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Az MHE elndke

Kedves Tagtarsaink, Olvasoink!

Ujrainditott Gjsagunk masodik lapszamét tartja most ke-
zében a kedves Olvaso. Eltelt az els6 olyan esztendd, amely
mar teljes egészében az egyesiilet megujult vezetEségé-
hez kothet6. Nagy 6rommel tolt el, hogy sikeresen meg-
kGzdottiink az atvétel, vagy sokkal inkabb Ujraindulas ne-
hézségeivel. Az elmult egy évben folyamatosan muko-
dott az egyesiilet, megszerveztiik hagyomanyos prog-
ramjainkat, a nyari gyerektabort, gyereknapi rendezvényt,
megjelentettik régi/uj Ujsagunk els§ szamat, atalakitot-
tuk honlapunkat és elinditottunk Uj programokat is. Tagsa-
gunk régodta létez6 kivansaganak eleget téve Gsszel tabort
szerveztiink idGsebb, nehezen mozgd tarsaink szamara.
Tizenkét betegtarsunk toltott el 6t napot kellemes kor-
nyezetben kikapcsolddassal, horgdszassal, varosnézéssel,
kiranduldssal, vizi és szaraz tornaval. Részt vettlink az Eu-
répai Hemofilia Konzorcium (EHC) éves konferenciajan és
kozgydlésén. Ujraépitettiik kapcsolatainkat, és ezeken ke-
resztlil magam is nagyon sok tdmogatast, biztatast kap-
tam a gyogyszergyarak képviselGitél, orvosoktdl, névérektdl,
az egészségligyi kormanyzat munkatarsaitdl, a nemzet-
kozi szervezetek vezetGitSl és munkatarsaitdl, valamint
az egyesilet néhany tagjatdl is. Nagy segitséget jelentett,
hogy barkihez fordultam az egyesiilet, és tagjaink ligyes-
bajos dolgaiban, igazi, emberi segitGkészséget tapasztal-
tam. Ez tavolrdl sem jelenti azt, hogy minden problémat
sikerdlt, vagy sikerilni fog megoldanunk, de kozos erével,
egymas szempontjainak és érdekeinek tiszteletben tartasa-
val mégiscsak megjelent az elGrelépés lehetdsége.

Az informatika vilagaban eltoltott lassan negyven évem
taldn legfontosabb tapasztalata, hogy kell egy jol egyutt-
m(ikodé csapat, és ha ezt sikerl Iétrehozni, minden prob-
Iéma megoldhatdva valik (lasd még ,,Régi id6k focija”
Sandor Pal filmje). Mikor elvallaltam az egyesiilet vezeté-
sét, feltett szandékom, és legfontosabb célom volt, hogy
Iétrehozzak egy olyan csapatot, amellyel egyltt meg tu-
dunk birkdzni a rank vard feladatokkal. Kozel két év
elteltével mar latszik, hogy ebben az dncéltan rohano,
befelé forduld, sokszor k6zombos vilagban is lehetséges
ez. Sikerult megtalalni néhany olyan embert, akik lassan-
lassan csapatként tudnak mikddni. Természetesen egy

hosszU Utnak még csak az elején jarunk, kicsi még ez a
csapat nagyon, gyenge is, sériilékeny is, de az elmult id6-
szakra visszatekintve latszik, hogy mégiscsak m(ikodé-
képes, és eredményeket is produkal. Sok segitségre van
még szikséglink tagjainktdl, tdmogatdnktdl, hogy meg-
erdsodjlink, és igazan hatékonyan tudjunk adni, segiteni
betegtarsainknak. Ezuton is hadd biztassam tagjainkat, csat-
lakozzanak hozzank, segitsék munkankat, hiszen akar egy
oOtlet, egy kis nkéntes munka is sokat szamit, mind-mind
el6reviszi egyesiiletiink tigyét és szamunkra is tovabbi len-
diletet ad.

Hasonldan fontos lenne szamunkra a visszajelzés is tagsa-
gunktdl, hatékonyabba tehetné munkankat, ha eljutna hoz-
zank tagjaink — minden (!) tagunk — véleménye, észrevé-
tele, de problémaja is. Keressenek meg minket elérhetd-
ségeink valamelyikén, mondjak el véleményiket, osszak
meg vellink 6romiket, nehézségeiket, hiszen koz6s ta-
pasztalatainkbol tud épulni az egyesiilet.

Az UjesztenddGben tovabb folytatjuk utunkat, épitjik csa-
patunkat, remélhetéleg a tagsag egyre er6sodd részvé-
telével. Hagyomanyossa valt programjainkat megszer-
vezzik, ismét lesz nydri tabor a gyerekeknek, Uj helyszi-
nen, mivel a zankai tdborhelylink mar oly mértékben le-
romlott, hogy egyre inkdbb balesetveszélyessé valt. A
tavalyi évben kiprobalt és jol bevalt rackevei helyszinen
viszont ebben az évben két alkalommal is - kora nyaron
és kora Gsszel folytatjuk az idésebb, nehezen mozgd tar-
saink szamara szervezett tabort.

Kérjuk, figyeljék Facebook oldalunkat, honlapunkat, hir-
leveleinket, hogy id6ben tudjanak jelentkezni program-
jainkra.

Nagyon sok mddszertani tamogatast kaphatunk az euré-
pai és a vilagszervezettdl is, amit eddig elég kevéssé tud-
tunk csak igénybe venni emberi er6forrasaink sz(ikdssége
miatt. Keressiik azokat az érdekl6dd, angolul kommuni-
kalni tudé fiatalokat is, akik részt tudnak venni a kilfoldi
képzéseken, és egyrészt az egyesiilet életében kamatoz-
tatni tudjak Gjonnan szerzett tudasukat, masrészt a mun-
kaerdpiacon is értékes tuddasra tehetnek ily médon szert.
Egy Ujabb idézettel kivanok mindenkinek j6 egészséget:
A jollétiink novelése szempontjabdl a leghatékonyabb
modszer: segiteni valakinek.” — Pal Feri
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El0sz0 - Prof. Dr. Boda Zoltan a SIPPET
tanulmany eredmeényeit bemutato

Dr. Nemes LdszI6, Orszdgos Haemophilia Kozpont és Haemostasis Szakrendelés, (MH Egészségiigyi

Kdzpont) igazgatd foorvosa

A faktorellatas javulasaval az utébbi évtizedekben a
haemophilia ellatas szamos problémdja megoldddott.
Az Uj nagytisztasagu készitményekkel a nagymdtétek is
kivitelezhet6vé véltak, megindulhatott a kontrollalt ott-
honi kezelés (KOK), és a sulyos haemophilias betegek
egyre nagyobb hanyada részesiilhet folyamatos profi-
laktikus kezelésben. A haemophilia kezelés kulcskérdé-
sévé egyre inkabb a VIII faktor inhibitoros beteg keze-
lése, illetve az inhibitor képz6dés megel6zése valt. A
sulyos, 1% alatti VIII faktor aktivitasu ,, A” haemophilias
betegek akar 30%-at is fenyegetheti az inhibitor kép-
z6dés sulyos szov6dménye, amely azutan nagy terhet
ro a betegre és csaladjara, a haemophilia kbzpontra és
nem utolsésorban a tdrsadalombiztositasra. Nem cso-
da tehat, hogy az inhibitor kialakuldsanak rizikofaktora-
ival intenziv kutatdmunka és szamos klinikai tanulmany
foglalkozik. A nem befolydsolhaté genetikus kockazati
tényez6k mellett mddosithato, ugynevezett kornyezeti
tényezGket is beazonositottak, illetve feltételeznek. A
haemophilias Gjszilott inhibitor kockazatat csokkent-
heti pl.: a koran, az egy éves életkor koril elkezdett rend-
szeres VIII faktor szubsztitucids profilaxis (rendszeres
faktorpdtlas). A rizikot fokozhatja viszont a korai intenziv,
nagydozisu faktorpdtlds major vérzés vagy sebészeti bea-
vatkozas kapcsan.

A sok szamba veendd tényez6 mellett felvetették az
alkalmazott VIII faktor készitmény tipusanak szerepét is
az inhibitor indukcidban. Az elGzetes vizsgalatok a plaz-
maeredet(i és rekombinans koncentratumokat, vala-
mint a rekombinans kategérian belil a Il. és IIl. genera-
ciés termékeket vizsgaltak e tekintetben. A rekombi-
nans és plazmaeredet(i készitmények manapsag mar
hosszu tavu kovetéses vizsgalatokban is kell, hogy bi-
zonyitsak hatasossagukat és biztonsagossagukat. Ha-
sonlé farmatokinetikai (bioldgiai visszanyerhetGség — in

vivo recovery és félélet-id6) tulajdonsagokkal birnak
és hasznalatuk kényelmes, oldhatdsaguk konnyd, szo-
bahémérsékleten stabilak. Az elldtas minden indika-
cidjaban (sziikség szerinti kezelés, profilaxis, m(itéti
megeldzés, immuntolerancia indukcio — ITI) egyarant
hasznalhatéak. Az egyetlen kilonbség az elGallitas
nyersanyagaban van, amely a plazmaeredet( készit-
ményeknél természetesen az emberi vér, mig a rekom-
bindns technikdnal szévettenyészetben, elsésorban
horcsog eredetl sejtvonalak alkalmazasaval allitjak
el a VIII faktort. A nem emberi sejtvonalakban ter-
meltetett VIII faktor molekula oldallanc mddositasai
(pl.: szénhidrat és szulfat oldallancok — glikozilalas,
illetve szulfatalas) kismértékben eltéréek lehetnek.
Ezek a csekély kiilonbségek a hatékonysagban nem
nyilvanulnak meg, de elméletileg felvethet6, hogy a
molekula immunogenitdsat (immunrendszer reagala-
sat kivaltd képesség) és igy az inhibitor képzddés rizi-
kojat megvaltoztathatjak. Korabbi els6sorban vissza-
tekintd (retrospektiv) vizsgalatok eredményei ellent-
mondasosak, igy érthet6en meriilt fel az igény egy elére
eltervezett, véletlenszerl besorolasos (randomizalt)
klinikai tanulmanyra, mely a plazmaeredet(i és rekom-
binans VIII faktor készitményt kapo sulyos haemo-
philidas gyermekek inhibitor képz6dését koveti. Ezért
jelentds tehat a SIPPET vizsgélat. A tovabbiakban Boda
Professzor Ur avatott tolmacsoldsaban kévethetik nyo-
mon e ,,mérfoldkd” vizsgalat eredményeit.

Részben a SIPPET tanulmany tanulsagai alapjan a leg-
frissebb gyermek haemophilids mddszertani ajanlas-
hoz kiegészit6 mddositast javasoltunk. A kordbbi kiza-
rélagos rekombinans ajanlast az Uj beteg készitmény
valasztasakor az orvos — sziil6 részletes felvilagositas
utani kozos dontését javasolja az Uj kiadasu modszer-
tani levél.
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Plazmaeredetl és rekombindans

faktorkoncentratumok hemofilia A-ban*
Meglepd klinikai eredmények a SIPPET tanulmany

Prof. Dr. Boda Zoltan,Debreceni Egyetem, Klinikai Kozpont, Belgydgydszati Klinika, Thrombosis és

Haemostasis Kézpont

Plazmaeredetii és rekombinans
faktorkoncentratumok haemophilia A-ban

Meglepo klinikai eredmények
a SIPPET tanulmany adatai alapjan

'MEDICAL
TRIBUNE

A hemofilia A évezredek 6ta ismert, velesziiletett beteg-

ség, amelyet a Vlll-as faktor (FVIII) velesziiletett hianya
vagy jelent6s deficitje jellemez. Korszer(i kezelésének
legsulyosabb komplikaciéja ma az alloantitestes neutrali-
zal6 inhibitor megjelenése, amely inaktivalja az FVIil-at,
és ezzel jelentGsen fokozza a beteg vérzékenységét. Az
inhibitor a faktorpotld kezelést is lehetetlenné teszi.

Az alloantitestek gyakorisaga hemofilia A-ban 20-35%, he-
mofilia B-ben 3-5%. ElsGsorban kordbban nem kezelt gyer-
mekekben (PUP: previously untreated patients), az elsé huisz
kezelés soran jelenhet meg az inhibitor. Az inhibitorképz6dés,
az ellene folytatott gydgyszeres kiizdelem a hemofilia gyo-
gyitasanak egyik legintenzivebben kutatott terilete.

A hemofilias betegekben az alloantitestes inhibitor kialaku-
lasanak szamos rizikdfaktora ismert. A beteg részérél az inhi-
bitorképzédés oldalan hat a hemofilia stlyossaga (FVIII
<1-2%), az FVIII mutdcidinak tipusa, az immunrendszert
szabalyozd gének polimorfizmusa, a pozitiv csaladi anam-
nézis, valamint az afrikai szarmazas. Fokozhatja az inhibi-
torképz6dést a beteg fertézéses megbetegedése, mlitéte,
nagyobb vérzései, immunizacidja. Befolyasolja az inhibitor-
képz&dést a beteg kezelése is: a faktorkoncentratum tipusa,
az alkalmazott terdpias modszer (korai vagy késGi profi-
laxis), a terapia intenzitdsa, gyakorisaga (profilaxis vagy
,igény szerinti” kezelés), az alkalmazott ddzisok nagysaga,
a terapia kezdete.

A plazmabdl szarmazo és
a rekombinans FVIlI-koncentratumok
kiilonbségei

A faktorkoncentratumok kétféle modon késziilhetnek:
a plazma eredetl FVIlI-koncentratumokat (pdFVIliI)
emberi vérplazmabdl készitik, mig a rekombinans FVIII-
koncentratumokat (rFVIII) eml@ssejt-vonalakban allitjak
el6. Ebbdl fakaddan tulajdonsagaikban kiilénbségek mu-
tatkoznak:

1. Az rFVIll-koncentratumok esetén a VIII faktor fehérje
el@allitasa utdn modositdsok lehetnek.

2. A pdFVllI-koncentratumok nagy mennyiségben tartal-
maznak von Willebrand-faktort (VWF). A vVWF driasmole-
kula, amely védi az FVIIl-at az immunrendszerrel szem-
ben és ezzel gatolhatja az inhibitorképzédést.

3. A pdFVlll-koncentratumok immunrendszert gatlé em-
beri fehérjéket is tartalmaznak, amelyeknek pontos
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szerepe az inhibitor képzddésben, illetve annak gatlasa-
ban még nem minden részletében tisztazott.

A SIPPET tanulmany tervezése,
a bevalasztas kritériumai

A SIPPET (Survey of Inhibitors in Plasma-Product Exposed
Toddlers) klinikai tanulmanyba 2010. januar és 2014. de-
cember k6zott 303 beteget valasztottak be, 14 orszag 61
vizsgalohelyérdl (1). A vizsgaldhelyek foldrajzi megoszlasa:
14 USA, 12 Eurdpa, 11 Kozép- és Dél-Amerika, 6 Afrika, 8
Kozel-Kelet és 10 India. A kiindulasnak tekinthetd 303 beteg
foldrajzi megoszlasa a kdvetkezdk szerint alakult: 22 beteg
USA-beli, 19 eurdpai, 28 kdzép- és dél-amerikai, 92 afrikai,
45 kozel-keleti és 97 indiai volt. A bevalasztds kritériuma
volt a 6 évesnél fiatalabb életkor és a sulyos hemofilia A
(FVIII<1%). A bevalasztott betegek korabban FVIII kezelés-
ben nem részesilhettek, illetve kevesebb, mint 6t alka-
lommal kaphattak vérkészitményt (vorosvértest- vagy
thrombocytakoncentratum, friss fagyasztott plazma vagy
krioprecipitatum). Az FVIll-ellenes inhibitor negativitdsa szin-
tén feltétele volt a bevélasztasnak, amit egy kbzponti labo-
ratorium ellenérzott. A fentiek alapjan a SIPPET tanul-
many multinacionalis, tdbbkozpontu, véletlenszer(sitett,
nyilt klinikai vizsgalat.

A faktorkoncentratumok az FDA, illetve az EMA &ltal elfo-
gadott pdFVIll- vagy rFVIlI-koncentratumok voltak. Minden
orszag egy-egy pdFVIll-, illetve rFVIll-koncentratumot
hasznalhatott. Az alabbi készitményeket alkalmaztak:
1. rFVIll-koncentratumok: Recombinate (Baxalta), Kogenate
FS (Bayer AG), Advate (Baxalta), Refacto AF (Pfizer). 2.
pdFVIIl: Alphanate és Fahndi (Grifols), Emoclot (Kedrion
Biopharma), Factane (LFB). A rFVIII készitmények nem tar-
talmaztak vVWF-t, a pdFVlll-koncentratumok koézil vala-
mennyi tartalmazott vVWF-t.

A betegek 1:1 ardnyban véletlenszerten kaptak pdFVIII-
vagy rFVIll-koncentratumot. A betegeket 50 expozicids
napig vagy 3 évig kovették, vagy addig, amig inhibitor
alakult ki bennik. Amennyiben inhibitor képz6dott egy
betegben, tovabbi 6 hdonapig kovették.

A SIPPET klinikai vizsgalat elsédleges befejez6dési pontja a
semlegesit6 antitest megjelenése (inhibitorképzddés) volt.
Kis titer(inek (anyagmennyiség(i) tekintették a képz4dott in-
hibitort 0,4-5,0 BE (Bethesda Egység, az inhibitor mér&sza-
ma) kozott, nagy titer(inek >5 BE esetén. Atmeneti volt az
inhibitor akkor, ha 6 hdnapon belll immuntolerancia-induk-
cios (ITI) kezelés nélkdl elt(int a keringésbdl. ,On demand”

A SIPPET TANULMANYBAN RESZTVEVO
ORSZAGOK FOLDRAJZI ELOSZLASA

61 RESZTVEVO KEZELESI KOZPONT

kezelés esetén minden 3-4 faktorkoncentratum addasat ko-
vetGen vizsgaltak az inhibitortitert az elsé 20 infuzidig, azt
koévet6en minden 10 kezelés utan. Profilaktikus kezelésben
részesil6 betegek esetén 2 hetente tortént inhibitorszdrés,
amennyiben a teszt pozitiv lett, 2x kételez6en megismétel-
ték. Az inhibitorsz(irést és az FVIII gén mutacids analizisét
kodzponti laboratdériumban végezték.

