinin yetersizliĵi bu hastalēkla 

iliĸkili saĵlēk hizmeti planlanmalarēnē engellemektedir. Bu da hen¿z teĸhisi 

konulmamēĸ ve tedavi almayan hasta sayēsēnēn fazlalēĵēnē gºstermekte ve hemofili 

hastalēĵēnēn ciddiyetini gºlgelemektedir [2]. 

Amerika Hastalēk Kontrol ve ¥nleme Merkeziônin 2022 veri tabanēnda 

bildirilen ĸiddetli hemofili hastalarēn sadece %1ôi kadēn hastadēr. Literat¿rde d¿nya 
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­apēnda yaklaĸēk 250 "kadēn hemofili" vakasē bildirilmiĸtir. Hemofili alelleri i­in 

heterozigot olan kadēnlara geleneksel olarak ñtaĸēyēcēò, semptom gºsterenlere de 

ñsemptomatik taĸēyēcēò adē verilmektedir ve bu terimler faktºr d¿zeylerini gºz ardē 

ettiĵi i­in hemofili ve genetik konusundaki bilgilerle uyuĸmamaktadēr. Bunu yerine 

yine, erkek hastalarda olduĵu gibi, faktºr d¿zeyine gºre sēnēflandērēlma yapēlmasē daha 

uygundur. Bu óôtaĸēyēcēôô terimi toplum tarafēndan k¿­¿mseyici gºr¿lebilir ve 

kadēnlarēn uygun tēbbi bakēm almasēnē engelleyebilir [126]. Hemofili hastalarēnēn 

tespit edilemediĵi ve saĵlēk hizmetlerinin d¿ĸ¿k olduĵu ¿lkelerde, aynē erkek hastalara 

olduĵu gibi, hemofilili kadēn hastalara yeterli teĸhisin konulamamēĸ olmasē 

muhtemeldir [127, 128]. Literat¿rde kadēn hastalarda yayēnlanan ilk raporlarda faktºr 

seviyeleri d¿zg¿n ºl­¿lememiĸ ve bozukluklar tespit edilememiĸtir. Daha yeni 

vakalarda ise vakalar sadece yeni bir mekanizma veya sunum gºsteriyorlarsa rapor 

edilmiĸtir. Bu nedenle vaka raporlarē hastalēktan etkilenen kadēn sayēsēnē doĵru bir 

ĸekilde yansētmamaktadēr. DHFônun 2022 yēlēnda yayēnlamēĸ olduĵu verilerine gºre 

¿lkelerde tespit edilen hemofili hastasē kadēnlarēn mevcut faktºr miktarēnēn bilinmeme 

y¿zdesi, ¿lkenin gelir d¿zeyi d¿ĸt¿k­e artmaktadēr. Y¿ksek gelirli ¿lkelerde faktºr 

y¿zdesinin bilinmeme oranē %3 iken; d¿ĸ¿k gelirli ¿lkelerde bu oran %30ôlara kadar 

­ēkmaktadēr. Oysaki bu oran erkek hastalarda y¿ksek gelirli ¿lkelerde %1, d¿ĸ¿k 

gelirli ¿lkelerde %18 olarak hesaplanmēĸtēr. Ayrēca DHFônun cinsiyet daĵēlēmē 

verilerini incelediĵimizde, hemofili A hastalarēnda tespit edilen kadēn hasta sayēsēnēn 

cinsiyeti tespit edilemeyen hasta sayēsēna gºre ­ok daha az olduĵunu gºrmekteyiz. Bu 

nedenle ºzellikle saĵlēk hizmetlerinin aksatēldēĵē gelir d¿zeyi d¿ĸ¿k ¿lkelerde 

kadēnlarēn teĸhis ve tedavi edici hizmetlere ulaĸmada daha ­ok zorlanabileceĵi, 

ºzellikle ñtaĸēyēcēò olarak adlandērēlmalarē nedeniyle hastalēklarēnēn 

k¿­¿msenebileceĵi d¿ĸ¿n¿lmelidir [126]. Yakēn zamanda yapēlan ­alēĸmalarda 

hemofili kadēn hastalarda tespit edilen ameliyat, diĸ ­ekimi ve doĵum sērasēndaki 

kanama ataklarē oranlarēnda bir artēĸa sahip olduĵu gºsterilmiĸtir [126, 127]. Bu 

­alēĸmalarēn sayēsē genellikle Avrupa ve Amerika gibi gelir d¿zeyi daha y¿ksek 

bºlgelerde artmaktadēr. Gelir d¿zeyi ve saĵlēk sistemi daha d¿ĸ¿k ¿lkelerdeki teĸhis 

ve tedavi olanaklarēnēn yetersizliĵi de gºz ºn¿nde bulundurulursa kanama riski 

oluĸturabilecek ameliyat ve diĸ ­ekimi gibi prosed¿rleri uygulayan diĸ hekimlerinin 

bu hastalēk hakkēnda bilgi sahibi olmasē teĸhis a­ēsēndan ­ok ºnemlidir. Bu ­alēĸmaya 
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kadēn hastalar da dahil edilmiĸ ve istatistik bilgileri Tablo 4.11ôde verilmiĸtir. Ancak 

yapēlan Power Analizi sonucu ºrneklem b¿y¿kl¿ĵ¿n¿n d¿ĸ¿k gºr¿lmesi nedeniyle 

cinsiyet konusu ayrē bir baĸlēk altēnda tartēĸmaya dahil edilmemiĸtir. Bu durum 

¿lkemizde de kadēn hastalarēn teĸhislerinde eksiklikler olabileceĵini 

d¿ĸ¿nd¿rmektedir. Bu konuda daha fazla ­alēĸmanēn yapēlmasēnēn gerekli olduĵu 

gºr¿lmektedir. 

Hastalara hemofili teĸhisinin konulmasēnda yukarēda bahsedilenler nedeniyle 

eksiklikler olsa da bu hastalar, nispeten, toplumun k¿­¿k bir kēsmēnē oluĸturmaktadēr. 

Bu nedenle diĸ hekimlerinin bu hastalarla ilgili bilgileri az ve deneyimleri yetersiz 

olabilmektedir [129]. Teĸhisi konulmamēĸ hemofili hastalarē durdurulamayan aĵēz i­i 

kanamalar nedeniyle diĸ hekimlerine baĸvurabilmektedir. Bu nedenle diĸ hekimleri 

kanama diyatezi olan kiĸilerin teĸhisinde ºnemli rol oynayabilmektedir. 

Hemofili hastalarēnda yapēlan kēsētlē sayēdaki ­alēĸmalarda, t¿m hemofili 

hastalarēnēn %14ô¿n¿n, hafif tip hemofili hastalarēnēn ise %30ôunun ilk teĸhislerinin 

ciddi aĵēz i­i kanama ataklarēndan sonra konulduĵu gºsterilmiĸtir [3]. Bu kanama 

ataklarē hastalēĵēn ĸiddetine gºre spontan meydana gelebildiĵi gibi diĸ fēr­alama 

sērasēnda da meydana gelebilmektedir [130]. Diĸ fēr­alama sērasēnda diĸeti 

kanamasēnēn meydana gelmesi nedeniyle hastalarēn bir kēsmēnēn aĵēz bakēmlarēnē 

ihmal etmekte olduĵu, bunun da durumu daha karmaĸēk hale getirdiĵi 

d¿ĸ¿n¿lmektedir [58]. Bu hastalarēn oral hijyen durumunu belirlemek ve tedavi 

ihtiya­larēnē anlamak, hemofili hasta grubun genel saĵlēĵēnēn d¿zeltilmesi ve dental 

saĵlēk gereksinimlerini ve hastalēk risklerinin azaltēlmasē a­ēsēndan ºnem taĸēmaktadēr 

[58]. Hemofilili hastalarda dental problemler meydana geldiĵinde tedavilerinin daha 

karmaĸēk ve maliyetli olduĵu bilinmektedir. Bu nedenle ileri tedavilere gerek olmadan 

iyi bir aĵēz hijyeni eĵitiminin verilmesinin ºnemi ­ok b¿y¿kt¿r [131]. 

Bu ­alēĸmanēn ama­larēndan biri Hacettepe ¦niversitesine baĸvuran hemofili 

hastalarēnēn oral hijyen ve mevcut oral saĵlēk durumlarē hakkēnda bilgi sahibi olmak 

ve bu oral hijyen durumunun aĵēz i­i kanama ataklarēna olan etkisini 

deĵerlendirmektir. 
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Hemofili hastalarēnēn aĵēz hijyenleri ile ilgili literat¿rde kēsētlē sayēda ­alēĸma 

bulunmaktadēr. Ve ­alēĸmalar farklē ¿lkelerde deĵiĸken sonu­lar gºstermektedir. Bazē 

­alēĸmalar hemofili hasta grubun aĵēz hijyen skorlarēnēn daha kºt¿ olduĵunu 

bildirirken diĵer ­alēĸmalar hemofili hasta grubun aĵēz hijyenlerinin saĵlēklē 

pop¿lasyona gºre daha iyi olduĵunu bildirmiĸtir. Aralarēnda herhangi bir fark 

olmadēĵēnē bildiren ­alēĸmalar da mevcuttur. 

¥rneĵin Kuzey Ķrlandaôda yapēlan bir ­alēĸmada; hemofili hastalarda ­¿r¿k 

prevalansēnēn ve DMFT indeksinin daha d¿ĸ¿k olduĵu, ­¿r¿k nedeni ile herhangi bir 

diĸ ­ekiminin yapēlmadēĵē ve daha y¿ksek oranda flor¿r kullandēklarē gºsterilmiĸtir 

[132]. Araĸtērmacēlar bu durumu Ķskandinav ¿lkelerinde olduk­a geliĸmiĸ koruyucu 

saĵlēk sistemlerine sahip olduklarē i­in; konjenital kanama diyatezi olan hastalarēn ºzel 

koruyucu programlara dahil edilmesi, aĵēz bakēmē ve diĸ tedavisi i­in periyodik doktor 

kontrollerinin ºneminin daha iyi anlaĸēlmēĸ olmasēna dayandērmēĸlardēr [132]. 

Almanyaôda yapēlan ve konjenital kanama bozukluĵuna sahip hastalar ile 

saĵlēklē kontrol grubunu karĸēlaĸtēran bir ­alēĸmada, hemofili ve von-Willebrand hasta 

pop¿lasyonundan oluĸan grubun aĵēz hijyen skorlarēnēn (ort.= 1.97 + 0.36) kontrol 

grubuna kēyasla (ort.= 2.00+ 0.77) istatistiksel olarak anlamlē derecede (p= 0.01) daha 

iyi olduĵunu gºstermiĸlerdir [133]. Ve bunu, Kuzey Ķrlandaôdaki araĸtērmacēlara 

benzer ĸekilde, sosyoekonomik seviyenin y¿ksek olmasē ve aĵēz bakēm 

hizmetlerindeki ¿st¿nl¿kler nedeniyle olabileceĵi sonucuna varmēĸlardēr. 

