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HEMOFILIJA

Dragi roditelji,

Ova knjizica namijenjena je Vama ¢iji djecaci boluju od hemofilije. U njoj Cete
pronadi osnovne informacije o hemofiliji, vrstama krvarenja i lijecenju, kao i upute kako
postupiti u odredenim situacijama. Moze Vam pomoci da o bolesti Vaseg djec¢aka doznaju
vise rodaci, prijatelji, odgajatelji i ucitelji. Informirajuéi ih, smanijit ¢ete njihove strahove
od ozljedivanja djeteta, razbiti mnoge predrasude i omoguditi da Vasa okolina bolje
razumije promjene koje ste ucinili kako biste normalno zivjeli.

S odrastanjem, Va$ ¢e djecak postati samostalniji, odgovorniji i spreman sam
savladavati izazove. Pomognimo mu zajedno da zivi zdravim, aktivnim i sretnim Zivotom!

Prof. dr. sc. Jelena Roganovi¢, dr. med.



»

Sto je hemofilija?

Krv je osnovna tekucina zivota. Krvlju se prenose kisik i hranjive tvari u sve
dijelove tijela, a odstranjuju stetne stvari. Krv putuje tijelom krvnim Zilama koje se zovu
arterije, vene i kapilare. Ako dode do ozljede krvne Zile, nastaje krvarenje. Krvarenje
moze nastati na povtsini (npr. kod posjekotina ili ogrebotina) ili u unutrasnjosti tijela.
Nase tijelo moze popraviti o$te¢enu krvnu Zilu i zaustaviti krvarenje tako da se krv
zgrusa.

Hemofilija je poremecaj zgrusavanja krvi. U osoba koje boluju od hemofilije krv
se ne zgrusava pravilno i krvarenje se nastavlja, katkad tako dugo da moze ugroziti
zdravlje. Hemofilija je nasljedna bolest. U sedamdeset posto obitelji postoje i drugi
oboljeli ¢lanovi. Od hemofilije obolijevaju opéenito samo djecaci. Pojavljuje se u cijelom
svijetuiuljudisvih rasa, religijai nacionalnosti.

Hemofilija je rijetka bolest. Jedno od 16.000 rodene djece, odnosno jedan od
8.000 novorodenih djecaka oboli od hemofilije.
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Kako se krv zgrusava?

Kad se ozlijedi krvna zila, dogadaju se u slijedu
tri osnovne faze. Najprije se krvna Zila stisne ¢ime se
smanjuje protok krvi. Zatim se na mjestu ozljede lijepe
krvne plocice ili trombociti i stvaraju privremeni ugrusak,
tzv. trombocitni ¢ep. Na kraju s pomocu tzv. faktora
zgrusavanja nastaje ¢vrsti fibrinski ugrusak koji trajno
zaustavlja krvarenje. Faktori zgrusavanja su proteini krvi
koji su neophodni za formiranje ugruska. Oznacavaju se
rimskim brojevima (faktor I, faktor IT i tako redom).
Rade kao ckipa u kojoj svaki faktor ima posebnu zadacu i
po zadanom redoslijedu, poput domino kocki, predaje
uputu o zgrusavanju krvi iducem, sve dok zadnji protein
ne prenese instrukciju za stvaranje fibrinske mreZice.

Fibrinska mreZica, koja lijepi trombocite
medusobno i za stijenku krvne Zile, izvana izgleda kao
krasta. Ispod kraste pocne rasti nova koza kako bi
popravila ostecenje. Nakon otprilike tjedan dana krasta
otpadne, a koza se obnovi.

Zasto osobe s hemofilijom produljeno krvare?

I u osoba s hemofilijom se pti ozljedi zile dogadaju prve dvije faze, stiskanje
krvne zile ili vazokonstrikcija i stvaranje trombocitnog ¢epa. Ono po ¢emu se razlikuju od
zdravih osoba, nesposobnost je stvaranja fibrinske mrezice. Bez fibrinske mreZice
trombocitni cep pucaikrvarenje se nastavlja.

Zasto se ovo dogadar U osoba s hemofilijom jedan od faktora zgrusavanja
nedostaje ili ne radi dovoljno. Buduéi da ne moze prenijeti potrebnu uputu, faktori koji su
idudi u slijedu ne mogu se aktivirati i obavljati svoje zadatke. Zaustavlja se formiranje
fibrinske mrezice 1 nastavlja krvarenje. Osobe s hemofilijom ne krvare brze od zdravih
osoba, ali krvare dulje.

@ T
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Osnovno o hemofiliji

Postoje razliciti tipovi hemofilije, ovisno o tome koji faktor zgrusavanja
nedostaje. Najcesca je hemofilija A ili klasi¢na hemofilija, u kojoj nedostaje ili je
smanjena aktivnost faktora VIIL. Druga po ucestalosti je hemofilija B, koju karakterizira
nedostatak ili smanjena aktivnost faktora IX. Ostali tipovi hemofilije su veoma rijetki.