A SIPPET tanulmany eredményei

Az elsédlegesen vizsgalt 303 beteghdl végiil 264 beteget
osztottak szét véletlenszerlen. Tovabbi 13 beteget ki-
I6nb6z6 okok miatt kizartak a vizsgdlatbdl, igy a végsé
eredmények 251 beteg adatain alapulnak. A 251 beteg
kozal 126 rFVIII-t, mig 125 pdFVIll-koncentratumot ka-
pott. A m(itétek szdma és a kezelés intenzitasa szigni-
fikdnsan nem kilénb6zo6tt a két betegecsoport kozott.
Osszesen 76 betegben észleltek inhibitorképzédést, ebbél
50 betegben nagy titer( inhibitor képz6dott. Az 6sszes
inhibitor el6fordulasa 35,4% volt, ebbdl a nagy titerd inhi-
bitor a betegek 23,3%-aban képz&dott.

Valamennyi inhibitor a 39. kezelés el6tt alakult ki, a nagy
titer( inhibitorok a 34. expozicids nap el6tt keletkeztek.
Nem taldltak 6sszefliggést az inhibitorképz6dés, tovabba
a betegek életkora, csaladi anamnézise, rasszbeli vagy etni-
kai hovatartozasa, illetve az esetlegesen korabban kis szam-
ban vérkészitményeket mar kapd betegek kozott.

A pdFVIil-koncentratumot kapd 125 beteg kozil 29 beteg-
ben keletkezett inhibitor (23,2%), ebb&l 20 betegben (16,0%)
nagy titer(i inhibitorképzddést figyeltek meg. A 126 rFVIlI-
koncentratummal kezeltek kozll 47 betegben (37,3%)
észleltek inhibitort, ebb&l 30 betegben (23,8%) nagy titer(
inhibitor képzddott. Az inhibitorképzddés Gsszesitett el 5-
forduldsa 26,8% volt a pdFVIIl készitményt kapdkban és
44,5% a rFVIIl készitménnyel kezeltekben. A Cox-féle reg-
resszids analizist alkalmazva az inhibitorképzédés 87%-kal
bizonyult magasabbnak rFVIIl készitmény alkalmazasa esetén.



A betegek 73%-dban az inhibitor tartésnak bizonyult és
ezek kozul 89%-ban nagy titer( inhibitor képz6dott.

A SIPPET tanulmany eredményeit réviden 6sszefoglalva azt
mondhatjuk, hogy a VWF tartalmu pdFVIIl-készitményeket
kapd betegekben az inhibitorképzddés kozel kétszer alacso-
nyabb, mint az rFVIIl készitménnyel kezeltekben.

Az eredmények értékelése

A SIPPET klinikai tanulmanyban 251, kordbban nem kezelt
vagy minimalisan kezelt, sulyos hemofilia A-ban szenvedd
gyermek randomizalt (véletlenszerl besorolasos), kont-
rollalt vizsgalatat végezték el. Az inhibitorképzddés szem-
pontjabdl 6sszehasonlitottak a vWF-tartalma pdFVIlI-
koncentratumokat az rFVIIl készitményekkel. A pdFVIII-
koncentratumot kapd betegekben kevesebb neutralizald
alloantitestes (antitestek, amelyek idegen, de sajat fajon beliili
antigénnel szemben termelGdnek) inhibitor képz6dott, mint
az rFVIIl készitményekkel kezeltekben.

Az egyik korabbi, nagyszamu beteget (>500) magaban
foglald klinikai tanulmanyban (RODIN tanulmany) a re-
kombinans faktor- koncentratumok koziil a 2. generacids
Kogenate FS alkalmazdsa esetén 60%-kal nagyobb szamban
észleltek inhibitorképz&dést, mint az egyéb rekombindns
készitmények hasznalata soran (2).

Ugyanakkor az rFVIII, illetve pdFVIlI-koncentratumok egyiit-
tes értékelése soran a RODIN vizsgalatban nem talaltak
kilonbséget a pdFVIIl-koncentratumok, illetve az rFVII készit-
mények kézott az inhibitorképz&dés szempontjabdl. A
kordbbi RODIN tanulmany eredményei tehat ellentmon-
danak a SIPPET vizsgalatban tapasztaltaknak. A korabbi klinikai
tanulmanyok kozétt taldlunk olyanokat, amelyekben nem
tapasztaltak kiilonbséget a pdFVIII, illetve az rFVIIl-koncentra-
tumok kozott az inhibitorképzédés szempontjabdl (3, 4), és
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emlithetd olyan klinikai vizsgélat is, ahol az rFVIll-koncentra-
tummal kezeltek kérében nagyobb aranyban észleltek inhi-
bitorképz6dést (5).

Nemzetkozi kitekintésben a sulyos hemofilia A-val sziile-
tettek kb. 25%-a részesiil megfelel§ faktorpotld kezelésben.
A vilag hemofilids betegeinek 75%-a semmiféle szubsztitu-
cids kezelést nem kap (gondoljunk a fejl6dé vilag orszagaiban
él6 nagyszamu hemofilidsra). Sziikség van tehat mind a
pdFVIIl- mind az rFVIll-készitményekre ahhoz, hogy a
sulyos hemofilias betegek ellatasa javulhasson. A rFVIlI-
koncentratumok elénye a nagyobb biztonsagossag, a kéro-
kozdk teljes kizdrasa révén. A pdFVIll- koncentratumok 6
elénye az alacsonyabb immunogenitas (immunrendszer rea-
galdsat kivaltd képesség) lehet. Nyilvanvalo, hogy tisztan
pdFVIll-koncentratumok el@allitasaval nem lehetséges
a sulyos hemofilids betegek ellatasa vilagszerte (nem all
rendelkezésre megfelel6 mennyiségli plazma). Ma mar
az is teljesen egyértelm(, hogy a sulyos hemofilids be-
tegek korszerl kezelése csakis a profilaxis lehet. Nem
mindegy azonban, hogy a betegeknek hetente hanyszor
kell a faktorkoncentratumot intravénds injekcio forma-
jaban alkalmazniuk. Napjainkban a heti haromszori ke-
zelés tekinthet6 a leginkdbb elterjedtnek, azonban eré-
teljes klinikai kutatasok folynak a tartés (,,long-acting”)
faktorkoncentratumok kifejlesztése iranyaban. A ,long-
acting” készitmények azonban kivétel nélkil rekom-
bindans DNS-technoldgian alapulnak.

A SIPPET vizsgdlat klinikai eredményei Uj megvilagitasba
helyezik a sulyos hemofilia A-ban szenvedd, korabban
nem kezelt gyermekek profilaktikus terdpiajat. Tovabbi
vizsgalatok sziikségesek a sulyos hemofilids gyermekek
immunogenitdsardl és az optimalis kezelési stratégiarol.
A SIPPET tanulmany eredményei alapjan megkérddjelez-
hetd az rFVIll-koncentratumok kizérélagos alkalmazasa
korabban nem kezelt gyermekek korében.
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Engl J Med 2016,;374:2054-64.
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2007;109(11):4693-7. Epub 2007 Jan 11.
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Rev Oncol Hematol. 2012;81(1):82-93. doi: 10.1016/j.critrevonc.2011.01.002. Epub 2011 Jan 31.
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* Eredeti vdltozata megjelent a Medical Tribune XIV. évfolyam 7.szadmdban.
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Szerkesztd kiegészitése:

Az inhibitor képzddés el6fordulasa Magyarorszagon
sulyos A haemophilias (korabban még nem kezelt - PUP)
kisgyermekekben korai kis dézisu profilaxis mellett

Kardos Méria!, Marosi Aniké2, Hunyadi Katalin3, Jager Rita®, Marian
Erzsébet>, Németh I1diké6, Szegedi Istvan?, Vérds Katalin8, Bartyik
Katalin , Bors Andras'C, Tordai Attilall

Mohécsi Kérhazl, Heim Pal Gyermekkérhaz Budapest?, Velkey
Laszl6 Gyermek Egészségiigyi Kozpont Miskolc3, OVSZ Szombat -
hely4, Jésa A Kérhaz Nyiregyhaza®, OVSZ Kaposvar®, Debreceni
Egyetem GyermekklinikaZ, OVSZ Gy6r8, Szegedi Tudomany Egye-
tem AOK Gyermekgydgyaszati Klinika®, OVSZ Molekuléris Diag-
nosztikai Laboratérium10, Semmelweis Egyetem Kérélettani Intézet 11

Az inhibitor képz&dés napjainkban a haemophilia ellatas egyik leg-
nagyobb problémdja.

Komplex, multifaktoridlis immunvalasz eredményeként kora kis-
gyermekkorban alakul ki, dltaldban mar néhany faktorpotlast kove-
t6en. Fokozott kockazatot jelent az elsé 50 expozicids nap (ED).

A német gyermekgydgyaszok altal kidolgozott ,,Bréma-Miinchen”
protokoll eredményesnek tlinik a megel&zésben. A kezelés Iénye-
ge FVIlI-al szembeni tolerancia kialakitasa a ,,danger signal hata-
sok” egyidejli kivédésével.

A vizsgalt beteganyag

2009-2016 kozott - a fenti protokoll szerint - kilenc magyarorsza-
gi haemophilia kdzpontban 38 korabban még nem kezelt sulyos A
haemophilids kisgyermeket kezeltiink, akik 2008. majusa és
2014. szeptembere kozott sziilettek. A rendszeres profilaxis atla-
gosan 11 honapos korban 25 NE/ttkg rFVIII addsaval kezdddott,
hetente egy alkalommal, mindig a hét azonos napjan, periférias
vénaba. Az immunoldgiai ,danger signal” hatasokat (nagy dozisu,

vagy elhizddé FVIII potlds vérzés/fertézés, laz esetében, korai élet-
korban torténd mlitét, faktorvédelemben toérténd i.m. védboltas)
és kezelés megszakitdsat kerultuk.

Vérzéses tendencia esetében els6ként a heti ddzis gyakorisagat
modositottuk. Eredménytelenség esetében ddzisemelés tortént.
Az 50. ED utadn rendszeres heti haromszori iziiletvédé profilaxisra
tértunk at.

Eredmények:

A 38 stilyos A haemophilias kisgyermek koziil 33 esetében nem
alakult ki inhibitor. K6ziilik 32 beteg kezelése t6bb mint 100 ED
feletti, és valamennyien mar rendszeres heti haromszori primér
profilaxisban (iziiletvédd) részesiilnek Egy kisgyermek kezelése
inhibitor kialakulas nélkiil az 25 — 50 ED kozétt tart. Osszességében:
a betegek donté tobbsége tuljutott az inhibitor képzédés
szempontjabdl kockazatot jelent6 50 expozicids napon.

Inhibitor 6t betegben alakult ki, ez 13,1%-os inhibitor gyakorisa-
got jelent! Harom esetben vérzéshez kothet6 ,danger signal”
hatas feltételezhet8, mig a két betegben a rendszeres inhibitor
sz(irés igazolta az inhibitor megjelenését kimutathato ,danger
signal” hatas nélkul. Immuntolerancia indukcié mind az 6t beteg-
ben eredményes volt. Az eredmények a 2017. 01. 20.-i allast tukrozik.

Osszefoglalas:

A magyarorszagi eredmények azt jelzik, hogy kizarélagosan re-
combinalt FVIII készitmény adasa mellett az elsé 50 ED alatti
rendszeres kisdozisu, vérzés fliggvényében moddositott faktorpot-
|ds az immunoldgiai ,danger signal” hatasok kivédése mellett cs6k-
kenti az inhibitor képz6dés kockazatat. A hazai 13,1%-os inhibi-
tor el6fordulas alacsonyabb a SIPPET vizsgalat plazma eredetii
FVIII kezelést kapd csoportjdban észlelt 26,8%-0s inhibitor elSfor-
duldsnal.

*Megjegyzés: Dr. Kardos Mdria (Mohdcsi Kérhdz): az eredmények
kozlésre el6készitve.

Inhibitor képz6dés , A" hemofilias fitgyerekeknél a SIPPET vizsgalat végén
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(MH Egészségiigyi Kozpont)
igazgato foorvos

Uj id6k kovetkeznek a hemofilia profilaxis médszeré-
ben az un. személyre szabott profilaxis alkalmazasa-
nak formajaban, amelynek célja a pontosabban meg-
josolhaté hatékonysagu terapia kialakitasa. Dr. Nemes
Laszl6 (Orszagos Haemophilia K6zpont és Haemostasis
Szakrendelés, (MH Egészségligyi K6zpont) igazgato f6-
orvos alabbi irasa teljes terjedelmében a Vérted ujsag
(szerk.: a Baxalta/Shire sajat szakmai kiadvanya) 8. sza-
maban jelent meg.

A hemofilids betegek kezelése elvben egyszerd, hiszen
egy jol korilhatarolt hianybetegségrdl van sz, igy a te-
rapiahoz elegendd a hidnyzé véralvadasi faktor megfe-
lel6 mennyiségben és gyakorisagban térténd poétlasa. A
sulyos, 1% VIl faktor (VIIIF) szinttel rendelkezé, illetve
az 1-2 %-os faktoraktivitasu, de gyakori vérzéses tiine-
teket mutato ,,A” hemofilias betegek elfogadott stan-
dard kezelési mddja a profilaxis, a VIIIF rendszeres id6-
ko6zonként torténd poétlasa, azaz a VIIIF szintet a vérben
ismételt adagolassal folyamatosan 1% felett tartjuk, va-
gyis a sulyosbdl kozépsulyosba forditjuk a hemofilia ti-
pusat.' A legjobb eredmény elérése érdekében ezt kis-
gyermekkorban, elsGdleges profilaxis formdjaban, lehe-
t6leg még az elsG izileti vérzést megelGzGen, a két éves
életkor elérése el6tt javasolt elkezdeni. A masodlagos
profilaxis a masodik, illetve tébb, nagyiziiletet érintd vér-
zést vagy a masodik életév betoltését kbvetGen megkez-
dett rendszeres, folyamatos faktorpotld kezelés, amikor
még fizikalis vizsgalattal és/vagy képalkotd eljarasokkal
dokumentalt izlleti betegség nem mutathaté ki. Har-
madlagos profilaxis alatt pedig azt értjik, amikor a be-
teg mar fizikalis vizsgélattal és/vagy képalkotd eljara-
sokkal dokumentalt izileti kdarosodast kbvetden kezdi a
rendszeres, profilaktikus faktorpotldst. Ez utébbi elsé-
sorban a felnéttekre vonatkozik, és fontos hangsulyozni,
hogy ebben az allapotban is nagy jelentdség(i a folya-
matos faktorpotlds az izileti statusz romlasanak megal-
litasaban. llyenkor is elérhet6 cél az éves vérzésgyako-
risag mérséklése, az életet és végtagot veszélyeztet§
vérzések (kozponti idegrendszeri, gyomor-bélrendszeri,
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Személyre szabott hemofilia profilaxis

Dr. Nemes LaszI6 (Orszagos Haemophilia Kozpont és Haemostasis Szakrendelés,

has(ri) megel&zése, a célizliletek konszolidalasa, a reha-
bilitacié és fizikoterapia lehet6vé tétele, a kés6bbi nagy
ortopédiai mtétek elkeriilése, és végs6 soron az élet-
mindség javitasa.

A jelenlegi altalanos gyakorlat jellemzGen az, hogy test-
témeg alapjan kalkuldljuk a szlikséges beadandd faktor-
mennyiséget, ilyenkor az egyszeri dozis 25-40 NE/ttkg.
,A” tipust hemofiliaban profilaxis esetén a beadds gya-
korisaga gyermekkorban masnaponta vagy hetente 3x-i
lehet, illetve felnGtteknél szélesebb skalan mozog, dlta-
ldban 1-3 alkalom hetente.

Bevett gyakorlat, hogy heti haromszori alkalmazas ese-
tén a betegek a készitményt hétfén, szerdan és pén-
teken kapjak, illetve adjak maguknak. Ebben az esetben
a péntektdl hétfSig eltelt id6szakban nagyobb az esélye
a spontdn attoréses illetve traumas vérzések megje-
lenésének, mivel ekkor a beteg hosszabb id6t tolt el ala-
csony, 1% kordli, esetenként 1 % alatti VIII faktor akti-
vitas mellett. Ilyen esetben alternativaként mérlegelen-
dé, hogy vagy a pénteki dozist jelent6sen megemelik,
vagy pedig szombaton vagy vasarnap egy kisebb extra
dozist adnak, f6ként abban az esetben, ha a hétvégén
aktiv tevékenység, sportolds is szerepet kap az életmad-
ban. Masik lehetdség a masnaponkénti adagolas, ez vi-
szont nagyobb odafigyelést és egylttm(ikodést feltéte-
lez a beteg részérdl.

Ez a fajta standard, testtémeg-alapu profilaktikus tera-
pia kell6en hatékonynak bizonyult, mivel azonban sem a
VIIIF csucskoncentracid, sem a VIIIF felezési id6 nem
aranyos a testtomeggel, viszont betegenként eltéré le-
het, a faktorpoétlas soran kialakuld volgykoncentracié (azaz
a kovetkez6 faktorbeadast megel6z6en mért legalacso-
nyabb VIIF aktivitas) a betegek kdzott jelent8s kilonb-
ségeket mutathat. Rdadasul a testtomeg alapu doziro-
zas nem rugalmas, hiszen nem veszi figyelembe az adott
beteg sajatos szempontjait, mint a fizikai aktivitas, az
életkor, az elinditott profilaxis els6dleges, masodlagos
vagy harmadlagos jellege.
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Amennyiben tehat a betegnél a testtomeg alapjan dozi-
rozott megel6z4 terapia mellett tovabbra is jelentkeznek
spontan izileti vérzések, a korabban beallitott dozis és/vagy
gyakorisag emelhet6 addig, amig a vérzés gyakorisaga,
az éves vérzésszam, és ezen belll az éves izuleti vérzés
gyakorisaga elfogadhatd szintre nem csoékken. Itt azon-
ban mar felvetddik az a kérdés is, hogy mennyi a tole-
ralhatd éves izlleti vérzésszam, és sziikséges-e meg-
varni a vérzések jelentkezését ahhoz, hogy a lehet6 leg-
jobb terapias bedllitast , kititraljuk”.

A profilaktikus terdpia célja sokaig az lehetett, hogy csok-
kentslik a faktorpétlassal a megel6zhet6 vérzések sza-
mat, igy az iztileti vérzések szamat is, csokkentve a hemo-
filids artropatia, az izlileti deformitasok, mozgaskorlato-
zottsag kialakuldsanak esélyét, az életminGség romlasat.
Természetesen az életet, illetve végtagot veszélyeztetd vér-
zések is kikuszobolhetSk a megfelel6 faktorszintet biz-
tositd folyamatos faktorpotld (szubsztiticios) terdpiaval.