Othman ve ark. [134] tarafēndan yapēlan bir baĸka ­alēĸmada ise, 50 hemofili 

hastasē ve 50 saĵlēklē kontrol grubu oral hijyen durumunun belirlenmesi amacē ile OHĶ-

S skorlamasē kullanarak; óôm¿kemmel, iyi, kºt¿, zayēfôô olarak deĵerlendirmiĸ, 

óm¿kemmelô aĵēz hijyenine sahip hemofilili bireylerin (n=12, %24) saĵlēklē 

kontrollere gºre (n=1, %2) ºnemli oranda y¿ksek olduĵunu gºstermiĸlerdir. Bu 

­alēĸmanēn sonucunda yazarlar, ¿lkelerinin saĵlēk sistemleri sayesinde, ºzel ilgiye 

ihtiyacē olabilecek óHemofiliô gibi hastalēklara sahip bireylerin aĵēz bakēmlarēnēn 

erken yaĸlardan itibaren pekiĸtirildiĵini, ayrēca ailelerin de bilin­lendirildiĵini 

bildirmiĸlerdir. Aynē ­alēĸmada uzman diĸ hekimi kontrollerine gitme sēklēĵē da 

araĸtērēlmēĸ ve ºzellikle ĸiddetli hemofili hasta grubun ciddi aĵēz i­i kanamalar nedeni 

ile daha sēk diĸ hekimi kontrolleri gittiklerini tespit etmiĸlerdir. Aĵēz hijyeni 
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skorlarēnēn daha iyi olmasēnē da olasē komplikasyonlardan korkmalarē ve kºt¿ aĵēz 

hijyeninin daha fazla spontan kanamaya yol a­abileceĵinin bilincinde olmalarē 

nedeniyle olabileceĵini d¿ĸ¿nm¿ĸlerdir. Bu nedenle hastalarēn erken yaĸlardan 

itibaren bilin­li diĸ hekimlerince doĵru yºnlendirilmesi, hastalarēn kendi hastalēklarē 

hakkēnda aĵēz i­i bulgular a­ēsēndan bilgilendirilmesi ve motivasyonlarēnēn artērēlarak 

aĵēz hijyenlerinin y¿ksek tutulmasē; bºylelikle kanama riski y¿ksek ileri cerrahi 

tedavilere ihtiyacēn azaltēlmasē ­ok ºnemlidir. 

Hemofilili bireyler ile saĵlēklē bireyleri karĸēlaĸtēran ve Mielnik-Blaszczak ve 

ark. [135] tarafēndan yine Polonyaôda yapēlan ­alēĸmada, yukarēdaki ºrneklerden farklē 

olarak; hemofili ĸiddetine gºre aĵēz saĵlēĵēnē deĵerlendiren skorlarda (OHI-S) 

istatistiksel bir fark bulunamazken (p= 0.69) hemofili hasta grubun t¿m¿ saĵlēklē 

kontrollere gºre kēyaslandēĵēnda istatistiksel olarak anlamlē derecede kºt¿ (p= 0.04) 

aĵēz hijyen skorlarēna sahip olduĵu bulunmuĸtur. ¢alēĸmanēn yazarlarē bu durumu 

¿lkelerindeki saĵlēk sistemlerinin Ķskandinav ¿lkeleri gibi geliĸmiĸ olmamasēna, 

­ocuklara ve ebeveynlerine doĵru aĵēz bakēm prosed¿rlerinin aktarēlamamasēna 

dayandērmēĸlar ve bu nedenle de aĵēz hijyen prosed¿rlerinde ve ­¿r¿k ºnlemede 

yetersiz olduklarēnē d¿ĸ¿nm¿ĸlerdir. Bu hasta grubuna doĵru bir aĵēz bakēm eĵitiminin 

verilmesinin konservatif tedaviye ihtiyacē azaltabileceĵi ve diĸ ­ekimi ihtiyacēnē 

ortadan kaldērabileceĵi sonucuna varmēĸlardēr. 

Pakistanda Azhar ve ark. [136] tarafēndan yapēlan bir ­alēĸmada ise ĸiddetli tip 

hemofili A ve B hastasē olan grup ile kontrol grubu; oral hijyen skorlarē, DMFT indeksi 

ve aĵēz bakēm sēklēĵē a­ēsēndan karĸēlaĸtērēlmēĸtēr. Hemofili hasta grubun daha kºt¿ 

oral hijyen skorlarēna ve y¿ksek DMFT indeksine sahip olduĵu gºsterilmiĸtir. Yapēlan 

bu ­alēĸmada hemofilili bireylerdeki daha d¿ĸ¿k oral hijyen skorlarēnēn nedenin bu 

hastalarda spontan veya travmayla (diĸ fēr­alamasē) aĵēz i­i kanamanēn meydana 

gelmesi ve bunun g¿nl¿k oral hijyenin saĵlanmasēnda cesaret kērēcē bir faktºr 

olmasēndan kaynaklandēĵē d¿ĸ¿n¿lm¿ĸt¿r. 

2022 yēlēnda Czajkowska ve ark. [62] tarafēndan yapēlan, 77 hemofili 

hastasēnēn dahil edildiĵi ve %70ôi ĸiddetli tip hemofili A hastasēndan oluĸan ve 50 

saĵlēklē hasta ile karĸēlaĸtēran bir ­alēĸmada, hemofili hasta grubunun OHI-S skorlarē 

(ort.= 0.33) ile kontrol grubun OHI-S skorlarē (ort.= 0.17)  arasēnda istatistiksel olarak 
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anlamlē bir fark (p= 0.141) bulamamēĸlardēr. Ancak diĸler arasē plak skorlarēnē 

incelediklerinde hemofili bireylerin skorlarēnē (ort.= 0.48) kontrol grubuna gºre (ort.= 

0.29) istatistiksel olarak anlamlē derecede (p= 0.009) y¿ksek bulmuĸlardēr. Aynē 

­alēĸmada araĸtērmacēlar hasta grubu 34 yaĸ ve altē ile 34 yaĸ ¿zeri olarak 

ayērdēklarēnda 34 yaĸ ¿zeri grubun oral hijyen skorlarēnē ve eksik diĸ sayēlarēnē 

incelediklerinde 34 yaĸ ve altē gruba gºre istatistiksel olarak anlamlē derecede (p< 

0.001) kºt¿ olduĵunu gºrm¿ĸlerdir. Yaĸla birlikte artan diĸler arasē plak skorlarēnē da 

incelediklerinde istatistiksel olarak anlamlē bir fark (p= 0.008) olduĵunu gºrm¿ĸlerdir. 

Bu durumu; ilerleyen yaĸ ile artan diĸ kayēplarē sonucu diĸler arasēnda oluĸan 

boĸluklarēn oral hijyen uygulamalarēndan daha hassas bir ĸekilde etkilendiĵi ve hasta 

grubun diĸler arasē boĸluklarē yeterince temizleyemediĵi sonucuna varmēĸlardēr. Bu 

­alēĸma hasta motivasyonunun yanēnda fizyolojik hareketler ile oluĸacak temizliĵin de 

ºzellikle plak birikimi a­ēsēndan ºnemini vurgulamaktadēr. ¢alēĸmamēzēn farklē yaĸ 

gruplarēnēn karĸēlaĸtērēlmasē ile tekrarlanmasē hemofili hasta pop¿lasyonu hakkēndaki 

bilgilerimizi arttēracaktēr. 

¢alēĸmamēzda ise sadece ĸiddetli (F<%1) hemofili A ve B olan 10 kadēn ve 38 

erkek hasta kontrol grubuna (K: 12, E: 37) gºre deĵerlendirilmiĸtir. Hasta grubun yaĸ 

ortalamasē 37,56+11,62, kontrol grubun yaĸ ortalamasē 42,04+13ôt¿r. Bu ­alēĸmaya, 

48 hasta 49 kontrol grubu olmak ¿zere, toplamda 97 hasta dahil edilmiĸtir ve 

literat¿rde eriĸkin hemofili hastalarēnēn aĵēz bulgularē hakkēnda yapēlan ­alēĸmalar 

incelendiĵinde hasta sayēsē benzerdir. 

Literat¿r incelendiĵinde hemofili hastalarēnda oral hijyen deĵerlendirme 

­alēĸmalarēnēn genellikle ­ocuk veya gen­ eriĸkinlerle yapēldēĵē gºr¿lmektedir [137-

140].  Eriĸkin pop¿lasyonda, yapēlmēĸ oral hijyen durumunu kontrol grubu ile 

karĸēlaĸtēran ­alēĸma sayēsē az olmakla birlikte yaĸ ortalamalarē ­alēĸmamēza benzerdir 

[62, 133]. ¢alēĸmanēn eriĸkin hematoloji bºl¿m¿ ile planlamamēz nedeniyle 18 yaĸēn 

altēnda olan ­ocuk hasta pop¿lasyonu ­alēĸmamēza dahil edilmemiĸtir. ¢ocuk hasta 

grubunun yetiĸkinlerden farklē duruma sahip olmalarē nedeniyle bu grubun kendi 

i­inde deĵerlendirileceĵi ileri bir ­alēĸma uygundur. Literat¿r incelendiĵinde 

genellikle ĸiddetli hemofili hastasē bireyler odak noktasē olsa da ­alēĸmalarda 

genellikle hemofili y¿zdesi a­ēsēndan karma gruplar tercih edildiĵi gºr¿lmektedir. Bu 
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­alēĸmada ise yalnēzca ĸiddetli tip hemofili bireyler dahil edilmiĸtir. Literat¿rdeki 

­alēĸmalarēn b¿y¿k ­oĵunluĵu yalnēzca erkek hasta grubunu dahil etmiĸtir. Bu 

­alēĸmada diĵer ­alēĸmalardan farklē olarak toplamda 22 kadēn birey dahil edilmiĸtir. 

Bu 22 kadēn bireyin 10ôu ­alēĸma grubunda olup ĸiddetli tip hemofiliye sahiptir. 

¢alēĸmamēzda hasta ve kontrol grubunun oral hijyen durumlarē hem OHI-S 

indeksi ile hem de gingival indeks ile deĵerlendirilmiĸtir. Diĸ y¿zeyindeki debris 

birikimini ºl­en DI-S ile diĸ ¿zerindeki diĸtaĸēnē ºl­en CI-S indekslerinin birleĸimi 

olan OHI-S ayrē olarak deĵerlendirilmiĸtir. Hemofili hasta grubunda kontrol grubuna 

gºre DI-S, CI-S ve OHI-S istatistiksel olarak anlamalē derecede y¿ksek olduĵu 

bulunmuĸtur. Hemofili hastalarēnēn oral hijyen durumlarēnēn saĵlēklē pop¿lasyona 

kēyasla d¿ĸ¿k olduĵu a­ēktēr. Bu durumun nedeni olarak ºzellikle ĸiddetli hemofilisi 

olan bireylerin ºm¿rleri boyunca bir travma veya mukoza hasarēnēn meydana 

getirebileceĵi kanama riskinden korkarak yaĸamalarē nedeniyle diĸ fēr­alama veya diĸ 

ipi kullanma gibi g¿nl¿k aĵēz hijyeni iĸlemlerinden korkmalarē gºsterilebilir [141]. 

Ayrēca dental tedavilerden ºnce hastalara ºnleyici tedavi olarak faktºr y¿klemesi veya 

plazma transf¿zyonlarēnēn gerekmesi nedeniyle de hastalar dental tedavilerden 

ka­ēnarak durumun daha da ilerlemesine neden oluyor olabildikleri d¿ĸ¿n¿lmektedir 

[58]. Bunun yanēnda hayatlarē boyunca kanama ataklarē ge­iren ĸiddetli hemofili 

hastalarēnēn somatosensoriyel algēlarē bozulmuĸ ve aĵrē algēlarēnēn deĵiĸmiĸ 

olabileceĵini bildiren ­alēĸmalar vardēr [142] ve bu da bu hastalarēn aĵrē yaratabilecek 

g¿nl¿k aĵēz hijyeni iĸlemlerinden veya ilerlemiĸ dental hastalēklarēnēn tedavisinden 

korkmalarēnē a­ēklayabilir. 

