BIR ARASTIRMA

Hemofili A Hastalarinda

Desmopressin'in Terapotik Etkinligi

Hemofili A hastalari Faktoér VIII konsantresi ya da
kriyopresipitat kullandiklari takdirde hepatit, AIDS gibi
viral enfeksiyon riskleri artmaktadir (1-4). Enfeksiyonu
engelleyici tum caligsmalara ragmen her 160 Unite kan
Granlinin birinden Non A, Non B hepatit enfeksiyonu
ve 40000 unite seronegatif kan Urintnin birinden HIV
bulagsmaktadir (5). Kanama sikligi daha az olan hafif ve
orta dereceli hemofili hastalarina, alternatif olarak bir
vasopressin anologu olan DDAVP uygulanilmasi éneril-
mektedir (6). Cesitli merkezlerde ki¢ik cerrahi muida-
halelerde koruyucu, minor hemorajilerde tedavi amaciy-
la kullanilarak yararli sonucglar alinmigtir. Bu calismada
10 gonullta, degisik derecede Hemofili A hastasina
DDAVP'nin Faktér VIII duzeyine, aPTT ve pihtilasma
zamanlarina etkisi arastirildi.

MATERYAL VE METOD

Hemofili A tanisiyla takip edilmekte olan 10 erkek
hasta GATA Haydarpasa Egitim Hastanesi Hematoloji
Kliniginde calismaya alindi. Yas ortalamasi 21 (19-24)
olarak bulundu. Hastalar calismaya goénullu olarak katil-
dilar.

DDAVP Er-Kim firmasindan temin edildi. Bu ilag
0.3 ug/kg olarak, 100 ml izotonik salin iginde 15 daki-
kada inflizyon yolu ile verildi. Hastalarin nabiz ve kan
basinglari galisma boyunca her 15 dakikada bir dlgul-
du. Faktor VNI igin kan 6érnekleri 0, 60 ve 180. dakika-
larda alindi. Faktér VIII prokoagilan aktivitesi (Faktor
VIIl: C) Sigma Diagnostics, Prodecure no.81 ydnte-
miyle Olguldl. Pihtilagsma zamani Lee White, aPTT ise
Sigma Diagnostics Procedure no. A1801/A 1926 yon-
temiyle olculda.

SONUGLAR

Dort hasta agir (Faktor VIII:C aktivitesi %0-0.6), 2
hasta orta (Faktor VIII:C aktivitesi %2.5-3.0), 4 hasta
ise hafif derecede hemofilikti (Faktér VIII.C aktivitesi
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% 12-60). DDAVP ile tedavi edilen hastalarin 6zellikleri
ve tedaviye cevaplari Tablo 1'de gdsterilmigtir.

On hastanin 2'si haric 8 hastanin pihtilasma za-
maninin uzun oldugu tabloda goérilmektedir. Sekiz has-
tanin DDAVP sonrasi 1. saatte 3'Unde, 3.saatte 5'inde
pihtilasma zamani normale dénmistir. Ug¢ hastada
pthtilasma zamani normale dénmemistir.

On hastanin baslangigtaki aPTT dizeyleri biri ha-
ric hepsinde uzun olup ortalamasi 95.6 saniyedir.
aPTT aktivitesi DDAVP tedavisi sonrasi 1. saatte 9
hastadan 2'sinde normal seviyelere inmis, ortalama
83.2 saniye olmustur. aPTT dlzeylerinde %13'lik bir
azalma goézlenmistir. 3saatte ise 9 hastanin 4'Unde
aPTT seviyesi normal sinirlarda bulunmustur. Ortalama
aPTT degeri 75.5 saniye olup baslangi¢ degerlerine
gore %21 azalma olmustur.

