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2 Magyar Hemofilia Egyestilet

A hemofilia fogalma, oriklodése,
stilyossaga

A hemofilia a vérzékenység egyik fajtaja.
Velesziiletett, nemhez kototten 6rokléds
véralvadasi zavar, mely egész életen &t
tartd vérzékenységet okoz. Az 6rokl6dés
kilonleges volta miatt — néhany kivételes
esettd| eltekintve — a férfiak betegsége. A
hemofilia hordozéi a nék, akik rendsze-
rint sztleiktsl oroklik a hemofiliat okozo
mutaciot; az esetek 30%-anal azonban a
vérzékenység spontan, Gj genetikai hiba
kovetkezményeként jelenik meg egy csa-
ladban.

A vérzékenység oka a tizenharom vér-
alvadasi faktor valamelyikének a hianya
vagy funkciondlis kdrosoddsa. A vérzé-
kenység tipusa att6l fugg, hogy az un.
Vlll-as vagy a IX-es alvadasi faktor ,ka-
rosodasa” all-e fenn. A Vlll-as faktor mu-
mutaciojat B-hemofilidnak nevezzik. A
hemofiliasok 85%-anal a Vlll-as faktor hi-
anya, vagyis hemofilia A, 15%-uknal pe-
dig a IX-es faktor hianya, azaz hemofilia
B mutathat6 ki.

A hemofilia az X kromoszémahoz kotot-
ten, recessziv médon oroklédik. A beteg-
séget nok és férfiak is orokithetik, de mig
a n6k rendszerint csak a betegség hordo-
z6i, akiknél a masik, egészséges X kro-
moszoma miatt nem alakul ki stlyosabb
vérzés, addig a betegség a férfiaknal je-
lentkezik. A hemofilia 6roklGdése régota
ismert oroklési szabalyt kovet, ezért jol
kiszamithato, hogy ha valaki hemofilias,
hogyan fogjak a gyermekei illetve uno-
kai a betegséget orokolni. Az, hogy a

hibas genetikai informacié ténylegesen
atoroklédik-e minden esetben vagy sem,
esetrél esetre valtozik. A génmutaciok ma
mar molekularis genetikai vizsgalatokkal
pontosan meghatarozhatok.

A hemofilia mindkét tipusa ugyanazt az
oroklésmenetet mutatja, a betegség tiine-
tei is ugyanazok, a betegség stlyossaga
pedig mindkét esetben kiilonbozg, attél
fliggen, hogy a hemofilias milyen Vlll-as
vagy IX-es faktorszinttel rendelkezik, azaz
a Vlll-as vagy IX-es faktor szintje meny-
nyire tér el az egészséges emberekétdl.
Az 1% alatti faktorszint stlyos, az 1-5%
kozotti faktorszint mérsékelten sulyos, az
5-40% kozotti faktorszint enyhe vérzé-
kenységgel jar. A hordoz6 nék rendsze-
rint nem vérzékenyek, faktorszintjik a
normal érték 50%-a korul van.
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A hemofilia jellemzéi (vérzéstipusok)

A hemofilia jellemzgje a feltiné vérzési
hajlam, vérzés, mely a szokottnal hosz-
szabb ideig tart, ezért silyos, kiterjedt
bevérzésekhez vezet. A vérzések erGssége
betegenként valtozo, fiigg a hemofilia sa-
lyossagatol, tovabbé nagy egyéni és idébeli
variaciot mutat. A betegség leggyakoribb
megjelenési formaja a spontan vagy je-
lentéktelen sériilés utan fellépd bérvérzés,
izom-, izilet- és nyalkahartyavérzés. Az
enyhe és kozépsulyos hemofilidasok vérzé-
si_hajlama joval kisebb. Altalaban nincs
vérzési problémajuk a mindennapi élet-
ben, leginkabb sérilés (baleset), foghtizas,
mitéti beavatkozas soran véreznek, keze-
|ésre is rendszerint csak ekkor van szliksé-
glik. Az enyhe hemofiliat sok esetben csak
ilyenkor ismerik fel. A sdlyos hemofilias
legkisebb sértilése is stlyos vérzéshez ve-
zethet, de barmiféle kiilsé behatas nélkiil
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is spontan vérzései lehetnek az izmokban,
az izuletekben, a bérben vagy a belsé
szervekben.

Vérzések tobbnyire az iziletekben és az
izmokban alakulnak ki: a térd-, konyok-,
boka-, véll-, csip6- és csukloiziletek a
leggyakrabban érintettek. Ha a bevérzé-
sek ismétlédnek, az iziletben gyulladas
alakul ki, az izuleti porc karosodik, az
izleti rés besz(kil, a kornyezé izmok
sorvadnak. Mindezek kronikus izileti
bantalomhoz, majd mozgéskorlatozott-
saghoz vezetnek. Izomvérzések esetén
az idegek nyomasa bénulést okozhat. Az
izileti vérzések felismerése kiilbnGsen
kisgyermekeknél nehéz, mert nem tudjak
érzéseiket elmagyardazni és kiilsé jel sincs
mindig vérzés esetén. Vérzés jele lehet,
ha a gyermek ingerlékeny, nyugtalan,
rosszkedv(, nincs étvagya vagy felttinéen
kiméli valamelyik végtagjat. Az izlleti és
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izomvérzéseken kivil egyéb, belsé szer-
veket érint6 vérzések is eléfordulhatnak a
hemofilidban (vese és hagyutak, gyomor,
bélrendszer, kozponti idegrendszer).

Minden esetben sulyosnak kell tekinteni
a szem és a gerincvel6 vérzéseit, a fej,
nyak, torok, tdpcsatorna vérzései pedig
életveszélyesek is lehetnek. Mivel koz-
vetlen életveszélyt jelenthetnek, ezért az
agyban kialakul6 vérzéseket azonnal ke-
zelni kell. Az agyvérzések sériilésekhez,
Utésekhez tarsulhatnak, de jelentkezhet-
nek spontan, felismerheté ok nélkdil is.