Araĸtērmamēzda diĸetindeki kanama durumunu belirlemek i­in GĶ ve DEKZĶ 

parametreleri kullanēlmēĸtēr. Bu indeksler diĸetindeki iltihabēnēn en ºnemli belirtisinin 

diĸetindeki kanama olduĵunu savunmakta ve diĸeti inflamasyonunun klinik teĸhisi i­in 

kullanēlmaktadēr. 

Literat¿re bakēldēĵēnda direkt hemofililer ile ilgili diĸ eti kanama zamanēnē 

ºl­en ve deĵerlendiren bir ­alēĸmaya rastlanmamēĸtēr. Bunun yerine oral hijyen 

ºl­¿m¿ yapan ­alēĸmalarda GĶ veya sondlamada kanama deĵerlerinin incelendiĵi 

gºr¿lm¿ĸt¿r. Bu nedenlerle bu ­alēĸmanēn literat¿re ilave bilgi katacaĵē 

d¿ĸ¿n¿lmektedir. 
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Gingival indeksi ºl­¿m kriterlerinde diĸetindeki inflamasyon direkt diĸetindeki 

iltihap ile incelenirken skorlamada bu deĵerlendirme ve buna baĵlē kanama esas 

alēnmaktadēr. DEKZĶônde ise, inflamasyon derecesi incelenmeden direkt diĸetinin 

hafif uyarēlma ile verdiĵi tepkinin zamanlamasē deĵerlendirmede esas alēnmaktadēr. 

Literat¿rde hemofilili bireylerin GĶ durumlarēnē deĵerlendiren ­alēĸmalarda 

farklē sonu­lara ulaĸēlmēĸtēr. 2020 yēlēnda Parvaie ve ark. [143] tarafēndan yapēlan ve 

89 hemofilili birey ile 89 saĵlēklē birey arasēndaki GĶ ve plak indeks (PI) deĵerlerini 

karĸēlaĸtēran bir ­alēĸmada; hemofilili grubun GĶ deĵerlerinin kontrol grubuna gºre 

y¿ksek olmasēna raĵmen istatistiksel olarak anlamlē bir farkēn olmadēĵēnē (p=.25) 

bulmuĸlardēr. Cinsiyet ve hemofili alt tipine gºre bakēldēĵēnda, cinsiyetler arasēnda ve 

hemofili alt tipleri arasēnda istatistiksel olarak anlamlē bir fark bulamamēĸlardēr (p=.22, 

=.82). 15 yaĸ altē, 15-29 yaĸ arasē ve 29 yaĸ ¿zeri olarak hasta grubunu ayērdēklarēnda 

ise yaĸ ile GĶ deĵerlerinin istatistiksel olarak anlamlē derecede (p<0.05) artarak kºt¿ 

oral hijyeni gºsterdiĵini bulmuĸlardēr. 

T¿rkiyeôde 2009 yēlēnda yapēlan bir ­alēĸmada adºlesan ve yetiĸkin hemofili 

hastasē grubu saĵlēklē bireylerle karĸēlaĸtērmēĸlar, GĶ skorlarēnda istatistiksel olarak 

anlamlē bir fark bulamamēĸlardēr (p>.05) [144]. 

Polonyaôda 2022 yēlēnda yapēlan baĸka bir ­alēĸmada da sondlamada kanama 

skorlarē hemofili ve kontrol grubu arasēnda karĸēlaĸtērēlmēĸ, kontrol grubu deĵerleri 

(ort.=.32), hemofili hasta grubu deĵerlerine (ort.=.66) gºre istatistiksel olarak anlamlē 

derecede d¿ĸ¿k bulunmuĸtur [62]. 

¢alēĸmamēzēn sonu­larēna baktēĵēmēzda; d¿ĸ¿k oral hijyen durumuna 

periodonsiyumun inflamasyon ile cevap vereceĵini varsayan ve bunu ºl­meyi 

ama­layan GĶ ve DEKZĶ skorlarē ise hemofilili hasta grupta saĵlēklē kontrol grubuna 

gºre istatistiksel olarak anlamlē derecede y¿ksek bulunmuĸtur. Bu durumda hemofilili 

hasta grupta d¿ĸ¿k oral hijyen skorlarēnēn periodonsiyumda inflamasyonu arttērdēĵē 

sonucunu ­ēkarabilmekteyiz. Ancak hemofilili grupta OHI-S skorlarē ile GĶ ve DEKZĶ 

skorlarēnēn korelasyonlarēna bakēldēĵēnda sonu­lar istatistiksel anlamlē deĵildir 

(Spearmanôs rho=.362, =.018). Kontrol grubunda OHI-S indeksleri ile GĶ ve DEKZĶ 

skorlarē arasēndaki korelasyon bakēldēĵēnda ise istatistiksel olarak anlamlē (Spearmanôs 
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rho=.630, =.611) bir korelasyon hesaplanmēĸtēr. GĶ ve DEKZĶ skorlamasēnda temel 

alēnan etmen; oral hijyenin d¿ĸ¿k olmasē sonucunda diĸ ¿zerinde biriken debris veya 

diĸtaĸēnēn periodonsiyumu inflamasyon yºn¿nde etkilemesidir ve bu temel olarak 

inflame olmayan periodonsiyumun uyarēlma ile kanamadēĵē esasēna dayanmaktadēr 

[95]. Ancak hemofili hastalarēnda oral mukozanēn hastalēktan etkilenmiĸ olmasē 

nedeniyle, periodonsiyum saĵlēklē da olsa, hafif uyarēlmada bile kanamaya eĵilim 

gºstermesi, bunun da GĶ skorlarēnē y¿kseltmesi beklenebilir. ¥zellikle ĸiddetli 

hemofilililerde periodontal hastalēk oluĸtuĵunda, diĸetlerindeki kanama, diĸeti 

epitelinin inceldiĵi yerlerde y¿zeye yakēn olan geniĸlemiĸ kapiller sayēsē fazla 

olduĵundan hafif travmalarda dahi kanamalar oluĸabilmektedir [68]. Sonu­ olarak 

ºzellikle ĸiddetli tip hemofili hastalarēnda oral hijyen durumu iyi olsa bile GĶ 

skorlarēnēn y¿ksek olabileceĵi gºz ºn¿nde tutulmalēdēr. Ve hemofili hastalarēnēn oral 

hijyen durumunu belirlemeyi ama­layan ­alēĸmalarda GĶ kullanēmēnēn her zaman 

periodonsiyumdaki inflamasyonu net gºstermeyebileceĵi akēlda tutulmalēdēr. 

¢alēĸmamēzdaki DMFT skorlarēna bakēldēĵēnda ise hemofili hasta grubunda ve 

kontrol grubunda istatistiksel olarak anlamlē bir fark bulunamamēĸtēr (p=.788). Benzer 

ĸekilde eksik diĸ skorlarē a­ēsēndan bakēldēĵēnda da istatistiksel olarak anlamlē bir fark 

bulunamamēĸtēr (p=.425). 

Literat¿re bakēldēĵēnda ise bu konuda yapēlan kēsētlē sayēdaki benzer 

­alēĸmalarda farklē sonu­lara ulaĸēldēĵē tespit edilmiĸtir. 2022 yēlēnda yapēlan ve eksik 

pēhtēlaĸma faktºr¿ne ve hemofilinin ĸiddetine baĵlē olarak DMFT ve ­¿r¿k skorlarēnē 

inceleyen bir ­alēĸmada, saĵlēklē hastalara (ort. = 9) gºre hemofilili hasta grubun (ort.= 

14) DMFT skorlarē istatistiksel olarak anlamlē (p= 0.003)olacak ĸekilde y¿ksek 

bulunmuĸtur. Aynē ­alēĸmada hemofili ĸiddeti veya hemofili t¿r¿ arasēnda ­¿r¿k 

skorlarē ve DMFT indeksi incelendiĵinde anlamlē bir fark bulunamamēĸtēr [62]. Eksik, 

­¿r¿k ve dolgulu diĸ y¿zeyleri (DMFS) de bu ­alēĸmada incelenmiĸ, yine hemofilili 

bireylerin DMFS skorlarē (ort. = 30), kontrol grubuna (ort.= 15) kēyasla istatistiksel 

olarak anlamlē derecede y¿ksek (p= 0.002) bulunmuĸtur ve hemofilili bireylerde artan 

yaĸ ile birlikte DMFT, DMFS ve eksik diĸ sayēsēnēn istatistiksel olarak anlamlē 

derecede (p= 0.001) arttēĵēnē gºrm¿ĸlerdir. 
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Azhar ve ark.nēn [136] yaptēĵē baĸka bir ­alēĸmada ise, toplam 244 hasta, 

ĸiddetli hemofilili bireyler ve saĵlēklē bireyler olarak incelenmiĸ ve DMFT indeksleri 

hemofili grupta daha y¿ksek bulunmuĸtur (kontrol: 0.95, hemofili: 2.07). Aĵēz hijyen 

motivasyonlarē incelendiĵinde hasta grupta kontrol grubuna gºre daha iyi bireysel 

motivasyon bulunsa da aĵēz i­i kanamalarēn cesaret kērēcē bir faktºr olduĵu ve aĵēz 

hijyeni uygulamalarēnēn bu nedenle s¿rd¿r¿lemediĵini ifade etmiĸlerdir. Bu durumun 

da temel olarak; saĵlēk merkezlerindeki teĸhis olanaklarēnēn yetersizliĵi nedeniyle 

kanēta dayalē hijyen uygulamalarēnēn ve aĵēz bakēm hizmetlerinin eksikliĵinden 

kaynaklandēĵēnē d¿ĸ¿nm¿ĸlerdir. 

Hindistanôda Kumar ve ark. [145] tarafēndan 2018 yēlēnda yapēlan bir 

­alēĸmada ise konjenital kanama diyatezi bulunan hasta grup ile saĵlēklē grup 

karĸēlaĸtērēldēĵēnda, oral hijyen skorlarēnēn daha kºt¿ olmasēna raĵmen (p = 0.03) 

DMFT indeksleri arasēnda istatistiksel olarak anlamlē bir fark bulamamēĸlardēr (p = 

0.983). Bu ­alēĸmada kontrol ve ­alēĸma grubunda yaĸ ortalamalarē sērasēyla 20.07 ve 

20.02ôdir. ¢alēĸēlan hasta ve kontrol gruplarēnēn nispeten d¿ĸ¿k ortalamalarēnēn 

istatistiksel anlamsēz sonucun nedeni olabileceĵi d¿ĸ¿n¿lm¿ĸt¿r. 

D¿nyanēn farklē bºlgelerinde yapēlan ­alēĸmalara baktēĵēmēzda, Litvanyaôda 

yapēlan bir ­alēĸma da Kumar ve ark.larēnēn yaptēĵē ­alēĸmaya benzer sonu­lar 

vermiĸtir ve hemofilili hastalarēn DMFT indekslerini (9.4), kontrol grubuna benzer 

(9.3) bulmuĸlardēr [146]. Hindistanda 2018 yēlēnda yapēlan ­alēĸmaya benzer ĸekilde 

2008 yēlēnda Ķranôda Makarem ve ark.larē [147] tarafēndan yapēlan, hemofili hastasē 

­ocuk ve eriĸkinlerin ¿zerinde y¿r¿t¿len bir ­alēĸmada hemofilisi olan ve olmayan 

eriĸkin hasta grubun DMFT deĵerlerini benzer bulmuĸlardēr. 

Yukarēdaki ­alēĸmaya benzer ĸekilde yine Litvanyaôda yapēlan baĸka bir 

­alēĸmada ise daimi diĸlerdeki ­¿r¿k oranlarē kontrol grubuna gºre bir farklēlēk 

gºstermemiĸtir [58]. 

