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Hemofiliva: dinyada 500 min,
Azarhaycanda 1744 nafar

emofiliya, ganin normal

H sokilda laxtalana bilma-
diyi nadir, irsi gan xaste-

liyidir. Laxtalanmamaya sebeb isa
ganin lazimi geder laxtalanma zula-
lina malik olmamasidir. Hemofiliyali
insanlarda gan laxtalana bilmadiyi
U¢lin her hansi zade ve ya cerrahi
amaliyyatdan sonra uzun muddatli
daxili ve ya xarici ganaxma bas ve-
rir. Agir hallarda oynaglarda ve aze-
lelerde de ganaxma bas verir. Kicik
kesikler hemofiliyall insanlar Ggun
bdylk problem deyil, ancaq xestali-
yin agir formalar baden daxilinda
ganaxma riskini artirir. Bu da organ

"

vo toxumalara zerer vers biler. He-
mofiliya G¢ln asas risk faktoru go-
humlarin da xaste olmasidir. Cunki
xostaliyin an esas xususiyyati irsi
olmasidir.

Hemofiliya dinyada texminan
har 10.000 dogusdan birinds geyda
alinir. 2024-cu ilin statistikasina g6-
ro dunyada 500 min hemofiliyall
xoste var. Amma xasteliyinin for-
ginde olmayan, etinasiz yanasan
insanlari da nezare alanda Umumi-
likde dinyada 1 milyona yaxin he-
mofiliyall xastanin oldugu taxmin
edilir. 2024-cu il arzinde Azerbay-
canda hemofiliyal xestalerin vahid
elektron registrinde 1744 xesto
geydiyyatda olub. Onlardan 1177-i
Hemofiliya A, 168-i Hemofiliya B,
242-i von Willebrand, 157-i ise di-
ger laxtalanma pozuntusu olan xas-
telordir. Hemofiliyali xasteler ga-
naxmalarin profilaktikasi magsaedile
plazma ve gen miuhandisliyi yolu ile
alinan gan faktor preparatlari ilo te-
min olunur.

Normal insan badeninde har
hansi bir sababdan ganaxma bas
verdikde, damar divarindaki hilicey-
raler, trombositler ve laxtalanma
faktorlari hamin nahiyaya hicum
edorok laxtanin emele galmasine
sebab olur ve ganaxmani dayandi-
rir. Qanin terkibinde ganaxmani da-
yandirmaga kémak eden “laxtalan-
ma faktorlari” adlandirilan bir ¢ox
zulal var. Hemofiliyali adamlarda
anadangelme bu zUlallar yoxdur.

Bir insanin hemofiliya xasteliyi-
nin gsiddsti ganda olan laxtalanma
faktorunun miqdar ile muayyen
edilir. Faktorun miqdari ne qeder az
olarsa, ciddi saglamliqg problemleri-
na sabab ola bilecek ganaxma ehti-
mall bir o gader yuksekdir. Nadir
hallarda hemofiliya dogusdan sonra
inkisaf ede biler. Hemofiliya adetan
irsi xarakter dasiyir. 8-ci faktor ca-
tismazhd hemofiliya A, 9-cu faktor
catismazhdi ise hemofiliya B adla-

sinda oldugda orta daracali anemi-
ya, 1%-den asagi olduqda ise agir
anemiya bas verir. Simptomlar he-
mofiliyanin her iki névina paralel
ola biler. Ancaq xasteliyin siddatin-
don asil olaraq, simptomlar daha
¢cox ve ya daha az siddatli ola biler.

Hemofiliyanin asas simptomu
zodalardan sonra uzun muddet da-
vam eden ganaxmadir. Bu ganax-
malar ameliyyatdan sonra ve ya
hatta kigik bir kasikden sonra ciddi
sokilda 6zlnl gosters biler. Qanax-
ma ile yanasi, asan zadeloenms,
tez-tez vo c¢etin dayandirilan burun
ganaxmalari, sidikde ve ya necisda

nir. Hemofiliya A texminan 5000 ki-
si dogusdan 1-de musahids edilir
va onun tezliyi hemofiliya B-den 5-
6 dofe yiksakdir. Hemofiliya A bi-
tun hemofiliya hallarinin 85%-ni,
hemofiliya B ise %5-ni toskil edir.
Xastolik an ¢ox dasiyici analardan
ogullarina kegir. Xastolik ¢cox nadir
olsa da, qizlarda da misahids olu-
na biler. Bunun bas vermasi Ggln
ham ana, ham de ata dasiyici olma-
ldir.