A vérzés jellege, intenzitasa és helye nem-
csak a hemofilia stlyossagatol, hanem a
hemofilias koratél is fiigg. Minden korcso-
portnak megvannak a jellegzetes vérzései.
A mésodik és 6todik év kozott kezdGdnek
a stlyos izileti és izomvérzések, ezek a
jellemzé vérzések az iskolaskorban is. A
feln6tt hemofiliasok elsGsorban a korabbi
izuleti és izomvérzések kovetkezményei
miatt szenvednek. Annak ellenére, hogy
a betegség stlyossaga és a vérzési hajlam
nem valtozik, a spontan vérzések szama
id6vel altalaban csokken.

Ha a beteg nem kap megfelel6é kezelést,
az ismétlédé vérzések silyos mozgdskor-
latozottsaghoz vezetnek, ezért nagyon
fontos, hogy a vérzéseket koran, mar a
hemofilids csecsemdéknél, kisgyermekek-
nél és gyermekeknél észrevegyiik és rog-
ton kezeljuk is Sket. A stlyos vérzéseket
és az azokat kovets szovédményeket a
korszerl faktorpétlassal ma mar nagy-
mértékben meg tudjuk el6zni. Az iziileti
és izombevérzések mindig ellatast igé-
nyelnek. Mindennapos bérsériilésekbdl
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szarmaz6 vérzések elldtisahoz a szo-
kdsos sebellatason tdl elegendd kb. 10-
15 percig nyomni a sebtapasszal fedett
sériilés helyét. A bér alatti hematémak
(véromlenyek) onmagukban csak ritkan
tesznek szlikségessé orvosi ellatast, kivé-
telt képeznek azok, melyek korlatozzak
a mozgast, nagy kiterjedéstek, és esetleg
roncsoljak a szomszédos szoveteket is.

A hemofilidra leginkabb az iziileti vér-
zések jellemzéek. Az izileti vérzések
els6 lathato jelei az izileti duzzanatok.
Nagyon gyakran kilsé behatésra jon-
nek létre (felall a gyermek, bizonytalan
a jarasa, elesik). A késGbbi vérzések mar
spontan, minden kiilsé behatés nélkul is
kialakulhatnak. Ezek a vérzések olyan el-
valtozasokat hoznak létre, melyek miatt
a beteg nem terheli az érintett iziletet,
ezaltal talterheli az egészségeset, mely-
nek kovetkezménye a hibas testtartas,
jarashiba, mozgéskorlatozottsag. Csak a
vérzések kezdeti stadiumaban adott fak-
torpotlassal lehet megfelelS vérzéscsilla-
pitast elérni, és megakadalyozni a tartds
testi fogyatékossag kialakulasat. Az izu-
leti vérzéseket koran fel kell ismerni, és
a leheté leghamarabb kell Sket kezelni,
mert csak igy lehet elkertlni illetve csok-
kenteni a szovédmények kialakuldsanak
valészinliségét. Megfelel6 kezeléssel el
lehet kertilni a sdlyos mozgdskorlatozott-
sagot! A faktorpotlas hatdsara megsz(nik
avérzés, ezért a bevérzés okozta fajdalom
is csokken. A hemofilias gyermek iziilete-
it id6rél idére meg kell vizsgalni. Idében
adott faktorpétlassal vagy profilaxissal
meg kell akaddlyozni, hogy a betegnél
un. céliziilet — rendszeresen bevérzé izii-
let — alakuljon ki.
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Az iziileti vérzések felismerése:

—izuleti duzzanat,

—melegebb az izilet (mindig kézhattal
kell vizsgalni, sszehasonlitva az ellen-
oldali iztlettel),

— megvaltozik az izilet tartasa,

— faj és viszket az iztilet,

— mozgasi eltérések lathatok,

—nem egyforman terhelik mindkét ol-
dalt,

—védik, kimélik az iziletet a mozgas
alatt.

Sok gyerek az izileti vérzés alatt
rosszkedvli, nincs étvagya, leginkabb
csak aludna, nem egyforman mozog a
paros testrészeivel. Teenddk: azonnali
faktorpétlas, nyugalomba helyezés, jege-
lés, az érintett végtag felpolcolasa.

6 Magyar Hemofilia Egyestilet
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A vérzékenység masik gyakori megjelené-
si formdja az izomvérzés, mely az izom-
szovetek karosodasédhoz vezet. Kiilonosen
veszélyeztetettek az alkar, a vadli és a
csipGizilet kornyékiizmok. Az izomvérzést
arrél lehet felismerni, hogy az izom és az
érintett végtag mozgatasa fajdalmassa va-
lik, és az érintett tertileten gyakran viszketd
érzés jelentkezik. Kisgyerekek esetén az
ul6izmok bevérzése igen gyakori. Kezelés
nélkil az izomvérzések kronikussa valnak,
hegszovet és izomsorvadas alakul ki.

A Vérzés az agyban életveszélyes lehet,

ezért azonnal kezelni kell. Vérzésre utald

jelek a kovetkezdk:

—tartés, erds fejfajas,

— tudatvesztés (néha csak nagyon rovid
idejd),

— héanyinger, hanyas,

— indokolatlan almossag,

— furcsa viselkedés,

— nyaki merevség vagy fajdalom,
— homalyos vagy kettds latas,
—szédulés,

— izomgorcsok vagy gorcshajlam,
— zavartsag.

Ha ezen tinetek koéziil akarcsak egy is
eléfordul, akkor régton faktorpétlasban
kell részesiteni a beteget, és azonnal fel
kell venni a kapcsolatot a legkézelebbi
hemotfilia-kézponttal!

