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Hemofilija je nasljedni, ozbiljni
poremecaj zgrusavanja krvi u kojemu
se krv osobe ne zgrusava u dovoljnoj
mjeri, Sto dovodi do nekontroliranog
krvarenja koje se moze javiti spontano ili
biti izazvano manjom traumom.

Ona moze znaCajno smanijiti

kvalitetu zivota bolesnika, ali i
njihove obitelji, prijatelja i
njegovatelja.’

Hemofilija A najcesci je
oblik bolesti - javlja se u
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Sto se dogada u krvi osobe

koja ima hemofiliju A?
U zdrave osobe, proteini

poznati pod nazivom faktori

zgrusavanja zajednicki

stvaraju ugruske te pomazu u

zaustavljanju krvarenja.

Osobama s hemofilijom A u manjoj
ili vec¢oj mjeri nedostaje faktor
zgruSavanja poznat kao

zbog cega se njihova
krv ne moze pravilno
zgruSavati.

B lagi ob ik oe % osoba oboljelih od hemofilije A’
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Dogada se kad faktor Obic¢no se uocava Zene takoder mogu imati .
zgrusavanja padne nakon ozljede ili problema pri krvarenju
izmedu 5-40 % medicinskog povezanom s menstruacijom
normalne razine.® zahvata.® iliradanjem.®
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Oko 14 % osoba oboljelih od hemofilije A*

Simptomi su slicni onima blage hemofilije A, ali mogu
prouzrocCiti i:’

Dogada se kad

padne

Qoco2

izmedu

Q normalne razine.
dugorocne boli, oticanja i ukocenosti

Te § ki O b li k Oko 30 % osoba oboljelih od hemofilije A*
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koje, ako se ne lijeci, moze dovesti do

Dogada se kad faktor Stanje koje moze biti Osobe s teskom
zgrusavanja padne opasno po zivot, a hemofilijom A

ispod 1 % normalne krvarenja u zglobove dozivljavaju i spontana
razine.® ceScasuiteza.’ krvarenja.’

Tezina hemofilije A nije, medutim, uvijek
vidljiva samo kroz krvarenje. lako su

nacini zbrinjavanja i lijeCenja teske

hemofilije A dobro poznati, manje je Cilj zbrinjavanja hemofilije A

informacija o teretu bolesti umjerene | trebala bi biti eliminacija
blage hemofilije A.® svih krvarenja koja se mogu
prevenirati bez obzira na
tezinu bolesti.
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Brojni su nacini
lije¢enja hemofilije:

Profilaksa

Profilaksa je preventivni, redoviti rezim Profilakticko lijeCenje moze se
lijecenja koji obuhvaca nadomjesne terapije provoditi intravenski ili supkutano.?
faktorom VIII i nefaktorske terapije s ciljem LijeCenje nefaktorskim terapijama
prevencije krvarenja i postizanja aktivhog moze se vrsiti kod kuce i to samo
i kvalitetnog Zivota osoba s hemofilijjom jednom tjedno svaka dva ili

koji je kvalitetom sli¢an Zivotu zdravih osoba.?
To je standard lijecenja za osobe s teSkom
hemofilijom A i neke osobe s umjerenom
hemofilijom.?

cetiri tjedna. To osobama s
hemofilijom olakSava pracenje
naputaka o lijeCenju i omogucuje

im relativno normalan zivot.?

( Epizodno nadomjesno lijecenje
faktorom VIl

Epizodno nadomjesno lijeCenje faktorom
VIl moze se provoditi prema potrebi
(kada treba kontrolirati krvarenje) u slucaju
N da profilakticko lijecenje nije izvedivo.

Bolesnik ili njegovatelj mora ga primjenjivati
intravenski?.

Pronalazenje vene za intravensku primjenu nekima, osobito
djeci, moze predstavljati problem.’

Lijecenje inhibitora: ITl i tvari koje
zaobilaze inhibitore

PrlbllznOJvedrwg osoba | jedna od . razvija inhibitore na
od Cetiri... 20 osoba...

‘ nadomjesne terapije
faktorom VIII.™1°

‘25 - 30% 9-10% &

s teskom s blagom do umjerenom
hemofilijom A hemofilijom A

Inhibitori su protutijela koja
napadaju i uniStavaju nadomjesni

faktor VIII, jer ga prepoznaju kao
A\\Wy\“' @ ,stranu tvar®.’" Buduci da je to
D < ozbiljna komplikacija pri lije¢enju, ™2
mnoge osobe s hemofilijom A
zive u strahu od razvoja
inhibitora.
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Osobe s hemofilijom A koje razviju inhibitore
mogu se lijeciti nefaktorskom profilaksom\?
Ako nefaktorska profilaksa nije dostupnaili u
slu¢aju probojnog krvarenja (krvarenja do kojih
dolazi uz profilaksu) mozda ¢e biti potrebne
infuzije nadomjesnog faktora VIIl i pokusaj
,indukcije imunoloske tolerancije” (ITI),
tijekom koje bolesnik prima vrlo visoke

doze faktora VIl tijekom duljeg vremena.? p

ITI moze trajati .
godinama, vrlo je skup i

neucinkovit u oko 30 %
slucajeva.’®
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»ivari za zaobilazenje”|oS su
jedna mogucnost lijeCenja osoba s
~30% inhibitorima koja se Cesto rabi
osoba. 1314 nakon neuspjeha ITl-ja. One su,
medutim, kratkotrajnog djelovanija,
valja ih uzimati cesto, a kontrola
krvarenja koju daju varira od
slucaja do slucaja.™
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