Hemofiliyanin bir nege forgli n6-
vl var. Bununla bels, irsi hemofili-
yanin an ¢ox yayilmis asas novlori
A va B tiplerina bélunir. Hemofiliya
A-da laxtalanma faktoru VII catis-
mazligi var. Bu, hemofiliya hallari-
nin taxminan 80%-ni taskil edir. He-
mofiliya A tipli xastelerin 70%-i agir
hemofiliyal xastalerdir va bu tip he-
mofiliya ham da "Klassik Hemofili-
ya” adlanir. Hemofiliyanin diger né-
vi hemofiliya B-dir. Hemofiliya B
olan xastelerdas IX laxtalanma fakto-
runun ¢atismazligi var. Ham A tipli
hemofiliyada, ham da B tipli hemo-
filiyada laxtalanma faktorunun mig-
darindan asili olaraq xestalik yin-
gul, orta ve ya agir formada muay-
yon edile biler. Qan laxtalanma fak-
torunun saviyyasi 5-40% arasinda
olduqda yingul anemiya, 1-5% ara-

gan olmasi da hemofiliyanin sla-
matlaridir. ©®maliyyatdan sonra ve
ya hetta kicik bir kasikden sonra
agir ganaxma olursa, ganaxma da-
yandigdan bir muddet sonra yeni-
dan baslayirsa, agizda ve dis atin-
da ganaxma ve ya dis ¢cokma za-
mani ganaxmanin dayandirilmasin-
da caetinlik varsa, tez-tez ve ¢etin
dayandirilan burun qganaxmalar
olursa, sade yaralanmalarda bels,
dori altinda ganaxma alamsati ola-
rag gbéyerme meydana galirse, be-
zon de sebabsiz ganaxma bas ve-
rirsa, ganin yigiimasina sabab ola
bilan azele ve yumsaq toxumalarda
ganaxma - hematoma olursa, sis-
kinlik ve agriya sabab olan oynag-
larda ganaxma varsa bunlar hemo-
filiyanin slamatlaridir.

Qanamanin migdari hemofiliya-
nin névinden va siddatinden asili-
dir. Qanama badanin sathinds (xa-
rici ganaxma) ve ya daxilinds (daxi-
li ganaxma) bas vera biler. Hemofi-
liyada an vacib problemlardan biri
oynaqgdaxili ganaxmalardir. Agir he-
mofiliyada ganaxma 6zbasina bas
verdiyi halda, orta va yungul dere-
cali hemofiliyada travma naticesin-
do bas verir. Qanaxma klinik olaraq
agn, sislik ve harakatin mahdudlas-
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dinlmasi ile xarakterize olunur. Da-
xili ganaxma alamatlari adstan si-
dikde ve nacisds gan kimi gorindir.

Hemofiliya Gg¢ln risk yarada bi-
lacek elamatlordan biri do sababi
bilinmayen ganaxmadir. Sebabsiz
ganaxma adeten daha agir hemofi-
liya hallarinda bas verir. Belo hallar-
da mualice teleb oluna biler. Bun-
dan alave, agir hemofiliyali bazi in-
sanlarda basdan sads bir zarba be-
lo beyinde ganaxmaya sabab ola
biler, lakin bu, nadirdir. Nadir da ol-
sa, bu veziyyet ciddi fesadlara se-
bab ola biler. Uzun muddst davam
eden bas agrsi, tekrarlanan qus-
ma, yuxusuzluq ve ya latergiya
(uzun middat yatmagq), cit gérma,
ani halsizliq, qicolmalar ve ya tut-
malar olursa beyinde ganaxmadan
stibhslenmak olar.

