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Marko Marini¢ Rije¢ urednika

Rijec urednika
Drage citateljice, dragi Citatelji,

Pred vama se nalazi novi broj ¢asopisa Hemofilija. Jako smo sretni zbog ¢injenice da smo uspjeli
odrzati kontinuitet njegova izlazenja te je, zahvaljujuc¢i posebice vasoj podrsci i suradnickom duhu autora
tekstova, ovo njegov osmi broj u nizu.

I u ovom broju donosimo niz zanimljivih, informativnih, kvalitetnih 1 korisnih ¢lanaka. Zapocet
¢emo, kao 1 obicno, prikazom aktivnosti Drustva hemofili¢ara Hrvatske u proteklih godinu dana, a potom
¢emo govoriti o novim dijagnostickim metodama u skrbi o oboljelima od hemofilije, odnosno o primjeni
ultrazvuka u procjeni hemofili¢ne artropatije.

U nastavku slijedi tekst o naj¢esc¢oj nasljednoj bolesti krvarenja, Von Willebrandovoj bolesti, 1 to
u kontekstu starenja. Bubreznim kamencima, odnosno pojavnosti i ¢imbenicima rizika za urolitijazu kod
bolesnika s hemofilijom bavimo se u nastavku ovog broja, a onda i1 pitanjem nasljedivanja hemofilije,
odnosno nacinima na koje dijete uopc¢e oboli od hemofilije.

O vaznosti ljetnih kampova 1 radionica primjene intravenske terapije govori nam sljedeci tekst, a
onda nam slijede dva izvjeStaja sa skupova - izvjesce s radionice medicinskih sestara regije te izvjesSce sa
skupa o hepatitisu koji se odrzao u Irskoj.

Vlastita iskustva Zivota s hemofilijom uvijek su nam zanimljiva te se kroz njih moZe doznati
mnosStvo novih 1 korisnih informacija. Stoga vam i u ovom broju donosimo jedno takvo iskustvo — ovoga
puta iskustvo naseg kolege iz Metkovica, a koji je, vjerojatno, rekorder medu osobama s hemofilijom u
Hrvatskoj po broju izvedenih operacija.

Na kraju, a ve¢ prema obicaju, donosimo radove nasih najmladih. Za ovaj broj su se jako potrudili
te su nam poslali mnoStvo svojih likovnih uradaka.

Jos§ jedanput se najsrdacnije zahvaljujemo svim suradnicima koji su na bilo koji na¢in doprinijeli
nastanku ovog broja, a posebice hvala autorima tekstova te djeci koja su nam slala svoje radove. Pozivamo
i dalje sve vas koji imate bilo kakvu ideju za koju smatrate da bi mogla doprinijeti kvaliteti Casopisa
da nam se javite. Vasa nam je suradnja izrazito vazna kako bi se 1 dalje nastavilo s redovitim izlazen-
jem Casopisa, ali i odrzala ideja vodilja njegova pokretanja — pruzanje kvalitetnih informacija osobama
s hemofilijom 1 drugim poremecajima zgrusavanja krvi, njthovim obiteljima, prijateljima, ali isto tako 1
zdravstvenim djelatnicima te stru¢njacima razlicitih drugih profila koji svojim radom doprinose kvaliteti
zivota ove populacije.

Hvala vam na citanju,
Srdacan pozdrav,

Doc. dr. sc. Marko Marinié
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Aktivnosti Drustva hemofili¢ara Hrvatske u 2014./2015. godini

Tomislav Raguz

Aktivnosti Drustva hemofilicara Hrvatske
u 2014./2015. godini

Postovani citatelji,

Napisat ¢u par rijeci o aktivnostima Drustva
hemeofili¢ara Hrvatske (DHH) u proteklih godinu
dana.

U kolovozu (29. - 31.) prosle godine
odrzali smo 8. ljetni kamp DHH. Kao i svih ovih
godina kamp je odrzan u Solarisu, hotel Ivan. Bilo
je 124 sudionika.
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Slika 1. U drustvu s gostima iz Slovenije.