Jellemz6 hemofilias vérzéstipusok életkor
szerint:

Ujsziilottkorban:

— szlletéskor Gn. cephalhaematoma (az
Gjszilott fején elhelyezkedd, sziilés
kozben keletkezett véromleny),

— koldokcsonk-vérzés,

— agyveérzés.

Csecsemd- és kisdedkorban:

— izomkozti vérzés véddoltas kovetkezté-
ben,

— béralatti vérzések fordulas, feliilés ko-
vetkezményeként,

— izlleti vérzések jaras soran,

— fogzassal jelentkezé iny- és nyalkahar-
tyavérzések.

Gyermekkorban:
— a felnéttkornak megfelelGen kiilonb6z6
lokalizacioja bevérzések.

Vérzés felléphet foghtzas, sebészeti be-
avatkozasok kapcsan is. A stirgés ella-
tast igényl6 helyzetekre vald tekintettel

elengedhetetlendl fontos, hogy a beteg-
nél mindig legyen hemofilids igazolvany
(esetleg a gondozasi konyv is).

Ha egy csaladban megallapitjak a hemo-
filiat, célszerl a csalad tobbi tagjat is meg-
vizsgéalni. A véralvadasi vizsgalatokon ki-
vil genetikai vizsgalatra is szlikség van,
igy felfedezhet6k azok a hordozok, akik-
nél klinikai tinetek hidnyaban a geneti-
kai eltérés rejtve maradt. Ma még nincs
lehet6ség a hemofilia gyogyitdsara, a je-
lenlegi terapia azt a célt szolgdlja, hogy
a vérzéseket megel6zziik, az akut vérzést
a leheté legrovidebb idén beliil csillapit-
suk, valamint a mozgdskorlatozottsagot
és ezzel egyiitt a rokkantsagot elkertiljiik.
A hemofiliasnak be kell illeszkednie az
egészségesek kozé, s ez a rendelkezésre

Magyar Hemofilia Egyestilet 7



mértékben lehetséges. Ennek feltétele a
korai aktiv hemofilia-gondozas, melynek
ki kell terjednie a vérzések kezelésére,
megel6zésére, a tanacsadasra és az élet-
modra vonatkozo tanacsadasra is.

A hemofilia kezelése

A hemofilia kezelése alapvetéen két pil-
léren nyugszik. Az egyik a hianyz¢é alva-
dasi faktor pétlasa, mely torténhet emberi

P

vérplazmabdl eldallitott faktorkoncent-

0 _
A ZANRRT IFJUSABLES
“ KALAND CENTRUMBAN

ratummal

(plazmaderivalt készitmény)

vagy géntechnologiaval el&allitott fak-

torkoncentratummal (rekombinans ké-
szitmény). Ezek a készitmények ma még
csak intravénasan adhatok, rovid felezé-
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si idejik miatt akar naponta tobbszor és
tobb napon keresztiil kell adagolni Sket
a sériilés teljes gyogyulasaig. A masik pil-
[ér a rehabilitacio, mely sokszor nemcsak
testi, hanem lelki rehabilitaciot is jelent.
A hemofiliasok ellatasanak alapja tehat
a korszer készitményekkel torténé fak-
torpotlas, melynél jelentés tényezd az
idofaktor.

A kezelés torténhet sziikség szerint vér-
zés esetén, ugynevezett ,on demand”
faktorpétlas, vagy megel6z6 kezelés,
azaz profilaxis formajaban. A profila-
xis lehet egyszeri (pl. kirdndulds, uta-
zas el6tt), idészakos (pl. rehabilitacios
kezelések idejére) illetve tartés (rend-
szeres faktorpdtlas éveken keresztil).
Azt, hogy mi a j0 az egyes betegeknek,
egyedileg kell eldonteni a betegség és
a Vérzéses szovédmények silyossaga,
valamint a beteg kora szerint. Az ,on
demand” terapianal csak akkor adunk
faktort, ha vérzés lép fel vagy vérzésre
van gyand, illetve ha orvosi beavatkozast
megel6zéen (fogkezelés, mitét) sziiksé-
ges. Altalanos érvény(, hogy minden vér-
zést addig kell kezelni, amig a panaszok
megsz(innek, vagy amig a vérzésveszélyt
okozé6 kortilmények kikiszobolhetSk. Az
,on demand” terapianal mindig tgyel-
ni kell arra, hogy a faktort olyan hamar
és olyan gyorsan kell beadni, ameny-
nyire csak lehetséges. Ha felmeril a
vérzés gyandja, rogton faktort kell adni,
mert a késlekedés és az idbveszteség
miatt kialakul a vérzés, és né a késébbi
szovédmények valoszindsége. Az al-
vadasi faktor dézisa egyénre szabott, a
hemofilias faktorszintjétél, testsalyatol, a
vérzés tipusatol és silyossagatol fugg. Az

,on demand” kezelés soran egy felnétt
vagy gyerek kozépsulyos hemofiliasnak,
akinek izuleti vagy izomvérzése van az
ajanlas 20-40 egység/kg a kezdGadag.
Minden esetben segitséget kell kérni a
hemofilia-kdzponttdl, ha bizonytalanok
vagyunk a vérzés sulyossagat, a faktor
mennyiségét vagy a faktorpétlas gyakori-
sagat illetGen.

Kontrollalt otthoni kezelés (KOK)

Az otthoni kezelés nagyobb szabadsagot
biztosit a betegek szamara, és alkalmaza-
saval a vérzések is a lehet§ legrovidebb
idén belil kezelhetsk, mert kéznél van
az alvadasi faktorkészitmény. A stlyos
hemofiliasok tobbsége (vagy csaladtag-

ja) meg tudja tanulni a faktor beadasat. A
profilaxis szinte megoldhatatlan otthoni
kezelés nélkil. Magyarorszagon 1999 6ta
lehetséges a kontrollalt otthoni kezelés.
Ezt mindig képzés el6zi meg, amikor a
betegek és csaladtagjaik megtanuljak, ho-
gyan kell elkésziteni és beadni az injek-
ciot, hogyan kell adminisztralni, mit kell
tenni szovédmény esetén, és hogyan kell
banni a veszélyes hulladékkal. A képzés
keretében tudatositani kell azt is, hogy
stlyos és potencialisan életveszélyes vér-
zés esetén az elsé faktorpétlé adag utan
fel kell keresni a hemofilia-gondoz6 koz-
pontot!