¢alēĸmamēzda da ĸiddetli hemofilisi olan hasta grubu DMFT ve ­¿r¿k skorlarē 

a­ēsēndan benzer bulunmuĸtur. DMFT ve ­¿r¿k skorlarē arasēnda bir fark olmamasē, 

bu hastalēĵēn mine ve dentin yapēsēnda bir anormalliĵe neden olmamasēndan 

kaynaklandēĵē bu nedenle normal pop¿lasyonla benzer sonu­larēn gºr¿lebileceĵi 
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d¿ĸ¿n¿lm¿ĸt¿r [141]. Ayrēca DMFT ve ­¿r¿k skorlarēnēn sadece oral hijyen durumuna 

baĵlē olmadēĵē, sigara veya ila­ kullanēmē, beslenme alēĸkanlēklarē gibi durumlardan 

da y¿ksek ºl­¿de etkilenebileceĵine dikkat edilmelidir. Bu ­alēĸmada yaĸ 

ortalamasēnēn nispeten d¿ĸ¿k olmasē (ort. 37,56+11,62) da DMFT oranēnēn d¿ĸ¿k 

olmasē i­in bir sebep olduĵu d¿ĸ¿n¿lmekte, yaĸ ortalamalarēnēn daha y¿ksek olacaĵē 

benzer bir ­alēĸmada bu oranlarēn daha y¿ksek olabileceĵi gºz ºn¿nde tutulmalēdēr. 

Yapēlan diĵer ­alēĸmalarda da DMFT oranēnēn yaĸ ile artēĸ gºsterdiĵi gºsterilmiĸtir 

[58, 146, 147]. 

Hemofili hastalarē, ºzellikle ĸiddetli tip olanlar, hayatlarē boyunca bir­ok 

kanama ataĵē ge­irebildikleri i­in, yetersiz oral hijyen eĵitimi ile diĸ fēr­alamanēn 

travma yaratabileceĵini ve bunun da durdurulmasē zor kanama ataĵēna sebep 

olabileceĵini d¿ĸ¿nmeleri normaldir. ¢oĵu kanama ataĵēndan sonra hem ekonomik 

hem de psikolojik sēkēntēlar yaĸamalarē nedeniyle diĸ tedavisini ertelemeleri hem 

kendilerini hem de diĸ hekimlerini zora sokmaktadēr. Zaten etkilenmiĸ ve kanamaya 

eĵilimli olan periodonsiyuma aĵēz hijyeninin de yetersizliĵi ile inflamasyon durumu 

eklenince, travma olmaksēzēn ger­ekleĸen spontan kanamalar hemofili hastalarēnē aĵēz 

bakēmēndan iyice uzaklaĸtērmaktadēr. Bu nedenle hemofili gibi kanama bozukluĵu 

olan hastalara aĵēz hijyen eĵitimleri verilmesi, onlarē erken yaĸlardan itibaren takip 

eden hematologlarēnēn da yardēmē ile, ºnleyici tedavilerin ºneminin ¿zerinde ēsrarla 

durulmasē ºnemlidir. Bu hastalar d¿zenli diĸ hekimi kontrollerine gitmeli ve aĵēz 

hijyen alēĸkanlēklarēnē erken yaĸtan itibaren kazanmalēdērlar. Rutin diĸ hekimi 

kontrolleri saĵlēklē hastalara gºre daha sēk olmalē herhangi bir problem varlēĵēnda 

durumun daha da ilerlemesinin ºnlenmesi hem kiĸinin saĵlēĵē i­in hem de ileri 

tedavinin getireceĵi masrafēn azaltēlmasē a­ēsēndan ºnemlidir. 

20.y¿zyēlēn ortalarēndan sonlarēna kadar, faktºr konsantrelerinin 

geliĸtirilmesinden ºnce, neonatal tanēnēn yetersizliĵi, doĵumdaki spontan intrakranial 

kanamalarēn sēklēĵē ve kan transf¿zyonlarē ile HIV ve HCV vir¿sleri ile enfekte 

olmalarē nedeniyle, ĸiddetli hemofilisi olan kiĸilerin yaĸam beklentisi ortalama 11 

yēldēr [148]. ķiddetli hemofili hastalarēnēn ­oĵu hayati organlarēndaki kanama nedeni 

ile bebeklik, ­ocukluk veya erken ergenlik dºneminde kaybedilmekteydi. Kanamayē 

ºnlemek ve tedavi etmek i­in faktºr replasman tedavilerinin geliĸtirilmesi ve kan yolu 
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ile bulaĸabilen enfeksiyonlarēn daha iyi yºnetilmesi ile artēk ĸiddetli hemofilisi olan 

bireyler de yaĸadēklarē toplumun ortalama yaĸam ºmr¿ne sahip olabilmektedirler 

[149]. Hemofilili bireylerin yaĸ daĵēlēmēndaki bu deĵiĸiklik nedeniyle hemofili ile 

iliĸkili komorbit hastalēklarēn da tanēnmasēnēn yolu a­ēlmēĸtēr [150]. ¥zellikle hemofili 

hastalarēndaki azalmēĸ kemik yoĵunluĵu ve artan kērēk riski bir­ok ­alēĸma ile 

belgelenmiĸtir [88, 150, 151]. 

Hemofili hastalarēnda kemik mineral yoĵunluĵu ilk olarak Gallacher ve 

arkadaĸlarē tarafēndan ĸiddetli hemofili olan 31 ve 20 yaĸēnda iki hastada sērasēyla 

lumber kemik kērēĵē ve femur boynu kērēĵē gºzlendikten sonra ºl­¿lm¿ĸt¿r. 

Sonrasēnda, 17 hasta daha ­alēĸmaya dahil edilmiĸ ve 19 yaĸ/cinsiyet olarak 

eĸleĸtirilmiĸ saĵlēklē birey ile karĸēlaĸtērēlmēĸtēr. Radyografik analizler ile yapēlan 

ºl­¿mlerde hemofilili grupta kontrol grubuna gºre lumber (L2-4) ve femur boynu 

yoĵunluĵu istatistiksel olarak anlamlē ºl­¿de (sērasēyla p= 0.018, =0.0005) d¿ĸ¿k 

bulunmuĸtur [152]. Bu ­alēĸmanēn hemofili hastalarēnda azalmēĸ kemik yoĵunluĵunu 

gºstermesi sonrasē yapēlan bir­ok ­alēĸma ile de bu bulgular doĵrulanmēĸtēr. 

¥rneĵin, ĸiddetli hemofili A hastalarēnē kemik mineral yoĵunluĵu a­ēsēndan 

araĸtērmak amacē ile Wallny ve ark.larē [153] 2007 yēlēnda, 62 hastayē t¿m v¿cut kemik 

yoĵunluĵu a­ēsēndan taramēĸ, 16 hastanēn (%25,8) osteoporºz, 27 (%43,5) hastanēn da  

osteopeni kriterlerini karĸēladēĵēnē gºstermiĸlerdir. 

Yakēn zamanlē bir ºrnekte, 2020 yēlēnda Ehsanbakhsh ve ark.larē [154]  

hemofili hastalarēnda azalmēĸ kemik yoĵunluĵu prevalansēnē ve bununla iliĸkili 

faktºrleri araĸtērmayē ama­lamēĸlar ve 57 hasta ile 60 saĵlēklē bireyi 

karĸēlaĸtērmēĸlardēr. Hemofili hastalarēnda lumber kemiĵin yoĵunluĵunun istatistiksel 

olarak anlamlē ºl­¿de (p= 0.02) d¿ĸ¿k olduĵunu bulmuĸlardēr. Ķliĸkili faktºrler olarak; 

yaĸ, v¿cut k¿tle indeksi, hemofili y¿zdesi, vitamin D miktarē, hepatit ve sigara 

araĸtērēlmēĸ ve sadece v¿cut kitle indeksi istatistiksel olarak kemik yoĵunluĵu 

a­ēsēndan korele bulunmuĸtur. 

Literat¿rde osteoporºz ve hemofili arasēndaki baĵlantēyē araĸtēran meta 

analizlere baktēĵēmēzda ise, 2010 yēlēnda Iorio ve ark.larē [155] tarafēndan yapēlan 

meta-regrasyon analizinde, ­ocuk ve eriĸkin hastalarēn lumber omurga ve femur boynu 
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incelenmiĸtir. Toplamda 7 vaka-kontroll¿ ­alēĸmadan, 101 eriĸkin hastaya karĸēlēk 101 

kontrol grubu birey ve 111 pediatrik hastaya karĸēlēk 307 pediatrik kontrol ­alēĸmaya 

dahil edilmiĸtir. Hem pediatrik grupta hem de eriĸkin grupta kontrollere gºre 

istatistiksel olarak anlamlē derecede (sērasēyla p= 0.001, = 0.006) d¿ĸ¿k kemik mineral 

yoĵunluĵu bulunmuĸtur. Yine aynē ­alēĸmada kemik yoĵunluĵundaki azalmanēn; 

v¿cut kitle indeksi ve hepatit enfeksiyonlarēna gºre korelasyonu incelenmiĸtir. Sonu­ 

olarak kontrol grubuna gºre hemofili hastalarēnēn kemik mineral yoĵunluĵundaki 

azalmasēnēn v¿cut k¿tle indeksi veya hepatit enfeksiyonu ile anlamlē derecede 

korelasyon gºstermediĵi bulunmuĸtur. Yazarlar bu ­alēĸmanēn ĸiddetli hemofili ile 

d¿ĸ¿k kemik yoĵunluĵu arasēndaki iliĸkiyi doĵruladēĵēnē belirtmiĸlerdir. 

Paschou ve ark.larē [156] ise yaptēklarē meta-analizde, Iorio ve ark.larēnēn 

yaptēĵē meta-analizde yer alan t¿m ­alēĸmalarē tekrar incelemiĸ ve 2012ôden ºnce 

yayēnlanan 6 ­alēĸma ile g¿ncellemiĸleridir. Bºylelikle; Ķran, Finlandiya, Yunanistan, 

T¿rkiye gibi bir ­ok ¿lkede yapēlan toplam 13 ­alēĸma dahil olacak ĸekilde toplamda 

415 hemofilili ve 585 yaĸ/cinsiyet uyumu olan kontrol grubu dahil edilmiĸtir. Bu 

2014ôte yapēlan, azalmēĸ kemik yoĵunluĵu ile hemofili arasēndaki baĵlantēyē araĸtēran 

literat¿rdeki ikinci meta-analizde kemik mineral yoĵunluĵu a­ēsēndan yukarēda 

bahsedilen meta-analizdeki sonu­lara benzer ĸekilde hemofilili erkeklerde lumber 

kemik ve femur boynu yoĵunluĵunun kontrol grubuna gºre azalmēĸ olduĵu ve ­ocuk 

grubunda da aynē ºl­¿tlerin kontrol grubunda azalmēĸ olduĵu bulunmuĸtur. Ve yine 

ilk meta-analize benzer ĸekilde fiziksel aktivite d¿zeyinin veya kan yolu ile bulaĸan 

enfeksiyonlarēn varlēĵēnēn azalan kemik yoĵunluĵu ile anlamlē bir korelasyon 

gºstermediĵi tespit edilmiĸtir. Araĸtērmacēlar hem lumber kemik hem de femur 

boynundaki ºl­¿mlere dayanarak kemik mineral yoĵunluĵundaki azalmanēn ­ocukluk 

dºneminde baĸladēĵē sonucuna varmēĸlardēr. 

Literat¿rde hemofili hastalarēnda d¿ĸ¿k kemik yoĵunluĵu ve artmēĸ kērēk riski 

incelenmiĸ ve bir­ok ­alēĸma ile belgelenmiĸ olmasēna raĵmen, kemik yapēsēnēn 

zayēflēĵēnēn altēnda yatan mekanizmalar ve etiyolojisi hakkēnda az miktarda ­alēĸma 

vardēr [157-159]. 