Potrebno je znati koji tip hemofilije ima Vas$ sin. Preparati za lije¢enje hemofilije
A1B suvrlo razliciti pa je vazno znati koji lijek treba Vasem djetetu. Lijekovi za hemofiliju
A sadrze faktor VIII koji nedostaje u krvi. Osobe s hemofilijom B moraju primiti lijek koji
sadrzi faktor IX, a koji nadomjesta prisutan manjak tog faktora u krvi.

Hemofilija se klasificira u tri stupnja - teski, umjereni i blagi, ovisno o koli¢ini ili
aktivnosti defektnog faktora zgrusavanja. Nivo faktora zgrusavanja izrazava se u
postotcima, a oznacava koliko faktora VIII, odnosno IX je prisutno ili aktivno. Normalan
nivo faktora je 50 do 150%. U osoba s hemofilijom nivo faktora je znatno nizi od
normalnih vrijednosti.

Teska hemofilija znaci manje od 1% normalne aktivnosti faktora zgrusavanja.
Osobe s teskim stupnjem hemofilije ucestalo krvare, katkad jednom ili dvaput tjedno,
cesto spontano bez podataka o ozljedi. Naziv spontano znaci naglo, bez upozorenja i bez
poznatog uzroka. Spontana krvarenja se obi¢no javljaju u zglobovima koji su vise aktivni i
izlozeni stresu. Tako je ¢esto krvarenje
u gleznjevima, jer upravo gleznjevi
nose tezinu cijelog tijela i amortiziraju
udarce. U osoba s teskim stupnjem
hemofilije krvarenje mogu izazvati
svakodnevne aktivnosti, kao hodanje ili
tréanje. S ispravnim i pravovremenim
lije¢enjem, teska hemofilija je rijetko
opasna.

Umjerena hemofilija znaci 1
do 5% normalne aktivnosti faktora
zgrusavanja. Bududi da je odredena
aktivnost faktora prisutna, krvarenje se
u osoba s umjerenim stupnjem
hemofilije javlja samo nakon ozljede,
jednom mjesecno ili rjede.

Blaga hemofilija znaci 5 do
50% normalne aktivnosti faktora
zgrusavanja. U osoba s blagim
stupnjem hemofilije katkad ne dolazi




vodi¢ za roditelje

do krvarenja ni nakon ozljede! Krvarenje se obi¢no dogada samo nekoliko puta na
godinu. Djecaci s blagim stupnjem hemofilije moraju dobiti nadomjestak faktora prije
vadenja zuba ili drugoga kirurskog zahvata.

Potrebno je znati nivo aktivnosti faktora zgrusavanja u Vaseg djeteta. Uz to,
svaka osoba s hemofilijom je posebna. Dva djecaka s teskim stupnjem hemofilije mogu
obavljati istu aktivnost, ijedan moze krvariti a drugi ne.

Kako djeluju lijekovi za hemofiliju?

Osobe s hemofilijom mogu zivjeti potpuno normalno ako primaju lijek koji se
zove Faktor. Ovakvo lijec¢enje naziva se nadomjesnim ili supstitucijskim. Faktor je lijek
s$to nadomjesta faktor zgrusavanja koji nedostaje u tijelu ili ne radi ispravno. Primjenjuje
se direktno u venu da bi brzo zaustavio krvarenje.

Zamislimo trcéanje u Stafeti. Trkaca, koji je ispao iz utrke, zamjenjujemo novim
koji ¢e uspjesno zavrsiti utrku. Faktorima zgrusavanja koji rade ispravno, upute za
zgrusavanje krvi se prenose pravilno dok se ne stvori fibrinska mreZica.

Faktor dolazi na trziste pakovan u malim bocama u obliku bijelog praha. Kada se
pomijesa sa sterilnom destiliranom vodom, spreman je za intravensku primjenu.
Najcesce se odabire vena na podlaktici ili hrptu Sake.

Dojencadi i maloj djeci lijek
daju medicinske sestre ili lije¢nici.

Kako djecaci rastu, s viemenom se
roditelji nauce intravenskoj primjeni
Faktora kod kuce. Vedi djecaci mogu
sami sebi davati lijek. Infuzija traje
kratko i moze se dati kod kuce ili u
skoli. Veoma je vazno pacijente nauciti
da sami daju lijek. U tom slucaju mogu
i¢i gotovo svugdje i baviti se
raznoraznim aktivnostima znajudi da
uz sebe imaju Faktor koji brzo
zaustavlja eventualno krvarenje.
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Kojim se aktivhostima mogu baviti djeca s hemofilijom?

Redovito vjezbanje je iznimno vazno za djecake s hemofilijom. Vjezbanjem se
razvijaju misici koji stite zglobove i smanjuju rizik za nastanak krvarenja. Uz to, djecaci
koji redovito vjezbaju bolje su koordinirani i u boljoj kondiciji.