A kontrollalt otthoni kezelés nagy
felel@sséget és relativ onallosagot felté-
telez a beteg és csaladja részérél. Elsaja-
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titdsdban jelentGs szerepe van a Magyar
Hemofilia Egyesiilet rehabilitaciés tabo-
rainak.

Az otthoni kezelés elényei:

— leroviditi a vérzés és a kezelés kozotti
idét,

— megel6zhetSk a sulyos izileti vérzé-
sek,

— ritkdbbak az iskolai és munkahelyi hi-
anyzasok,

—ritkdbban kell a betegnek koérhazba
menni,

—javul a betegek mobilitasa (pl. szaba-
don utazhat),

— pozitiv pszichikai hatas.

Az otthoni kezelés mellett feltétlentl
sziikség van idGszakos orvosi vizsgala-
tokra, és elengedhetetlentil fontos, hogy a
beteg pontosan és lelkiismeretesen vezes-
se a gondozasi napldjat. Az otthoni ke-
zelés csak a modern faktorkészitmények
kifejlesztésével valt lehet6vé. A korszer(
készitmények jol toleralhatok, és otthon
h(itészekrényben vagy — sok készitmény
esetén — akar szobahémérsékleten is ta-
rolhatok. Az otthoni kezelés megteremti
annak feltételét, hogy a beteg a korilmé-
nyekhez képest fliggetlen és normalis hét-
koznapi életet élhessen.

Ez a fuggetlenség azonban nagyfokd
felelosségvallaldssal is jar a beteg illetve
a szul6 részérdl. Alapfeltétele a beteg-
oktatason val6 részvétel. Az oktatas a
hemofilia-kdzpontokban torténik, gya-
korlati és elméleti részbél all, melynek
soran a résztvevék megtanuljak a beteg-
ség tlineteit és az alkalmazhat6 terapiat.
Az elméleti oktatas soran a beteg (és hoz-
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zatartozéja) megtanulja felismerni az izu-
leti és izomvérzéseket, megtanulja, hogy
a kulonbozs vérzéstipusoknal mekkora
adag faktorkoncentratum beadasara van
szlikség, és megismeri a vénas injekcio
beadasanak elméleti alapjait. A gyakorla-
ti oktatas soran sajatitjak el a faktorok biz-
tonsagos feloldasat és beadasat. Az ottho-
ni kezelés kezdetének id6pontja nagyban
flugg az életkortél, mert amig a gyermek
kicsi, technikailag nehezen kivitelezhets
a véna megszlrasa és a faktor beadasa,
tovabba kezdetben a szilé bizonytalan,
nincs meg a készitmény beadasahoz
sziikséges biztonsagérzete.

Py

Profilaxis (megel6z6 kezelés)

A profilaxis célja a vérzések kialakula-
sanak megakadalyozasa. Altalaban si-
lyos hemofilia esetén alkalmazzak, ahol
nagy a spontan vérzések kialakuldsanak
kockéazata. A profilaxis Iényege, hogy a
hemofilias beteg a vérzések megel&zése
érdekében rendszeresen kap véralva-
dasi faktort. Az A-tipusd hemofilianal a
faktorpétlas altalaban hetente harom-
szor, a B-hemofiliandl hetente kétszer
sziikséges. Ezzel a kezelési médszerrel
elérhetd, hogy a stlyos hemofiliasok al-
vadasi faktorszintje az 1% alatti értékrgl
3-4%-ra emelkedjen, s ezen faktorszint
mellett spontan vérzések mar nem ala-
kulnak ki. A profilaxisban részesilé be-
tegeknél csokken a bevérzések szama,
kevesebbet hidnyoznak az iskolabél vagy
a munkabdl, kevesebb idét toltenek kor-
hazban, és gyakorlatilag normalis életet
élhetnek (szocialis integracio). Javul az
életmingségik, csokken a betegségtuda-
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tuk (pszichoszocialis elény), hosszi ta-
von pedig csokkentheték a rehabilitacios
koltségek.

A profilaxis legtébb célja az iziileti vér-
zések és azok karos kovetkezményeinek
a megakadalyozasa. Az iziletek karo-
sodasa csak profilaxis alkalmazasaval
el6zhet6 meg. A profilaxis lehet célzott
vagy rendszeres, és ajanlatos mar 1-2
éves korban elkezdeni, majd hatarozat-
lan ideig folytatni a megfelel6 szakorvosi
ellenérzés mellett.

A kilonbozé vérzések kezelése, a fak-
torpotlas mennyisége és gyakorisaga a
vérzés lokalizaciojatol és jellegétsl, vala-
mint a hemofilia tipusatol és stlyossagatol
flgg. A kezelés id6tartamat elsésorban a

vérzés helye és lefolyasa hatarozza meg.
Eletet veszélyeztets vérzés esetén azon-
nali faktorpétlast kovetéen megfelelé
szakorvosi ellatas sziikséges a hemofilia-
kozpont egyidejl értesitése mellett. A
hemofilidasoknak minden invaziv beavat-
kozas elétt (pl. fogszabalyozas, foghtizas)
faktorpétlasra van sziikségtik.

A faktorkoncentratumok fajtai

Ma mar tilos a hemofiliasokat teljes vér-
rel, friss fagyasztott plazmaval (FFP) vagy
krioprecipitatummal kezelni, kizarélag
faktorkoncentratumokat szabad adni a be-
tegeknek. Enyhe hemofilidban és néhany
mas esetben dezmopresszin (DDAVP) al-
kalmazasa is széba johet.