Napjainkban azonban az orvoslds szemléleti valtozasa-
nak lehetiink tanui, az empirikus orvoslas felél a preci-
zids, a megjosolhatd hatékonysagu, eredmény-kdzpontu
szemlélet felé tolddik a terapias megkozelités, melynek
célja egyre inkdbb a betegek személyre szabott terapia-
ja. Ezen elv szerint ugyanaz a terdpias séma nem egy-
forman megfelelS, nem egyforman alkalmazandé min-
den egyes betegre, tehat a betegek kozotti kiilonbséget
a terapia beallitasakor figyelembe lehet és kell venni.

Ma mar a profilaktikus terdpia célja tehat nem pusztan
a vérzések szamanak csdkkentése, hanem az Gjabb klini-
kai vizsgalatok altal igazolhatdan elérhetévé valé nulla
vagy ahhoz kozelit6 vérzésszam, azaz a ,,vérzésmentes-
ség” elérése. A sulyos hemofilias betegeknél a vérzések
kb. 80 %-a mozgasszerveket érint6 vérzés. A hemofilids
artropdtia az ismétl6dé izlleti vérzés gyakori és sulyos
kovetkezménye, mely fajdalmat, deformitast, mozgas-
korlatozottsagot eredményez. Az iziileti vérzések 70-80
%-a a térd, boka illetve konyok iztletben jelentkezik.> Az
utdbbi évek vizsgdlatai azt igazoltak, hogy mar egyazon
izliletben bekovetkezd néhdny vérzés is — 6sszességében
2-3 bevérzés — visszafordithatatlan, progressziv struk-
turdlis véltozasokat indithat el. Bar a betegek egyéni
érzékenysége eltéré lehet, MR vizsgalattal egyértelmd
Osszefliggést igazoltak az izlileti vérzésszam és az artro-
patia kialakuldsa kozott. Ugyan még vitatott kérdés, de
feltételezhet6en a klinikai tinetekkel nem jaré mikro-
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vérzések is ugyanilyen modon artropatiahoz vezethetnek.
Mivel a betegek egyéni érzékenysége el6re nem josol-
haté meg, ezért az artropdtia kialakuldasanak elkerilése
érdekében minden egyes — akar klinikai tineteket nem
okoz6 - izlleti vérzés megelGzése egyarant fontos.

A személyre szabott profilaktikus terdpia beallitasakor a
betegeknél tobb kiilonb6z6 szempontot kell figyelembe
venni. Ezek kozll kiemelendd a betegség genetikai hattere,
az életkor, a testsuly, a vérzéses mintazat (fenotipus), az
egyéni farmakokinetikai (szerk.: a gyogyszertan azon szak-
dga, amely az él6 szervezetekbe bejutatott gydgyszerek
szervezeten beliili sorsat vizsgdlja, réviditése: PK) paramé-
terek, az iziiletek allapota, a fizikai aktivitas, az életmdd
és nem utolsésorban a vénas hozzaférhetdség, valamint
a beteg terapias egylittm{kddése (compliance).

A személyre szabott dozirozds szemléletes gorbéjén Iat-
hato értékek az alabbiakat jelentik.

A csucskoncentraciot (Cmax) a faktorbeadast kovetSen
15-30 perc kozott mérjik, tapasztalatok szerint ezen id6-
szakban éri el a VIIIF a legmagasabb koncentraciét a vér-
ben. Az aktiv életvitel, fizikai munka vagy sporttevé-
kenység magasabb csucs-faktorkoncentraciét igényel.
A betegek kozott e tekintetben jelentds eltérések lehetnek.

A volgykoncentracié alatt a kovetkezd faktorbeadast
megel6z6en mért legalacsonyabb VIIIF aktivitast értjik.
Minél tobb id6t tolt el a beteg 1%-o0s VIIIF aktivitas alatt,
annal nagyobb a valdszinlsége annak, hogy az attoré-
ses vérzések szama emelkedik. Ez azt is jelenti, hogy a
klasszikus 1%-os cél volgykoncentracid szub-optimadlis,
vagyis nem minden betegnél elegendé6 ahhoz, hogy tel-
jes mértékben kivédje a spontan jelentkezé izileti vér-
zéseket, ehhez magasabb faktorszint fenntartasa szlik-
séges. Ne felejtsik el, hogy a nem hemofilids, egészséges
emberek faktoraktivitasa allandéan 70% felett van.

Természetesen nyilvan vannak olyan meghatarozé té-
nyezdk (vénas hozzaférés, koltség, stb.), amik gatat szab-
nak annak, hogy az egészségesekhez hasonld faktor-
szint értékeket tudjunk biztositani, igy ma leginkabb az
a kérdés, hogy mekkora az a minimalisan fenntartando
VIIIF szint, ami mar kielégité védelmet biztosit a bete-
geknek, mérlegelve a kivanatos és a gyakorlatban elér-
hetd célok egyensulyat. Hogy mekkora az a vélgykoncent-
racié, ami ala ne sillyedjen a VIIIF szint, az betegenként
is kilonboz6 lehet, és igy egyéni mérlegelést igényel.



Vannak enyhe fenotipusu betegek, akiknél alacsonyabb
faktorszint mellett sem jelentkeznek gyakori spontan
vérzések, és ennek az ellenkezéje is el6fordul. Céliziilet-
rél, akkor beszéliink, ha egy 6 hdnapos periddus alatt
ugyanazon izlletben legaldbb 3 bevérzés jelentkezik. A
céliziiletek hajlamosabbak a visszatérg, spontan bevér-
zésekre. Ekkor is javasolt tehat a magasabb volgyérték
biztositasa, csakugy, mint a fizikailag aktivabb betegek
esetében vagy a rehabilitacié id6szakaban, életveszélyes
vérzések vagy nagy ortopédsebészeti beavatkozasok utan.
Egyre tobb szakérts véleménye szerint ilyen esetekben
és gyermekekben a 3% korili volgyérték redlis cél lehet.

A VIIIF felezési id6 az az idGtartam, ami alatt a VIIIF aktivi-
tas felez6dik. Ez egy adott betegnél az életkor fliggvé-
nyében is valtozik. Gyermekkorban rovidebb, majd az
életkor elére haladtaval, felnSttkorban hosszabba valik,
de az egyes betegek kozott is jelent8s kiilonbségek van-
nak e tekintetben. Collins vizsgalatai alapjan ugyanak-
kora ddzisban (30 NE/kg) adott VIII faktor a rovid fele-
zési idejl betegnél (8,8 d6ra) 51 ora alatt, a hosszunal
(15,4 6ra) 110 dra alatt éri el az 1%-os vérszintet, vagyis
a két, még normadlis hatareset kozott jelentds kilonbség,
59 6ra, tehdt majdnem 2,5 nap van.’ Ennek alapjan kal-
kulalhato, és jelentds a kilonbség a két beteg kozott
abban a tekintetben, hogy mikor kell a kovetkezé adag
VIII faktort beadni ahhoz, hogy az aktivitas ne siillyed-
jen az adott betegnél 1% ala.

A gorbe alatti teriilet is fontos informacio, hiszen nem
mindegy, hogy a betegek mennyi id6t, hetente hany érat
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toltenek el relative magasabb vagy éppen ellenkezéleg,
alacsonyabb faktorszinteken. A fizikai aktivitast, spor-
tot, terhelést csak a magasabb VIIIF koncentracié teszi
biztonsagossa, a spontan izlileti bevérzések kivédéséhez
elegend§ alacsonyabb faktorszint is, példaul Gl6 életmo-
dot folytatd betegnél.

Megjegyzendd, hogy a jovGben elérhetévé vald, hosszabb
felezési idejli faktorkészitmények esetében is természet-
szer(ileg indokolt lesz a terapia bedllitasakor a farmako-
kinetikai paraméterek vizsgdlata az egyes betegeknél.
A farmakokinetikai paraméterek vizsgalatat célszerd fak-
torvaltaskor is megismételni, mivel ez egy adott betegben
is kilonbozhet a kiilonbdz6 faktorkészitmények alkal-
mazasa mellett.

A személyre szabott terapia szemlélete természetesen
feltételezi a j6 kommunikaciot, kapcsolatot az orvos és
a beteg kozott, hiszen itt a fentiekben emlitettek szerint
egy k6z6s munkardl van szd, amelyben a betegtdl nyert
informaciok alapjan, vele egyeztetve, allapotat, élet-
vitelét, aktivitdsat, vénds hozzaférhetbségét, igényeit
Osszehangolva alakitjuk ki a terdpiat, allitjuk be a do-
zisokat és a kezelés gyakorisagat egyarant.

A személyre szabott terdpidval tehat a leginkabb kolt-
séghatékony profilaktikus terapiat biztosithatjuk a be-
tegnek, objektiv paraméterek alapjan kalkulalt dozist és
beadasi gyakorisagot alkalmazva, amelyre a betegnek
szliksége van a vérzésszam minimalizdlasahoz - lehet6-
ség szerint megkozelitve a nulla értéket - és életmingsé-
gének fenntartasahoz.

Személyre szabott dozirozas

Target Trough above baseline % FVIIl half-life (hours)

13.6

Dosing Interval (hours)

Time Above

b 4
Zuna awny

or VIl (%)

Fact

Dose IU 1978 IU 1978 IU 1978 IU

Dose 1U/kg 25.4 W/ikg 25.4 IU/kg 25.4 IU/kg

Time Above 10% 26 hours 27 hours NIA

Time Below 3% 22 hours

22 hours
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Az egyéni PK meghatarozas megkonnyitésére ma mar
létezik olyan kalkuldtor, ami populaciés PK modellt al-
kalmaz egy specialis analizissel, igy lehet6vé teszi, hogy a
faktorbeadast kovet6en levett csupan 2 vérminta méré-
sével is megbecsiilhet6k legyenek az egyéni PK paramé-
terek.” A kalkulacié eredményeként grafikusan abrazolhatd

a beteg PK gorbéje, valamint modellezhetd a dozis és a
beadas gyakorisaga az el6re kivalaszthatd FVIII mini-
mum célérték (volgykoncentracid) fenntartdsa mellett.
Mindez lehet6vé teszi, hogy a terdpidt az orvos és a
beteg koz6s egyeztetése alapjan a beteg életviteléhez
és sziikségleteihez igazitsak.

Irodalomjegyzék:

1. Srivastava A. et al. Guidelines for the Management of Hemophilia. Haemophilia, 2013 Jan; 19 (1):e1-47.
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. Collins, P.W. Personalized prophylaxis; Haemophilia 18 Suppl 4: 131-135. 2012

4. Bjérkman, S. Limited blood sampling for pharmacokinetic dose tailoring of FVIIl in the prophylactic treatment
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Nagyszeri kezdemenyezés a gyermek
hematologiai osztalyok tamogatasadra

A ,Remény a Leukémids Gyermekekért Kozhasznu Alapitvany” kezdeményezésé-
re gy(jtés indult, amelynek célja, hogy az orszdg minden gyermek hematoldgiai
centrumaba eljuttassanak egy vénaszkennert (minddsszesen 8-9 darabot).

A felhivds kapcsan Dr. Szegedi Istvan, az alapitvany kurdatora, a Debreceni Egyetem
Gyermekgydgyaszati Intézet Gyermekhematoldgia - Onkoldgia Tanszékének szak-
orvosa, 2016 oktéberében a népszerl Morning Show-nak is nyilatkozott. A radié-
mdsorban azért beszélt a kezdeményezésrdl, hogy minél tébb csatornan keresztiil,
a lehet6 legtobb emberhez jusson el az informacio.

A hemofilia kezelés kapcsan — f6leg nagyon pici csecsemdk esetén — ugyanugy
nagymértékben segiti a véndk szurasat egy ilyen segédeszkoz, és szamos szurasi
kisérlett6l mentheté meg egy gyermek. Ezért is tartjuk fontosnak, hogy helyet
adjunk a kezdeményezés megismertetésének, és kérjik betegtarsainkat, hogy lehe-
t6séglikhoz mérten tamogassak barmely csekély 6sszeggel is a gyl(ijtést. Jelenleg
mar a debreceni, miskolci, szegedi, pécsi, szombathelyi és a Il. szdmu Tdzoltd utcai
gyermek hematoldgiai osztdlyok munkajat konnyitik meg az alapitvanytél kapott
vénaszkennerek. Az adomdanyokbdl befolyt Osszeg segitségével a Heim Pal Gyer-
mekkdrhazba jut el a kovetkezd késziilék!

A tdmogatds eljuttatasdhoz sziikséges informaciok:

Kedvezményezett: Remény a Leukémids Gyermekekért
Kdzhasznu Alapitvany

Bankszdmlaszam: (Erste Bank) 11993001-02325172-10000001
Adomadnyozasndl a megjegyzés rovatba ne felejtse el beirni: VENA
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Egyesiiletiik 2016. szeptember 19-
23. k6zott el6szor szervezett 12 f6
érintett idGskoru egyesiileti tag és
kiséréik részére egy rehabilitacios
tabort els6sorban az alapbetegség
miatt karosodott céliziiletek erdsi-
tése céljabol. A résztvevék koziil
Dr. Horvath LaszI6 és Futacs Andor
beszamoloéjat adjuk kozre az alab-
biakban.

2016. szeptember 19-23. id6szak alatt
a Magyar Hemofilia Egyesilet (to-
vabbiakban MHE) kisérleti jelleggel
el@szor szervezett 12 {6 érintett ids-
koru egyesiileti tag és kisérGik ré-
szére egy wellness tabort, elsGsor-
ban az alapbetegség miatt karoso-
dott célizlletek rehabilitacidja, eré-
sitése céljabol.

Az MHE esetében 1990, az egye-
stlet megalakulasa 6ta tradicio a be-
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Hemofilids senior napok a rackevei
Termalkristaly wellness hotelben

Dr. Horvath LaszI6 és Futacs Andor

tegséggel érintett tagok részére ok-
tatd, onallésagra nevel6, csapatépi-
t6, életmindség javitd célzatu nyari
tdborok szervezése a gyermek ko-
rosztalyok szdmara. Ezekben a tabo-
rokban a hemofilias gyerekek és szii-
leik elsajatitjdk az otthoni kezelés
moddszerét, gyakoroljak a profilakti-
kus kezelések miatt ma mar elérhe-
t6, mértékkel (zott és ajanlott spor-
tokat (Uszas, kerékparozas stb). Ezek
mellett a taborozd gyerekek onal-
I6sagot tanulnak, és tdmogatd élet-
modot sajatitanak el, amely készsé-
geket haszonnal alkalmazzak késéb-
bi életiik soran.

A jelenlegi kisérleti senior tdbornak
mas célcsoportja volt. A profilaxis
és az on-demand faktorpotlas a he-
mofilidsokndl a kilencvenes évek vé-
gétdl valt lehet6vé a fejlett gyogy-
szerkutatas és a rendszervaltds utani

s &

beteg centrikus egészségpolitika jo-
voltabdl. Az id6sebb hemofiliasok izli-
letei ezen korszer( és hatékony keze-
lések bevezetése elGtti évtizedek alatt
az ismétl6d6 spontan vagy trauma
okozta izileti bevérzéses epizddok
kovetkeztében fokozatosan és vissza-
fordithatatlanul karosodtak. A nagy
izuletek kozll egyéntdl fliggben
mas-mas célizilet alakult ki (legtobb-
szor térd, konyok illetve boka iziile-
tek), amelyek a szamos iziileti bevér-
zés miatt mozgdaskorlatozottsaggal
jaré maradandd karosodast, defor-
mitast szenvedtek. Az idéskoru, moz-
gasukban korlatozott betegek izile-
teiben allandé fajdalommal jard porc-
karosodasok, hemosziderin lerakdda-
sok, krénikus izlleti belhartya gyul-
ladas (synovitis), el6rehaladott csont-
ritkulds (osteoporosis) alakultak ki.
Ezek a masodlagos csont és iziileti
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karosodasok jelentésen nehezitik az
idGskoru, rossz életminGségl hemofi-
liasok mindennapi életét.

A hemofilids betegek fizikoterapia-
javal foglalkozdé orvosok és gyogy-
tornaszok el6tt régota ismert és el-
fogadott a vizi torna pozitiv hatasa
a céliziletek fizikoterapias keze-
|ésében. A legtobb érintett beteg is
meggy6z6dhetett sajat élete soran
ennek hasznossagaral, azonban a min-
dennapi életiik soran nem képesek
megszervezni és kivitelezni a rend-
szeres vizi rehabilitcids tornat el-
s@sorban a tavolsagok, anyagi lehe-
t6ségeik és az idGigényes utazas mi-
att. Amig a Karolina uti Ortopéd Kli-
nika csodalatos gydgytorna terme
Gzemelt, a budapesti betegek részé-
re lehet6ség volt a rendszeres szin-
ten tartd vizi gyogytorna igénybe-
vételére. A sajnalatos atszervezések
és koltozések miatt ez a lehet6ség
napjainkra megszint.

A hemofilidsok alapbetegségének
kovetkeztében kialakulé masodla-

gos porc és csontkarosodasok keze-
Iése a tovabbi karosodasok Gtemé-
nek csillapitdsa ortopéd és rheuma-
toldus szakorvosok szakterilete. A
toldkocsis élet elkertilésére eseten-
ként csak nagyon koltséges és kor-
latozott szamu izileti protézis bell-
tetésével van lehetGség. Napjainkra
ez is bevett és sikeresen alkalmazott
eljardssa valt.

Enyhébb esetekben pl. csontritkulas
kialakuldsa esetén nagyon sokat se-
git a csontritkulds visszaforditasat,
tlineteinek csokkentését célzé gydgy-
szeres kezelés is, kiilondsen ha az
rendszeres fizikoterapiaval, gydgy-
tornaval parosul. E sorok iréjanak sa-
jat tapasztalata is bizonyitja ezt az
allitast. Az elmult évben néhany iziile-
tem olyan allapotba keriilt, hogy
mar egy székrél torténé feldllas is
nagyon komoly nehézségeket, faj-
dalmakat okozott. Rheumatoldgus
szakorvosi javaslatra csontslrliség
vizsgdlaton vettem részt, amely el6-
rehaladott csontritkulast allapitott
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meg. Ennek kezelésére a rheumato-
légus szakorvos rendszeres D3 + Kal-
cium + Boneact kezelést irt el6. AD
vitamin hatasat, a kalcium beépulé-
sét a csontszovetbe a K1 és K2 vita-
min nagymértékben ndveli, ezért ezen
vitaminokkal torténd kezelés kiegé-
szités mellett egy éven belil szig-
nifikans életmindség javulast tapasz-
taltam. Az ilyen jelleg(i kezelés hata-
sdra az allapotjavulas - miként a csont-
karosodasok kialakulasa is - nagyon
lassu folyamat. A javulas, ahogy nap-
jainkban divatosan mondjak, fejben
dél el: egyrészt hinni kell a hata-
sossagban és tiirelemmel ki kell var-
ni a javulas bekovetkeztét, masrészt
kovetkezetesen be kell tartani az el6-
irasokat, a tablettakat idében be kell
venni. Mivel a legtobb idéskord hemo-
filidsnal kimutathaté az el8rehala-
dott csontritkulds, érdemes a csont-
slrliség mérést elvégeztetni, és ha
szikséges a csontkdrosodas folya-
matat gyogyszeres kezeléssel, fiziko-
terdpidval lassitani, ha lehet vissza-




forditani. Ez is egy olyan kezelési le-
hetGség, amivel legalabbis késleltet-
ni lehet az iziiletek id6el6tti elnyo-
moroddasat.

