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Proje Ozeti

Agir hemofili A hastalarinda ekzojen FVIII'e karsi otoantikor gelisimi tedaviyi kisitlayan en énemli
komplikasyondur. Bu otoantikorlar FVIII inhibitorleri olarak adlandirilir. Agir hemofili A hastalarinin
%20-30’unda FVIIl'e karsi inhibitér gelisir. inhibitér gelisimi kompleks ve multifaktériyel bir stiregtir.
inhibitér gelisimini etkileyen faktérler modifiye edilebilir ve modifiye edilemez olarak
gruplandirilabilir. Modifiye edilemeyen faktorler hastaya bagimli olan genetik degisikliklerdir. F8
mutasyon tipi, aile hikayesi, irk ve immin sistem gen polimorfizmleri inhibitér olusumunu etkileyen
genetik faktorlerdir.

Tum bu genetik ve nongenetik risk faktorlerini kullanarak inhibitor gelisimini dngérdirici cesitli
skorlama sistemleri onerilmistir. Kullanilan parametrelerden en gii¢llisii mutasyon tipi olsa da
inhibitor gelisiminde hastanin immiunolojik yanitini diizenleyen etkenler de énemli bir role sahiptir.
Bu calismada bugline kadar inhibitér gelisiminde etkisi oldugu belirlenen farkli immin sistem
genlerindeki gesitli polimorfizmlerin, intron 22 inversiyonu pozitif olan agir hemofili A hastalarinda,
inhibitdr olusumunu Gzerine olan etkisini arastirmaktadir.