Hemofiliya irsiyyati olan ailslar-
de dogulan kdrpaler, Gmumiyyatle,
dogusdan darhal sonra hemofiliya-
nin olub-olmamasi Ggun muayine
edilmalidir. Hemofiliya diagnozu
goyulan kérpalerin texminen Ug¢de
birinin ailesinde bu xastalikden
aziyyet ¢cokan basqa aile Uzvl yox-
dur. Yenidogulmusda hemofiliyanin
miayyen olamsatleri varsa, hakim
hemofiliya testi tayin eda bilar.

Hemofiliyanin gati mualicesini
temin etmak mumkin deyil. Ona
gdra de xasteler hemofiliya ile nece
yasamagi dyranmalidirler. Bu saye-
do xestalerin yaralanma ve ganax-
ma zamani diizgiin midaxile gay-
dalarina riayst ederek hayatlarini
tehlikays atmamalari tamin edilir.
Hemofiliya ve butin diger ganax-
ma-laxtalanma problemlari olan in-
sanlar bir hadise zamani ganaxma-
ni mumkin gader tez dayandirmagi
bacarmasa slillik ve deformasiya
gazana bilerlor. Qanaxmanin agir
hallarinda qana suni laxtalanma for-
mulu yeridila bilar. Bu darmanlar in-
yeksiya saklindadir. Ylngul hallar-
da, ganaxmanin baslangicinda in-
yeksiya tdvsiye edilmir. Qanaxma
uzandigca inyeksiya totbiq edilir.
Ciddi ganaxma ve travma zamani
ganaxmanin qargisini almaqg ugin
muntezam inyeksiya mualicesi tat-

biq edilir.

Hemofiliya ile yagsamali olan
xostaler Ugun eon tesirli mualice
Usulu miayyen harakatlardan, teh-
Iuksli davraniglardan qagmaqdir.
Agir ve zadalers sabab olan idman
novleri ile maggul olmamagq ¢ox va-
cibdir. Cunki har hansi bir zads al-
salar ve qanaxma olarsa bu vaziy-
yot hemofiliyall xastaler G¢ln ciddi
problemler yarada, heatta hayatini
itire biler. Terkbindse gan durulasdi-
rici olan preparatlardan, gidalanma
névindan uzaq durmaq lazimdir.
Cunki bu dermanlar onsuz da laxta-
lanmaqgda ¢atinlik ¢eken ganin lax-
talanmasini daha da c¢atinlesdirir.
Agiz ve dis saglamhgina da diqget
yetirmak lazimdir. Agizda meydana
gele bilacak iltihab ve ganaxma cid-
di problemlera sabab ola bilar.

Fiziki hareket azalalerin elastik,
oynaglarin méhkem olmasina va
saglam coakide qalmaga k&émak
edir. Hemofiliyall usaglar ve boylk-
lor hakimlarinin gdsterisi ile, sag-
lamliglarina zarer vermayacak for-
mada mintezem olaraq idmanla
masgul olmalidirlar. Ylungul hemofi-
liyali insanlar mixtelif idman névle-
ri ile maggul ola bilseler de agir he-
mofiliyasi olan insanlar basgalar
ile tamasi olan idman névlarindan,
ganaxmaya ve xasaratloro sebab
ola bilacek hareketlerden gekinme-
lidirler.

Hemofiliyal analarin saglam
usaq diinyaya gatirma ehtimal var.
Dasiyici oldugu bilinan analarin
kérpelerinde hamilaliyin 10-cu haf-
tesinde doélin xastaliya tutulmasi
muayyen edilir. Hemofiliya dasiyi-
cisi olan gadinlar siini mayalanma
yolu ile hemofiliyasi olmayan usaq
dinyaya gatirs bilerlar. Ananin he-
kim mualicesi ve nazarati altinda
yumurtalarn toplanir, laboratoriya
muhitinde sperma ile birlogdirilarak
embrion yaradilir. Hemofiliya tes-
tinden sonra hemofiliyasi olmayan
embrionlar ananin usaghgina ké¢i-
ralir. Belace saglam usagin dogul-
masi temin edilir.
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