Ha a kdrosodott iziileteink rehabilita-
ciojat gyogytornaval, hidroterapiaval,
kalcium pdtlassal 6sszehangoltan tamo-
gatjuk, nagysagrenddel jobb életming-
séget élhetiink meg idGs korban is.
Az egyesiilet jelenlegi vezet&sége
meghallgatta az id6skoru betegtar-
sak igényét olyan rehabilitacios ta-
bor szervezésére, amely soran a gyak-
ran erés fajdalommal jard tiinetek
mérséklédnek, és szakavatott gyodgy-
torndsz segit a karosodott izlletek
mozgastartomanyanak javitasaban
olyan gydgyvizi kérnyezetben, ahol
az izliletek mozgatasa, tornaztatasa
konnyebb és megfelel§ faktorpdtlas
mellett kevésbé jar tjabb bevérzések
kockdazatdval.

A tabor befejez6désével a zaro, érté-
kel6 6sszejovetel alkalmaval a részt-
vev6 betegek nagyon pozitiven érté-
kelték a senior napok gydgyhatdsat
és a jol megvalasztott helyszint.

Osszefoglalva egybehangzdan meg-

allapitottuk, hogy az életmingség javi-
tasat célzo izlleti rehabilitacio folya-
matat igen hatékonyan tdmogatta az
MHE altal szervezett senior napok.
A romantikus kérnyezetben elséren-
dd, az izlleti bantalmakra orvosilag
igazoltan kedvez6 hatasu natrium-
hidrokarbonat dominancidju gyogy-
viz allt rendelkezésre, a szallodai
személyzet empatikusan tdmogatta
a mozgaskorlatozott emberek speci-
alis igényeit, a nagy gyakorlattal ren-
delkezd gydgytorndsz, Krisztina pe-
dig mind a vizi, mind a széraz torna-
orak alatt hatékony gyakorlatokra
tanitotta a résztvevéket.

Futdcs Andor résztvevéként kiemel-
te, hogy érkezésiiktdl, tavozasunkig
a hotel személyzete maximalisan fi-
gyelembe vette igényeiket, mozgas-
korlatozottsagukat, és elGsegitette
pihenésiiket. Kilon targyaldtermet
biztositott korlatlan idej(i hasznalat-
tal. Elhelyezésik kétagyas tagas, lég-
kondicionalt, erkélyes szobakban tor-
tént, étkezésiiket pedig a szalloda ét-
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termében svédasztalos félpanzids
ellatdssal biztositottak. Nagy kony-
nyebbséget jelentett, hogy a kétszin-
tes szdlloda lifttel rendelkezett, igy
még szabadabban tudtak mozogni. A
hotel nagyobb része akadalymen-
tesitett, csak néhany helyen kellett
par lépcsével megkizdeni. A reha-
bilitacids lehet6ségeken a résztve-
v6knek alkalma nyilt fakultativ prog-
ramok igénybevételére is a varos né-
hany nevezetességének megtekin-
tése keretében. Mig tébben a varos
szépségeiben gyonyorkodtek, addig
néhanyan remek hangulatban a Du-
nan horgasztak, akikhez délutan a
varosnézék is csatlakoztak.
Lehet8ségiink nyilt arra is, hogy a
2010-ben ujjaépitett hires rackevei
hajémalmot m(kodés-G6rlés kozben
lathassuk, valamint végigsétdaltunk
a nevezetes varosi piacon is. Az es-
téket vidaman, j6 hangulatban, ko-
z0s beszélgetésekkel és kartya par-
tikkal toltottik el.

Mindenkinek készonet a hasznos és
kellemes napokért!
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Marci mese

Keszthelyi Borbdla,

Lassan mar két éve, hogy a parommal, Tomival eldén-
tottiink egy nagyon fontos dolgot: kisbabat szeretnénk.
Ezt a dontést viszonylag hamar és egyszeriien meghoz-
tuk, csakhogy ezutan egy sokkal sulyosabb kérdés ko-
vetkezett: vallalunk-e hemofilias babat.

En hemofilia A hordoz6 vagyok, a stlyosabb fajtabél (1%
alatti faktorszint(i betegséget hordozom). Tudom, hogy
milyen sulyos hemofiliassal egyttt éIni, gyerekkorom 6ta
apura jobban vigyaztam, mint sajat magamra. Sokszor
l[attam, amikor injekcidzta magat, s6t kiskoromban
gyakran ,segitettem” is neki. Ez volt a természetes, so-
sem merilt fel bennem, hogy masképp is lehetne. Ami-
kor kirdndulni mentiink, aput a parkoléban hagytuk egy
jo konyvvel, pokréccal felszerelve, és a kirdnduldsbdl a
fényképekkel tlizdelt beszamoldinkat, a frissen gyUjtott
terméseket, leveleket kapta. Anyuval bicikliztlink, lab-
daztunk, apu figyelt benniinket. Nekem ez a termé-
szetes, igy szoktam meg és csodalatos volt.

Amikor elkezdtem a hemofilids gyerektdborok szerve-
zését, meglattam, milyen ez a betegség ma, a hemofilids
gyerekek szemével. Teljesen mas. A profilaxisnak ko-
szonhet@en szinte nincs kiilonbség a hemofilias és a nem
hemofilias gyerekek életvitele kozott. Szinte... Hiszen
ott vannak a hegek a kézfejen, a konyok hajlatban, kinek
hol, és ott van a heti 2-3-szori vénazas, nem beszélve a
nagyobbaknal a lelki nehézségekrél. A gyerekek alapve-
téen elfogadjak a betegséget, ehhez szoktak eddigi éle-
tiik sordn, és megproébélnak kihozni belSle mindent, amit
csak lehet, és fantasztikus érzés ezt latni. Egy kicsit mas-
hogyan latjak 6k a vilagot, egymast, és nagyon orilok,
hogy évente par nap erejéig részese lehetek ennek én is.
Fontosnak éreztem, hogy Tomi is lassa mindazt, amivel
én egyutt élek. A tl fobidja ellenére eljott a taborba
vellink, figyelte a gyerekeket, jatszott velik és renge-
teget tanult t6lik. Ezek utan kozdsen dgy dontottink,
hogy amennyiben erre lehet6ség van, belevagunk a lombik
programba, és kihaszndljuk a modern orvostudomany
adta lehetGségeket, mert egészséges babat szeretnénk.
Nagyon fontos, hogy ezt a dontést kdozosen kell meg-
hozni, hiszen egyiitt kell felnevelniink a gyerekiinket. En
konnyen mondom, hogy véllalom/nem vallalom, hiszen
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Sziiletés torténet géndiagnosztikai tamogatassal

az MHE énkénteseket koordindlo vezetdje

alaposan ismerem a helyzetet; egy kivilalldnak ez ne-
hezebb.

Belevagtunk. ElGszor a Géndiagnosztikai Intézetbe men-
tlink, ahol rogtdn egy Ujabb dontést kellett meghoznunk,
ugyanis kétféle diagnosztikai eljaras létezik. Az egyik

esetben nemi szelekciéval kivalasztjdk a fiu embridkat
(hiszen els6sorban &6k lehetnek betegek), a masik eset-
ben magara a génhibara keresnek ra, és a beteg, illetve
hordozé embridkat sz(irik ki. Az elsé esetben csak lanyunk
lehet, a masodikban fil is, lany is. Koltségesebb eljaras,
de mia masodikat valasztottuk, vagyis kisfiut is szeretnénk.
Ezzel parhuzamosan bejelentkeztiink a Kadli Intézetbe
OEP tamogatott lombik programra, ahol a varakozasi idé



fél év volt. Ezalatt szamtalan vizsgdlatot kellett elvégez-
ni, elsGsorban nekem, de a hemofilia kdzpontnak hala
ez viszonylag kdnnyen, és nagyjabdl koltségmentesen
ment. Vannak ugyan olyan vizsgalatok, amelyeket csak
magan uton lehet megcsindltatni, de ez nem jelent nagy
koltséget szerencsére. Ezalatt egy eskliv6t is meg kellett
szervezniink, mert a lombik program feltétele az élet-
tdrsi vagy hazastarsi viszony. Hazassagot kotni adminiszt-
rativ szempontbdl egyszer(ibb, mint az élettdrsi viszony
bejegyzése, igy aztan egy gyors lanykérés utan fejest
ugrottunk az eskiivézésbe is.

Mivel konkrétan a hemofilidgért felel6s génhibara vol-
tunk kivancsiak, a Géndiagnosztikai Intézetnek meg kel-
lett néznie, hogy a mi csaladunknal hol van ez, és pon-
tosan mi az eltérés. igy hat csaldadosan bevonultunk az
Istenhegyi Uti Intézetbe, ahol mindenkitdl vért vettek és
megnézték, hogy hol a génhiba (eredményként egy kod-
sort kell elképzelni, amit leginkdbb R2D2 tudna kimon-
dani). Ehhez nagy sziikség van a hemofilias rokonra is,
nalunk apura, hiszen nala sokkal szembet(in6bb a hiba.
Ez a vizsgdlat is id6 (néhany hdnap), igy érdemes mie-
I6bb elkezdeni.

Kozeledve a Kadli Intézetben kapott id6pontunkhoz, el-
kezd&dtek az injekcidk a szervezetem stimulalasara, tobb
héten keresztil minden este hormon injekciok, hasfal-
ba, valtozatossagképpen néha tablettak is, szdjon at.
Volt, hogy mar nagyon rosszul éreztem magam, tirel-
metlen voltam, elegem volt az egészbdl, és persze volt,
hogy belilult a szuras helye — j6 hemofiliashoz ill6en. Aztan
csak eljott a nap, amikor leszivtak a felturbdzott petesej-
teket, szam szerint 27-et. Ezt altatasban végzik, tobb idg,
amig az ember észhez tér utana, mint maga a beavat-
kozas. Nem lett mindegyik petesejtb6l embrid, szerencsére,
de igy is volt kiket vizsgalni. Megtermékenyités utan 5
napos korukban mintat vettek belGlik, amit a Géndiag-
nosztikai Intézet vizsgalt meg (a korabban emlitett gén-
hibdra kerestek). Ha az elsé esetet valasztottuk volna,
vagyis nemi szelekcidval kisz(irik a fiukat, akkor mar 3
napos korukban vettek volna t6lik mintat.

Az élet kiszamithatatlansaga kozé tartozik, hogy 15 emb-
ridbdl 1 beteg fil lett, viszont a lanyok mind hordozék.
Ekdzben Ujabb dontési pont: hany embridt (ltessenek
vissza. Mivel nalunk nem négydgyaszati oka volt a lom-
bik programnak, ezért azt a tanacsot kaptuk, hogy egy
embrid visszalltetése javasolt. Van tobb egészséges fiu
is az embriok kozott, igy elsének fiut valasztottunk vissza-
lUltetésre. Esetlinkben egyrészt a magas petesejtszam,
masrészt amiatt, hogy a Géndiagnosztikai Intézet altal
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végzett vizsgdlat tobb honapot vesz igénybe, nem lehetett
a leszivas ciklusdban visszailtetni embridt. Tehat varnunk
kellett még. (A nemi szelekcio vizsgalata gyorsabban meg-
van és adott esetben lehetdség van a leszivas-megtermé-
kenyités ciklusaban az embrid(k) visszaliltetésére.)

i

Miutan megkaptuk az eredményt az embridkrél, beje-

lentkeztlink visszalltetésre a Kadli Intézetbe. A visszalil-
tetéshez is kellenek hormon injekcidk, de Iényegesen ke-
vesebb, mint a petesejt leszivashoz. A visszaliltetés nagy-
jabdl 3 perc, és utana fél éra pihenés kovetkezik. Hihe-
tetlen érzés latni a pici embriét a mikroszkop alatt koz-
vetlenill a beiltetés el6tt. Csak egy pici potty és baba
lesz bel6le. A tobbi embrid lefagyasztva varja, hogy ugyan
kevésbé romantikus modon, de novekedésnek indul-
hassanak majd a pocakomban.

Mi volt az egészben a legnehezebb? A varakozas. Varni
az id6pontokra, varni a helyekre, varni a vizsgalatokra,
eredményekre. Varni, hogy a gydgyszerek kifejtsék a
hatasukat. Néha ugy éreztiik, sosem lesz vége.
Emlékszem a pillanatra, ami minden né életében egyszer
csak eljon, a bizonyos csikok megjelenésére a terhességi
teszten. Akkor éreztem azt, hogy jo Uton haladunk. A ter-
hesség nagyon j6 volt, minimalis rosszullét esténként, a
szlilés is egészen simdn és gyorsan ment, de ez mar egy
masik torténet. Aztan 9 hdnappal kés6bb, amikor meg-
szliletett Marci egészségesen, tudtam, hogy megérte!
(Akit tovabbi részletek érdekelnek a programmal kapcso-
latban, kérdések merilnek fel benne, szivesen megvalaszo-
lom azokat, ha az egyesiilet cimére (mhe@mhe.hu) leve-
let kald.)
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korommel

A fogorvosi kezelés mindenki szdmara egy érzékeny
pont. Gyermekeinket arra neveljiik, és magunk is abban
néttink fel, hogy ,,ne nyulkaljunk a szankba”, és ne ve-

gyunk a szdnkba mindenfélét. Nem beszélve a hegyes
és szUuros targyakrél. Ebben a szellemben néttink fel,
és ez elég mélyen belénk ivddott. Aztan egyszer csak el-
kezd fajni valamelyik fogunk, és el kell mennilink egy
idegen emberhez, aki mindenféle hegyes szerszammal
elkezdi piszkalni az egyébként is fajés fogunkat. Ez ér-
zelmileg is megérint bennlnk. A haemophilidsokndl a
helyzet még rosszabb. A tejfogak elvesztésekor az
esetlegesen elh(zddd vérzések csak rontanak a hely-
zeten. Sajnos ezek a rossz beidegz6dések megakadalyoz-
zak a fogaink jo allapotanak megdérzését. Fogorvoshoz
csak akkor megylnk el, ha mar nagyon muszaj. Akkor
viszont mar sokszor kés6. Tovabb ront a megitélésen,
ha elGszor egy olyan fogorvoshoz kerdillink, aki nem szim-
patikus. Hogy ki a szimpatikus fogorvos? Szerintem az,
aki mas fogat furja. Valdszind, hogy mas is osztja ezt a
véleményemet, de ezen tul kell 1épni!
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Fogaszati kezelés - egy harc foggal,

Petrikowsky Otto, a Hemofilia Alapitvany elndke

Fogaszatra — haemophilidasként?!

A haemophilidsoknak nincsen kdnnyd dolga a fogorvos
valasztasnal, kilonos tekintettel az idésebb generacio-
ra, akiket még a HCV is sulyt. A HCV az egyik akadalya a
fogdszati kezeléslinknek. A fogorvosok altaldban nem
foglalkoznak vele, de ha ismert szamukra a paciens HCV
fert6zottsége, akkor ugy kezelik, mint a leprdst. Annak
idején, a Dardczi uton, a Vérellatéban kiilon fogorvosunk
volt. Miutan atkoltoztink a Szabolcs utcaba, a fogaszati
elldtdsunk szintén megoldott volt. Feltétlenil hang-
sulyozni szeretném, hogy a fogaszati ellatas alatt a konzer-
valo fogaszatot (furas, tomés, fogpotlas), és nem a szaj-
sebészetet (foghlzas) értem. Az AEK-ba (Allami Egész-
ségiigyi Kozpont, majd késébb AEK Honvédkdrhéz) vald
koltozés sok mindent mdédositott. Ami valtozatlan ma-
radt, az a haemophilia kezelés, mint alapellatds, csak
kicsit kulturaltabb formaban (9-es barakkhoz képest).
Szerencsére! A tobbi elldtassal viszont problémak vol-
tak. A probléma f6 forrasa az volt, hogy igényjogosultak
vagyunk-e vagy sem? Hivatalosan igényjogosultak vol-
tunk, de gyakorlatilag orvos, illetve rendeld fliggd volt a
dolog. Ebb&l sokszor vitdk alakultak ki. A fogdszat kérdé-
sében a gyakorlat az volt, hogy a foghuzas (szajsebészet)
problémamentes volt, de a konzervaldé fogaszatunkat
nem vallaltak. Ekkor még nem keriiltek el6 az indokok.

Hogyan lehet konzervativ fogaszati
ellatasa a haemophiliasoknak?

