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BIR HEMOFILI A VAKASINDA VE ESINDE AIDS HASTALIGI
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OZET

Akkiz immiin vetmezlik sendromu (AIDS) ilk
defa nup literatiiriine 1981 yilinda girmigtir. O za-
mandan bu vana AIDS bildirimlerinde adeta pat-
lama olmugtur.

Ticari olarak hazirlannug fakior VIII verilen he-
mofilik hastalarda AIDS Dbildirilmistir. Banka kam
iiriinlerinden ¢ok, faktor VIII ile gecmesinin sebebi;
bir iinite faktor VIII 2000-50000 iinite verici ka-
mindan elde edilmesinden kaynaklanmaktadr.

Bircok ¢ahgmada erigkin hemofilik erkeklerde
HIV enfeksiyon orammn % 50-90 arasinda degigtigi
bildirilmigtir. Bunlardan ancak % 1 agikar klinik be-
lirti vermektedir.

Hemofilik hastalarin kendileri, egleri ve ¢o-
cuklar risk altindadirlar.

Biz, klinigimizde tespit ettigimiz ilk vakayi bil-
dirmek, lireratiirii gozden gegirmek ve dikkatleri tek-
rar bu noktava ¢cekmek istedik.

Anahtar Kelimeler: Hemofili A, AIDS.

SUMMARY
A case of AIDS in patient with Heamophilia A.

The acquired immune deficiency syndrome
(AIDS) was first described in the medical literature
in June 1981. Since that time there has been exp-
losion in the number of reports of AIDS.

AIDS has been reported in patients with ha-
emophilic patients who were receiving commercially
prepared factor VIII concentrate more than from
blood- bank produced cryoprecipitate. This is pro-
bably due to the fact that each unit of factor VIII
concenirate is made from blood obtained from 2000-
5000 blood donors.

The prevalence of HIV infection amog adult ha-
emophilic men in most studies is reported to range
from %50-90 percent. About % 1 of these patients
developed AIDS.

The heamophilic patients and their heterosexually
partner and their children are risk for AIDS

We would like to present the first one case of
AIDS in heamophilic patients and his wife in our cli-
nic.

Key Words: Heamophilia A, AIDS.

GIRIS

Akkiz immiin yetmezlik sendromu (The acquired
immune deficiency Syndrome AIDS) ilk defa tip li-
teratiiriine Haziran 1981 tarihinde girmigtir (1). San
Fnancisco'da yasayan geng erkek homoseksiiellerde
pneumocystis pneumonia, orodzefagial candidiasis
ve cytomegalovirus (CMV) infeksiyonlan ile dikkat

¢ekmistir. Vaka bildirimlerinde bu tarihten itibaren
adeta bir patlama olmustur. En yiiksek risk gruplan
olarak homoseksiiel ve biseksiiel erkeklerde, %71.9,
Haiti'lilerde %4, ¢ocuklarda %13, hemofililerde %1,
heteroseksiiel eslerden biri AIDS ise digerinde % 1
oraninda tesbit edilmistir (2).
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Amacimiz yurt diginda yaygin olarak bildirilen
bu vakalardan yurdumuzda da ortaya ¢tkmaya bas-
ladigina dikkat cekmek, klinigimizde ilk defa tesbit
edilen hemofilik bir AIDS vakasint bildirmek ve li-
teratiirii bu vesile ile gbzden gegirmektir.

VAKA TAKDIMI

29 yaginda evli, 2 yasinda bir ¢ocuk babasi, se-
mazen olan erkek hasta klinigimize ates, titreme ve
bogiirlerde agr ishal sikayetleri ile acil servisten
14.06.1993 tarihinde kabul edildi. 20 giindiir basg-
layan bu sikayetleri ile Konya Devlet Hastanesine
miiracaat etmis. Burada pnomoni teshisi ile Pro-
napen 800 2x1 I.M., Genta 80 mg. 2x1 IM. verilmis.
Bir hafta kullanan hastanin bogiirlerinde agri ve
ishal sikayetlerinin baglamasi ile bunlar kesilmis,
Cefobid ve Alfasid baslanmis. Atesi 1-2 giin diis-
tiikkten sonra tekrar gikayetleri baglayan hastanin 38-
39°C atesi oluyor, geceleri artiyormus. Son 3-4 giin-
diir ishali de baslayan hasta acil servisimize mii-
racaat etmig ve klinifimize nakledilmigtir.

OZGECMISINDE: Hemofili A hastast ol-
dugu, sik sik gesitli  hastanelerde kan trans-
fiizyonlarinin yapildigt 7 y1l once Hacettepe Tip fa-
kiiltesinde Avustralya'dan getirilen antihemofilik
faktoriin  kendisine ve arkadagina verildigi, ar-
kadaginin 6ldiigii, kendisinin de sarilik oldugunu 6g-
rendik. Sik olarak ishal, iiriner enfeksiyon ve ¢o-
cuklugunda da AER gegirdigini ifade etti.