2018 yēlēnda, FVIII  ve FIX aktivitesinden yoksun hayvanlar ¿zerinde yapēlan 

bir ­alēĸmada faktºr eksikliklerinin kemik k¿tlesi ve yapēm-yēkēm dengesi arasēndaki 
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iliĸki incelenmiĸ, bu faktºr eksiklikleri ile azalmēĸ kemik yoĵunluĵu arasēnda pozitif 

bir iliĸki olduĵu gºsterilmiĸtir. Azalan kemik yoĵunluĵunun erkek farelerde azalan 

kemik yapēm olaylarē ile, diĸi farelerde ise artan kemik rezorbsiyon olaylarē ile iliĸkili 

olduĵunu gºstermiĸlerdir. Yine bu ­alēĸmada kemik yoĵunluĵu yaĸ a­ēsēndan 

deĵerlendirilmiĸ, 2 aylēk farelerde bir fark gºr¿lmezken esas farklēlēĵēn yaĸlē farelerde 

gºr¿ld¿ĵ¿n¿ gºstermiĸlerdir. Sonu­ olarak erkek ve diĸi hemofili farelerin femur ve 

omurga dahil olmak ¿zere, insanlarda y¿k taĸēyan ve kērēlmaya duyarlē temel anatomik 

bºlgelerinde optimum kemik k¿tlesine ve optimum y¿k taĸēma kapasitesine ulaĸmada 

baĸarēsēz olduĵunu gºstermiĸlerdir. Optimum kemik k¿tlesine ulaĸamamanēn yaĸamēn 

ilerleyen dºnemlerinde kemik kērēklarē i­in bir risk faktºr¿ olabileceĵini 

deĵerlendirmiĸler bºylece hemofili hastalarēnēn osteoporotik olabileceĵini, osteoporoz 

nedenine gºre uygun tedavi stratejilerinin belirlenmesi gerekebileceĵi sonucuna 

varmēĸlardēr [159]. 

Literat¿rde gittik­e artan bir ĸekilde hemofili hastasē ­ocuk ve eriĸkinlerde 

azalmēĸ kemik yoĵunluĵu ve artan kemik kērēĵē riski belgelenmiĸtir ancak baĸlangē­ta 

bu durum azalan fiziksel aktiviteye, artropati ile sonu­lanan hermartrozlara, edinilmiĸ 

imm¿n yetmezlik vir¿s¿ne (HIV) veya hepatit C (HCV) gibi kan yolu ile bulaĸan 

enfeksiyonlara baĵlanmēĸtēr [88]. Ancak 2021 yēlēnda yapēlan, hemofili hastalēĵēndaki 

eksik pēhtēlaĸma faktºrlerinin osteoblastlar ve osteoklastlar ¿zerindeki etkilerini 

inceleyen bir hayvan deneyi modelinde, eksik veya kusurlu olan FVIII veya FIXôun 

FXôu bozarak yetersiz veya kusurlu trombin oluĸmasēna neden olduĵunu 

gºstermiĸlerdir [150]. Bu bilgilerin ēĸēĵēnda yapēlan in vitro ­alēĸmalar trombinin 

osteoblastlarēn farklēlaĸmasēnē ind¿klediĵini ve osteoklast oluĸumunu ve 

fonksiyonunu negatif olarak d¿zenlediĵini gºstermektedir [160, 161]. Ayrēca kusurlu 

trombin ¿retiminin bir baĸka sonucu da kusurlu FXIII oluĸumudur ve bu da artmēĸ 

kemik iliĵi adipogenezi, osteoklastogenezi ve azalmēĸ kortikal ve s¿ngerimsi kemik 

k¿tlesi ile iliĸkilidir [162]. 

Sonu­ olarak hemofili hastalarēndaki doĵuĸtan gelen faktºr eksiklikleri hem 

normal kemik oluĸumundaki aksaklēklarla iliĸkili, hem de artmēĸ kemik rezorbsiyonu 

ve azalan kemik yapēmē ile iliĸkili bulunmaktadēr. Ayrēca erken yaĸlardan itibaren 

meydana gelen kanama ataklarēnēn hareket kēsētlēlēĵēnē arttēĵēnē ve bunun yaĸ ile de 
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artēĸ gºsterdiĵi gºr¿lm¿ĸt¿r. Yazarlar bu durumun nedeni olarak, yaĸ ile birlikte artēĸ 

gºsteren vir¿s enfeksiyonlarēnē ve artropati oluĸumunu belirtmiĸlerdir [150, 163]. 

Ancak yapēlan ­alēĸmalarēn ­oĵunda kemik mineral yoĵunluĵunu ºl­mek i­in 

kullanēlan radyografik olarak dual x-ēĸēnē absiyometresi (DXA) tekniĵi kullanēlmēĸ ve 

ºl­¿lecek bºlgeler olarak genellikle lumbar omurga, femur boynu se­ilmiĸtir. Bizim 

­alēĸmamēzda, kemik mineral yoĵunluĵu ve kemik rezorbsiyonu ºl­¿m¿ i­in 

panoramik radyografilerden yapēlan fraktal boyut ºl­¿m¿nden ve panoramik 

radyomorfometrik indekslerden yararlanēlmēĸtēr. Literat¿rde bu belirte­ler ile farklē 

bir­ok hastalēk araĸtērēlmēĸ olsa da hemofili hastalarēnda yapēlan bºyle bir ­alēĸmaya 

rastlanmamēĸtēr. 

Panoramik radyomorfometrik indekslerin kemik rezorbsiyonundaki 

deĵiĸiklikleri deĵerlendirmede ºn tanē olarak kullanēlabileceĵi ve panoramik 

radyografiler ile alveolar kemik rezorbsiyonu arasēnda iyi bir korelasyon olduĵu ­eĸitli 

­alēĸmalar ile kanētlanmēĸtēr. Ayrēca fraktal boyut, osteoporotik deĵiĸiklikler ile 

normal kemik yoĵunluĵu arasēndaki farkēn karakteristik bir parametresi olarak kabul 

edilmektedir [164, 165]. 

Osteoporozu belirlemek amacēyla post-menepozal kandēnlarda panoramik 

indekslerin ve fraktal boyutun kullanēlabilirliĵini dual x-ēĸēnē absiyometresi ile 

karĸēlaĸtēran bir ­alēĸmada, DXA deĵerleri ile fraktal boyut deĵerleri arasēnda anlamlē 

bir korelasyon olduĵu gºzlenmiĸtir. Ayrēca, DXA skorlarē ile mental indeks, 

panoramik mandibular indeks arasēnda anlamlē korelasyon bulmuĸlardēr. Sonu­ olarak 

radyomorfometrik analizlerin osteoporoz riski deĵerlendirmede kullanēlabileceĵi 

sonucuna varmēĸlardēr  [165]. 

Benzer ĸekilde Miliuniene ve ark.larēnēn [166], yaĸlarē 30 ile 80 arasēnda 

deĵiĸen 130 kadēn ¿zerinde yaptēklarē bir ­alēĸmada lumbar bºlgeden (L2-4) DXA ile 

ºl­¿m yapēlmēĸ ve panoramik radyograflar ¿zerinde mental bºlgeden ºl­¿len kortikal 

kalēnlēk ºl­¿mleri ile karĸēlaĸtērēlmēĸtēr. Sonu­ olarak DXA ile ºl­¿len kemik mineral 

yoĵunluĵu ile mandibular radyografik deĵiĸikliler arasēnda anlamlē derecede pozitif 

korelasyon olduĵu gºzlemlenmiĸtir. 
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Jagelaviciene ve ark.larēnēn[167], 50 yaĸ ve ¿zeri 129 post-menepozal kadēn 

¿zerinde yaptēĵē ­alēĸmada ise DXA ile hastalarēn kemik mineral yoĵunluĵu ºl­¿lm¿ĸ, 

ardēndan panoramik radyograf ¿zerinden ºl­¿len panoramik mandibular indeks ile 

mental indeks deĵerlerinin korelasyonu incelenmiĸtir. DXA ile hesaplanan kemik 

mineral yoĵunluĵu ile hem mental indeks (r=.365, p<0.001) hem de panoramik 

mandibular indeks deĵerleri (r=.397, p<0.001) istatistiksel olarak anlamlē derecede 

orantēlē bulunmuĸtur. Yazarlar, panoramik radyografiler ¿zerinde ºl­¿m yapēlarak 

hesaplanan mental indeks ve panoramik mandibular indeks deĵerlerinin post-

menepozal dºnemdeki kadēn bireylerin kemik mineral deĵiĸikliklerini doĵru bir 

ĸekilde yansēttēĵē sonucuna varmēĸlardēr. 

Alveolar kretin azalmasē anatomik, metabolik ve mekanik deĵiĸikliklerden 

etkilenmekte ve multifaktºriyel, biyomekanik bir s¿re­ olarak izlenmektedir. Yapēlan 

­alēĸmalarda alveolar kemiĵin kaybēnēn osteoporozun bir belirleyicisi olabileceĵi 

bildirilmiĸtir [120]. 2008 yēlēnda T¿rkiyeôde yapēlan bir tez ­alēĸmasēnda, DXA ile 

ºl­¿mler yapēlmēĸ ve hastalar D¿nya Saĵlēk ¥rg¿t¿ (DS¥) sēnēflamasēna gºre 

óôosteoporozôô, óôosteopeniôô ve óônormalôô olarak sēnēflandērēlmēĸ ve aynē hastalar 

mental indeks, panoramik mandibular indeks ve alveolar kret rezorbsiyon oranlarē 

a­ēsēndan karĸēlaĸtērēlmēĸtēr. Sonu­lar ĸu ĸekildedir; alveolar kret rezorbsiyon 

miktarēnda kontrol grubu ile osteoporozlu bireyler arasēnda istatistiksel olarak anlamlē 

fark vardēr. Mental indekste kontrol grubu ile, osteoporozlu ve osteopenili bireyler 

arasēnda istatistiksel olarak anlamlē fark vardēr. Ayrēca panoramik mandibular indeks 

deĵerleri a­ēsēndan; kontrol grubu ile karĸēlaĸtērēldēĵēnda osteoporozlu ve osteopenili 

bireyler arasēnda istatistiksel olarak anlamlē derecede fark olduĵu gºr¿lm¿ĸt¿r [168]. 

Yazar, dijital radyomorfometrik analizler kullanēlarak ºl­¿len mental indeks deĵerinin 

osteopeni ve osteoporozlu bireyleri ayērt etmede ve panoramik mandibular indeks 

ºl­¿m¿n¿n normal bireyler ile hasta grubunu ayērt etmede kullanēĸlē olduĵunu 

bildirmiĸlerdir. Sonu­ olarak panoramik radyograflar ¿zerinde yapēlan 

radyomorfometrik analizlerin osteoporoz tanēsēnda ve risk grubu belirlemede 

kullanēlabileceĵini d¿ĸ¿nm¿ĸlerdir. 

Radyografik fraktal boyut deĵerleri ile DXA ºl­¿m sonu­larēnē karĸēlaĸtēran 

Southard ve ark.larēnēn [169] yaptēklarē bir ­alēĸmada, 37 saĵlēklē kadēnda, mandibula 
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ve maksilladaki kemik mineral yoĵunluĵu hem DXA ile hem de fraktal analiz ile 

ºl­¿lm¿ĸt¿r. Sonu­ olarak hem maksilla hem de mandibulada alveolar kemiklerin 

fraktal boyut deĵerleri ile DXA ile ºl­¿len kemik mineral yoĵunluĵunu istatistiksel 

olarak anlamlē derecede korele bulmuĸlardēr (sērasēyla r=.47, =.58 p<0.01, 0.001). 