2013-ban kihallgatast kértem az akkori orvos igazgato-
nal, és sok mindent megtudtam. Példaul azt, hogy a fog-
huzas slirgbsségi ellatasnak szamit, és ezt az OEP fizeti.
A konzervativ fogdszati ellatast pedig a HM (Honvédelmi
Minisztérium). Ez kicsit lehangolt. Ezutdn a beszélgetés
utan a féigazgatd Osszehivta az érintett orvosokat egy
megbeszélésre, hogyan lehet a haemophilidsok fogdszati
kezelését megoldani. A kezdeti 6romkodés lassan apa-
tiaba sullyedt; a helyzet pedig valtozatlan maradt. A ko-
vetkez6 évben bekeriiltem a Honvédkdrhaz Feliigyel6 Ta-
nacsaba azzal a nem titkolt szandékkal, hogy az igényjo-



gosultsagunk minden orvos és kezel6hely szamara nyil-
vanvaldva valjék, és a konzervalé fogdszat is alapvet6 el-
latasaink kozé tartozzék. A Felligyel6 Tanacs megalakuld
gy(lésén a bemutatkozasnal elmondtam a majdnem ki-
semmizett mivoltunkat. Természetesen mindenki nagyon
megértd volt, de ismét semmi nem tortént. igy kényte-
len voltam minden negyedévben (negyedévenként van-
nak gy(lések) el6jonni valamivel, ami a hatranyos hely-
zetlinkre utal. Egy év utdan mar nem volt probléma a be-
utaldkkal, hogy jogosultak vagyunk-e vagy sem. Viszont
a fogaszat tovabbra is megoldatlan maradt. Ahogy bele-
astam magam a fogaszat ,multjaba”, aprébb kis turpis-
sagok deriiltek ki. EI6keriltek jogszabalyok, melyek sza-
balyozzak a fogaszati kezelések finanszirozasat (OEP
honlapjardl letolthetd). A Honvédkdrhaznak a katonai el-
latas mellett allami kotelezettségei is vannak — kerileti
és megyei szinten is. Ezek igen megterhelik a korhaz
koltségvetését, ezért szeretne valahol spoérolni. Hogy se-
gitslink a kérhazon — de f6leg magunkon —, bevallaltam,
hogy felszereliink egy rendel6t, ahol a haemophilidsok
fogdszati kezelése torténik majd. A két éves munkdanak
most kezd latszani az eredménye. A decemberi Fellgye-
I6 Tanacsulésen az orvos féigazgatd bejelentette, hogy
2017 janudrjaban elindul a haemophiliasok fogaszati ke-
zelése Ugy, hogy szamitanak a Hemofilia Alapitvany anya-
gi tdmogatdsara, amit kordbban folajanlottam. Folajan-
lottam, mert azt gondolom, ha van lehet&ségiink egy ilyen
tdmogatasra, akkor azzal minden haemophiliast tamo-
gatunk. Lehet, hogy par évig nem tudunk mast csindlni,
de legaldbb olyan helyre megy a pénz, ami mindenki érde-
ke. Sajnos, januarban biztosan nem fog beindulni a fo-
gaszat, mert a rendelének helyet kell talalni, nem be-
szélve a pénzrél, amit eld kell teremteni. Hogy miért kell
egy rendeld? A HCV miatt! (Pl. a szellztetésnél sz(irni
kell a kiaramlé leveg6t.) Bar nem mindenki fert6zott, de
igazsagtalan lenne, ha az 6 kezeléslket nem lehetne —
vagy csak nagy kompromisszumok aran — elvégezni. Ha
el is indul a kezelés, még van b@ségesen tennivald. A
fogpdtlasok, és a vidékiek. Ha valaki fogpdtlast szeret-
ne, az ar elég borsos, killondsen a maganpraxisban. Mivel
rendelet irja el§, hogy milyen pétlast fizet az OEP, itt
lehessen kompromisszumot koétni, ha valaki mast akar.
Az ellatds pedig a vidéki betegekre is érvényes legyen.
Ezekrdl a kérdésekrdl még nem esett szd. A fogdszati
ellatds koordindldsat biztosan a Haemophilia Kézpont
fogja végezni. Az elkbvetkezd hetekben fog kiderlni,
hogy ez az elképzelés miikodik-e. Nagyon remélem,
hogy a kdvetkez6 szamban, mar errél tudunk beszamolni!
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Fogaszathoz kapcsolddé jogszabalyok:

1997. évi LXXXIII. torvény a kotelezd egészségbiztositas
ellatasairdl; 2. § (1), 3. §,5/B. § aa) b), 6. § (2), 10. §, 12.
§ 18. § (9) (11), 21. & (1)~(2) (4) 23. § a) ¢), 29. § (4)
38/B. § 68/B. §

A kotelez6 egészségbiztositas ellatdsairdl szolé 1997.
évi LXXXIIl. torvény végrehajtasarol szélé 217/1997.
(XI1. 1.) Korm. rendelet; 7/A. § (2) 12/A. § (1), (15)-(16)
12/B.§ 13/A. § 25/A. §

43/1999. (I11.3.) Korm. rendelet az egészséglgyi szolgal-
tatdsok Egészségbiztositasi Alapbdl torténd finan-
szirozasanak részletes szabalyairdl; 2. § j.), 24. § (1)-(2)
4/2000. (Il. 25.) EGM rendelet a haziorvosi, hazi gyer-
mekorvosi és fogorvosi tevékenységrél; 2. § (4) 3. § (2)
4.5(4)-(7)6.§(3)—(4)7.8(1)-(2) 8.§(2) 12.§ (3)
284/1997. (XII. 23.) Korm. rendelet a téritési dij ellené-
ben igénybe vehetd egyes egészségligyi szolgaltatasok
téritési dijardl; 1-2. § és 1. szamu melléklet

48/1997. (XIl. 17.) NM rendelet a kotelez6 egészségbiz-
tositas keretében igénybe vehet§ fogaszati ellatasrol
9/1993. (IV.2.) NM rendelet az egészségligyi szakellatas
tarsadalombiztositdsi finanszirozasanak egyes kérdé-
seirél 12. szamu melléklete

14/2007. (lll. 14.) EGM rendelet a gydgyészati segéd-
eszkozok tarsadalombiztositdsi tdmogatdsba torténd
befogadasardl, tdmogatassal torténd rendelésérdl, for-

galmazasardl, javitasarol és kolcsonzésérdl
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ON APRIL

2016. aprilis 20-an a Magyar Hemo-
filia Egyesiilet jévoltabol részt vehet-
tem az EHC altal ,,World Haemophilia
Day Celebration” cimmel Briisszelben
megrendezett konferencian, melynek
témai a HCV és a hemofilia, valamint
a hemofilia és az 6regedés voltak.

Az elsé el6adast Achim Kautz prezen-
talta a Leberhilfe Projekt képvise-
letében. 2014-es adatok szerint az
Eurdpai Uniéban 3,4 millié diagnosz-
tizalt HCV fert6z6tt ember él, 350.000
beteg el6rehaladott majbetegség-
ben szenved, és a HCV altal okozott
haldlesetek szama 2014-ben évi 57.000-
re tehetd. Ez a szdm magasabb, mint
a HIV és a HBV altal okozott haldle-
setek szama egylittesen.
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— &urope celebrates 4

A helyzet javitasdra a témaval foglal-
kozé szakemberek egy 40 oldalas

Tudomanyos ujdonsagok a Hemofilia
Vilagnapi Konferencia programjabol

Krendcs LaszIo, az MHE 6nkéntese

Osszedllitast készitettek a dontésho-
26k részére, Action Plans for Saving
Lifes in Europe” cimmel. A dokumen-
tum kdnnyen kdvethetd ajanlasokat
fogalmaz meg a tagdllamok egész-
ségligyi vezetdbi részére a megel6zés-
sel, a felismeréssel (szlirés, diag-
nozis) és a kezeléssel kapcsolatban.

Brian O’Mahoney az Eurdpai Hae-
mophilia Consortium elndke a ,,HCV
teljes eradikdldsa a haemophilias
kozosségekbdl” cimmel tartott eld-
adast. Az EHC-nek 45 orszag tagja,
ezek kozul 29 orszdg vonatkozd
adatait ismertette. 2013-as adatok
alapjan a kozosségekben Gsszesen
41.142 haemophilias beteg élt, akik
kozil 10.467 szenvedett HCV fert6-
zésben. A von Willebrand szindré-
mas betegek szama 29.585 volt, ko-
zulik 491-en voltak fert6zottek.

Hemofilia és Hepatitis C (HCV) fert6zés S
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Von Willebrand betegség és Hepatitis C (HCV)

fertozes

vWD
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Mr. O’Mahoney véleménye szerint
az Uj HCV ellenes szerek (DAA’s = Direct
Acting Antivirals) alkalmazdasaval a
HCV rovid vagy kozéptavon teljes mér-
tékben eltiintethet6 a haemophilids
kozosségekbdl, ahogy az gyakorlati-
lag 2016-ig Irorszagban meg is tortént.
Prof. Geoffrey Dusheiko, a Londoni
Royal Free Hospital and University
College School of Medicine (UK) vi-
rologusa a HCV kezelés jelenlegi stan-
dardjairdl tartott el6addsaban kie-
melte, hogy a HCV megsziintetésére
alkalmazott Uj terdpia a betegek 90-
95%-anal hatasos, ami kiemelked6-
en magas arany.

A kezelés sordn kiilénb6z6 hatds-
mechanizmusu DAA szerek kombi-
nacidjanak alkalmazasaval érték el
az eredményeket. A kezelés a mor-
talitas, a HCC (Hepato Cellularis Car-
cinoma — a majbdl kiinduld rosszin-
dulatu daganatos betegség, mely leg-
tobbszor valamilyen kronikus maj-
betegség kialakulasat kovet6en je-
lenik meg (pl.: cirrozis, fert6z6 maj-
gyulladds, egyes anyagcsere beteg-
ségek), és a majtranszplantaciok sza-
ma jelentGsen csokkent.

Radoslaw Kaczmarek, EHC vezetGsé-
gi tag a forrasszegény orszagokban
elérhet6 HCV kezelésekrél kozolt

adatokat. A jelenlegi leghatékonyabb
DAA-k a legtobb forrasszegény or-
szagban nem, vagy csak korlatozot-
tan érhetéek el.

LOYESULETT KAP[SOLATOK@

A DAA készitmények dra magas, ez
az elterjedésiik legf6bb korlatja.

Dr. Eveline P. Mauser-Bunschoten a
University Medical Center Utrecht hae-
matolégusa a ,Hemofilia és az 6re-
gedés” cimmel tartott el6adast.

Az életkor el6rehaladtdval a vérzé-
keny betegek a vérzékenységgel 6ssze-
flgg6 — artropathidk (iztleti bantal-
mak), HCV, HIV érintettség, inhibi-
tor képz6dés — és attdl fliggetlen
betegségekben — sziv és érrendszeri
megbetegedések, csontritkulas, daga-
natos betegségek, cukorbetegség, stb.
—is szenvedhetnek.

A keringési rendszer betegségei ko-
zil a magasvérnyomas betegség el6-
forduldsat vizsgaltak egy kutatas so-
ran, ahol 701 angol és holland ké-

NEMZETI
ORSZAG JELENLEG DAA KEZELESI | MEGJEGYZES
HOZZAFERHETOSEG | PROGRAM
ALKALMAZOTT
KEZELES
UKRAINE PEG IFN/RBV SOFOSBUVIR 2014 OTA
RUSSIA PEG IFN/RBV DACLATASVIR TOBBFELE
PROGRAM
MOLDOVA PEG IFN/RBV
KAZAKHSTAN PEG IFN/RBV SIMEPREVIR -
GRUZIA SOF/PEG- SOFOSBUVIR 2014 OTA
IFN/RBV
BELORUSZIA PEG IFN/RBV - -
AZERBAJDZSAN | PEG IFN/RBV SOFOSBUVIR 2015 OTA
ORMENYORSZAG | PEG IFN/RBV -
ROMANIA PEG INF/RBV -
LETTORSZAG PEG IFN/RBV SIMEPREVIR - | TERITESMENTES
LENGYELORSZAG | PEGIFN/RBV | TELAPREVIR, 2015 OTA
BOCEPREVIR

Sirpa PIETIK
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zépkoru (a vizsgalt betegcsoport at-

lag életkora 49,8 év volt) vérzékeny
vonatkozé adatait dolgoztak fel. A
vizsgalat eredménye szerint a 701
beteg 49%-a szenvedett magas-
vérnyomas betegségben. A kontroll
—nem hemofilids — csoportban ez az
érték 40% volt. A vizsgalatban azt is
kimutattdk, hogy a sulyos vérzékenyek
gyakrabban szenvednek magasvér-
nyomas betegségben, mint a kevés-
bé sulyos betegtarsaik. A magasvér-
nyomas betegség kialakuldsanak koc-
kazati tényezGi a vérzékenység su-
lyossaga, az elhizas és az életkor, de
a betegség kialakuldsaban nem jat-
szik szerepet a HIV/HCV érintettség,
és az esetlegesen a veséket kordb-
ban érint6 vérzés sem. A vizsgélat
eredményei alapjan megfogalma-
zott ajanlas szerint a vérzékeny be-
tegek esetén évente sziikséges lenne
a vérnyomaskontroll, és sziikség ese-
tén a megfeleld kezelés beallitasa.

A csontritkulas kialakuldsdban az
artrophatia, az ennek kovetkeztében
kialakuld csokkent mozgasképesség
és aktivitas, a kronikus HCV fert6zés-
sel 6sszefliggésben fennalld alacsony
D-vitamin szint, a HIV fert6zés, az
életkor és az alacsony testtomegindex
jatszik szerepet.
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A daganatos megbetegedések el6-
forduldsa a vérzékeny betegek és a
nem vérzékeny populdcié tagjai ko-
z0tt kozel azonos mérték, kivéve a
HCV fert6zottség okan kialakuld he-
patocelluldris carcinoma esetében.

Az elhizas mértéke a vizsgalt vér-
zékeny betegek esetén enyhén ma-
gasabb mértékd, mint a nem vérzé-
keny kontrollcsoport tagjainal.

A doktorné osszefoglalasként elmond-
ta, hogy a vérzékenyek kezelésében
leghatékonyabb maddszer a holiszti-
kus szemlélet (szerk.: a kévetdi szerint
az egyes dolgokat, jelenségeket egy-

madstol elvdlasztani, elkiiléniteni nem
lehet) alkalmazdsa a komprehenziv
kezel6kdzpontokban, amelyek alapjan
mind a idésebb, sulyos hemofilids be-
tegek, mind az ellato személyzet (ki-
|onféle szakteriileteken tevékenykedd
orvosok.

A konferencia szlinetében Goran Ka-
petanovic rendez6 altal készitett filmet
vetittettek, amely a http.//haemophilia
stories.eu/ weboldalon tekinthet6 meg
— egyel6re angol nyelven, azonban ha-
marosan magyar felirattal is elérhe-
t6 lesz az MHE honlapjan.

A fokozott terrorfenyegetettség miatt
a repulGtérre a gép induladsa elétt a
szokasos kettd helyett négy 6raval ko-
rabban kellett kiérkezni, ezért a déluta-
ni el6adasok egy részén sajnos nem
voltam jelen. Ennek ellenére a fent
emlitett témadkkal kapcsolatos infor-
maciok megismerését mindenképpen
hasznosnak taldltam, és ajanlom a
betegtarsak figyelmébe.

Az el6addasok kivonatai az EHC jovol-
tabdl az aldbbi linken olvashatdk an-
gol nyelven:

http.//www.ehc.eu/events/ehc-2015-
world-haemophilia-day-celebra-

tion/

Id6s sulyos hemofilias betegek
és gondozoik

—
Physical therapist
Orthopedic surgeon ]

(patient >
Rehabilitation physician S

Occupational therapist

Hemophilia nurse
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Fenti cimen elérheté az Amerikai Nemzeti Hemofilia
Alapitvany (NHF) altal készitett kiadvany a hemofilia-
soknak ajanlott mozgasformakrol, sportokrol (szerz6k:
Alice Anderson és Angela Forsyth). Jelen irasban az ame-
rikai javaslatok alapjan késziilt egy, a hazai koriilmé-
nyek k6zott is hasznos Osszeallitas.

Szlikséges, hogy vérzékeny emberek
sportoljanak, mozogjanak?

A valasz egyértelm(: igen! Sok mozgasforma kozul va-
laszthatunk, a hagyomanyos értelemben vett sporto-
Iastdl kezdve, mint a futball és tenisz az olyan tevékeny-
ségekig, mint a sétalas és a joga. A sport és a testmozgas
egymassal 6sszefliggenek, hiszen a fizikai aktivitas gyak-
ran valamilyen testmozgds révén valdsul meg, mint a
nyujtas, vagy az aerobic, amelyek viszont felkészithetnek
bizonyos sportokra. Nem szamit, milyen sportot valaszt
valaki, a fizikai aktivitdas mindenki szamara fontos. Javit-
ja az alloképességet, pozitiv hatasa lehet a pszicholdgiai
és érzelmi jol létre. A rendszeres fizikai aktivitasnak mas
specialis el6nyei is vannak, hiszen:
® épiti

- egészséges csontokat, izmokat, iziileteket,

- aranyos testalkatot,

A forditdst és ésszefoglalot Hadhdzy Timea, az MHE vezetGségi tagja készitette
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Jatssz, sportolj biztonsagosan!
Sportolds, mozgds vérzékenységgel

- Onbecsulést, onbizalmat,
- csapatmunkat,

® csokkenti
- testsulyt,
- depressziot, szorongast,

® emeli
- j6 koleszterin szintet,
- szellemi teljesitményt,
- energia szintet,

® csékkenti a kockdzatat
- spontan vérzések bekovetkezésének,
- magas vérnyomadasnak,
- szivbetegségnek,
- stroke-nak,
- cukorbetegségnek,
- vastagbél daganatnak.

A biztonsag természetesen fontos tényez8; a mozgas-
formanak illeszkednie kell az életkorhoz, és megfelel§
kontrol mellett kell végezni. A profilaxis el6nye, hogy a
vérzékeny emberek kdonnyebben és biztonsagosabban
lehetnek fizikailag aktivak, mindamellett azonban az izi-
letek bevérzése tovdbbra is el6fordulhat. A fizikai aktivi-
tassal kapcsolatban tekintetbe kell venni a kezelés ha-
tasanak idGtartamat. Idedlis lehet a kezelést kdvetd id6-
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szak, amikor a faktorszint a legmagasabb. Fliggetlendl at-
tdl, hogy valaki profilaxisban részesiil, vagy sem, a séri-
léseket meg kell vizsgaltatni, majd kezeltetni kell a he-
mofilia kdzponttal.

A vérzékeny felnGttek szamadra is sziikségesek megfelel
el6késziiletek és ismeretek miel6tt arrél dontenek, hogy
milyen mozgasformaba kezdenek.

Amikor vérzékeny gyermekek szeretnének sportolni, mo-
zogni, kiilondsen, ha versenyzésben, vagy csapat sport-
ban vennének részt, a szlleikben, tanaraikban, az egész-
ségligyi dolgozdkban és magukban a gyerekekben is fel-
merilhetnek aggodalmak ezzel kapcsolatban.

Csecsemdk, totyogo és ovodas
koru gyerekek szilei részére

A gyerekek csecsemd&kortol kezdve a kdrnyezetiikkel in-
terakcidba Iépve tanulnak, ezért sziil6ként arra torek-
szlink, hogy sokféle lehetGséget biztositsunk a gyerme-
kek szdmara a vilag felfedezéséhez és a jatékhoz. A vér-
zékeny csecsemdk élvezettel végezhetik ugyanazokat a
tevékenységeket, mint a tobbi gyerek.