Sport je osnova djetetova fizickog i mentalnog razvoja. Svoj djeci se svida da su
voljeni i da imaju prijatelje; grupni sportovi izvrsno ispunjavaju ove uvjete. Uz to,
postizanje rezultata u sportu u djece stvara osjecaj zadovoljstva i samopouzdanja.

Plivanje, voznja biciklom, skijanje... samo su neke od mnogobrojnih aktivnosti
kojima se Va$ djecak moze baviti.

Koji sport ili aktivnost su najbolji? Na ovo pitanje nema jedinstvenog odgovora.
Izbor ovisi 0 samom djetetu, roditeljima i lijecniku. Zajednicka odluka se temelji na dobi i
zeljama Vaseg djecaka, gradi njegova tijela, kao i na tome je li prethodno imao probleme
sa zglobovima koji iskljucuju neke aktivnosti. Pri izboru sporta procijenite kojim
misi¢ima i zglobovima se u tom sportu najvise koristi. Koliko ima tjelesnoga kontakta?
Sto je vedi i grublji kontakt, vedi je rizik krvarenja. Djecak s ponavljanim krvarenjima u
gleznju ne bi se trebao baviti nogometom, ali moze plivati. Plivanje je jedan od najboljih
sportova za osobe s hemofilijom. Plivanjem jacaju misi¢i bez pritiska ili stresa na
zglobove. Nekim djecacima se ne svida plivanje i vise vole kosarku. Druge, pak, djecake
uopce ne zanimaju sportovi, ali uzivaju u planinarenju. Vazno je pronaci nesto zanimljivo
imotivirajuce, jer —viezbanje je potrebno svakomu.

Vecdina lijecnika i roditelja se slaze da kontaktne i grube sportove, kao boks ili
nogomet, treba izbjegavati.
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Kako se nasljeduje hemofilija?

Boja ociju, boja kose, izgled nosa... fizicke su karakteristike koje se nasljeduju od
jednog roditelja. I bolest se moze naslijediti. Hemofilija je bolest koja se nasljeduje od
majke. Hemofilija nije zarazna bolest, kao prehlada ili vodene kozice. S hemofilijom se
dijeteili rada, iliju nema.

Nase je tijelo gradeno od trilijuna stanica, osnovnih jedinica zivota. Cijeli ljudski
zivot pocinje kao jedna stanica u tijelu majke. U trenutku kada se jajna stanica majke
sjedini sa spermijem oca, stvori se novi zivot, i upravo tada je odredeno hoce li se roditi
djevojcicailidjecak s hemofilijomli bez nje.

Kako moze jedna stanica sve ovo odrediti? Odgovor je u genima. Unutar te
stanice nalaze se kemijske upute koje usmjeravaju stanicu na stvaranje identi¢nih stanica
(kopija) i na diobu. Ponavljanim diobama stanica se reproducira u milijune, zatim trilijune
stanica. Upravo geni odreduju kako ¢e stanica stvarati kopije, dijeliti se i diferencirati u
razlicita tkiva. Geni odreduju i nase tjelesne funkcije, kao rad srca ili zgrusavanje krvi. U
neke djece geni nemaju pravilne upute za zgrusavanje krvi, pa se faktori zgrusavanje ne
proizvode ili ne rade dobro. Djeca s hemofilijom nasljeduju ove gene od svojih roditelja.

Zasto neka djeca u obitelji nasljeduju bolesne gene, a njihova braca ili sestre ne?
Odgovor na ovo pitanje lezi u kromosomima. Geni su smjesteni na 23 para kromosoma,
koji se nalaze u svakoj stanici tijela. Geni s pogresnim uputama za zgrusavanje krvi, koji
uzrokuju hemofiliju, leze na jednom paru kromosoma. To su isti kromosomi koji
odreduju spol djeteta, pa se nazivaju spolni kromosomi. Zbog toga je hemofilija ,,spolno
vezana® bolest i zbog toga obi¢no samo djecaci obolijevaju od hemofilije. Objasnimo
kakol!

Unutar majcine jajne
stanice nalaze se 23 kromosoma, ili
polovica majcinih genskih
karakteristika. I unutar oceva /v '\
spermija je 23 kromosoma, odnosno
polovica ocevih genskih I I D]EVOjCIca
karakteristika. Kada se spoje jajna
stanica i spermij, nastaje nova | | | |

stanica s 46 kromosoma poslozenih

u 23 para, upravo ono $to je

potrebno za nastanak Zivota. Majka XX Otac
Je li ovaj novi zivot djecak

ili djevojcica? Ovo odreduje \ /

posljednji par od 23 kromosoma.