Magyar Hemofilia Egyesiilet 11



Magyarorszagon jelenleg tobbnyire Gn.
plazmaderivalt — vagyis a véradék plaz-
majabol eldallitott —  készitményeket
hasznalnak, de egyre né a nem plaz-
mabodl, hanem géntechnoldgiai Gton
elsallitott, an. rekombinans készitmé-
nyek elérhetsége is. Az djonnan felfede-
zett hemofiliasok mar csak rekombindns
készitménnyel kezelhet6k. Valamennyi
plazmabdl eléallitott faktorkoncentratum
virusinaktivalt, igy a virusatvitel szem-
pontjabél csaknem 100%-o0s biztonsagot

nyujt.

A faktorkészitményeket a legtobb hemo-
filids jol toleralja. Nagyon ritkdn ép
fel a beadas alatt vagy kozvetlen utana
allergias-anafilaxias reakcié. Az elsé je-
leket altalaban konnyd felismerni, ha a

faktor beaddsa kbzben ezeket a tiineteket
észlelik, a beaddst azonnal meg kell sza-
kitani, és a leheté legrévidebb idén beliil
orvoshoz kell fordulni: ldz, hidegrdzas,
mellkas-szoritds, zsibbadds, hdnyinger,
vérnyomadsesés, szédlilés, borkilités.

2

A faktorpotlas szovédményei

A faktorpotlas  soran  felléps  sdlyos
szovédmény a gatlotestes hemofilia.
llyenkor a hemofilias beteg immunrend-
szere olyan ellenanyagot termel, mely
a beadott alvadasi faktorra reagal és
,hatéstalanitja” azt. Az A-hemofiliaban
szenved6 betegek 15-30%-a termel gat-
[6testet, a B-hemofilids betegeknél a
riziko kisebb, kb. a betegek 1%-aban
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alakul ki gatlotest. A gatlotest (inhibitor)
kialakulasanak a 20. és 100. kezelési
nap kozott van a legnagyobb veszélye
tobbnyire az elsé néhany hoénapban,
ezért rendszeres id6kozonként meg kell
vizsgélni, vajon nem alakult-e ki inhibi-
tor a betegnél. A rendszeres ellenérzé
vizsgéalatokon tal akkor is kell inhibitor-
vizsgélatot végezni, ha azt tapasztaljuk,
hogy a faktorpétlas a korabbinal kevéshé
hatasos, vagy ha ismételt vérzések lép-
nek fel. Mtitétek el6tt szintén célszer( az
inhibitor jelenlétét megvizsgéalni. Azok-
nak a hemofilidsoknak, akiknél inhibitor
alakult ki, gyakrabban kell latogatniuk a
hemofilia-kdzpontot.

A fertézésatvitel, virusfert6zés sorsfordito
volt a hemofiliasok életében. 1985 elétt
nem volt lehetéség a faktorkészitmények
virusinaktivalasara, ezért az akkoriban
kezelt hemofilidsok nagy része hepati-
tis B és C virussal valamint HIV-virussal
fert6z6dott meg. Magyarorszagon a he-
patitis C fert6zés befolyasolja leginkabb a
hemofilidsok életvitelét, életmindségét és
életkilatasait. Kronikus hepatitis fennalla-
sa esetén nagyon fontos a megfeleld élet-
mod - pl. az alkoholfogyasztas kertilése —
és a rendszeres szakorvosi (hepatoldgiai)
felugyelet.

Csaladi élet: egyiitt élni a hemofiliaval

A korszer( faktorpétlasnak és a rehabi-
litacionak koszonhetGen ma mar lénye-
gesen konnyebb és kevesebb korlattal
jar egydtt élni a hemofiliaval. Az ottho-
ni kezelés jelentsen javitotta a betegek
életmindségét, ennek ellenére ahemofilias

csaladok életét még mindig a beteg-
ség hatarozza meg (pl. félelem a silyos
vérzésektbl és azok kovetkezményeitdl).
Célunk, hogy minél jobban sikeriljon a
beteget integralni, vagyis a hemofilias le-
gyen képes normalis éIni életet. Fogadja
el a betegségét, és annak megfelelGen él-
jen teljes életet.

A faktorpétlas a vérzékeny beteg gon-
dozasanak csak kis részét jelenti.
Hemofilids fiat nevelni nagy kihivas a
szul6knek. Meg kell taldlni az egyen-
stlyt az optimélis orvosi ellatashoz kap-
csoloédo elbvigyazatossagi intézkedések
és a lehet6 legnagyobb o6nallésagot biz-
tositd megoldasok kozott. Hagyni kell
a hemofilias fiat agy felnéni mint mads,
egészséges gyermeket! Tamogatni kell,
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hogy elfogadja a betegségét, és ne at-
tol tegye fliggbvé az onértékelését. A
hemofilia egy kis része a személyiségnek,
de nagy lelki terhet jelenthet a hemofilias
fiatal szamara. A mas terileten elért sike-
rek segitenek az onértékelésben. Engedje,
sét segitse, hogy hemofilias gyereke minél
koradbban jatszhasson, baratkozhasson a
vele egykor( tarsaival, s az a legjobb, ha
tajékoztatja gyermeke baratait és szileit
a betegségrél. Nem szabad a hemofilids
gyereknek megkiilbnbéztetett  statuszt
adni. Figyelni kell arra, hogy a hemofilids
fit ne kapjon toébb figyelmet, mint ameny-
nyit egyébként igényel. A testvéreknek
el kell magyarazni, hogy mi a betegség
lényege, sét be kell 6ket vonni akdr az
otthoni kezelésbe is. A krénikusan beteg
gyermek megterheli a partnerkapcsolatot.
Az anya esetlegesen elhanyagolja élettar-
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si kapcsolatat, tal sokat foglalkozik beteg
gyermekével, aggodik érte és félti. Ezek-
nél a csaladoknal fontos, hogy a sziil6k
idénként a gyermekik nélkil is ki tudja-
nak kapcsolédni.