Amikor a gyermek elkezd mozogni, csuszni, maszni, gor-
dilni és felalini — segiteni kell 6ket, biztonsagossa kell tenni
ezeket a felfedez6 mozgasokat. Megtanulni felallni, majd
sétdlni, ez bizony sok eséssel jar valamennyi totyogo gyerek
szamara. Egy vérzékeny gyerek szamdra azonban ezek a
mérfoldkovek tobb horzsolast is eredményeznek. Ebben
az életszakaszban a szll6 sokkal aggdddbb lesz, de észben
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kell tartani, hogy a felileti horzsolédasok altalanosak.
Nem kell aggddni ezek miatt mindaddig, amig nem jar-
nak fajdalommal, vagy okoznak mozgdskorladtozottsagot
ezzel jelezve az iziilet, vagy az izom bevérzését.
A totyogd gyerekeket batoritani kell arra, hogy fussa-
nak, ugraljanak, masszanak és kismotorozzanak, vagy mas,
a foldon mozgd kis kerekes jatékot vezessenek. Meg-
felel6 madon kell fellgyelni a jatékukat és biztonsagi
eszkdzoket — mint a sisak, konyokvédd, térdvéds — kell
szamukra biztositani. A lakdsban is tekintetbe kell venni
a biztonsagi eszk6zok alkalmazasat, pl.: asztali sarokvé-
doék, sz6nyegek a kemény padldkon, ajtdcskak a |épcso-
sorok aljan és tetején. A totyogo gyerekek mas gyere-
kekkel is elkezdenek jatszani, tehat fel kell készilni arra
is, hogy megtanitsuk 6ket a masokkal torténd biztonsa-
gos és egylittm{kodd jatszasra.
Mire a totyogo gyerekek évodaskoruak lesznek, fogdcs-
kaznak, dobalnak, ugralnak, szokdécselnek, és jatszotéri
jatékokkal jatszanak. Mialatt gyakoroljak ezeket, 4j iz-
galmas, motorikus képességeket fejlesztenek ki: megta-
pasztaljak, milyen, ha elesnek, ttkéznek és horzsolaso-
kat szereznek. Ahhoz hogy megel6zhetdk legyenek a ko-
molyabb sérllések, biztositani kell a megfelel§ fell-
gyeletet és a véddbfelszerelést jaték kdzben. Az Gj moto-
rikus képességekkel parhuzamosan a mentalis képessé-
gek is fejlédnek, ezaltal az dvodasok el fogjak tudni mon-
dani, ha vérzést tapasztalnak.

A gyermekek életkoruknak megfelel6 jatékos tevékeny-

ségekben valo részvétele:

- fejleszti az erénlétiiket és koordinacidjukat,

- felkésziti 6ket arra, hogy sikeresen kapcsolédjanak be
a késb6bbiekben a gyerektarsaikkal torténd szabad-
id8s, vagy szervezett sportoldsba,

- erdsiti az 6nbizalmukat azaltal, hogy 6k is rendelkez-
nek azokkal a képességekkel, mint tarsaik.

A kiilénboz6 tevékenységek elkezdésének id6pontja, mint

pl.: a biciklizés, gyermekenként valtozik, fliggéen a vérzé-

kenységlik sulyossagatdl, érzelmi érettségiktdl, tgyes-
séglktdl. A kisgyerekek élvezik a vizi jatékokat, és néhany
gyerek elkezd korcsolyazni, kiizd6 sportokra jarni.

Az iskolaskoru gyerekek szilei
részére

A sportolas nagy jelent&séggel bir egy iskolas gyerek
szamara, tehat fontos, hogy a gyermek megkapja erre a
lehetdséget. Tanulmanyok bizonyitjak, hogy az erds vaz-
izomzattal rendelkez6 gyerekeknek kevesebb bevérzése



alakul ki. A legjobb médszer pedig az erds izomzat fej-
lesztésére a rendszeres fizikai aktivitas, amely lehetévé
teszi az erdnlét, a kitartas és a gyorsasag fejlesztését.

A fizikai aktivitas segiti az iskolaskoru gyerek tarsas és
érzelmi fejlédését is. A versenysportokban megtanuljak
a csapatmunkat, és hogy hogyan kell nyerni és vesziteni.
A kapott dicséretek, elismerések a gyermek 6nbecsi-
Iését is novelik, kilondsen, ha ezek az osztalytarsaktdl,
baratoktol érkeznek. Az érzelmi allapot a vérzéses epizé-
dokra is jo hatdssal van, ahogy a gyerekek egyre maga-
biztosabbak, flggetlenek lesznek, gyakran kimutathato
javulast mutatnak a klinikai vizsgdlati eredmények, és
kevesebb spontdn vérzés alakul ki.

Ezeknek az el6nydknek az ellenére a sziil6k és a nevelSk
gyakran aggodalommal kezelik a gyerekek sportban vald
részvételét. Altalanos félelem a sztilkben, hogy a gyer-
meked kudarcot vall majd egy-egy sportban, mivel a vér-
zéses epizddok miatt nem tudja folytatni a tevékeny-
séget, vagy hogy fizikailag nem tudja majd tartani a szin-
tet a tarsaival. Azilyen tipusu kudarc elkerilése érdeké-
ben batoritani kell a gyermeket, hogy olyan sportot
valasszon, amelyikben esélye van a sikerre. Megfeleld
tdmogatas mellett engedni kell a gyermeket gyakorolni,
segiteni kell a felkészulésben és azoknak a képességek-
nek és er6nlétnek a megszerzésében, amelyekre szik-
sége lesz. Ebben az esetben a kudarc kockazatanak esé-
lye nem nagyobb, mint barmelyik masik gyerek ese-
tében. Nagyon fontos, hogy a gyereknek meg kell tanul-
nia megbirkdzni a kudarcokkal is. A probalkozas és hiba-
zas révén tanuljdk meg a gyerekek felallitani sajat visel-
kedésiik hatarait.

LOYESULETT KAP[SOLATOK@

A masik aggodalom, hogy a sportolas névelheti a vérzéses
epizodok bekdvetkezésének valdszinliségét. Talan né-
hany vérzés valdban a sportolas miatt kdvetkezik be, de
az egészségligyi dolgozok és a hemofilia gyermektabo-
rokban résztvevé segiték is allitjdk, hogy tapasztalataik
szerint joval kevesebb vérzéses epizdd alakul ki azoknal
a gyerekeknél, akik rendszeresen sportolnak, mint azok-
nal, akik nem. Természetesen abban az esetben, ha egy
gyermeknek rendszeresen vérzése alakul ki egy bizonyos
fajta mozgasforma esetében, akkor érdemes atgondol-
ni, hogy folytassa-e azt a tevékenységet.

Az iskoldban fontos, hogy a gyermeked részt vegyen a
testnevelés 6rakon, még ha sziikséges is bizonyos korla-
tozas, vagy valtoztatas szamara. Miutan jelenleg az un.
»,mindennapos testnevelés” program keretében minden
iskolaban magas a tornadrak szama, nem hatrany, ha az
iskola szamara készil egy tdjékoztatd levél a hemofilia
kozpont vezet6jétdl arrdl, hogy melyek a gyermek altal
végezhet6 mozgasformak A sportok és jatékok hozza-
tartoznak a gyermekkorhoz, és mindaz a fizikai, tarsas
és érzelmi haszon, amelyekre a gyermek ezaltal szert
tehet, messze ellensulyozza az aggodalmakat. Amikor az
iskolaskori gyermek sportolasi lehet&ségeit megter-
vezik, minden mozgdasformat aszerint érdemes értékel-
ni, hogy mekkora a vérzés bekovetkezésének esélye: ha
ez alacsony, akkor valdszinlileg megengedhetd, hogy a
gyermek azt kiprobalja. Természetesen egy sport, ame-
lyik szérakoztatd, izgalmas és biztonsagos egy fiatalabb
gyermek szamara, sokkal veszélyesebbé valhat késGbb,
ahogy versengéssé alakul. Erdemes el6re tekinteni és a
gyermeknek olyan sportot vélasztani, amelyiket id6sebb
koraban is végezhet. Fontos azonban figyelembe venni,
ahogy a gyermek névekszik, folyamatosan felll kell vizs-
galni az altala valasztott sportokat.

Tinédzserek és felnOttek részére

Abban az esetben, ha valaki gyerekként aktiv, sportos,
valdszind, hogy tinédzserként és feln6ttként is megma-
rad az aktivitasa. Ugyanakkor, ahogy az id6 telik, szik-
séges lehet a valtas egyik sportrdl, vagy mozgasformaral
egy masikra. Feln6ttként nehezebb megtanulni egy Uj
sportot, azonban sok mozgdsformat lehet mddositani,
és olyan segédeszkozoket is lehet haszndlni, amelyek
segitik a mozgdsszerveket a mozgdasban. A hemofilia koz-
pont munkatarsai — kiilondsen a gydgytornaszok, fiziko-
terapeutak — szintén segitségre lehetnek a legmegfe-
lel6bb mozgdsformak, gyakorlatsorok megtervezésé-
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ben, amelyek leginkdbb illeszkednek az adott fizikumu
egyénhez, féleg, ha izom, vagy izlileti problémai vannak.
A sportvalasztasnal figyelembe kell venni a multbeli
vérzéseket, és az izlletek allapotat. Tudni kell, hogy az
izlilet varhatéan hogyan reagdl majd egy mozgasfor-
mara. Példaul, abban az esetben, ha visszatérd boka be-
vérzése van valakinek, a kocogds nem feltétlenil ajan-
lott sport szamara. Ebben az esetben elé6nydsebb lehet
példaul az Uszas.

Mi a helyzet az alkalmi és a
szervezett sportoldssal?

Az alkalmi sportok kevéshé verseng6ek, azonban a szak-
szer( felUgyelet, és a megfelel§ véd&eszkozok is kevés-
bé biztositottak ezeknél. A szervezett sportok megter-
hel6bbek, és nagyobb a kdvetelmény is, de szakszerU
feligyelet és megfelel6 védbeszkozok is rendelkezésre
allnak.

Ahogy id6sodiink, néhany sport fizikailag egyre nehe-
zebbé valik és valdszinlileg veszélyesebbé is.

Példaul a futball, vagy a kosarlabda a gyerekek szamara
még biztonsagos, mert kevesebb a fizikai kontaktus, az
Utkozés, de komoly térd és bokasériléseket okozhatnak
tinédzser és feln6tt korban. Nehéz dilemma a sportolas
folytatasanak kérdése a tinédzsereknek és sziileiknek,
akik az egészségiikkel Osszefligg6 kérdésekben még
nem dontottek. Az egyik nézet szerint a sportolas teljes
tiltdsa megsziinteti a sériilés kockazatat. A masik nézet
szerint azonban a sportban valo részvétel hianya fruszt-
radlja a tinédzsereket, és ennek eredményeként kevéshé
lesznek egylttm(ikod6ek a szileikkel, vagy az egész-
séglgyi dolgozokkal.

A dontést bizonyos sportokban vald részvételrdl egyéni-
leg kell meghozni, sulyozva a gyermek erénlétét, va-
gyait, a sportolds tarsas és érzelmi hasznat, valamint a
valds és lehetséges veszélyeket.

K6zépsulyos, vagy enyhe foku
vérzékeny emberek részére

Tekintettel arra, hogy csak a nagyobb traumakat kove-
téen alakul ki ndluk vérzés, a kozépsulyosan vérzékeny
emberek az aktivabb mozgasformakban is batran részt
vehetnek. A sporttal 0sszefligg6 vérzéseket a sulyosan
vérzékeny emberek altaldban gyorsan azonositjak, mig
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a kdzépsulyosan vérzékenyeknek ezek kevésbé nyilvan-
valdak. Tovabbi probléma, hogy mivel a kozépsulyosan
vérzékenyek nem véreznek olyan gyakran, kevéshé
valdszin(, hogy észreveszik a vérzés figyelmeztetd jeleit,
vagy hogy azonnal megkeresnék a megfelel§ kezelést.
Ok azok, akik kevésbé vesznek részt a kontrollalt otthoni
kezelési programban. Annak ellenére, hogy a vérzé-
kenységiik nem sulyos, egyetlen vérzési epizdd is elin-
dithatja egy iziilet ismétl6d6 bevérzését, amely tartds
izlleti kdrosoddshoz vezet. Ezért is fontos annak tudato-
sitasa, hogy annak ellenére, hogy a vérzékenységik ko-
zépsulyos, szamukra is sziilkséges a sportolasban a leg-
biztonsagosabb mddon térténd részvétel. A sport vagy
mas mozgasforma kivalasztasa elsGsorban a klinikai
kortorténettdl figg: ha a koértorténet egy sulyosan vér-
zékeny emberéhez hasonldan sok vérzési epizddot tar-
talmaz, konzervativ szemlélettel kell sportot valasztani.

Miel6tt elkezded — a mozgassal
kapcsolatos altalanos tanacsok

A legfontosabb figyelmeztetés: miel6tt valaki elkezdene
egy Uj mozgdasformat, egyeztessen a hemofilia kbzpont-
tal, és vizsgaltassa meg alaposan a mozgasi szervrendsze-
rét. Altalanossagban a leginkdbb hasznos tanécs: barmely
sporttevékenység elkezdését megel6z6en elenged-
hetetlen egy bemelegit6 program. A professzionalis spor-
toldk soha nem kezdenek semmilyen tevékenységbe fel-
késziilés, bemelegités nélkil. Miért lenne kevesebb els-
késziiletre sziiksége egy vérzékeny embernek? Ez kiilo-
nosen fontos abban az esetben, ha bizonyos izomcso-
port, vagy iziilet gyenge, mert ezek megerdésitése idébe
telik.

Ugyszintén egyeztetni kell a hemofilia kdzponttal a vér-
zés lehet6ségérdl. Fontos a vérzések korai jeleinek a
felismerése, mert a kezelés késleltetése egy kis vérzést
is komolyabba, stlyosabba valtoztathat. Minden vérzési
epizodot azonnal és megfelel6 mddon kell kezelni. Nyil-
vanvald, hogy profilaktikus kezelés nélkil a sportolas,
intenzivebb mozgas semmiképpen nem javasolt.
Didkként, miel6tt valaki bekapcsolddik az iskolai sport
tevékenységbe, Gszintén kell kommunikalni az iskolai
dolgozdkkal a vérzési rendellenességrdl. A sziil6kkel egyitt
taldlkozni kell a megfelel6 tanarokkal, beleértve a test-
nevelés tanart, az edz6t és az iskolai névért. A hemofilia
kozpont Utmutatasai alapjan kell veliik kozosen meghata-
rozni, hogy milyen |épések megtétele sziikséges abban



az esetben, ha vérzésed alakulna ki. Erdemes atadni a
testnevelés tanaroknak, edz6ken egy olyan tartalmu, a
kezel6orvos altal Osszeallitott tajékoztatdst, amely az
izlletekre kiilondsen veszélyes tevékenységeket tartal-
mazza.

Tehat: sziikséges, hogy vérzékeny
emberek sportoljanak,
mozogjanak?

A fenti kis Osszedllitdsban megfogalmazottak alapjan

taldn jogos lehet ismételten feltenni a kérdést: sziik-
séges, hogy vérzékeny emberek sportoljanak, mozog-
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janak? A valasz tovabbra is igen — megfelel6 elGkészii-
leteket kdvetBen, a kockdzatok mérlegelése, és a szik-
séges biztonsagi intézkedések megtétele mellett. Nem
szabad figyelmen kivil hagyni, hogy a vérzékeny embe-
rek nagyon kiilénbdznek abban a tekintetben, ahogyan
szervezetik reagdl a sportoldsra, mozgasra, igy az alta-
lanos tanacsokon, javaslatokon tulmenden minden-
kinek a sajat fizikumat ismerve szabad meghoznia a don-
tést a sporttal, mozgdssal kapcsolatban. E tekintetben
mindenkinek javasolt a kezel6orvosok mellett a hemo-
filia kozpontokban is rendelkezésre all6 gydgytorna-
szokkal, fizikoterapeutdkkal térténd konzultacid, illetve
a témaban elérhetS, egyesileti tdjékoztatd flzetek
tanulmanyozasa.

Tamogatott Foglalkoztatas szolgaltatas

= Salva Vita Alapitvany

SaLva viTA
| m——]

16 szivvel ajanljuk érintett betegtarsaink figyelmébe a Salva Vita Alapitvany tevékenységét, akik egy kiemelkedd
munkat végz4, alternativ munkaerd-piaci szolgaltatasokkal foglalkozo szervezet, amely jelent6s eredményeket
ért el a megvaltozott munkaképességli emberek elhelyezkedésének elGsegitésében és szamos szolgdltatast

fejlesztett ki a munkaaddk szdmara is.

A Salva Vita Alapitvany 1993 ota segiti a fogyatékos és/vagy megvaltozott munkaképességli embereket a

munkavallalasban.

MunkaerG6-piaci szolgaltatasunk kifejezetten ennek a célcsoportnak a tamogatdasara fejlesztettiik ki. Szamos mun-
kaltatoval allunk kapcsolatban, amelyek nyitottak a megvaltozott munkaképességli emberek foglalkoztatdsara és
a mi segitségiinket veszik igénybe ahhoz, hogy minél jobban megfeleljenek e célcsoport specidlis sziikségleteinek.

Ha dolgozni szeretne, de

e nem tudja, mi legyen az elsé lépés

e még nem taldlt olyan munkat, ami tetszene

e segitségre lenne sziiksége a felkésziléshez és az
allaskereséshez

e sok munkahelyen prébalkozott, de elutasitottak...

Mi segitiink!

A Salva Vita Alapitvany

e megvaltozott munkaképességli embereknek segit
munkat talalni a nyilt munkaeré piacon

o segit felkésziilni a munkavallalasra,

e segit az Ugyintézésben,

e segit a betanulasban és a munkahelyi beilleszkedésben,

¢ munkahelyi problémak megoldasaban.

Megvaltozott munkaképességii Ulgyfeleink szdmara
valamennyi tevékenységiink dijtalan.

Eddig mar kdézel 1000 embernek segitettiink munkahelyet talalni, Gj életet kezdeni, legyen On a kdvetkezd!
Ha szeretné igénybe venni az Alapitvany segitségét, hivja a +36-1-323-1256 telefonszamot,
vagy kiildje el 6néletrajzat az mmk@salvavita.hu email cimre. Kollégdink felveszik Onnel a kapcsolatot.