Faktér VIIl: C seviyesi baslangigcta ortalama
%15.3 iken DDAVP sonrasi 1. saatte %18, 3. saatte
ortalama %41.8 seviyesine ulasmistir. Hastalarin iki-
sinde 1.saatte Faktor VIII: C seviyesi degismemisken,
3.saatte bunlardan birinde Faktor VIII: C seviyesi artis
gostermistir. Baslangica gore 1 .saatte bir hastada Fak-
tor VIIl: C seviyesi azalmig, 3.saatte ise ayni hastada
artis gorulmustar.

On hastanin 2'sinde flushing goérilmis, 2 hastada
baslangica gére 15 mmHg sistolik, 10 mmHg diastolik
kan basincinda disme goérulmuastir. 1 hastada mida-
hale gerektirmeyen epistaksis geligsmistir.

SONUC VE TARTISMA

DDAVP plazma Faktér VIII:C seviyesinde kisa
slrelerde artis saglamaktadir. Yayinlarda 6zellikle hafif
ve orta dereceli hemofiliklerdeki minér kanamalarda,
kiguk cerrahi mudahalelerde kullaniimasi &6nerilmekte-
dir. Yaptigimiz calismada hafif hemofilik 4 hastada Fak-
tér VIII.C seviyeleri normale yikselirken, 2 orta dere-
cede hemofilik hastada Faktor VII:C seviyeleri hafif
dizeylere erigsmistir. Agir hemofilik 4 hastanin 3'Unde
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Tablo 1. Desmopressine cevabin zaman ile iligkisi
Baslangic 1.saat 3.saat

No FVIII aPTT Pz FViIl aPTT PZ FViIl aPTT  PZ

(%) (sn) (dk) (%) (sn) (dk) (%) (sn)  (dk)
1 %3 97 15.30 %12 58 10.50 %24 53 9.00
2 %25 44 9.30 %43 35 8.00 %100 25 7.30
3 %0 150 >17.0 %1.6 135 >17.0 %3.4 107 >17
4 %12.5 58 13.30 %50 64 10.00 %75 46 8.00
5 %0.0 128 >15.0 %0.0 114 >15.0 %1.2 105 13.0
6 %0.0 158 >15.0 %0.0 140 >15.0 %0.0 145 >15
7 %60 58 16.30 %100 54 8.00 %100 43 6.00
8 %2.5 100 >17.0 %3.5 85 16.00 %11.8 75 13.0
9 %0.6 93 >15.0 %0.0 100 15.00 %3.5 110 >15
10 %50 70 1030 %70 47 8.30 %100 46 7.00

bu dizey hatif dereceye varan dizelmeler gostermistir.
Sadece bir hastada belirgin cevap alinamamistir. Ben-
zer dizelmeler aPTT duzeylerinde de gdézlenmisitr.

Sonug olarak; agir Hemofili A hastalarinda Faktor-
VIl konsantresinin 6nemi yadsinmamakta ve arastir-
macilar tarafindan enfeksiyon riskinin en az oldugu
Urtnler elde edilmeye caligiimaktadir. Pastdrizasyon ile
virus inaktivasyonunun saglandig: Faktor VIII konsant-
relerinin guvenle kullanilabilecegi ileri surulmektedir (7).
Ayni sekilde solvent detergent yoénteminin gelistirilmesi
de kapsiillii viruslarin (HIV, Hepatit, vs.) éldiiriilebile-

cegdini gostermistir. Henliz test asamasinda olan ve ¢ok
pahali teknikle hiicre kdiltirlerinde rekombinant teknikle
elde edilen Faktér VIl ile enfeksiyon bulagma ihtimali
ortadan kaldirilmaktadir (8). Butin c¢alismalara karsilik
enfeksiyon riskinin varligi, rekombinant teknigin pahali
ve henliz test asamasinda olmasi nedeniyle DDAVP
hafif ve orta dereceli Hemofili A hastalarinda klguk
cerrahi midahalelerde ve minér kanamalarda Faktor
VIl konsantrelerine alternatif olarak kullanilabilir. Boy-
lece plazma durlnlerinden kaynaklanan ciddi enfeksi-
yonlarla karsilasma orani azalmis olacaktir.
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