Pod mikroskopom spolni

kromosomi djevojcice izgledaju kao Djecak
»XX“ Spolni kromosomi djecaka XY
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nalikuju na ,,XY*. Dakle, bez obzira na to je li rije¢ o djecaku ili djevojcici, uvijek je
prisutan barem jedan X kromosom. Prilikom oplodnje majé¢ina jajna stanica uvijek daje X
kromosom, a ocev spermij moze dati X ili Y kromosom. Prema tome, otac je taj koji
odreduje spol djetetal

Tako ocevi kromosomi odreduju spol djeteta, majéini kromosomi odreduju hoce
li dijete imati hemofiliju. Gen s pogresnim uputama za zgrusavanje krvi nalazi se samo na
X kromosomu. Ako je majka nosilac gena za hemofiliju, polovica njezinih X kromosoma
ima bolestan gen za hemofiliju, a druga polovica zdrav gen s ispravnim uputama za
zgrusavanje krvi. Tocne upute, iako se nalaze samo na polovici majc¢inih kromosoma, majci
su dovoljne za normalno zgrusavanje krvi, i zbog toga ona nema hemofiliju. Ali, majka je
nosilac i zato sinu moze dati X kromosom s bolesnim genom. Pedeset posto njezinih
sinova ima $ansu da naslijedi bolestan gen za hemofiliju. I djevoj¢ica moze naslijediti
bolestan gen od majke, ali uvijek nasljeduje i zdrav gen s oceva X kromosoma. Ona nece
imati hemofiliju jer o¢ev X kromosom daje ispravne upute za zgrusavanje krvi, ali ¢e biti
nosilac. Kad jednog dana bude imala djecu, polovica njezinih sinova imat ¢e hemofiliju, a
druga polovica bit ¢e zdrava. Njezina djevojcica imat ¢e 50% sanse da bude zdrava, a 50%
da bude nosilac hemofilije. Kada djec¢ak s hemofilijom, koji ima X kromosom s bolesnim
genom, odraste i bude imao djecu, dat ¢e djetetu svoj Xili Y kromosom i odrediti spol. Ako
da X kromosom i bude djevojcica, to ¢e biti kromosom s genom za hemofiliju, jer muskarci
s hemofilijom na svim X kromosomima imaju bolestan gen. Sve njegove kéeri bit ¢e dakle
nosioci hemofilije. Ako prilikom oplodnje da Y kromosom i bude djecak, svi djecaci ¢e biti
zdravi jer na' Y kromosomu nema gena za hemofiliju.

B L

XY XX XY XX XY XX XY XX
Ako otac ima hemofiliju, a Ako je majka nosilac gena za
majka je zdrava, svi njihovi sinovi bit ¢e hemofiliju, a otac je zdrav, 50% njihovih
zdravi, a sve njihove kéeri nosioci gena sinova imat ¢e hemofiliju, a 50% bit ¢e
za hemofiliju. zdravi; 50% njihovih kéeri bit ¢e nosioci

gena za hemofiliju, a 50% zdrave.
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Sto se dogada kada se osoba s hemofilijom poreze?

Kada se bilo tko poreze, krvari. I
osobe s hemofilijom krvare, ali ne ,,iskrvare”,
kako se cesto misli. U ovakvim okolnostima
nisu u vecoj opasnosti od ostalih ljudi. Ako je
rana plitka, dovoljno je jac¢im pritiskom
zaustaviti krvarenje. Ako je pak duboka ili
velika, vierojatno Ce za zaustavljanje krvarenja
biti potreban Faktor. Ako se lijek ne primijeni,
Vas sin moze nastaviti krvariti polako, ali
satima, dok ne nastane veliki podljev.

Sto se dogada kada osoba s hemofilijom
ima unutarnje krvarenje?

Svatko moze krvariti nakon udarca u trbuh, glavu, ruku ili nogu, ili nakon pada
na koljeno ili lakat. U zdravih osoba krvarenje najcesce spontano prestaje. U osoba s
hemofilijom polagano krvarenje se nastavlja, satima ili ¢ak danima nakon udarca. Katkad
u pocetku ove osobe ni ne zamijete krvarenje. Medutim, iznimno je vazno da odmah
dobiju Faktor. Zasto?

Navedimo primjer. Zglob je mjesto gdje se
spajaju dvije kosti. Unutar zgloba je prostor koji se
zove zglobna supljina. Zglobna supljina omogucuje da ®
se kosti gibaju. Krajeve kostiju u zglobu prekriva
poput kape zglobna hrskavica. l
Zamislimo da osoba s hemofilijom padne 1
ozlijedi koljeno. Krv polagano curi u zglobnu
supljinu. Koljeno pocinje oticati i boljeti, a kretnje u ’ ‘
zglobu su ogranicene. Krv sadrzava tvari koje se zovu o .
enzimi, a koje razgraduju druge tvari. Kada se krv
nakuplja u zglobnoj Supljini, enzimi je pocinju I
razgradivati kako bi se izgubila iz zgloba gdje ne
pripada. Ali, enzimi istodobno pocinju razgradivati i

zglobnu hrkavicu. Ako krvarenje u zglobu traje dulje ' i
ili se ponavlja, hrskavica moze postati debela i - \
hrapava, ¢ineci pokrete u zglobu bolnim. OO )

2
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Krvarenje u misic¢u uzrokuje otok, bol i ogranicene kretnje. Sre¢om, kod misi¢noga i
zglobnoga krvarenja postoje rani simptomi; opisuju se kao trnci, Stipkanje ili osjecaj
topline.