Ovoda, iskola, palyavalasztis

A vérzékenység nincs hatéssal a gyermek
mentélis fejlédésére. A vérzékenységnek
nem szabad befolydsolnia az iskolava-
lasztast. A legnagyobb gond dltalaban
az, hogy az 6vodaban, iskolaban keveset
tudnak a hemofilidrol, és aggodnak ami-
att, hogy vérzékeny gyermeket biztak a
gondjaikra. Ezen megfeleld tajékoztatas-
sal lehet segiteni. Az 6vondket, tandrokat,
osztalytarsakat, munkaadokat fel kell vi-
lagositani a betegség természetérdl, tud-
niuk kell, hogy milyen tevékenység meg-
engedett és milyen nem, tudniuk kell, mit
jelentaz, hogy vérzés, és kit kell értesiteni
baj esetén. Fontos, hogy a tanacsadast a
beteg is igényelje, mert megfelel6 ered-
mény csak a beteg egylttmiikodésével
érhetd el!

Az Oninjekciézas és a tartos profilaxis

lehetévé teszi a hemofiliasok szaméra a

sokkal szabadabb pélyavélasztast. Ke-

vés olyan foglalkozas létezik, mely nem

ajanlott egy hemofilids szamara. Ezek a

kovetkezsk:

—nehéz fizikai megterheléssel jaré6 mun-
ka,

— hosszan tarté allassal vagy a térd terhe-
|ésével jar6 munka,

— ahol fokozott a veszély, hogy a munkat
végz§ személy elesik,

—ahol a sérilés veszélye tilzottan nagy.

Tehatminden olyan foglalkozas megfelels
lehet, amely fizikailag nem tilsagosan
megterhel6. A hemofilias inkabb olyan
palyat valasszon, melyhez szellemi vagy
kreativ teljesitmény szikséges. A jo is-
kolai eredmény sok ajtét nyithat meg a
hemofiliasok elétt, ezért a tanulds és a
nyelvtanulds kiemelked6en fontos az éle-
tikben.

A foglalkozds megvalasztasanak
szempontjai

1. Hemofilias fiatalok esetén kiilono-
sen nagy jelentGsége van a jo iskolai
eredménynek, mivel a hemofilidsok

nem végezhetnek erds fizikai munkat.
Magyarorszagon ajanlott az érettségit

ad6 12 évfolyamos képzés. Fontos a jo
iskolavalasztas — ahol elismert a szak-
mai képzés, vagy ahonnan nagyobb
eséllyel mehetnek fGiskolara, egye-
temre — és a nyelvtanulas.

2. Nagy sériilésveszéllyel jaro, illetve
az izuletekre nagy terhelést jelentd
foglalkozasokat ~ ne  valasszanak
hemofiliasok. Ilyenek pl. a tetéfeds-
acs, ko&mives, asztalos, kovacs,
autoszerel6 szakmak, de példaul az
apoléi szakma sem megfelel6 egy
hemofilidsnak, mert 4polés kozben be-
tegeket kell emelni. Megfelel6ek pl. az
irodai munkak, a szamitégéppel vég-
zett munkak, a mdszerész szakmak.
De ezeknél is figyelembe kell venni,
hogy az egyoldalt terhelés izileti ka-
rosodashoz vezethet.
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3. Cél a magasabb iskolai végzettség
megszerzése, mert a magasabb ké-
pesitéshez kotott  an. ,fehérgallé-
ros” foglalkozasok fizikailag kevésbé
megterhel&k.

4. A palyavalasztasnal nem elhanyagol-
hat6 szempont, hogy az ember 30-40
évet tolt el aktiv munkaval. Ezért olyan
foglalkozast, hivatast kell valasztani,
melyben 6romot talal, sikerélménye
lehet, és nem utolsésorban ©nalléan
meg tud beléle élni. A dontést egyéni-
leg, id6ben megkezdett tobbszori be-
szélgetés utan a fiatal képességeinek
mérlegelésével kell meghozni.

5. A sikeres életpalydhoz elengedhetet-
len a profilaxis elfogadasa, és annak
mar gyermekkortol torténé kovetkeze-
tes alkalmazasa. Az id6ben elkezdett
profilaxis tulajdonképpen feltétele a
késSbbi tartds és sikeres egzisztencia
kialakitasanak.

16 Magyar Hemofilia Egyestilet

Sport

A '70-es évekig a vérzésveszély miatt
mindenfajta fizikai aktivitas tiltott volt a
hemofilidsok szaméra. Ma a korszer( ké-
szitmények és lehet6ségek birtokdban a
sporthoz valé viszony is megvéltozott, a
sport a hemofilidsok kezelésének részévé
valt, mégpedig nemcsak mint fizikai te-
vékenység, hanem mint a testi, szellemi
és szocialis jolétet befolyasold, egyben
javito tényezd.

A hemofilidsok szdmdra elengedhetet-
leniil fontos a sport. A testmozgds se-
git abban, hogy az iziiletek és az izmok
er6sek maradjanak, igy kisebb a vérzések
el6forduldsanak valészindisége. A sport
segit az egészség megbrzésében és az
onbizalom fejlesztésében is. Az, hogy
képes sportolni, azt az érzést jelenti a
hemotfilids szamdra, hogy olyan mint ma-

mofilj;
=29,

My,
o

4
o

sok, s ez pozitiv énértékeléshez vezet, igy
a vérzékeny egyre magabiztosabba valik.
A kilonboz6 sportokban valé részvétel a
sajat testérgl alkotott képet is pozitivan
befolyasolja, tovabba megkonnyiti az
egészségi allapotaval kapcsolatos prob-
|émak feldolgozasat. A sport olyan aktiv
tevékenység a fiatalok és az idGsebbek
szamara is, mely segiti a szellemi kon-
centracié és a koordinacié fejlesztését,
valamint a tarsadalmi integraciot. Szamos
sport biztonsaggal Gzhets, de amennyi-
ben a betegnél egy bizonyos sport vérzé-
seket okoz, masikat kell valasztani, vagy
a vérzés megelGzésére faktorpotlast kell
adni.