Ayrēca yine aynē ­alēĸmada maksilla fraktal boyutu ile mandibula DXA ºl­¿m¿ ve 

mandibula fraktal boyutu ve maksilla DXA ºl­¿mlerinin de korelasyonu incelenmiĸ, 

bu deĵerler arasēnda da istatistiksel olarak anlamlē derecede bir korelasyon 

bulmuĸlardēr (sērasēyla r=.48,.54, p<. 01,.01). 

Bu veriler de bize panoramik radyograflardan ºl­¿len fraktal boyutun ­ene 

kemiklerinin osteoporotik deĵiĸikliklerini g¿venli bir ĸekilde ºl­ebileceĵimizi 

gºstermektedir. Bu analizin rutin muayene sērasēnda alēnan panoramik radyograflar 

¿zerinde yapēlabilmesi ve ºl­¿m i­in ekstra bir materyal gerektirmemesi ile g¿nl¿k 

klinik pratiĵinde rahatlēkla uygulanabileceĵi d¿ĸ¿n¿lmektedir. ¥zellikle cerrahi 

prosed¿rlerden ºnce (ºzellikle gºm¿l¿ diĸ ­ekimleri veya implant tedavisi ºncesi) 

kemik densite deĵerlerinin ºl­¿lmesi ve gºz ºn¿nde bulundurulmasē hen¿z bu 

ºl­¿mlerde net bir standardizasyon yapēlamamēĸ olsa da klinisyene bir fikir 

oluĸturmasē i­in bir zemin hazērlayacaktēr. 

Literat¿rde bu veriler ile ilgili hemofili hastalarēnda yapēlan ­alēĸmalara 

baktēĵēmēzda sadece kan deĵerleri ile mental indeks ve panaromik mandibular indeks 

deĵerlerini karĸēlaĸtēran bir ­alēĸma bulunabilmiĸtir. Fraktal boyut hesaplayan veya 

diĵer radyomorfometrik verileri ¿zerinde ­alēĸan baĸka bir ­alēĸmaya rastlanmamēĸtēr. 

Bu nedenle hemofili hastalarē ¿zerindeki ­alēĸmamēzēn bu deĵerleri literat¿rde ilktir 

ve bu a­ēdan literat¿re katkē saĵlayacaĵē d¿ĸ¿n¿lmektedir. 

Czajkowska ve ark.larē [170] 2022 yēlēnda, ­alēĸmalarēnda 50 hemofili A ve B 

hastasē erkek ile 25 saĵlēklē erkek birey ¿zerinden hemofili hastalarēnda azalmēĸ kemik 

k¿tlesinin potansiyel radyomorfometrik belirte­lerini araĸtērmayē ama­lamēĸlardēr. Bu 

konu ¿zerinde literat¿rde baĸka bir ­alēĸmaya rastlanmamēĸtēr. Araĸtērmada normalde 

d¿ĸ¿k kemik k¿tlesinin belirlenmesi amacēyla tēbbi teĸhiste kullanēlan óôosteokalsinôô 

kemik dºng¿s¿n¿ hesaplamak i­in kullanēlmēĸtēr. Panoramik mandibular indeks ve 

mental indeks deĵerlerinin, osteokalsin deĵerleri ile korelasyonu incelenmiĸtir. 

¢alēĸmada, ­alēĸma grubu ile kontrol grubu arasēnda osteokalsin deĵeri (p=0.001), 
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panoramik mandibular indeks deĵerleri (p=0.006) arasēnda istatistiksel olarak anlamlē 

derecede bir fark bulunurken, mental indeks deĵerleri arasēnda istatistiksel olarak 

anlamlē fark bulunmamēĸtēr. Panoramik mandibular indeks ile osteokalsin deĵerlerinin 

korelasyonu incelendiĵinde ise istatistiksel olarak anlamlē derecede korele olduĵu 

hesaplanmēĸtēr. Bu ­alēĸmayē yapan araĸtērmacēlar, PMI deĵerinin hastanēn faktºr VIII 

ve IX eksikliĵi olup olmadēĵēnē belirlemede incelenebilecek bir deĵer olduĵunu, ayrēca 

hemofili hastalar i­inde de kemik rezorbsiyon riski taĸēyan hastalarē belirleyebilmede 

bir ara­ olarak kullanēlabileceĵi sonucuna varmēĸlardēr. 

Bu ­alēĸmada ise 48 ĸiddetli hemofili A ve B hastasē birey ile yaĸ ve cinsiyet 

a­ēsēndan benzerlik gºsteren sistemik saĵlēklē 49 birey panoramik mandibular indeks, 

mental indeks ve alveolar kret oranē ile 6 farklē bºlgeden yapēlan fraktal analiz 

sonu­larē a­ēsēndan deĵerlendirilmiĸ daha sonra bu deĵerler arasēndaki korelasyon 

deĵerleri incelenmiĸtir. 

Panoramik mandibular indeks deĵerleri hemofili hastasē grupta kontrol 

grubuna gºre istatistiksel olarak anlamlē derecede d¿ĸ¿k bulunmuĸtur. Etki b¿y¿kl¿ĵ¿ 

deĵerleri de incelendiĵinde ­alēĸmanēn y¿ksek etki b¿y¿kl¿ĵ¿ne sahip olduĵu 

hesaplanmēĸtēr. 

Benzer ĸekilde mental indeks deĵerleri de hemofili hastasē grupta kontrol 

grubuna gºre istatistiksel olarak anlamlē derecede d¿ĸ¿k bulunmuĸtur. ¢alēĸmanēn etki 

b¿y¿kl¿ĵ¿ de incelendiĵinde y¿ksek etki b¿y¿kl¿ĵ¿ne sahip olduĵu hesaplanmēĸtēr. 

Literat¿rde hemofili hastalarēnda panoramik indeksleri deĵerlendiren tek 

­alēĸmada [170] panoramik mandibular indeks deĵerleri a­ēsēndan ­alēĸmamēzēn 

sonu­larē ile uyumlu bulunmuĸtur. Aynē ­alēĸmada mental indeks deĵerleri de 

araĸtērēlmēĸ ve hemofili hasta grubu ile kontrol grubu arasēnda istatistiksel olarak 

anlamlē olabilecek fark bulunamamēĸtēr (p=0.167). Ancak bahsedilen ­alēĸmada hasta 

grubu sayēsē ile kontrol grubu sayēsē uyumlu deĵildir ve hemofili grupta hemofilinin 

ĸiddetine gºre bir ayērēm yapēlmamēĸtēr. Yetersiz ºrneklem boyutu ve hastalēk 

ĸiddetindeki deĵiĸkenlik nedeni ile mental indeksler arasēnda istatistiksel olarak 

anlamlē bir fark gºzlemlenmeyebileceĵi d¿ĸ¿n¿lmektedir. 
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Hemofili hastalarēnda yapēlan ve kemik dºng¿s¿n¿ araĸtēran diĵer ­alēĸmalar 

da incelendiĵinde ­ene kemiklerinde alveolar rezorbsiyonu gºstermek i­in kullanēlan 

panaromik belirte­lerin rezorpsiyon lehine sonu­ vermesi normaldir. ¢ene 

kemiklerinde s¿rekli bir yapēm-yēkēm faaliyetleri olmaktadēr ve faktºr eksikliklerinin, 

daha ºnceki ­alēĸmalarda belirtildiĵi gibi [150, 160, 162], kemiĵi rezorbsiyon yºn¿nde 

etkilediĵi gºsterilmiĸtir. Her ne kadar hayvan ­alēĸmalarēnda diĸi farelerde kemik 

yapēm olaylarēnēn engellendiĵi, erkek farelerde de kemik rezorpsiyonunu tetiklediĵi 

gºsterilmiĸ [159] olsa da eriĸkin hayatta nihai kemik k¿tlesinin normal pop¿lasyondan 

d¿ĸ¿k olmasē beklenebilecek bir sonu­tur. Ayrēca genetik olarak kalētēlan bu hastalēĵēn 

erken yaĸlardan itibaren kemiĵi etkilediĵi ve optimum kemik k¿tlesine ulaĸēmē 

engellediĵi [159] bilindiĵinden ­alēĸmamēzēn sonu­larē literat¿r bilgisi ile uyumludur. 

Ayrēca hasta pop¿lasyonda, panoramik mandibular indeks deĵeri; mental 

indeks deĵeri ile alveolar kret oranē deĵerleri ile korelasyon gºstermiĸtir. Aynē ĸekilde 

kontrol grubunda da panoramik mandibular indeks deĵerleri; mental indeks ve 

alveolar kret oranē deĵerleri ile orta-y¿ksek derecede korelasyon gºstermiĸtir. Bu 

veriler ile, literat¿rdeki diĵer ­alēĸmalar [170] da gºz ºn¿ne alēndēĵēnda, ºl­¿mlerin 

birbirleri ile uyumlu olduĵu sonucu ortaya ­ēkmaktadēr. 

Dijital gºr¿nt¿ analizlerinin geliĸmesiyle araĸtērmalarda kullanēlmaya 

baĸlanmēĸ ve sayēsal veriler elde edilerek hem bazē hastalēklarēn erken teĸhisi hem de 

hastalēĵēn yayēlēmē ve prognozunun deĵerlendirilebilmesi m¿mk¿n hale gelmiĸtir 

[101, 171]. 

Diĸ hekimliĵinde cerrahi uygulamalarda cerrahi sonrasē kemik deĵiĸimleri 

[172], implant ­evresindeki kemik dokusunun deĵiĸimi [173], kondil yapēsēndaki 

deĵiĸiklikler [174] ve aĵēz kanserleri [175] ile ilgili bir ­ok ­alēĸmada fraktal analiz 

yºntemleri kullanēlmēĸtēr. 

Ayrēca bazē metabolik hastalēklarēn da ­ene kemiklerine olan etkisi fraktal 

analiz yºntemleri ile araĸtērēlmēĸtēr. Osteoporoz, talasemi major [176], orak h¿creli 

anemi [108], kronik bºbrek yetmezliĵi [177] gibi hastalēklarēn ­ene kemiklerine olan 

etkileri fraktal analiz yºntemleri ile incelenmiĸtir. 
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¢alēĸmamēzda fraktal analiz; kondil, angulus ve premolar arasē bºlgede saĵ ve 

sol ayrē olacak ĸekilde yapēlmēĸ, bireye ait bºlgesel sonu­lar saĵ ve sol ºl­¿mlerinin 

ortalamasē olarak alēnmēĸtēr. Her bºlgede hemofili hastasē grup ile saĵlēklē kontrol 

grubu arasēnda istatistiksel olarak anlamlē derecede ve etki b¿y¿kl¿ĵ¿ y¿ksek olacak 

ĸekilde sonu­lara ulaĸēlmēĸtēr. Literat¿rde hemofili hastalarēnda ­ene kemiklerinde 

veya v¿cudun herhangi baĸka bir bºlgesinde yapēlan fraktal analiz ­alēĸmasē 

bulunamadēĵēndan sonu­lar literat¿rde ilk olma ºzelliĵindedir. 

¢alēĸmamēzda kemik yoĵunluĵunu ºl­mek i­in mandibulanēn farklē 

bºlgelerinden aldēĵēmēz kesitler ile fraktal boyut hesaplanmēĸ, kemik rezorbsiyon 

miktarēnē ºl­mek i­in ise radyomorfometrik analizler olan MĶ, PMĶ ve AKOôdan 

yararlanēlmēĸtēr. Kemik yoĵunluĵunu gºsteren fraktal analiz ile rezorbsiyon miktarēnē 

gºsteren MĶ, PMĶ ve AKO arasēndaki korelasyona baktēĵēmēzda ise, toplamda bu 

deĵerleri ºl­¿len 97 hastada, orta-y¿ksek derecede korelasyon elde edilmiĸtir. Bu 

ºl­¿mler a­ēsēndan bakēldēĵē zaman verilerimiz literat¿r bilgisi ile uyumludur. 