Sto treba nauciti o krvarenjima u osoba s hemofilijom?

U osoba s hemofilijom krvarenja mogu biti vrlo razli¢ita, od sasvim blagih koja
spontano prestaju, do ozbiljnih koja mogu ugroziti Zivot Vaseg djeteta. Ova potonja su,
srecom, vrlo rijetka. No krenimo redom.

Blaga kr Varenj A veoma rijetko zahtijevaju primjenu Faktora. Nastaju zbog
svakodnevnih malih ozljedivanja $to se dogadaju bebama ili maloj djeci dok istrazuju
okolinu.

Krvarenje iz usne Supljine. Pad, stavljanje igracaka u usta, izbijanje zubica...
mogu prouzroditi krvarenja iz usne supljine. Ova krvarenja mogu Vas prestraditi, ali
najéesce nisu ozbiljna, sve dok nema krvarenja ispod jezika ili oticanja jezika. Katkad pri
izbijanju zubi nastaju krvavi mjehurici koji brzo pucaju i krvare. Zbog krvi pomijesane sa
slinom krvarenje izgleda veée nego $to zapravo jest, i obi¢no nema razloga za paniku ako
se nade krv na dje¢jem jastuku ili prekrivacu. Ako proguta krv, Vase dijete moze imati
mucninu ili povratiti.

Neka krvarenja iz usne supljine prestanu spontano i brzo. Ako traju dulje od dva
sata, obratite se lijecniku. U svakom slucaju dajte djetetu tekucu ili kasastu hladnu hranu,
na primjer jogurt. Izbjegavajte slamke.

Krvarenje iz nosnica. Ovo
krvarenje cesto je uzrokovano udisanjem
vtlo suhog zraka, kihanjem, ,, kopanjem” ili
ispuhivanjem nosica. Primjena Faktora je
rijetko potrebna.

Sto treba uéiniti? Nagnite glavu
Vaseg djecaka prema naprijed da se krv ne
slijeva niz zdrijelo. Uz to, na ovaj nacin
lakse cete kontrolirati je li krvarenje stalo.
Palcem i kaziprstom ¢vrsto pritisnite obje
strane nosa. Mozda Cete trebati stiskati
nosnice 5 do 20 minuta dok krvarenje ne
stane. Ako to nije dovoljno, stavite led
preko korijena nosa. Vece dijete moze
pokusati usmrknuti komadice leda. Led
pomaze da se stisnu krvne zilice.
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Male posjekotine, porezotine i ogrebotine. I ova krvarenja najcesée brzo
prestaju. Manje ozljede na jeziku i sluznici obraza mogu krvariti dulje, stoga nekoliko
dana provjeravajte jesu li zarasle.

Kod malih ozljeda kozZe, operite kozu vodom i sapunom. Stavite sterilnu gazu ili
zavoj te antibiotsku kremu ili sprej na porezotinu i ¢vrsto pritisnite. Svakodnevno
mijenjajte gazu ili zavoj, ili vise puta na dan ako vlazi. Ako je neophodno $ivanje rane, Vas
djecak treba prethodno primiti Faktor.

podljevi. Pozorno promatrajte nekoliko dana je li krvarenje prestalo.

Krvarenja u zglobovima. Vas sin ¢e
odrastanjem postati aktivniji i imati ¢e$¢a
krvarenja u zglobovima. Iako se krvarenja
mogu javiti u svakom zglobu, naj¢eséa su u
gleznju, koljenu i laktu. Zahvaceni zglob je
otecen, topao i bolan na dodir, a kretnje u
njemu su ogranicene i bolne. Imajte na umu da
kod zglobnih krvarenja uopcée ne mora biti
vidljivih krvarenja na kozi. Kod krvarenja u
zglobu veoma je vazno ¢im prije primijeniti
Faktor. Zglob treba biti imobiliziran i u
povisenom polozaju. Stavite led, ali ne izravno
na koZzu, nego ga zamotajte u rucnik.
Zapamtite da led smanjuje bolove, ali ne
zaustavlja krvarenje.

Krvarenja u misi¢ima. Misi¢na
krvarenja su najc¢eséa nakon udarca, a u teske
hemofilije javljaju se i spontano. Zahvaceni
misi¢ je otecen, topao, bolan i ogranic¢enih
kretnji. Kod krvarenja u velikim misi¢ima,
unutar misi¢a se nakuplja velika koli¢ina krvi
koja moze pritiskati Zivce i krvne Zile. I pri
krvarenju u misicu je vazno ¢im prije
primijeniti Faktor. Led moZe smanjiti bol, ali
ne zaustavlja krvarenje.