Az (szas, a vizi sportok, a tarazés, a ke-
rékparozas, a sifutas, a lovaglas és az
asztalitenisz a hemofilidsok szamara is
ajanlottak, de a sérilés veszélyével jard
sportok, mint pl. a foci, kézilabda, karate,
birko6zas, boksz és a hegyi kerékpérozas
inkabb kertlendsk. Sportolaskor mindig
megfelel§ ruhat és véddfelszerelést kell
viselni.

Utazas

A hemofilidsok alapvetéen mindeniitt
nyaralhatnak, ésszerl azonban olyan
helyre utazniuk, ahol a sziikséges orvosi
ellatas strgbs esetben rendelkezésre all.
Aki biztos akar lenni a dolgaban, az nya-
ralas elétt 1épjen kapcsolatba a helybéli
hemofilia-kdzponttal. A Vlll-as és IX-es
faktor létsziikséglet, ezért elegendd meny-
nyiségben kell rendelkezésre dllnia, ha a
hemotfilids kirdndulni vagy szabadsagra

megy!

Poning 19

Minden készitményt a csomagolasan fel-
tlntetett tarolasi hémérsékleten kell tarol-
ni illetve szallitani, ezért minden esetben
gondoskodni kell a megfelel6 szallitasi
kortilményekrél. Egyes korszerl készit-
mények szobahdmérsékleten is eltartha-
tok akar tobb honapig is.
Ha kilfoldre utazik, a kovetkezd ati ok-
manyokra mindenképpen sztiksége van:
— hemofilias igazolvany (mellette esetleg
a tarsbetegségek leirdsa, alkalmazott
kezelés, gyogyszerek),
— Eurépai Betegbiztositasi Kartya, illetve
érdemes kilon utazési betegbiztositast
is kotni.

Kulfoldi utazas elétt feltétlentl keresse fel
a kezelGorvosat az utazasaval kapcsolatos
teendSk miatt. Repulével torténé utazas
esetén a faktorkészitményeket és az in-
jekcios eszkozoket a mindenkor érvényes
biztonsagi elSirasoknak megfelelGen kell
az uticsomagban elhelyezni.

Gyagyszerek, sériilések, miitétek

A hemofilidsoknak tilos olyan, a vér-
alvadési rendszert gatl6 gyogyszereket
szednitik, melyek a fennallé vérzékeny-
ségliket még tovabb fokozzak. Ezeknek
a gyogyszereknek a listajat ismernie kell
minden hemofiliasnak.

A mads betegségek gyogyitasara adott gyogy-
szeres kezelést minden esetben Gssze kell
hangolni a vérzékenység kezelésével. A
hemofiliasok gondozasi napléja tartalmaz-
za a hemofilidban ellenjavallt gyogyszerek
tételes, név szerinti felsorolasat.
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A hemofiliasok mitéteinek elvégzéséhez
szoros egyuttm(kodés sziikséges a gon-
dozd orvos és a tarsszakmak képviseldi
kozott. Ismerni kell a kiséré gyogyszeres
kezelés hatasat a vérzéscsillapitas folya-
matara, masképp kell a vérzési kockaza-
tot megitélni, és masként kell az optimalis
kezelési terapiat megvalasztani. A szak-
orvosi feliigyelet és faktorvédelem alatt
végzett mdtétek ma mar alig jelentenek
nagyobb kockazatot hemofilidsok esetén,
mint a normdlis véralvadasi betegeknél.

Teenddk tervezett mtéti beavatkozés

esetén:

— el6zetes alvadasi vizsgélat,

— a faktorpotlas miitét elétti megtervezé-
se, megfelel6 mennyiség( faktor bizto-
sitasa,

—a mtétet kovet6 alvadasi vizsgéalatok
és a faktorpotlas megtervezése (meny-
nyiség, idétartam).

Jovokép

Egyénisége, csaladja, szocialis kornye-
zete alakitja a hemofiliasok fejlédését. A
kronikus betegség allando terhet jelent a
csaladok szamara. A hirtelen fellépd vér-
zések megzavarjak a csalad mindennapi
életét, a baratokkal val6 kapcsolattartast.
A megfelelé kezelés hidanya maradando
testi fogyatékossdg veszélyével fenye-
get, ezért hatrdnyosan befolydsolhatja a
betegek személyiségét, a tarsadalomba
valé beilleszkedését. A szociélis beil-
leszkedés elengedhetetlen a személyi-
ség fejlédéséhez, ennek pedig dontd
eleme a nevelés és a felvilagositas. A
hemofiliaval valo egyttélés ma mar lé-
nyegesen kevesebb korlatozassal jar. A
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modern faktorpétlasnak koszonhetéen
a hemofilidsok varhaté élettartama ma
mar csaknem megegyezik az egészsége-
sekével. Az életmindségik is jelentSsen
javult, amihez nagyban hozz4jarult az
otthoni kezelés bevezetése. Mindezek el-
lenére a hemofilias betegek és csaladok
életét még mindig a betegség hatarozza
meg. Minél jobban sikertil a betegséget a
hétkéznapokba integralni, annadl normali-
sabb életet tud élni a beteg. Kbnnyebben
fogadja el a betegségét, és a hemofilia el-
lenére is jo lehet az életminbsége. Minél
korabban probaljak a sziil6k a vérzékeny
beteget beilleszteni a kézosségbe, annal
inkabb segitik a személyiségfejlédését. A
hemotfilids beteget egészséges életmod-
ra kell nevelni, melyhez hozzatartozik
a szlrévizsgalatokon valo részvétel és a
szokdsos véddoltasok beaddsa is. A kor-
nyezet (csalad, haziorvos, 6voda, iskola,
baratok) hidnyos felvilagositasa a gyere-
kek sziikségtelen elszigetel6déséhez ve-
zet. Ha a hemofilias gyerekek tudataban
vannak a sajat betegségiiknek, konnyeb-
ben fogadjak el a kezelés sziikségessé-
gét is. Fontos, hogy egészséges tarsaik
megfelel§ szinti magyarazatot kapjanak
a vérzékenység tlineteirsl, azokrél a
veszélyekr6l, melyeknek a hemofiliasok
ki vannak téve. Vannak dolgok, melyeket
a sziléknek mindenképp meg kell ko-
vetelnitik a hemofilias gyerekiiktél: min-
dig legyen ndla hemofilia-igazolvany, és
mindig vigyen magdval faktort, ha vala-
hovad elmegy.