Imali smo velik broj kvalitetnih predavanja
i dvije uspje$ne radionice. Prvu radionicu (vjezbi
venepunkcije u djece i odraslih) odrzale su nase
medicinske sestre iz Rijeke, Osijeka, Splita i
Zagreba. Svi smo zahvalni sestrama $to dolaze
na kamp DHH i svoje znanje i umijece pikanja
prenose na osobe s hemofilijom i ¢lanove obitelji.
Druga radionica je bila namijenjena roditeljima
djece s hemofilijom, a odrzala ju je prof. Marina
Grubi¢, psiholog. Prof. Grubi¢ redovito dolazi na

Tomislav Raguz

kamp DHH i odrzala je niz predavanja i radionica.
Hvala puno uime svih na svemu do sada, a nadamo
se da ¢e nam i dalje pomagati svojim znanjem i
iskustvom.

Slika 3. Od malena se najbolje uci.

Hemofilija



Tomislav Raguz

Aktivnosti Drustva hemofili¢ara Hrvatske u 2014./2015. godini

Slika 4. Vesela ekipa :)

Odrzan je i okrugli stol, a tema je bila,
»Prava i obveze osoba s hemofilijom koje su na
ku¢noj terapiji“. Sudjelovali su predstavnici struke,
HZZ0-a, pacijenata i veledrogerija. Dogovoreno
je nekoliko bitnih stvari, ali u proteklih godinu
dana nisu sve provedene u djelo tako da se
pokazala potreba da i ove godine odrzimo okrugli
stol s temom ,,Ku¢na terapija“ Prof. Joze Faganel,
predsjednik Drustva hemofilicara  Slovenije

govorio je o ,Cerifikatu izvrsnosti i e-medicina u
hemofiliji.

Ljetni kamp DHH je veliki projekt. Sve
osobe koje sudjeluju u pripremi kampa, a i osobe
koje sudjeluju aktivno u programu kampa, rade
kao volonteri. Zahvaljujem svima u ime osoba s
hemofilijom i njihovih obitelji na pomo¢i. Ne kaze
se bez razloga ta edukacije nikada dosta.

Od 3. do 4. listopada 2014. godine odrzana
jeuBelfastu27. Konferencija Europskog konzorcija
za hemofiliju. Bilo je dobrih predavanja, a posebno
je bilo interesantno predavanje o fizioterapiji u
lijecenju hemofilije s posebnom distinkcijom
kako uz minimalnu koli¢inu faktora provoditi
fizioterapiju, a kako uz optimalnu koli¢inu faktora.
Bilo je takoder zanimljivo predavanje o novim
lijekovim za lijecenje hepatitisa C. Kako je to bilo
skoro prije godinu dana neki od tih lijekova su sada
i kod nas na listi HZZO-a. Bilo je jo$ interesantnih
predavanja. Oni koji zele mogu pogledati na WEB
stranicama EHC-a.

Slika 5. Sudionici 8. ljetnog kampa DHH.

Hemofilija



Aktivnosti Dru$tva hemofili¢ara Hrvatske u 2014./2015. godini Tomislav Raguz

Obiljezili smo Svjetski dan hemofilije u hemofilijom, doktori, medicinske sestare, volonteri
Vinkovcima, Splitu i Zagrebu. Povodom tog dana i svi oni koji podrzavaju rad DHH.
se okupljaju osobe s hemofilijom, obitelji osoba s

Slika 7. U Vinkovcima na obiljeZavanju Slika 9. Predsjednik ne zna od koje torte pocet rezanje.
Svjetskog dana hemofilije.

Slika 10. Zajednicka fotografija prije socijalnih dogadanja.
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Tomislav Raguz

Aktivnosti Drustva hemofili¢ara Hrvatske u 2014./2015. godini

11. travnja 2015. odrzan je humanitarni
malonogometni turnir, 3. memorijal Zorana
Noji¢a, koji organizira Udruga branitelja iz
domovinskog rata, Gradska plinara Zagreb i
Prvo plinarsko drustvo Vukovar. Jedna od pet
udruga koje su dobile donaciju od humanitarnog
turnira bila je i nasa. Lijep izlet u Vukovar na
malonogometni turnir. Upoznali smo nove dobre
ljude koji su spremni pomo¢i nasoj udruzi u nasem
humanitarnom radu.