Hematomi. Hematom ili podljev je
krvarenje ispod povrsine koze. Bududi da
obi¢no nisu zahvaceni vazni dijelovi tijela,
primjena Faktora je potrebna samo kada
hematom raste ili uzrokuje smetnje.
Hematomi su ispocetka plavkasti ili ljubicasti,
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a zatim postupno blijede postajuci zelenkasti
ili zZuckasti. Katkad potpuno nestanu tek za
tjedan ili dva. Mala dojencad s hemofilijom
obi¢no nema krvarenja jer pretezno lezi u
kreveti¢u.

Katkad se hematomi javljaju na
mjestima gdje dijete doticemo kad ga drzimo.
Ovo Vas, naravno, ne smije sprijeciti da djecu
drzite, grlite, nosite, zibate — sve bebe trebaju
njeznost i bliski kontakt. Kada dijete uci
puzati, stajati, hodati ili penjati se, pocinje i
padati, pa se javljaju mali bezbolni hematomi,
najcesée na rukama i nogama. Dopustite
Vasem djecaku da slobodno raste i istrazuje
okolinu. Mozete obloziti njegova koljena Stitnicima, ili pak zastititi rubove tvrdog
pokuéstva. Na hematom mozete staviti led da se smanji bol i otok.

OZbll] na krvarenja u osoba s hemofilijom su sva ona koja nastaju kod
traume glave, vrata, zdrijela ili trbuha. Uvijek su opasna i zahtijevaju neodgodivu
primjenu Faktora.

Krvarenja u podrucju glave. Trauma glave moze znaciti krvarenje u mozgu! I
bez podataka o traumi, simptomi na koje treba obratiti pozornost su glavobolja,
pospanost, povracanje, gubitak ravnoteze, problemi s vidom, poremecaj svijesti. Vrijedii
obrnuto, kod bilo kakvog podatka o udarcu
u glavu, iako dijete nema simptoma, treba
¢im prije primijeniti Faktor.

Krvarenja u vratu ili Zdrijelu.
Ova krvarenja su opasna jer krv moze
zatvoriti disne putove. Mogu se javiti zbog
jake upale zdrijela i krajnika ili jakog kaslja.
Zadebljanje vrata ili jezika, teSkoce u
gutanju sline, promjena boje govora ili
placa su simptomi koji mogu upozoriti na
krvarenje u podrudju vrata ili zdrijela.

Krvarenja u trbuhu. Udarac u
trbuh ili jaki kasalj mogu katkad
prouzrociti krvarenja probavnog trakta.
Obratite pozornost na iskasljavanje krvi,
povracanje, crnu stolicu i bolove u trbuhu.
Kao i u ostalih ozbiljnih krvarenja,
neophodna je hitna primjena Faktora.




vodi¢ za roditelje

Stou slucaju bolova?

U slucaju bolova ili povisene temperature uvijek dajte Vasem djecaku
paracetamol (Plicet, Panadon, Paracetamol, Lekadol). O dozi se obavezno posavjetuje s
pedijatrom. Treba zapamtiti — lijekove koji sadrze acetilsalicilnu kiselinu (Andol, Aspirin)
morate izbje¢i. Acetilsalicilna kiselina djeluje na funkciju krvnih plocica (trombocita) i
sprije¢ava njihovo medusobno sljepljivanje, te tako dodatno slabi zgrusavanje krvi u
osoba s hemofilijom.

Jos nekoliko vaznih savjeta

Svakodnevni Zivot. Iako svaki roditelj Zeli i nastoji zastititi svoje dijete,
hiperprotektivan roditelj je preoprezan ili pretjerano zabrinut. Svoju zabrinutost prenosi
na dijete koje moze postati bojazljivo i bespomo¢no. Prihvatite ¢injenicu da je nemoguce
sprijeciti sva krvarenja. Odaberite tjelesne aktivnosti prikladne dobi djeteta i poduzimajte
s hemofilijom. Upoznajte osobe koje brinu o Vasem djetetu s njegovom bolescu: tete za
cuvanje kod kuce, odgajateljice u vrticu, ucitelje u skoliisportske trenere.

Cijepljenje. Vas djecak moze i treba primiti sva cjepiva predvidena programom
cijepljenja. U slucaju cjepiva koja se primjenjuju u misi¢ (intramuskularna injekcija),
potrebno je nakon cijepljenja pritisnuti mjesto injekcije najmanje nekoliko minuta.

Zubi. Vodite racuna o dobroj higijeni zuba jer se tako smanjuje rizik krvarenja.
Vedina zubara savjetuje prvi redovni pregled s dvije godine. Ne dopustite da Vas djecak
ide u krevet s bocicom mlijeka ili soka. Zbog $ecera u mlijeku ili soku zubiéi ¢e se
postupno kvariti. Ispadanje zubi pocinje oko Seste godine i obi¢no ne izaziva vece
krvarenje. Ako Vase dijete krvari prilikom ispadanja zuba, stavite mu na to mjesto
smotuljak gaze i neka ga ¢vrsto zagrize. Ne dopustite mu da ispire usta. Dajte djetetu
samo kasastu ili teku¢u hranu nekoliko dana. Ako krvarenje traje dulje od dva sata,
potreban mu je Faktor.