FiZIK MUAYENEDE: TA:100/40 mmHg,
Nabiz : 144/dk, Ates: 40°C. Hasta kasektik go-
riiniimde, cilt soluk, dil pash ve afiz i¢inde beyaz
renkli mantar enfeksiyonu mevcut. Tonsiller hi-
peremik,pektus ekskavatus anomalisi mevcut. Ak-
ciger normal, karaciger- dalak 1-2 cm ele geliyor.
Traube agik sistemik lenfadenopati yok.

LAB: IDRAR; Dansite: 1005, Protein:30mg/dl,
Blood: Moderate, Leu: (-)Hb: 11.8-10.3 gm/dl. Hct:
%37.2-31.8, BK:8500, Trombosit: 248000, Sedim:
70/s, PY: Pargali %80, Lenfosit %16, Comak %4,
Eritrositler: Hafif hipokrom, anizositoz.PTZ: 18",
AKS: 94ml/dl, Kreatinin: 5 mg/dl, Na: 124-135
mEg/L, K: 3.1-4.6 mEg/L, Ca: 8.8mg/dl. P:4.5mg/
dl, D. Bil: 0.13 mg/dl, T.Bil: 0.3mg/dl, Alkalen fos-
fataz: 309-260. SGOT (AST):62-39, SGPT (ALT):
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75-38, LDH: 365-237. Total Protein: 7.1 mg/dl. Al-
biimin: 2.6 mg/dl, Trigliserid: 227 mg/dl, Kolesterol:
69 mg/dl, Urik asit: 6 mg/dl, ASO:N, CRP:48,
RF:(-). Brucella Agll:(-), Grub agl: (-), Idrar Na:
34.3, Idrar Kreatinin: 33, HBs:(-), VDRL:(-)

EKG: Siniizal tasikardi.

TELE: Sol hilusta yuvarlak pndmonik golge ko-
yulugu (Resim 1).

Batin Ultrason: Karaciger ve dalak normalden
biiyiik, parankim ekosu homojendir. safra kesesi ve
yollar, pankreas. paraaortik alanlar normal si-
nirlardadir. Bobrekler normal boyutlarda olup pa-
rankim ekolarn artmigtir (Grade 3). Sag bobrek alt
poliinde 7 mm ¢apinda kalkiil izlenmektedir. Batin
i¢i s1vist tespit edilmemisgtir.

Toraks CAT: Her iki hemitoraks simetriktir,
mediastende subkarinal LAP izlenmektedir. Azi-
goozefagial recess kapali. Sol hilusda diizgiin kon-
turlu, aksial planda 4x3 mm boyutlarinda olan solid
lezyon izlenmektedir. Lezyon IV kontrast fiksasyon
gostermemektedir. Sag akciger orta lob lateral seg-
mentinde ve alt lobda birka¢ adet kiigiik diizensiz
konturlu solid lezyon mevcuttur. Sol akciger alt lob
posteriorde  pnomonik kondansasyon alanlari iz-
lenlenmektedir (Resim 2-3).

HIV: Kendisinde ve esinde 5 kez galisildi. Po-
zitif bulundu. Cogunda negatif bulundu.

KLINIK SEYIR VE TEDAVISI: Acilden pno-
moni, KBY diisiiniilerek yatirilan hastaya sivi rep-
lasmani yapildi. Rocephin 1mg2x1 IV, Biteral amp.
2x1 IV ve Triflucan 2x1 IV baglandi. Alian anam-
nez dogrultusunda HIV 2 kez pozitif ¢ikmast ile
gogiis hastaliklan konstiltasyonu da yapilarak pno-
moninin pndmocytitis Carinii'ye bagl oldugu dii-
siiniilerek Bactrim fort tb. 2x1 bagland1. Yatug: siire
icinde atesi 39-40°C derece civarinda seyretti. Ishali
nedeniyle alinan gaita kiiltiiriinde tireme olmadi.
Daha sonra kan bankasi, hastanin, eginin ve ¢o-
cuklarinin  kaminda 5 kez HIV ¢alisu. Saglik Ba-
kanhigi referans hastanesi tarafindan da sonuglar
onaylandi. Buna gore hastanin kendisi 1993 Avrupa
HIV siirveyans vaka tanimina gore C kategoride ol-
dufuna karar verildi. Hasta ve yakinlarinin istegi
iizerine Istanbul Haseki Hastanesi Enfeksiyon has-
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Resim 1. Hastamin Telekardiyografisi

Resim 2. Hastanin toraks tomografisi
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Resim 3. Hastamn toraks tomografisi

taliklar kilinigine sevki uygun goriildii. Ancak has-
tanin ¢ikirktan 2 giin sonra evinde oldiigii 6grenildi.
Yatugi siire iginde gerekli yerlere bildirim yapildi.