Slika 11. Na dodjeli donacije DHH, Udruge branitelja iz
domovinskog rata iz Gradske plinare Zagreb i
Prvog plinarskog drustva Vukovar

Slika 12. U sklopu programa humnitarnog turnira bio je i
posjet memorijalnom groblju Vukovar.

U mjesecu lipnju Ivan Paclik i Miroslav
Paclik bili su na kongresu u Dublinu. Tema
kongresa je bio hepatitis C. Miroslav Paclik ¢e na
9. ljetnom kampu DHH u sklopu programa imati
izvjesce o tome $to se govorilo na kongresu.

Javila su nam se dva c¢lana udruge s
potrebom za invalidskim kolicima. Gospodin Ivan
Cindri¢ ima veliki problem s kretanjem, a ujedno
i s lijevim laktom pa smo mu nabavili kolica na
elektri¢ni pogon. Kada sam bio u Cetingradu kod
gospodina Cindrica vidio sam koliko ¢e ta kolica
njemu olaksati zivot. Od kuce pa do centra mjesta
ima oko 600 metara, a u centru je trgovina, crkva,
kafi¢ itd. Na tom putu od kuce do centra, sva sreca,
nema nikakvih fizickih prepreka.

Gospodin Ivan Martini¢ imao je potrebu
za kolicima, ali samo za po stanu pa je molio ako
mu mozemo pomoci u nabavi klasi¢nih invalidskih
kolica. Bili bi smo najsretniji da nikome nije
potrebna pomo¢ te vrste.

Slika 13. G. Cindri¢ sada sam moZe po novine i na kavu.

Nadam se da ¢emo i iduce godine moci
uspje$no provesti sve projekte koje provodimo
ve¢ tradicionalno, a mozda i neki novi projekt ili
pomoci nekome.

Srdacno vas pozdravljam i prepustam
vam da uzivate u osmom broju naseg glasila
»Hemofilija%

va$ Tomislav Raguz.
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Primjena ultrazvuka u procjeni hemofili¢ne artropatije

Silva Zupanci¢-Salek

Primjena ultrazvuka u procjeni hemofilicne artropatije

Primjena ultrazvuka u procjeni bolesti
i ozljeda sustava za kretanje postala je metoda
izbora. Ultrazvuk je relativno jeftin, pouzdan,
jednostavan, pristupaan 1 Sto je vrlo vazno,
neinvazivan, bezbolan. Nema ionizirajuceg
zraenja, a moguce je ponavljati preglede
nebrojeno puta i pratiti bolesnika tijekom vremena.
Vec¢ina ljudi ¢ula je za ultrazvuéni pregled fetusa u
trudnoc¢i. Postoji 1 niz drugih moguénosti pregleda
s ultrazvukom kao miSi¢a, zglobovai tetivaidrugo.
Napredak ultrazvu¢ne tehnologije omogucuje nam
danas sve bolji prikaz slike uz manje popratnih
artefakata uz razvoj visoko rezolutnih sondi.
Ultrazvuk omogucuje pregled zglobne hrskavice
1 povrSine kosti. Ne moze se vidjeti unutra$njost
kosti, jer ultrazvuéni valovi ne prodiru kroz
kost. Ultrazvukom je moguce ciljano pregledati
mjesto gdje bolesnik javlja bol i odmah se moze
uociti je li zahvacena regija razlog bolovima koje
osjeca. Naj€esca mjesta su bol u ramenu, u laktu
1 peti, a pregledom se odmah uvidaju promjene
na tetivi u vidu tendopatija, kalcifikacija tetive,
vaskularizacija 1 burzitis. Osim toga omogucuje
primjenu lijeka injekcijom u zglob, vadenje
tekucine iz cista, perkutanu tendotomiju, blokadu
zivaca 1 drugo. Tipicne indikacije za ultrazvucéni
pregled su: rano otkrivanje erozija u zglobu,
procjena sinovijalnog tkiva, procjena izljeva,
procjena terapijskog odgovora, a moguce je pod
kontrolom ultrazvuka iglom izvaditi teku¢inu iz
zgloba, primjeniti lijek u zglob 1 uc€initi biopsiju.