Fraktal analiz hesaplamalarēnda trabek¿ler kemiĵin mikro-mimarisi 

deĵerlendirilmekte ve trabek¿ler yapēnēn daha karmaĸēk olduĵu bºlgelerde fraktal 

boyut deĵerleri daha y¿ksek hesaplanmaktadēr. Yani fraktal analiz hesaplamalarē elde 

edilen fraktal boyut trabek¿ler kemiĵin karmaĸēk yapēsēnē sergilemektedir. Trabek¿ler 

kemiĵin karmaĸēklēĵē arttēk­a fraktal boyut artmaktadēr [113]. Ancak ­alēĸmada 

kullanēlan panoramik radyomorfometrik analizlere baktēĵēmēzda ise, daha ­ok kortikal 

kemik ile iliĸkili kemiĵi miktarē hakkēnda bilgi alēnmaktadēr. Bu nedenle kemik i­i 

implant tedavisi gibi kemiĵin trabek¿ler yapēsēnēn ºnem arzettiĵi tedavilerde fraktal 

analiz yºnteminden, ­ene kērēĵē veya ortagnatik cerrahi prosed¿rleri gibi kemiĵin 

kortikal yapēsēnēn nispeten daha ºnemli olduĵu durumlarda ise radyomorfometrik 

analizlerden yararlanēlmasēnēn daha uygun olabileceĵi d¿ĸ¿n¿lmektedir. 

2021 yēlēnda yapēlan bir ­alēĸmada, 106 bruksizm hastasē ile 106 bruksizmi 

olmayan hastanēn kondil bºlgelerinden alēnan kesitler fraktal analiz sonu­larē 

a­ēsēndan karĸēlaĸtērēlmēĸ ve bruksizmi olan hastalarda istatistiksel olarak anlamlē 

derecede d¿ĸ¿k (p = 0.041) fraktal boyut deĵerleri elde edilmiĸtir [178]. Bu ­alēĸmada, 

bruksizmi olan hastalarēn kortikal kemiklerindeki trabek¿l geniĸliĵinin daha az 
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olmasēnēn nedeni, bruksizm ile iliĸkili fonksiyonel olmayan okluzal kuvvetler ile 

iliĸkilendirilmiĸtir. 

Pēhtēlaĸma faktºr eksikliĵi olan hastalarda TMEônin etkilenebileceĵini bildiren 

­alēĸmalar olmasēna raĵmen [84, 179], literat¿rdeki hemofili olan hastalarda TME 

saĵlēĵēnēn etkilenme durumu net deĵildir. Literat¿rde bildirilen tek hemofili hastasēnēn 

vaka sunumunda 3 yaĸēndaki bir ­ocukta FIX eksikliĵi ile iliĸkili hemartroz vakasē 

bildirilmiĸtir [84]. Yapēlan ­alēĸmalarda [82, 180] hemofili hastalarēnda eklem 

kanamalarēna baĵlē, temporomandibular bozukluklarēn saĵlēklē bireylere gºre daha 

y¿ksek olabileceĵi bildirilmiĸtir. Ancak bu ­alēĸmalar klinik bulgulara gºre 

deĵerlendirilmiĸ kondil ile ilgili rezorpsiyon veya kemiksel deĵiĸiklikler herhangi bir 

gºr¿nt¿leme tekniĵi ile incelenmemiĸtir. 

TMEônin hemartroz ile iliĸkilendirilebilmesi, ­alēĸmalarda hemofili 

hastalarēnēn kemik mineral yoĵunluĵu ºl­¿mlerinin kontrol gruba gºre d¿ĸ¿k olarak 

nitelendirilebilmesi nedeniyle ­alēĸmamēzda kondil bºlgesinde yapēlan fraktal analiz 

ºl­¿mlerinde hemofili hasta grubun kontrol gruba gºre daha d¿ĸ¿k ºl­¿lmesi 

literat¿rdeki t¿m v¿cut DXA deĵerlendirmeleri ile uyumlu olduĵu gºr¿lm¿ĸt¿r. 

Bu nedenle ºzellikle ĸiddetli hemofili kategorisinde olan hastalarda geliĸimsel 

olarak TME bºlgesinin hassas olabileceĵi akēlda bulundurulmalē, eksik/­¿r¿k diĸlerin 

tedavisi bir an ºnce tamamlanarak eksik/­¿r¿k diĸlerin bruksizme neden ihtimali 

ortadan kaldērēlmalē, kanama ataklarē nedeniyle psikolojik olarak da sēkēntēlē 

s¿re­lerden ge­ebilen bu hasta grubunun bruksizm belirtileri gºzleniyorsa okluzal 

koruyucu plaklardan yararlanmasē saĵlanmalēdēr. TME bºlgesinde de hemartroz 

geliĸebileceĵi hastaya anlatēlmalē ve TME bºlgesinin de travmadan korunmasē 

gerektiĵi konusunda hastalara bilgi verilmelidir. Ayrēca temporomandibular 

bozukluklar nedeniyle TME bºlgesine giriĸimsel cerrahi bir iĸlem planlanēyorsa 

bºlgenin kemik mimarisi gºz ºn¿nde bulundurulmalē, trabek¿ler kemiĵin yapēsēnēn 

sistemik saĵlēklē hastalara gºre hemofili hastalēĵēndan etkilenmiĸ olabileceĵi 

d¿ĸ¿n¿lerek, ºnlem alēnmalēdēr. 

Angulus ve premolar bºlgesinde yapēlan fraktal boyut ºl­¿mlerinde de 

hemofili hastalarēnda kontrol grubuna gºre istatistiksel olarak anlamlē derecede d¿ĸ¿k 
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deĵerler ºl­¿lm¿ĸ, ºl­¿mlerin etki b¿y¿kl¿ĵ¿n¿n b¿y¿k olduĵu gºr¿lm¿ĸt¿r. Kondil 

bºlgesi gibi direkt travmaya veya hemartroza maruz kalma ihtimali d¿ĸ¿k olan bu 

bºlgelerde de fraktal boyut deĵerlerinin d¿ĸ¿k olmasē hemofili hastalarēnda t¿m v¿cut 

ºl­¿mlerinde gºzlenen d¿ĸ¿k kemik yoĵunluĵu ile iliĸkili olabileceĵi d¿ĸ¿n¿lm¿ĸt¿r. 

Mandibulada yapēlan b¿t¿n kemik ºl­¿mlerinin hemofili hastalarēnda d¿ĸ¿k 

olmasē hem diĸ hekimleri hem de hematologlar a­ēsēndan ºnemlidir. Hemofili 

hastalarēnda en basiti diĸ ­ekimi olan cerrahi iĸlemlerden ka­ēnabilmek i­in m¿mk¿n 

olduĵunca aĵēz hijyenine ºnem verilmeli, m¿mk¿n olduĵunca erken davranarak 

invaziv olmayan yºntemlerle problemlerin giderilmesi saĵlanmalēdēr. Diĸ ­ekimi 

ka­ēnēlmaz olduĵunda ise DHFônin hemofili hastalarēndaki diĸ ­ekimi ºnlemlerine ek 

olarak kemiĵin zayēf durumu da gºz ºn¿nde bulundurulmalēdēr. Kemik dºng¿s¿n¿n 

bozulmuĸ olabileceĵi ihtimali d¿ĸ¿n¿lmeli ve diĸ ­ekiminden sonra kemikte iyileĸme 

problemlerinin ihtimaline karĸē ºnlemler alēnmalēdēr. Diĸ ­ekimlerinden sonra kemik 

yapēm durumu da bu hastalarda etkilendiĵinden vakit kaybetmeden protetik 

rehabilitasyon yapēlmalēdēr. 

Ayrēca diĸ eksikliklerinin kondilde gºzlenen d¿ĸ¿k kemik yoĵunluklarē ile 

birleĸince temporomandibular eklem rahatsēzlēklarēnēn geliĸimine zemin hazērlama 

ihtimali de d¿ĸ¿n¿lmelidir. Hastalar tek taraflē ­iĵneme, yanlēĸ ­iĵneme alēĸkanlēklarē 

veya diĸ sēkma alēĸkanlēĵē edinmeden diĸ eksiklikleri giderilmelidir. 

Yapēlan ­alēĸmalarda implant tedavisinin hemofili hasta grubunda kanama ile 

ilgili gerekli ºnlemler alēnarak yapēlabileceĵi bildirilmiĸtir [181, 182]. Hemofili 

hastalarēnda kemik rezorbsiyonunun diĸ ­ekiminden sonra sistemik saĵlēklē hastalara 

gºre daha fazla etkilenebileceĵi d¿ĸ¿n¿ld¿ĵ¿nden, eĵer implant tedavisi planlanēyorsa 

ileri cerrahi iĸlemlere gerek duyulmadan (ºrneĵin; sin¿s lift, vertikal-horizontal 

augmentasyon, yumuĸak doku artērma iĸlemleri vs.) yapēlabilmesi i­in ­ekim sonrasē 

hēzlē davranēlmasē ºnemlidir. Ayrēca kemik mineral yoĵunluĵu hemofili hastalarēnda 

daha d¿ĸ¿k bulunduĵundan protetik rehabilitasyonu destekleyecek implant sayēsēnēn 

artērēlmasē d¿ĸ¿n¿lmelidir. 

Ancak hemofilili hasta grubunun normal pop¿lasyona gºre oral hijyen 

deĵerlerinin daha d¿ĸ¿k olduĵu unutulmamalē, cerrahi iĸlemler ºncesinde oral hijyen 
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eĵitimleri verilip hastanēn uyum saĵlama durumu takip edilmeli, eĵer oral hijyen 

durumunda deĵiĸiklik olmazsa implant veya pre-protetik cerrahi iĸlemlerden 

uzaklaĸēlmasē gerekebileceĵi d¿ĸ¿n¿lmelidir. 

Ķleri cerrahi iĸlemlerin planlandēĵēnda bu iĸlemlerin y¿ksek risk taĸēdēĵē 

unutulmamalēdēr. Kemik dºng¿s¿n¿n bozulmuĸ olabileceĵi d¿ĸ¿n¿lerek ºzellikle 

kemikte yapēlabilecek greftleme gereken iĸlemlerde baĸarēsēzlēk riskinin y¿ksek 

olabileceĵi hatērlanmalēdēr. T¿m hemofili hastalarēna bu riskler anlatēlmalē ve mutlaka 

kontrol sēklēĵē artērēlmalēdēr. 

¢ene bºlgesine alēnan darbelerde, ­ene kemiklerinin osteoporotik deĵiĸiklikler 

gºsterebileceĵinden kērēk riskinin y¿ksek olabileceĵi d¿ĸ¿n¿lmeli ve kērēk vakalarēnda 

rijid fiksasyon i­in ilave plak-vidalar kullanēlmasēnēn gerekliliĵi deĵerlendirilmelidir. 

Aynē ĸekilde ortognatik cerrahi planlanēyorsa, kemiĵin y¿k taĸēma kapasitesi a­ēsēndan 

yetersiz olabilme ihtimali bilinmeli, stabilizasyon i­in ilave plak-vidalar veya 

fiksasyon s¿resinin uzatēlmasē gibi ek ºnlemler d¿ĸ¿n¿lmelidir. 