YORUM

1982 yilinda Amerika 'da birgok hemofilik has-
tada AIDS tanmmlanmig, bu hastalifin enfeksiyoz
tabiatta olup kan ve kan iiriinleri ile hastalara geg-
tigine dikkat cekmisglerdir (3). Almanya'da Ame-
rikan kan driinlerinin hemofilik hastalarda kul-
lanilmasivla ciddi hemofilik hastalarda anti-HTLV
[11 % 50 oraninda pozitif bulunmus. bunlarin da %
I'inde AIDS klinigi ortaya ¢ikmuur (4). 1987'de
Avustralya'da hemofili A dahil herediter kanama
diatezi bulunan 161 hasta iginde HTLV-III en yiik-
sek % 45 oraminda hemofili A hastalarinda kay-
dedilmigtir (5). 1981'den 1987'¢ kadar ABD'de
AIDS'li hemofili hastalarinda her yil katlanarak
giden bir artig kaydedilmistir. Bu vakalarin %
97'sini ticari kan iiriinleri alan hastalar tegkil et-
mistir (6). ispanya'da 1992'ye kadar 435 hemofilik
hastadan 257'sinde (%S59) HTLV-IIT tesbit edil-
mistir. Bunlar hepsi plazma triinlerinin verilmesi
ecen hastalikur. Hastalarin hepsini 14-40 yag-
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larindaki hastalar olusturmaktadir. 257 seropozitif
hastadan % 37'sinde klinik AIDS ortaya ¢ikmigtr
(7). Japonya'da ilk defa 1985'de AIDS vakasi he-
mofililerde yaymlanmigur (8). Ingiltere 'de 1985'e
kadar 143 multitransfiizyon yapilmig herediter ka-
nama diatezi bulunan hastalardan 99'u hemofili A
hastas: bulunmustur (97. Tiirkiye'de ise 31.3.1995
tarihine kadar Saghik Bakanhig: tarafindan agiklanan
verilere gore kan ve kan driinleri ile gegtigi dii-
siiniilen 21 AIDS vakasi, 22 tasiyici tesbit edil-
mistir. Bunlardan hemotfili hastasi olan 5 vaka, 9 ta-
styict bulunmaktadir,

Yapilan bir ¢aligmada 686 hemofili hastasindan
402'si (%59) HIV seropozitif bulunmugtur. Bu-
vakalardan 128'inin heteroseksiiel eslerinin 19'unda
HIV- seropozitif (%11) bulunmugtur. AIDS ba-
kimindan risk altinda bulunan diger gruplarla kar-
stlagtirildig hemofili hastalarinda
teroseksiiel HIV geciginin nisbeten diisiik oldugu
goriilmiistiir (10).

zaman he-

1988'e kadar AIDS'li esi olan anneden dogan ¢o-
cuklarda 6 vakada HIV pozitif bildirilmigtir. Bun-
larda ortalama yas 4.5 ay olmustur (11).
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Cilt
Savi

Hemofilili AIDS hastalarinin ¢ocuklarinda ilk
defa 1985'de 5 aylik bir ¢ocukta klinik olarak AIDS
tammlannugur, Hastalik infeksiydz karakterde ol-
dugu igin heteroseksiiel olarak babadan anneye, an-
neden de ¢ocuga gegebilecegi veya yakin ebeveyn
iligkisi ile bulagabilecegi varsayilmugtir (/12,13).

Literatiirden de anlagilmaktadir ki Hemofili A
hastalari, bunlarin heteroseksiiel esleri ve gocuklan
risk alundadir. Bizim vakamizda, hemofili A olan
hastamiz AIDS viriisiinii Avustralya'dan gelen an-
tihemofilik faktdrden aldigi, esine de heteroseksiiel
iliski ile gegtigi anlasiimaktadir. 7 yilhk anemnezi
olan hastanmn 2 yasindaki ¢ocugunda HIV negatif
bulunmustur. Bu, hemofilik hastalarda HIV bildiren
gegisinin vertikal ve yakin iligki ile daha az ol-
dugunu bildiren literatiir ile uyumlu goziikmektedir.

SONUC
AIDS'in sadece ahlak digi iligkiler ig¢inde olan-
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larda ve ilag¢ bagimlilanna ozgii bir- hastahk ol-
madigin1 goriiyoruz. Masum bir kan alicisinda eg ve
¢ocuklarinda ortaya ¢ikugim bu vaka sebebiyle bir
kez daha goriiyoruz. Bu kot sonugla kar-
stlagmamak igin:

1- Kan ve kan triinlerini kullanirken, ve ha-
zirlarken son derece dikkatli davramlmahdir.

2- Pthuligma faktorleri gerektiginde, minumum
diizeyde kullanmaya 6zen gosterilmeli.

3- Yeni teshis edilen hafif vakalarda donmusg
plazma kullanilmahdir.

4- Hafif hemofil A vakalarinda Danazol pih-
tillagma faktorlerine alternatif olarak verilebilir.

5- Her iilke kendi faktorlerini hazirlamalt ve kul-
lanmalidir.

6- Varsa yiiksek teknoloji ile elde edilen fak-
torler kullanilmalidir,

-
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