! Centar za hemofiliju, Zavod za hematologiju,
Klinika za unutarnje bolesti, KBC Zagreb

Prof. dr. sc. Silva Zupan¢i¢-Salek, dr. med.!

Hemofilicna artropatija je trajna bolest
zgloba koja se javlja u osoba s hemofilijom kao
posljedica opetovanih krvarenjauzglob. U procjeni
bolesti zgloba koriste se slijedece dijagnosticke
metode: klasi¢ni, pregledni rendgenogram i MRI
(magnetna rezonancija). Klasi¢ni rendgenogram
tradicionalno se koristio za pracenje progresije
hemofilicne  artropatije, = medutim  nalaz
rendgenograma je uredan sve dok se ne vide
koStane promjene. Na taj nacin se podcjenjuje
opseg zglobne bolesti i ona se dijagnosticira
relativno kasno. Prednost rendgenograma je u
niskoj cijeni 1 moguénosti da se pretraga ucini
brzo. Koristan je u procjeni koStanih povrSina,
zglobnih prostora i pracenja stanja zgloba tijekom
vremena. Na rendgenogramu se ne vide meka
tkiva zgloba. MRI je zlatni standard u procjeni
stanja zgloba, daje uvid o stanju kosti 1 mekog
tkiva. Mnogo je osjetljivija metoda u usporedbi s
klasi¢nim rendgenogramom za ranu identifikaciju
krvarenja u zglob, sinovijalnu hipertrofiju,
odlaganje = hemosiderina 1  osteohondralne
promjene (stanjenje hrskavice i1 erozije). Glavno
ogranicenje ove metode je visoka cijena, dugo
¢ekanje na pretragu, zahtijeva dugo i mirno
leZzanje tijekom snimanja. To je posebno teSko
za djecu pa je potrebno uspavati dijete tijekom
pretrage. Muskuloskeletni ultrazvuk moguce je
primijeniti u novorodenackoj dobi, dojenackoj, u
adolescenciji, odrasloj dobi i u starosti.

Temeljem  navedenih  dijagnosti¢kih
metoda razvijeni su sistemi bodovanja oStecenja
zgloba kako s klasi¢énim rendgnogramom tako
i1 s MRI. U tijeku je razvoj sustava bodovanja

Hemofilija
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Silva Zupanci¢-Salek

Primjena ultrazvuka u procjeni hemofilicne artropatije

oSte¢enja  hemofilicnog zgloba procijenjen
ultrazvuénim pregledom. Ultrazvuk je upravo
idealna neinvazivna dijagnosticka metoda koja
upotpunjuje klinicki pregled te je i razlog Siroke
primjene u praksi.

U veljac¢iove godine organiziran je bio tecaj
o ultrazvuku za procjenu hemofili¢ne artropatije
za hematologe pedijatre i hematologe odraslih
bolesnika iz Slovenije i zemalja u okruzenju.
Tecaj se odrzao u Klinickom bolni¢kom centru
u Ljubljani pod vodstvom docenta radiologije
Carla Martinolija iz Genove, sa suradnikom Dario
di Minno iz Napulja. Sudjelovali su svi lije¢nici
naseg Centra za hemofiliju te kolega pedijatar.
Kolege su nam pokazali osnove ultrazvu¢nog
pregleda zgloba. Protokol ultrazvu¢nog pregleda
zgloba koji su oni postavili zove se HEAD-US
(prema engl. Haemophilia Early Arthropathy
Detection with Ultrasound) te se njime brzo i
jednostavno procjenjuje stanje zglobova i to
laktova, koljena i1 gleznjeva. Za svaki se zglob
procjenjuje sinovijalna hipertrofija, izljev u
zglobu 1 promjene koje ukljucuju osteohondralnu
povrsinu (hrskavicu i kost).