Varjuk jelentkezését.
Tovabbi informacié: www.salvavita.hu
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EHC Konferencia 2016. oktober 7-9.,

Stavanger, Norvégia
EHC - Elhivatottsag-Hozzdértés-Céltudatossdg

- amit szamomra az Europai Hemofilia Konzorcium jelent

Virdgh Via foszerkeszt6, az MHE dnkéntese

Az Eurdpai Hemofilia Konzorcium (EHC) 2016. évi soros
konferencidjanak Norvégia adott otthont, Stavanger-
ben, Norvégia negyedik legnagyobb népességli varo-
saban. Egyesiiletlink képviseletében elntkiink és egyik
vezet8ségi tagunk mellett kaptam lehet8séget, hogy az
egyesilet onkénteseként vegyek részt a rendezvényen,
és szerezzek tapasztalatokat a betegtarsadalmat érinté
kérdések eurdpai szintli kezelésérél. A konferencian —
amely lehetGséget adott a gydgyszergyarak kiallitdi be-
mutatkozdasara is — a tobb mint 330 résztvevé kozott a
nemzeti betegjogi szervezetek képvisel8in tul jelent8s
szamban megtaldltuk a vérzési rendellenességekkel él6k
kezelését végz8 orvosokat is.

A konferencia részletes programja (angol nyelven) elérheté
az EHC honlapjan (http://www.ehcconference.org/
2016-01-09-15-17-44/progamme.html), valamint az
el6adasok kivonata is hamarosan felkerdl, igy beszamo-
I6mban inkabb a két és félnapos rendezvény soran szer-
zett tapasztalataimat szeretném megosztani, mintegy kedv-
csindloként is az egyesiilet tagjainak hasonlé rendezvé-
nyeken valé részvételhez.

A szervezéssel, lebonyolitassal kapcsolatban a vendég-
Iaté az idén 50 éves fennallasat Gnnepl6 norvég hemo-
filia egyesiilet 6nkénteseit vontak be az EHC szervezdi,
akik szinte professzionalis szinvonalon teljesitették fela-
datukat. Természetesen a rendezvény ideje alatt az EHC
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A SOSS

képviselGi, segitGi is folyamatosan rendelkezésre alltak,

kifejezetten keresték az egyes nemzeti hemofilia szer-

vezeteket, és Gszinte érdekl6déssel fogadtak kérdései-

ket, észrevételeiket.

Az idei konferencia fontosabb, a betegtarsadalom részére

is szamos Ujdonsagot jelentd témai az aldbbiak voltak:

- Ujdonsagok a hemofilia kezelésben

- Génterdpia: a taldn mar egészen kozeli jov6 megis-
mertetése a kezelésben

- A norvég és a skandinav orszagok hemofilia ellatasa-
nak bemutatasa

- Inhibitorosok kezelése (szakmai el6adds és beteg be-
szamold)

- Hepatitis C szimpdzium (jelentds orvosi mintavételi
kutatdsok tapasztalatainak megosztasa)

- Hosszabb hatoidejl készitmények a hemofilis A és B
kezelésére

- Személyre szabott hemofilia profilaxis fontossaga

- Az dn. ,twining programok” (tdmogaté egyuttmiko-
dési programok) bemutatasa

EHC éves kozgyllés — tobb mint
betegképviselet

A konferencia egyben az EHC éves kozgy(lését is maga-
ban foglalja, amelynek keretében az EHC éves muko-



dését is elemzik, és a kdzgy(ilés szavazdsra jogosult tag-
jai (az egyes nemzeti hemofilia szervezetek és a meg-
valasztott dontéshozdk) elfogadjak a bemutatott kolt-
ségvetést, a jOvO évi elirdnyzatokat, és a szlikséges tiszt-
Ujitas keretében megvalasztja a tisztviselGket. Ezen prog-
rampont kiilondsen érdekes és impozans volt szamom-
ra, hiszen a mikoddési adatok egy magas szinvonalon md-
kodtetett, sikeres ,vallalkozas” képét mutattak be, amely
a betegek eurdpai képviseletének komolysagat és ere-
jét képviseli. Az EHC a Hemofilia Vilagszévetséggel kar-
oltve jelentds kutatdsok finanszirozasanak megterem-
tésében és —a személyes adatgyjtés, feldolgozas, szerve-
zés kapcsan — lebonyolitasaban vesz részt vilagszerte. J6l
mutatja, hogy milyen potencialt képvisel akar dontés-
hozokra gyakorolt hatdsban az EHC, elég csak megem-
liteni, hogy azokban az ellatas szempontjabdl alacsony
IU per capita (a faktorellatottsag mértékegysége, a teljes
népességre vetitett nemzetkozi egység mennyisége az
adott orszagban) mutatészdmu orszagokban, ahol az
elmult id6szakban EHC konferenciat rendeztek, a helyi
betegképviseleti szervezetek felé nyujtott EHC tdmo-
gatas kapcsan szinte mindenhol emelkedett ez a szam.
16 példa volt erre Romania, ahol az egészségligyi fels6-
vezetésben zajlé folyamatos valtozasok ellenére a ko-
rabban 0,4 IU per capita mérGszam 2 kozelébe kerdlt.
Nyilvan ez még mindig messze van az idedlisnak mond-
hato faktorellatastél, de az eredmény elvitathatatlan.
Szintén a betegképviseleti szervezetek erejének don-
téshozok befolyasold hatdsat tdmasztotta ala Miguel
Crato a portugdl hemofilia egyesiilet képviseletében.
Portugalidban is megoldatlan volt egészen a kozelmul-
tig a Hepatitis C kezelés téritésmentessége annak elle-
nére, hogy 2013-2014 soran jelentds tarsadalmi kezde-
ményezés indult a kezelés elérhetévé tétele irdnt. 2015-ig
nem tortént semmi el6relépés a kormanyzat részérdl,
igy a reménytelen helyzetben levé betegek kozil egy
ember a portugal parlamentben feldllt, és kozolte a je-
lenlévé egészségligyi miniszterrel, hogy nem hajlandé be-
lehalni a Hepatitis C fert6zésébe. llyen mddon a nagy nyil-
vanossagot kapott eset hatdsdra megtortént az attorés,
és megindultak az ingyenes kezelések, bar vannak fenn-
akadasok, de az attorés megtortént.

A szervez6k nagyon jo egyensuly érzékkel a teljes kon-
ferencia programjan kovetkezetesen végig vitték azt a
gondolatot, hogy a nemzeti betegjogi képviselGket és
a betegeket is bevonjak kisebb el6adasok, vagy akar —a
rendezvény Udit6 szinfoltjaként — egymassal véleményt
Utkodztetd vita-parbajok keretében.

LOYESULETT KAP[SOLATOK@

Betegség torténetek — nemzeti
allapotjelentések

Az idei EHC konferencidanak egyik fontos sulypontja volt
az inhibitorral él6 betegek tamogatasa (,,Me and My Inhi-
bitor”). A témaban elhangzott kapcsolddd elGadasokon
tul (kiemelkedd volt Flora Peyvandi a Milanoi Egyetem
professzora, az EHC Egészségligyi Tanacsado Testlileté-
nek (MAG) tagja altal tartott el6adas) nagy hatast gya-
korolt a hallgatdsagra Jim O’Leary irorszagi sulyos ,A”
hemofilias, inhibitoros beteg torténete. Jim, akik jelen-
leg 60 éves, 46 éve inhibitoros. Jelent&s mozgaskorlato-
zottsaga ellenére egész eddigi életét végigkiséri az a
torekvés, hogy a betegsége — a lehet&ségekhez képest
— a legkevésbé akadalyozza a munkaja elvégzésében, és
a csaladjarol valo aktiv gondoskodas megvaldsitasaban.
Az élete soran atélt nehézségek, megprdbaltatasok el-
lenére egy életvidam, tetterds ember képét mutatja, aki
az irorszagi hemofilia egyesiilet tagjaként a rendezvé-
nyen valo részvételével is kiall a betegszervezetek fon-
tossagdért.

Ugyancsak megindité volt Gerry O’'Reilly, ir sulyos ,A”
hemofilids torténete is, aki a Hepatitis C szimpdzium prog-
ramjaban nyiltan beszélt a szerzett betegségekkel foly-
tatott kiizdelmeirél. 1959-ben sziiletett, az els6é hemofilia
kezelést 12 éves kordban kapta csak. Mivel akkoriban
irorszagban sem volt még megoldott a lakéhely kézeli ke-
zelés, igy sok és hosszu utazassal kapott csak megfelel6
ellatast. A rendszeres kezelésekkel jelentésen javult az
életminGsége, de az akkor még nem ellendrzott készit-
ményeknek kdszonhet6en 1986-ban HIV virust, ezt ko-
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vet6en pedig az abban az idében ,non-A/non-B” (ez a

Hepatitis C korabbi elnevezése) virus talaltak a szerve-
zetében. Sajnos a majaban a sulyos, krénikus gyulladas
eredményeként megjelent a majcirrdzis — mindez a He-
patitis C ellen kifejlesztett gydgyszerek alkalmazasat meg-
el6z6en 10 évvel. Az igazi megprdbaltatdsok azonban
2013-ben kezdddtek szamara, amikor majrakot diagnosz-
tizaltak nala. Mivel a kemoterapias kezelésekre nem re-
agalt a betegség, 2014-ben maj transzplantacidt végez-
tek rajta, amelynek , kellemes hozadékaként” a hemo-
filidja megszlint, hiszen a faktorszintje 58%-ra emel-
kedett. A Hepatitis C virussal folytatott kiizdelme még
folytatodik, hiszen a 2015. évben kapott kezelések ered-
ményeként megtisztult a szervezete a virustdl, de ez év-
ben ismét megjelent, és jelenleg is tart a szeptember
megkezdett ismételt kezelés. A bizakodasa és élni aka-
rasa minden szavan atsutott, amely nagy hatast gyako-
rolt az el6adéteremben Gl6kre.

Aktiv életmodd hemofilidsként

Tobbszor megfogalmazott nehézségnek szamit az egye-
suleteknél a fiatalok bevondsa a kdz6sségi munkdaba. Az
EHC altal is ismert tény, hogy nagyon sok a gyermek/ti-
nédzser, illetve a kdzépkoru felnétt 6nkéntes, de a fia-
tal feln6tteket nem taldljuk az egyes nemzeti szerve-
zetek 6nkéntesei kozott. Az okok kézott emlithetjik —
kissé ellentmondasos mdédon — azt a kordlményt, hogy
napjainkban mar a legtdobb orszagban magas szintl a
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faktorellatds, azaz a betegszervezeteknek a megfelel6
minGségl és mennyiségl gyodgyszerért nem kell kiiz-
deni. Ennek kdszonhetben egyfajta , értékvalsag” zajlik:
nem probalnak j, mas kdzos célt talalni, amelynek érde-
kében megtorténhetne az 6sszefogds, a tamogatd ko-
z0sség kialakitasa.

Kilonosen Udité volt mintegy ellenpontként megis-
merni egy német és holland fiatalokbdl és kézépkoru-
akbol allé 10 f6s alkalmi kdzosséget, akik Ms. Minette
van der Ven holland vérzési rendellenességgel kiizdd
beteg kezdeményezésére olyan vallalast tettek, hogy a
hollandiai Utrechbél a 2016-os EHC konferencia stavan-
geri helyszinére kerékparoznak, amely 1000 km-es ta-
volsagot jelent. Jeshua van Deijk-kel koz6sen tartott elG-
addsaban kiemelte, hogy az er6prdba Otlete pusztan ugy
merdlt fel benne, hogy vérzési rendellenességgel él6-
ként szerette volna valamilyen formaban felhivni a fi-
gyelmet a betegség és a fizikai aktivitds 6sszekapcsola-
sanak lehet6ségére, amelyhez egy kilonleges nagysag-
rend( véllalast keresett. EImondasuk szerint a mind or-
vosilag, mind a fizikoterapias moddszerekkel gondosan
el6készitett tura soran betegséguk korlatait egyaltalan
nem érezték, és egy minimalis bevérzésen tul semmi-
lyen sériilést nem szenvedtek el. A kiilonleges sporttel-
jesitményt a konferencia résztvevGi is nagy elismerés-
sel fogadtdk, és az EHC a nemzeti betegszervezetek felé
is megfogalmazta ajanlasat hasonld programok lebo-
nyolitdsara, amelyhez szervezési, tamogatasi segitséget
is szivesen biztosit.

Kilon 6romot jelentett a Hemofilia Vilagszovetség eu-
répai régiojanak korabbi képviseljével, Ms. Salome Mek-
huzlaval —jelenleg a WHF regionalis fejlesztési igazgato-
ja —vald szlk kord talalkozd, amelyen egyesiiletiink kép-
viselGit kereste meg az elmult id6szakban a hazai hemo-
filia ellatdssal kapcsolatos informaciok irant érdek-
I6dve. JO érzés volt érezni, hogy a mai napig figyelmet
fordit az egyesilettel kapcsolatos valtozasok, torténé-
sek megismerésére, és elismeréssel illette a nalunk zaj-
6 munkat, valamint felajanlotta a WHF tdamogatasat is
akar kiadvanyok rendelkezésre bocsatasa, akar programok
szervezésének, lebonyolitdsanak tamogatasa kapcsan.

A kozel 3 nap programja ugyan nagyon szoros volt, és
meglehetbsen faraszté is a sok Ujdonsag, tapasztalat be-
fogadasa, ugy érzem, hogy az a mentalis municié, ame-
lyet ennek a nagyon magas szinvonalu képviseletet nyuj-
té betegszervezetnek a testkozeli megismerése jelent
nagyon hosszu id6ére ad lendiletet az egyesiiletiink ré-
szére végzett 6nkéntes munkamban.



Kégl Aniko pszichologus

Az évek 6ta megrendezésre keriil6 nyari gyermektabor
szamos jol miikodé programja mellé a tabort szerve-
26k folyamatosan torekednek a gyerekeket épit6, mo-
tivald tevékenység beemelésére. Az idei évben — tobb
mas mellett — ilyen volt a 6-13 éves korosztaly bevo-
nasaval tartott meseterapias foglalkozas Kégl Aniko
pszicholégus, meseterapeuta vezetésével, amelyrdl az
alabbiakban olvashatjak beszamoloéjat.

Meseterapia: a meseterdpiads szemlélet szerint a mesék
osszerendezd, egyensulyteremté hatdssal rendelkeznek
azokra a gyerekekre, illetve egyes terapias iranyzatok sze-
rint feln6ttekre nézve, akiknek az életében valamilyen
torés, kibillenés, fizikai vagy lelki betegség kovetkezett
be. A mesék aktivizaljak a passziv szellemi energidkat, ez
pedig mindenképpen azzal jar, hogy novekszik az élet-
kedv, a remény, az 6romre vald képesség, mikozben
csokken a szorongas és az élettel szembeni félelem.
»Azok a jo terdpids mesék, ahol a mese elején létezik
valamilyen egyensuly, ami aztan felbomlik, a mese vé-
gére pedig visszaall egy magasabb szinten — nagyon in-
formativ, hogy ebben az ivben hol latja magat a gyerek.
Beteg gyerekeknél ez a gydgyulds folyamata soran is val-
tozik, akar hétrél hétre.”

A meséket a mesemonddk a 19. szazad végéig elsGsor-
ban felnGtteknek mesélték. Ez azt is jelenti, hogy a mese
a szorakoztato funkcidja mellett az ismeretatadas, infor-
macidéaramlas egyik eszkoze volt és a torténetekben (me-
sékben) nemcsak a mindennapi élethez adtak utmuta-
tét, hanem az ember szellemi lényként is végiggondol-
hatta magat. A mesékben komplex tudasanyag van kédol-
va, ezaltal a meséknek rengeteg funkcidja van a gyogyi-
tason kivil. A meséknek magikus, tudatmaodosito, gon-
dolkodast atformald funkcidja is van, mert a mesék utan-
zasra késztetnek és a , lehetséges” kodjat nyitjak meg az
emberben: még a lehetetlennek ting dolgok is elérhetd
kozelségbe keriilnek a mese hatasara.

Mesefoglalkozdsomat 2016. juliusaban tartottam meg a
zankai taborban a kisebb korosztaly szamara — kb. 45-50
perces program keretében. A vélasztott mesém , Az élet
vize” c. magyar népmese volt, amely témaja kapcsan a
gyogyulas felé vezet6 Ut megtaldlasarol, az egészséges,

Az élet vize - meseterapias foglalkozas
a zankai gyermektaborban

teljes élet elérésének lehet&ségérdl szol. A foglalkozas
célja az volt, hogy arra ébresszem ra a hemofilias gyere-
keket, hogy sajat maguknak kell kijarniuk az utat, a lehe-
t6ségeket egy olyan élethez, ahol teljes emberi életet
élhetnek gy, hogy a betegségiik ne akadalyozza meg
Gket az életvitellikben.

Ezt a nagyon szép, pozitiv mesét olyan megfontolasbdl
valasztottam, amely az érintett betegek szamdra fontos
kérdésre keres vdlaszt, hogy bele kell-e ebbe az 6roklott
betegségbe betegedni? Be kell-e zarkdzni, tulzottan éva-
tosan élni és lemondani élvezetekrdl, a sportokrdl, lemon-
dani a csalddtervezésrél? Azt latom, hogy akik dnkéntes-
ként szerepet vallalnak az egyesiilet munkajaban, azok
sokkal konnyebben veszik az életet, jokedvliek, aktivak,
humorosak, segit6készek, empatikusak, mint azok, akik
csak varjak a segitséget, vagy még azt sem.

Minden mesébe be kell 1épni, igy sokkal konnyebben
adjuk at magunkat a mesének, jobban tudunk ra figyelni
is. Ennek érdekében prébaltam olyan miliét teremteni a
gyerekek szamdra, amely segiti ezt az ,,atlényegilést”: a
Balaton parton tartottuk a foglalkozast egy nagy fa arnyé-
kaban, és én egyenként szdlitottam meg a gyerekeket
azzal a mesebeli kérdéssel, hogy ,merre jarsz, amerre a
madar se jar?” Meglep&dott arcokat és egy-két ligyes valaszt
kaptam. Ez fontos része volt a foglalkozasnak, amelyet
tovabbi rahangolddd jatékok kovettek megteremtve a
keretét a mese elmesélésének, amelyet roviden az aldb-
biakban foglalnék 6ssze.