Igra. Nemoguce je posve zastititi stan, kucu ili dvoriste i ozljede ¢e se dogadati.
Dopustite djetetu da se igra. Djeca s hemofilijom mogu se igrati ve¢inom igracaka kojima
seigrajuidruga djeca. Najvaznije je odabratiigracku primjerenu djetetovoj dobii razvoju.
Redovito provijeravajte sve igracke i odstranite one s razbijenim ili o$trim rubovima.
Izbjegavajte igracke sa sitnim dijelovima koji se mogu progutati ili one napravljene od lose
plastike. Vodite racuna da Va$ djecak nosi kacigu na glavi ako vozi bicikl ili romobil.
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Putovanje. Planirajte putovanje unaprijed. Provjerite koji su najblizi centri za
hemofiliju duz Vaseg puta i na krajnjem odredistu. Uvijek nosite sa sobom
identifikacijsku knjizicu 1 lijecnicko pismo o bolesti Vaseg sina. Medicinska
dokumentacija sadrzi vrstu hemofilije (A, B), tezinu bolesti (blaga, umjerena, teska) i
naziv Faktora koji Va$ djecak prima. Ako idete u inozemstvo, prevedite lije¢nicko pismo
najezik zemlje u koju odlazite.

Mogu li se osobe s hemofilijom izlijeciti?

Za sada nema izljecenja hemofilije. Znanstvenici uporno tragaju za rjeSenjem i
vjeruju da je odgovor u genskoj terapiji. Naime, kemijske ,,upute” za zgrusavanje krvi
nalaze se u to¢no odredenim genima u svakoj stanici tijela. U osoba s hemofilijom ove
upute su pogresne i tijelo ne moze proizvesti dovoljno faktora zgrusavanja ili faktor ne
radi dobro. Genska terapija znaci zamjenu bolesnoga gena za hemofiliju zdravim genom
koji ima to¢ne upute za zgrusavanje krvi. Nakon uspjesnih pokusa na zivotinjama, genska
terapija je primijenjenaiu osoba s hemofilijom. Prvi objavljeni rezultati su ohrabrujudi, ali
kratkotrajni.

Cesta pitanja

Jelihemofilija kraljevska bolest?

Ne. Hemofilija se javila u 19. stolje¢u u engleskoj kraljevskoj obitelji. Kraljica
Viktorija bila je prvi prenosilac gena za hemofiliju. Kako je u to vrijeme na europskim
dvorovima bio obicaj da se medusobno vjenc¢avaju princevi i princeze, hemofilija je
prenijeta u $panjolsku, njemacku i rusku carsku obitelj. Najpoznatiji djecak s hemofilijom
u povijesti bio je ruski carevi¢ Aleksej. Princevi s hemofilijom su davno umrli i danas
nema poznatih ¢lanova kraljevskih obitelji s hemofilijom.

Zasto se primjenjuje terapija (Faktor) ako nema krvarenja?

Ovaj oblik lijecenja naziva se profilaksa. Profilaksa znaci sprjecavanje krvarenja.
Djecaci na profilaksi primaju Faktor tri puta tjedno, obicno ponedjeljkom, stijedom i
petkom, bez obzira na to imaju li krvarenje ili ne. Profilaksom se odrzava visi nivo faktora
zgrusavanja u krvi, pa do krvarenja ne dolazi, ili su ona vtlo rijetka i blaga. Danas ima
djecaka s hemofilijom koji nikada nisu imali krvarenje jer su na profilaksi! Dugotrajna
profilaksa zapravo izvrsno stiti zglobove, ali je veoma skup nacin lijecenja osoba s
hemofilijom, dostupan u malom broju razvijenih zemalja u svijetu. Srecom, u Republici
Hrvatskoj profilaksa je priznati nacin lijecenja i dostupna je svim osobama s teSkom ili
umjerenom hemofilijom.
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Mora li moj djecak S$to vise mirovati kako bi smanjio mogucnost ozljedivanja i
krvarenja?

Apsolutno nel Za osobu s hemofilijom puno je bolje da je aktivna. Naprotiv,
neaktivnost moze prouzroditi vise krvarenjal Fizicka aktivnost jaca kosti i miSice,
smanjuje rizik za nastanak vise bolesti te tako utjece i na duljinu zivota. Vjezbanjem se
razvijaju misici i poboljsava koordinacija pokreta. Jaki misié¢i smanjuju rizik krvarenja jer
cuvaju zglobove, omiljeno mjesto krvarenja u osoba s hemofilijom.

Zasto moj sin ima stalno probleme s istim zglobom?

Vas sin ima takozvani ciljni (engl. target) zglob. Najvjerojatnije je imao Cesta ili
dulja krvarenja u taj zglob dok je bio manji. Vremenom se krv nakuplja u zglobnoj supljini
i svojim enzimima osteCuje zglobnu hrskavicu koja oblaze krajeve kostiju u zglobu.
Zadebljanaihrapava hrskavica uzrokuje bolnostiotok zgloba, ilako ponovno krvari.