Hemofilia-kozpontok

Az elmdlt évtizedekben  kifejlesztett
korszerli faktorkészitményekkel hatéko-

nyan lehet potolni a hidanyzé alvadasi
faktort, és ma mar a betegségtél valo féle-
lem is sokkal kisebb, de azért nem szabad
elfelejteni: a hemofilia még ma is életet
veszélyeztets betegség. Ezért nagyon fon-
tos, hogy a hemofilids beteget specialis
hemofilia-kdzpontban gondozzak, ahol
a megfelel§ ellatdas minden szempontbdl
biztositva van.

A hemofilia ritka betegség — Magyaror-
szagon 10 milli6 emberbdl kb. 1000 az
ismert hemofiliasok szama —, ezért diag-
nosztizalasa, a vérzékeny betegek teljes
korG ellatdsa specialis ismereteket igé-
nyel. Magyarorszagon a vérzékeny be-
tegek ellatasa hemofilia-kozpontokban
torténik, ahol a diagnosztika, a faktorel-
latas és a szakorvosi ellatas (akar tobbfé-

le szakma vonatkozasaban is) rendelke-
zésre all. A kozpontok korhazi hattérrel
is rendelkeznek, és a nap 24 ¢rajaban a
betegek rendelkezésére allnak.

A betegség kimenetele, a hemofilias be-
teg jovGje szempontjabdl nagyon fon-
tos, hogy & vagy a sziilei a megfelels
szakemberektdSl kapjanak tanacsot. A
hemofilia-kdzpontokban dolgozé orvo-
sok, névérek, gyogytornaszok valamint
a betegegyestilet onkéntesei sokat segit-
hetnek abban, hogy a vérzékeny beteg
kellGen tajékozott legyen a betegségérdl.

Egy megfelelé elldtisban  részesiilé
hemofilias ma mar kézel hasonlo

mindségl és tartamd éEletet élhet mint ha-
sonlo kord, egészséges tarsai.
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Dr. Jager Rita

Transzfuziolgus, hematolégus, az OVSz Szombathelyi Terileti Vérellatoja-
nak vezet6 féorvosa. 1994-t6l a vérzékeny betegeket gondozé Nyugat-dunan-
tali Régio vezetGje. A Hematoldgiai és Transzfuzioldgiai Tarsasag, a Magyar
Thrombosis és Haemostasis Tarsasag valamint a Magyar Hemofilia Egyes-
let tagja.

Dr. Voros Katalin

Belgydgyasz, transzfuziolégus, az OVSz Gydri Régidjanak igazgatoja, a gydri RVK
vezetGje, regionalis szakfGorvos. 1979 éta dolgozik és vesz részt hemofilidsok
gondozasaban a gyori vérellatéban. A Transzfuziol6giai és Hematolégiai Szakmai
Kollégium, a Hematoldgiai és Transzfuzioldgiai Tarsasag, a Magyar Thrombosis
és Haemostasis Tarsasag és a Magyar Hemofilia Egyestilet tagja.
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A Magyar Hemofilia Egyesiilet a velesziiletett vérzékenységben szenvedd
betegek 1990-ben alapitott orszagos érdekvédelmi kozhaszni tarsadalmi
szervezete, a Hemofilia Vilagszovetség és az Eurépai Hemofilia Konzorci- \
um tagszervezete és hivatalos magyarorszagi képviselgje. 2 7 W 4 S
g o p o] o o &
Egyestletiink hisz éve az orvostarsadalommal egyiittmikodve fejti ki te- WPitya 1990
vékenységét az orszagosan egységes, egyenld esélyeket biztositd, eurdpai
standardoknak megfelel6 magas szinvonalu és biztonsagos faktorellatas és hemofilia-gondozas meg-
teremtése, valamint a betegek, az orvosok és a magyar tarsadalom felvilagositasa és képzése érde-
kében. Egyesliletiinknek fontos szerepe volt a virusinaktivalt véralvadasi faktorkészitmények hazai
bevezetésében, a preventiv kezelés elfogadtatasaban, az otthoni 6nkezelés bevezetésében, és a leg-
biztonsagosabbnak tartott rekombinans készitmények térnyerésében.
1997 6ta szakmai és egyesiileti hireket tartalmazé ingyenes folyéiratot adunk ki Vérzékenyek Lapja
cimmel, tébbnyelv( informaciés honlapot tartunk fenn, tajékoztato fizeteket jelentetiink meg, vala-
mint felvilagosit6 és prevenciés programokban vesziink részt.
1992-t61 ingyenes kéthetes nyari tdbort szerveziink vérzékeny gyerekeknek, mely programban eddig
tobb mint 600-an vettek részt. A Magyar Hemofilia Egyesiilet munkajaban mindenki tarsadalmi mun-
kaban, onkéntesként vesz részt.
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