A mese egy szegény ember Jakab nevdi fiardl szdl, aki jo-
ravald, de vékonyka gyerek volt, akit féltett is nagyon az
apja. Amikor az 6reg megbetegedett, és nem taldltak a
bajara gyogyirt, Jakabnak kellett utra kelnie, hogy elhoz-
za apjanak az élet vizét. A mesék szabalyai szerint nehéz
probakat kellett kiallnia, amelyek az dnzetlen segitség-
nyujtasi képességét, batorsagat, lelkierejét tették pro-
bara, de egy megmentett galambtdl kapott csodasipnak
a segitségével mindnek megfelelt. Jutalmul merithetett
az élet vizébdl, amelynek az erejétél a jotevé galamb
gyonyorliséges lednnyd valtozott, akivel rogtdn szere-
lembe estek, haldlos beteg apja pedig régtén meggyo-
gyult. A boldog befejezés természetesen itt sem maradt
el: boldogan éltek mindannyian, amig meg nem haltak.
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Terapia a Balaton parton

A meséhez kapcsoldddan kérdéseket tettem fel a gyerekeknek:

1. Kinek melyik kép jelenik meg el6szor ebbdl a most
hallott mesébdl? Mi mindent latsz a képben?

2. Most sétdljunk be ebbe a mesébe! Ki, hol és mikor, a
mesének melyik pontjan latja magat? Hogy érzi ott
magat? Milyen érzések toltik el a szivét?

3. Mit jelent neked a hemofilia? Mutasd meg, ha szavakkal
nehéz.

4. Mi lehet szdmodra a kismadar, hol van benned a kis-
madar? Ki tud segiteni rajta?

5. Miben valtozna az életed, ha az élet vizébdl innal?

A beszélgetés utan megkinaltam &Gket egy hazi cipoval,

és vizzel. A kenyeret, mint a kis verebek rogtén meget-

ték, szétcsipkedték, a vizet — volt aki tobbszor is meritve

— mind megittak.

Bucsuzasképp azt mondtam nekik, hogy ,Jarjatok uta-

1”

tokon szerencsével, és a sip mindig legyen nalatok

Gondolatok, a mese értelmezése:

A Hemofilia Egyesliilet egy olyan zart kozosség, akik sza-
mara a gyogyszerellatas, orvosi felligyelet életfontossagu
a betegség sulyossagatdl fuggben.

Mesém valasztasa abban rezonal a betegek élethelyzetére,
hogy nekik is végig kell jarniuk a gydgyulas utjat, a hiany
leklizdését, a faktorkészitménnyel vald egylttélést, amely
szamukra az egészséges kortarsakéhoz hasonld életet biztositja.
Szamukra a faktorkészitmény rendszeres beadasa az életet
jelenti, az életben maradas lehetGségét. Ezen feliil a mese
utat nyithat afelé, hogy ezzel a betegséggel is élhetnek tel-
jes életet. Le kell kizdeniik magukban szamos gatat,
probakat kell kidliniuk, de ugyanakkor kezlikbe vehetik éle-
tlk irdnyitdsat. Sokféle élethelyzetben lévé hemofilids beteg-
gel beszéltem telefonon korabban, mint az egyesiilet képvi-
selGje: szilével, nagymamaval, kétségbeesettel, tanacsta-
lannal, segélykérével, problémamentes életet él6vel, beteg-
ségharitdval, optimistaval. A megismert , torténetek”, élet-
helyzetek alapjan azt latom, hogy az életiikben komoly és
sulyos dontéseket kell/kellett meghozni, nagy probatételeken
esnek at, és egész életiikben tenniik kell az egészségiikért,
tudatosabban, mint az egészségesek esetében.

A mese egy fiatal, vékonyka fiurdl szél, akit édesapja igen-
csak féltett, aggddott miatta, hogy hogyan fogja magat
eltartani. Az egyesiileti tagoknal is [atom nap, mint nap
a szulSk aggodasat a gyermekiik irdnt, még a 30 éves gye-
rekiket is dvni akarjak a rizikds helyzetektdl, a betegségtdl,
ami érthetd is. A fiinak végl el kell indulnia a sajat utjan,
hogy beteg édesapjan segitsen. Itt atfordul a segités, és
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elindul a prébak mezejére, mert édesapja haldlos beteg.

A mesékben el kell jutni odaig, hogy érezzlik: minden szerep-
|6 mi sajat magunk vagyunk. Amint elindul, mar egy jé tettet
kell megcselekednie, egy beszorult madarkan kell segitenie.
A beszorult maddr, a beszorult életteret jelenti,amit szabadda
kell tenni. Akarniuk kell (ré vannak kényszeritve) utakat talal-
ni, és egyik ilyen lehet&ség vagyunk mi, az Egyesiilet, akik
fontos informaciodkat juttatunk el hozzajuk, el6adasokat,
tdborokat szerveziink nekik, kinyitjuk szamukra a vilagot
azzal is, hogy lehetGséget adunk nekik, hogy taldlkozzanak
egymassal és megosszak egymassal a nehézségeiket. A jotet-
téért egy sipot kap ajandékba, amelyet barmikor, barmi-
lyen nehéz helyzetben megfijhat és segitséget kap. A sip
az 6vé, uralkodik mar felette, és ez a sip csodakra képes,
a csodak pedig a szellemi dimenzidk felé nyitjak meg az
utat. A sip, a hit a gydgyulasban. A galamb segit neki meg-
mondani az utat az élet vizéhez, az 6reg boszorkanyhoz.
A boszorkany, a betegség a mi esetliinkben megmondja
pontosan, hogy mit kell tennie, hogy megtaldlja a gyogy-
vizet. Azt is megmondja vilagosan, hogyha nem sikerdil
neki, akkor haldl fia lesz. Elet-halal kiizdelme ez, minden-
napos kiizdelem, kiizdelem a betegséggel. Az els6 prdba
igy szél: ,Van egy hegy, tedd azt a folddel egyenlévé, vesd
be sz6l6vel, és holnap a levébdl késziilt borbdl hozzal

|n

nekem egy kancséval.” Az 6regasszonyt, az artd erét magunk
mellé tudjuk allitani, ha nem, halal fiai vagyunk, mondja a
mese. A hegy, a magunk elé tornyosuld nehézség, amit le
kell gyézniink, meg kell munkalnunk, sz6l6vel bevetni, ami
faradtsagos munka, és ha jol csindltuk, termd lesz szamunkra.
Abor egy Gsi jelkép: életelixir, a halhatatlansag itala, az igaz-
sag, a viddmsag és a termékenység szimbdluma. A ,,fold vére”,
az életerd, az emberfolotti energia kifejezGje.

A kovetkez6 prébatétel egy ,erdd, vagd ki annak fait,
szantsd fel a foldet, vess rd buzat, és holnap hozz a beléle
G6rolt lisztbdl friss kenyeret.” Az erdd jelenti azt, hogy meg kell
tisztitani a gondolatokat, termd&vé tenni azt, magokat elvetni
bele, majd learatni az eredményt. A bor és a kenyér az em-
ber kiegyensulyozott munkajanak és tudasanak terméke.
HG&sUnk kiallta a prébakat, és a boszorkany megengedi neki,
hogy meritsen az élet vizébdl, ezzel a segitGje is lesz. A beteg-
ség megmutatja az utat is és a lehetGséget is a gyogyulasra.

Az alkoto-fejleszt6 meseterapia célja az volt, hogy a mese
segitségével minél tdbb ponton kapcsolédasokat hozzak
|étre az egyén és a kornyezete, az egyén és 6nmaga kozott.
Igyekeztem a gyerekeket a mesén keresztil a legtisz-
tdbb energiaikhoz, a benniik l1évé jéhoz kapcsolni, majd
rairanyitani a figyelmuiket a problémajukra és a prob-
Iémdban rejlé megolddsi médokra.



Kalandra fel!

Az utdbbi években egyre népszeriibbé valt az egye-
temista fiatalok kérében, hogy nyaron az Egyesiilt Al-
lamokban vallaljanak munkat kiilonb6z6 gyermek-
taborokban. igy tettem én is az utébbi 2 évben, de
hogy hemofiliasként ezt hogy éltem at, ezt szeretném
tovabbadni kedvcsinaloként kalandra éhes, fiatal be-
tegtarsaimnak.

Par évvel korabban - Gy6éri Tamashoz hasonléan — én is
részt vettem a SURO programban, melynek a nyité kon-
ferenciaja San Franciscoban volt. Ekkor egy kicsit mar

Nydri munkdasként az USA-ban
Nagy Péter, az egyesiilet vezetoségi tagja

belepillanthattam az ottani kdrnyezetbe, moralba. Ezen
feltl mar korabban is érdekelt, hogy milyen lehet Ame-
rikdban dolgozni, utazni, megismerni az ottani embe-
reket, és ,beépilni” kozéjuk, ha csak 3 hénap erejéig is
— és nem utolsésorban kivalo lehetGségnek tlint az
angol nyelv gyakorldsara. Az otletbdl elég hamar elha-
tarozas lett, miutan par ismer6som mesélt a kint toltott
idejérdl, és néhany tdjékoztatéra is elmentem ezzel
kapcsolatban. Magyarorszagon 2 iroda is kinal ilyen mun-
kalehet&ségeket az Egyesiilt Allamokban, ezért mindkét
iroda tdjékoztatdjan részt vettem. Az elhangzottak meg-




hallgatdsa utdan megkérdeztem az iroda munkatarsait,
hogy a meglév6 betegségem jelent-e akadalyt a prog-
ramban vald részvételben. Sajnalatos moédon az egyik
iroda vezet6je nem javasolta, hogy részt vegyek az &
programjukban, ellenben a masik iroddval, akik batori-
tottak, hogy mindent ténylegesen irjak le az online pro-
filomba, és amennyiben a kezel6orvosom sem ellenzi a
kint végzendd munkamat, ugy 6k mindenben tdamogat-
nak. Ez igy is tortént: egy viszonylag hosszu, kérdésekkel
teli profilt kellett kitltenem, ahol az egészségligyi rész-
nél feltlintettem a meglévé ,A” tipusu sulyos hemofilia-
mat is, valamint a kezel6orvosom 4ltal készitett igazo-
[ast is feltoltottem. Ezutdn némi varakozas kovetkezett
egészen addig, amig egy tabor bejelentkezett és tajé-
koztattak, hogy felvételt nyertem hozzajuk, az elsé év-
ben konkrétan a tdbori mosoddba. A kiutazdshoz sze-
rencsére tudtam igazitani a vizsgaimat is, igy a kezdés
sem okozott problémat. Nagy meglepetésemre a mun-
kahelyemen is tdmogattak a kiutazdsomat, mivel Ggy gon-
doltak, hogy ezdltal az angoltuddsom is fejl6dni fog, ami
a munkaltatdm szamara is elény.

A 3 honapra elegendd faktormennyiség kivitele is meg-
oldddott végil. Dr. Hunyadi Katalin kezel6orvosom fel-
vette a kapcsolatot az OEP illetékesével, aki segitett ab-
ban, hogy el6zetesen tudtak szamomra biztositani a meg-
felel6 gydgyszermennyiséget. A gyogyszer repulére fel-,
valamint Eurdpabdl kiviteléhez igazoldst kértem az Ame-
rikai Nagykovetségtél, a Liszt Ferenc Repul6tértdl és a
légitarsasagtdl is, amellyel utaztam. Egyik valaszban sem
jelezték, hogy barmi problémat okozhatna a kivitel, azon-
ban tandcsoltdk, hogy a kapott e-maileket kinyomtatva
tartsam magamnal a kezel6orvosomtdl kapott igazola-
sommal egyitt. Ehhez az igazolashoz sziikséges forma-
nyomtatvany az egyesilet oldaldn is elérhetd, igy én is
azt hasznaltam. Mivel replilén torténd utazaskor nem ta-
nacsos feladott bérondbe rakni a gyogyszereket, igy a
nagy hatitaskamban, kézipoggydaszként vittem fel. Ennek
ellenére a biztonsagi ellen6rzéskor ez sem okozott prob-
[émat, még a tdobbszori atszallaskor sem.
Megérkezésem utani napon a nalam lévé faktort elvit-
tem a tabor teriletén |évd orvosi szobaba, ahol nyar vé-
géig hlt6ben tudtdk tarolni azt. A beadast is meg tud-
tam oldani itt a profilaxisnak megfelelGen, és a nyaron
el6forduld kisebb orrvérzéseket, horzsolasokat is szak-
szerlen el tudtak latni. Az elsé évben a mosoddban mun-
ka kdzben sériilést nem szereztem, és megerdltetni sem
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kellett magam kilonésebben, igy bevérzést sem okozott.

Idén nyaron a mdasodik alkalommal dolgoztam ugyanab-
ban a taborban, bar ez alkalommal mar tabori fotds-
ként. Ez egyben azt jelentette, hogy a gyerekekkel és az
amerikai gyerekfeligyel6kkel is |ényegesen tobbet vol-
tam, mint az el6z6 évben. Ennek megfelel6en a gyere-
keket is kisértem kenuturara és kisebb kiranduldsokra
is, de a hazban lakd 6t 9 éves gyerekért is felel6s voltam.
Az elején kicsit még szokatlan volt ez, ugyanis merében
mas egy 9 évessel nem a sajat anyanyelvemen a honvagy-
rol beszélgetni, mint magyarul. Szerencsére minden hely-
zetet sikerilt jol megoldanom, bar ebben nagy segit-
ségemre volt a gyerekek érkezését megel6z6 3 napos
oktatds. Itt felkészitettek, hogy bizonyos szituacidkban
miket kell tenni, hogyan szdlitsuk meg a gyerekeket, és
mire is figyeljink oda.

Szabadnapokon igyekeztiink a tabor tertletérdl kimen-
ni, valamilyen nemzeti vagy allami parkot meglatogatni.
Ehhez szerencsére a tabor biztositott autdt is, amivel
ilyen kiranduldsokat meg tudtunk oldani.

A tabor zarasa utan utazgattam Amerikan belil, amely-
hez tarsakat is talaltam. Els6 évben 10 nap alatt a Boston,
New York, Las Vegas, Los Angeles utvonalat jartuk be,
amelynek keretében érintettiik a Grand Canyont is. Ma-
sodik évben az utvonal hasonld volt, de mar 3 hét volt
az utazas id6tartama. Néhany Las Vegasban toltott nap
utan a Grand Canyon peremén 2 napig kempingeltiink
satorban. Ez alatt a Grand kanyonban a Bright Angel
elnevezés( tura nagy részét teljesitettiik, amely 25 km-t
és kétszer 1000 m szintkllonbség lekiizdését is jelentet-
te. Faktort természetesen a turat megel6z6en adtam,
valamint 1 adagot magammal is vittem a turatdskamban.
Hasonldan kalandos turat tettiink még a Zion Nemzeti
Parkban is, ahol az Utvonal nagy része egy szurdokban
futdé patakban vezetett. Ezek utdn Los Angelesben mar
ténylegesen a pihenésé volt a fészerep, majd a tura za-
rasaként 2 nap alatt Los Angelest6l egészen San Fran-
ciscoig autéztunk az 6ceanparton, ahonnan par nap el-
teltével haza is repiltem.

Batran merem mondani, hogy erre a par kint toltott
hoénapra jo darabig emlékezni fogok. Nyilvan, hogy ez
ilyen jol és problémamentesen alakult, abban nagy sze-
repe volt annak, hogy bizony a megfelel6 gydgyszer-
mennyiség a rendelkezésemre allt. EzUton is szeret-
ném megkdszonni mindenkinek, aki ebben a segitsé-
get nyujtott.



Programok
. amelyekre jo visszaemlekezni

2016. aprilis 9. — Eves kozgylilés a Semmelweis
Egyetem Ortopédiai Klinika épuletében. A kdzgydilés
sziinetében elGadast tartanak a csaladtervezés,
gyermekvallalds sordn fontos szerepet jatszé Orsza-
gos Vérellatd Szolgalat és az Istenhegyi Géndiag-
nosztikai, N6gydgyaszati és Csalddtervezési Cent-
rum munkatdrsai a hemofilidval kapcsolatos kérdé-
sekrél, részletes és atfogd tajékoztatast adva mind
az elméleti hattérrél, mind a hazai lehet6ségekrdl,
gyakorlati tennivaldkrél. Az Ujra inditott Hemofilia
Ujsag els6 lapszamanak bemutatasa.

2016. junius 4. — Gyermeknapi program a szentend-
rei Skanzenben.

2016. julius 16-23. — Zankai gyerektabor I. turnus a
7-13 éves korosztaly részére, valamint julius 23-an
csaladi nap.

2016. julius 23-30. — Zankai gyerektabor Il. turnus a
14-19 éves korosztaly részére.

2016. szeptember 19-23. — Senior Napok Rackevén,
a Termalkristaly Hotelben.

2016. december 4. — Mikulasnapi innepség az Egye-
sileti irodaban.

Programok
. amelyeket joszivvel ajanlunk

2017. aprilis 8. — Eves kdzgy(ilés a Nemzeti Egész-
ségbiztositasi Alapkezel6 (OEP Uj neve) kdzponti
épuletében (1139 Budapest, Vaci ut 73/A, foldszinti
konferencia terem) (id6pont pontositas alatt).

2017. junius — Gyermeknapi rendezvény (idépont és
helyszin pontositds alatt).

2017. junius — Senior Napok (idépont és helyszin pon-
tositas alatt).
2017. jalius 8-15. — Gyerektabor Keszthelyen, a Vaddc

Tanydn. I. turnus a 8-12 éves korosztaly részére, va-
lamint julius 15-én csaladi nap.

2017. julius 15-22. — Gyerektabor Keszthelyen, a Vadéc
Tanydn. Il. turnus a 13-18 éves korosztaly részére.

2017. szeptember — Senior Napok (idGpont és helyszin
pontositas alatt).

2017. december — Mikuldsnapi linnepség (pontos id6-
pont tervezés alatt).
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Személyi jovedelemado 1% felajanldsa

N

I MAGYAR EM‘BH’LI/I Y[SULH ADOSTAMA: 196501-1-1)

Kedves Betegtarsaink, Tagtarsaink, Erdekl&dék! OA®) MAGYAR

Ondknek lehet8ségiik van a befizetett személyi jovedelemaddjuk (SZJA) H EMOFILIA
1 szazalékat felajanlani valamely civil szervezet szamara. EGYESULET

Kérjiik Onoket, tdmogassak a Magyar Hemofilia Egyesiilet
kozhaszni munkajat a személyi jovedelemaddjuk 1 szazalékaval.

A felajanlashoz két adat sziikséges:
A kedvezményezett neve: Magyar Hemofilia Egyesilet
A kedvezményezett adészama: 19654171-1-42

Nagylelkl tdmogatasukat az egyesiileti programok megvaldsitasara forditjuk.
A pénzligyekrél atlathatd nyilvantartast vezetiink,

bevételeinkrél és kiadasainkrél pontosan beszamolunk.

A vérzékeny betegek nevében készonjik!
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