Hemofili hastalarē klinik rutininde karĸēmēza ­ēkabilecek, sistemik saĵlēklē 

bireylere gºre ilave ilgi, dikkat ve bilgi gerektiren hasta gruplarēdēr. Aĵēz i­i bakēma 

daha fazla ihtiya­ duymaktadērlar. Bu konuda hematologlar ile diĸ hekimlerinin 

bilin­li olmalarē ve birlikte ­alēĸmalarē ºnemlidir. Aĵēz i­inde yapēlacak iĸlemlerden 

ºnce mutlaka hastanēn hematoloĵu ile hareket edilmelidir. Aynē ĸekilde hematologlar 

da aĵēz i­i semptomlar ve tedavi prosed¿rleri hakkēnda bilgi sahibi olmalē ve hastayē 

gerektiĵinde diĸ hekimine yºnlendirmelidir. Saĵlēk sistemimizde de bu hastalarla ilgili 

koruyucu-ºnleyici planlamalar yapēlmasēyla ileri prosed¿rlere olan ihtiyacēn 

azaltēlmasē hem hastanēn hayat kalitesinin geliĸtirilmesi hem de ekonomik a­ēdan 

ºnemlidir. 

Bu ­alēĸma ile hemofili hastasē bireylerin genel topluma gºre farklarē ortaya 

konulmaya ­alēĸēlmēĸ olup hekimlerin dikkatini ­ekerek bu bireyler i­in daha iyi tedavi 

planlamalarē geliĸtirmek hedeflenmiĸtir. 

¢alēĸma, Hacettepe ¦niversitesiône baĸvuran hastalar ¿zerinde yapēlmēĸ olup 

¿lke genelinde yaygēn bir ĸekilde, daha geniĸ yaĸ aralēĵēnda, daha fazla hemofili alt 



98 

grubu ve daha fazla kadēn hasta dahil edilerek tekrarlanmasē, hemofili hastalēĵēna sahip 

bireyler ile ilgili  bilgilerimizi artērmasē a­ēsēndan deĵerlidir. Daha fazla hemofili 

hastasē kadēn birey eklenerek aynē ­alēĸmanēn yapēlmasē sayesinde, kadēn-erkek 

hastalar arasēndaki benzerlik ve/veya farklarēn ortaya konulmasē, ihmal edilen kadēn 

hasta pop¿lasyonu a­ēsēndan da bilgilerimizi artēracaktēr. Hemofili alt gruplarēnēn da 

benzer ­alēĸmalarla, daha b¿y¿k hasta pop¿lasyonlarēyla incelenmesi de hastalēĵēn 

klinik seyri, semptomlarē ve daha iyi tedavi se­enekleri oluĸturulmasē a­ēsēndan 

ºnemlidir. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



99 

6. SONUÇ VE ÖNERİLER 

Hemofili hastalarēnēn klinik ve radyografik bulgularēnē birlikte 

deĵerlendirdiĵimiz ­alēĸmamēzēn sonu­larēna ve mevcut literat¿r bilgisine dayanarak; 

1. Oral hijyen durumunu belirten OHĶ-S skorlarēnēn sonu­larēna gºre Hemofili 

hasta grubunun oral hijyen durumlarē normal pop¿lasyona gºre olduk­a yetersizdir. 

Bu durumun nedenleri olarak; hastalarē yetersiz veya eksik bilgilendirmek ve saĵlēk 

sistemimizin bu hasta grubu i­in ºzel koruyucu programlarēn olmamasē d¿ĸ¿n¿lebilir. 

Hastalarēn kanama riskinden korkarak diĸ ipi kullanēmēndan veya diĸ fēr­alamadan 

ka­ēnmalarē da bilgi yetersizliĵini gºstermektedir. Bu nedenle bu hasta grubuna erken 

yaĸlardan itibaren oral hijyen eĵitimleri verilebilecek programlarēn oluĸturulmasē 

gerekli olmakla birlikte diĸ hekimi ziyaretleri de artērēlmalēdēr. 

2. D¿ĸ¿k oral hijyen durumuna periodonsiyumun inflamasyon ile cevap 

vereceĵini varsayan ve bunu ºl­meyi ama­layan GĶ ve DEKZĶ skorlarē ise hemofili 

hasta grubunda saĵlēklē kontrol grubuna gºre istatistiksel olarak anlamlē derecede 

y¿ksek bulunmuĸtur. Korelasyon sonu­larēna baktēĵēmēzda ise GĶ skorlarēnda hemofili 

grupta istatistiksel olarak anlamlē korelasyon saptanmamēĸtēr. Bu durumun nedeni 

olarak hemofili hastalarēnēn oral mukozalarēnēn hastalēktan etkilenmiĸ olmasē 

nedeniyle, periodonsiyumlarē saĵlēklē da olsa, hafif uyarēlmada bile kanamaya eĵilim 

gºsterdiĵini, bunun da GĶ skorlarēnē y¿kselttiĵini ve bu nedenle korelasyon 

saptanmadēĵēnē d¿ĸ¿nmekteyiz. Bu nedenle bu hasta grubunun oral hijyenlerinin 

d¿ĸ¿k olmasēnēn yanēnda hastalēktan etkilenmiĸ olan oral mukozalarēnēn da kanamaya 

eĵilimli olduĵunu bilmek, hastalarē buna gºre bilgilendirmek ve ekstra ilgi gºstermek 

gereklidir. Bu hastalarēn oral hijyenleri iyi olsa bile kanama skorlarēnēn y¿ksek 

olabileceĵi gºz ºn¿nde bulundurmalē, ayrēca hen¿z hastalēk tanēsē almamēĸ bir birey 

varlēĵēnda da bu t¿r bir semptomlarēn hemofili hastalēĵēnē akla getirmesi gerektiĵi 

unutmamalē hematolog ile kons¿ltasyon yapēlmalēdēr. 

3. DMFT skorlarēnda hemofili hasta grubunda ve kontrol grubunda istatistiksel 

olarak anlamlē bir fark bulunamamēĸtēr. Benze ĸekilde eksik diĸ skorlarē a­ēsēndan 

bakēldēĵēnda da istatistiksel olarak anlamlē bir fark bulunamamēĸtēr. Literat¿rde 
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yapēlan diĵer ­alēĸmalarda DMFT oranēnēn yaĸ ile arttēĵē gºsterilmiĸtir. ¢alēĸmamēzda 

yaĸ ortalamasēnēn d¿ĸ¿k olmasēnēn DMFT skorlarēnē etkilemiĸ olabileceĵini ve benzer 

bir ­alēĸmanēn daha y¿ksek yaĸ ortalamasēnē kapsayan hasta grubunda 

tekrarlandēĵēnda literat¿r ile uyumlu sonu­lar vereceĵini d¿ĸ¿nmekteyiz. 

4. ¢alēĸmada ºl­¿len Panoramik Mandibular Ķndeks, Mental Ķndeks ve 

Alveolar Kret Oranē deĵerleri hemofili hasta grubunda kontrol grubuna gºre 

istatistiksel olarak anlamlē derece d¿ĸ¿k bulunmuĸtur. Faktºr eksikliklerinin kemik 

yapēm-yēkēm dºng¿s¿n¿ kemik yapēmēnēn azalēĸē veya yēkēmēnēn artēĸē yºn¿nden 

etkileyebileceĵi gºz ºn¿nde bulundurulmalē, ­ene kērēĵē varlēĵēnda ya da ortognatik 

cerrahi prosed¿rleri gibi kemiĵin kortikal yapēsēnēn nispeten daha ºnemli olduĵu ileri 

cerrahi iĸlemler planlandēĵēmda, gerekli gºr¿ld¿ĵ¿ taktirde, bu kolay ulaĸēlabilir 

ºl­¿m yºntemlerinden faydalanēlarak bir fikir oluĸmasē saĵlanmalēdēr. Bir ĸ¿phe 

varlēĵēnda kortikal kemiĵi destekleyecek ekstra ºnemler alēnmasē d¿ĸ¿n¿lmelidir. 

5. ¢alēĸmada kemik mineral yoĵunluĵunu deĵerlendirmek amacē ile kondil, 

angulus ve premolar bºlgeden yapēlan Fraktal Analiz sonu­larēnda hemofili hasta 

grubunda kontrol grubuna gºre istatistiksel olarak anlamlē derecede d¿ĸ¿k sonu­lar 

elde edilmiĸtir. Bu nedenle greft prosed¿rleri veya kemik i­i implant tedavisi gibi 

kemiĵin trabek¿ler yapēsēnēn nispeten daha ºnemli olduĵu cerrahi prosed¿rlerde 

Fraktal Analiz ile kemik mineral yapēsēnēn deĵerlendirilerek bir fikir oluĸmasēnēn 

saĵlanmasē ºnerilmektedir. D¿ĸ¿k mineral yoĵunluĵunu gºsteren sonu­lar varlēĵēnda 

da yapēlacak iĸleme uygun ĸekilde ºnlemler alēnmasē d¿ĸ¿n¿lmelidir. 

6. ¢alēĸmamēz Hacettepe ¦niversitesine baĸvuran ĸiddetli tip hemofili olan 

hastalar ¿zerinde, nispeten d¿ĸ¿k yaĸ ortalamasēna sahip hasta grubunda ve aĵērlēklē 

olarak erkek hastalar ¿zerinde yapēlmēĸtēr. Bu ­alēĸmaya benzer ­alēĸmalarēn daha 

y¿ksek hasta sayēsēna sahip, yeterli derecede kadēn birey dahil edilerek, b¿t¿n hemofili 

alt gruplarēnda ve daha y¿ksek yaĸ ortalamalarēna sahip hasta grubunda yapēlmasēnēn 

hemofili hasta grubundaki komorbit hastalēklarēn aydēnlatēlmasēnda ve teĸhis-tedavi 

kapsamēnda faydalē olabileceĵi d¿ĸ¿n¿lmektedir. Bu hastalarda teĸhis-tedavi 

prosed¿rlerinin yetersiz olmasēnēn hastalara psikolojik a­ēdan ve maliyet a­ēsēndan 

y¿k olduĵu unutulmamalēdēr. Saĵlēk sistemimiz bu hasta grubuna erken yaĸlardan 
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itibaren bilin­ kazandērarak ve uygulayacaĵē koruyucu yaklaĸēm ile ilerde oluĸabilecek 

ekstra komplikasyonlarēn ve mali y¿k¿n de ºn¿ne ge­melidir. 
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Ek-1: Orjinallik Raporu  
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DİŞ HEKİMLİĞİNDE UZMANLIK TEZ ÇALIŞMASI 

ORİJİNALLİK RAPORU 
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Tez Baĸlēĵē:            HEMOFĶLĶ HASTALARININ ORAL BULGULARININ 

DEĴERLENDĶRĶLMESĶ 

  

  

 

Yukarēda baĸlēĵē bulunan tez ­alēĸmamēn a) Kapak sayfasē, b) Giriĸ, c) Ana bºl¿mler 

ve d) Sonu­ kēsēmlarēndan oluĸan toplam 101 sayfalēk kēsmēna iliĸkin 23/01/2023 

tarihinde tez danēĸmanēm tarafēndan TURNITIN intihal tespit programēndan aĸaĵēda 

belirtilen filtrelemeler uygulanarak alēnmēĸ olan orijinallik raporuna gºre, tezimin 

benzerlik oranē %11ô olarak tespit edilmiĸtir. 

Uygulanan filtremeler: 

1. Yŀȅƴŀƪœŀ ƘŀǊƛœ 
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durumda doĵabilecek her t¿rl¿ hukuki sorumluluĵu kabul ettiĵimi ve yukarēda vermiĸ 

olduĵum bilgilerin doĵru olduĵunu beyan ederim. 
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