Zasto lijekovi ne pomaZu svima?

U nekih osoba s hemofilijom u krvi se razvijaju takozvani ,,inhibitori”. Inhibitori
su tvari koje napadaju Faktor koji se daje u venu i razgraduju ga prije nego sto djeluje na
zgrusavanje krvi. Neke osobe s teskim stupnjem hemofilije imaju vtlo malo svog faktora
zgrusavanja u krvi. Tijelo ne ,,prepoznaje” lijek kao normalnu tvar koja ovdje pripada,
nego ga dozivljava ga kao stranu tvar koju pokusava odstraniti. Postoji nekoliko nacina
lijecenja osoba s inhibitorima. Sre¢om, vecina dje¢aka s hemofilijom ne razvija inhibitore.

Mozeli osoba s hemofilijom iskrvariti kada se porezZe?

Ovo je vjerojatno najcesca predrasuda o hemofiliji. Osobe s hemofilijom nece
naglo iskrvariti niti umrijeti kada se porezu ili na drugi nacin ozlijede. One krvare
jednakom brzinom kao i zdrave osobe, ali krvare dulje. U osoba s blagom hemofilijom
mala krvarenja mogu prestatiispontano.

Moguli djevojcice imati hemofiliju?

To je ekstremno rijetko, ali ipak — da! Ako muskarac s hemofilijom oZeni Zzenu
koja je nosilac hemofilije, postoji 50% vjerojatnosti da ¢e njihova djevojcica imati
hemofiliju. Najslavnija zena s hemofilijom bila je Majka Tereza, misionarka iz Indije.

Postoje djeca s hemofilijom cije majke nisu nosioci bolesnoga gena. U ¢ak
jedne trec¢ine oboljelih nema podataka o nasljedivanju. U tim slucajevima znamo da
se pogreska dogodila vrlo rano u stanicama djeteta. Ova pojava se naziva spontanom
mutacijom gena.

Kada se moj djecak oZeniibude imao djecu, hoce li onaimati hemofiliju?

Ne. Ni njegovi sinovi ni njegove kéeri nece imati hemofiliju. Ali sve ¢e njegove
kéeri biti nosioci hemofilije. I jednog dana, naravno, mogu prenijeti hemofiliju na svoje
sinove, Vase unuke.
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Zasto su osobe s hemofilijom zabrinute zbog AIDS-a?

Faktor, lijek kojim se koristi u lijecenju osoba s hemofilijom, ¢esto se dobiva iz
krvi nekoliko tisu¢a dobrovoljnih davaoca. Nazalost, krv moze biti zarazena. Ako se krv
osobe koja je zarazena virusom, pomijesa s krvi mnogih drugih davaoca kako bi se
pohranila u velike spremnike i nakon toga slozenim postupcima izdvajao Faktor, virus se
razmnozava i moze zaraziti osobu koja prima Faktor.

Ranih osamdesetih godina pojavio se vrlo opasan virus AIDS-a. Neke osobe
oboljele od AIDS-a bile su dobrovoljni davaoci krvi i njihovom krvlju dijelom se koristilo
za proizvodnju faktora zgrusavanja. Zato su se osobe s hemofilijom, koje su primile
zarazeni faktor, tesko razboljele i mnoge umtle. Nekoliko godina nakon pojave virusa
AIDS-a uvedeno je obvezno testiranje krvi. Svaka krv pozitivha na virus otada je u
cijelom svijetu unistena. Uz to, farmaceutske tvrtke uvele su mnogobrojne metode
zagrijavanja Faktora ili dodavanja kemijskih tvari koje unistavaju virus. U meduvremenu
su razvijene i vrlo precizne i sigurne metode otkrivanja virusa. Niti jedna osoba rodena
nakon 1985. godine nije dobila AIDS zbog Faktora.

Danas se velik dio Faktora dobiva iz stanica koje rastu u laboratoriju i koje ne
potjecu iz ljudske krvi. Ovi ,,rekombinantni” faktori zgrusavanja dobivaju se posebnim
laboratorijskim metodama i vtlo su skupi. Njihovom primjenom iskljucen je prijenos
ljudskih virusa. Sre¢om, i oni su dostupni u nasoj zemlji.

Komu da se obratimo ako imamo problem s nasim dje¢akom?
U bilo koje doba nazovite nas§ Centar za hemofiliju gdje ¢ete dobiti savjet. Dijete
mozete uvijek dovesti na pregled.

Klini¢ki bolnicki centar Rijeka - Klinika za dje¢je bolesti
Odjel za hematologiju i onkologiju

Istarska 43, 51 000 Rijeka, Hrvatska

tel: 051/659109, 051/659103

fax: 051/623126

procelnica Odjela za hematologiju i onkologiju

prof. dr. sc. Jelena Roganovi¢, dr. med.
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