Do sada je bilo moguce uciniti ultrazvu¢nu
pretragu eventualnog akutnog krvarenja u misic¢
ili u trbuh Sto je bio posao specijalista radiologije.
Na pretragu se ¢ekalo ponekad danima kao i1 na
sam nalaz pretrage te je potrebno kolegi detaljno

objaSnjavati $to Zzelimo posti¢i pretragom.
Reumatolozi i dijelom fizijatri danas sami gledaju
upalne promjene u zglobovima svojih bolesnika
¢ime znacajno poboljSavaju procjenu stanja
bolesti. To nije samo trend u svijetu ve¢ se to radi
I kod nas.

Primjena  ultrazvucnog pregleda u
svakodnevnoj klini¢koj praksi lije¢enja bolesnika
s hemofilijom omoguéila bi nam odmah uvid
u promjene u doti¢nom zglobu te usporedbu s
klinickim nalazom. Poznato je da je ponekad
tesko klini¢ki razlikovati uzrok boli, radi li se o
minimalnom krvarenju u zglob ili o artropatskoj
boli. Protokol HEAD-US koji je postavio docent
Martinoli preporuca se ukljuciti u svakodnevnu
klinicku praksu kako bi se temeljem klinickog
nalaza i nalaza ultrazvuka svih velikih zglobova,
godisnje procijenilo stanje zglobova u bolesnika s
hemofilijom. To bi nam bio i putokaz je li lijeCenje
adekvatno ili ga treba modificirati.

Mi se takoder Zelimo ukljuciti u klinicku
ultrazvuénu procjenu stanja zglobova bolesnika
s hemofilijom te je u tijeku razgovor o mogucoj
nabavi takovog aparata za na§ Centar za
hemofiliju. Istovremeno je potrebna intenzivna
edukacija svih lije¢nika Centra za hemofiliju u
radu s ultrazvuénim aparatom 1 procjeni stanja
svih velikih zglobova. Nadamo se ostvarenju
nasih Zelja na dobrobit nasih bolesnika.

Hemofilija
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Von Willebrandova bolest u starijoj Zivotnoj dobi

Drazen Pulani¢

Von Willebrandova bolest u starijoj zivotnoj dobi

Von Willebrandova bolest (VWB) je
naj¢e$canasljednabolestkrvarenja,sprevalencijom
od 1 na 100 do 1 na 10.000 stanovnika. Bolest je
dobila naziv prema lije¢niku dr. von Willebrandu
koji je prvi 1926. godine opisao nasljednu bolest
prekomjernog krvarenja i u muskaraca i u zena
u izoliranoj populaciji otoka Foglé u Alandskom
arhipelagu izmedu Svedske i Finske.

Danas je poznato da bolesnici s vWB
imaju kvantitativan ili kvalitativan nedostatak von
Willebrandovog faktora (VWEF), slozenog velikog
multimernog glikoproteina koji ima visestruku
ulogu u zgrusavanju krvi. Von Willebrandov faktor
posrednik je adhezije trombocita s endotelom
i subendotelom (uloga u primarnoj hemostazi)
te nosi i stabilizira FVIII u plazmi (uloga u
sekundarnoj hemostazi). Von Willebrandova
bolest se vedinom  prenosi autosomno
dominantno, no neki su bolesnici naslijedili
dvostruko recesivni gen, te imaju teski oblik
bolesti poput nasljedne teske hemofilije. Postoje tri
oblika nasljedne vWB: tip 1 s djelomi¢nim i tip 3 s
kompletnim kvantitativnim manjkom vWE te tip
2 s kvalitativnim nedostatkom vWE, koji se zatim
dijeli u Cetiri podskupine (tip 2A, 2B, 2M, 2N).
Dijagnosticka obrada bolesti je slozena i ukljucuje
vise laboratorijskih testova, klinicku sliku i
pozitivnu osobnu i obiteljsku anamnezu. Bolest

' Odjel za hemostazu i trombozu te benigne bolesti krvotvornog sustava,
Zavod za hematologiju, Klinika za unutarnje bolesti, Klinicki bolnicki
centar Zagreb

Medicinski fakultet Sveucilista u Zagrebu i Medicinski fakultet Osijek
Sveucilista J.J. Strossmayer u Osijeku

Referentni centar Ministarstva zdravlja RH za nasljedne i stecene
poremecaje hemostaze

Doc. dr. sc. Drazen Pulani¢, dr. med.!

ima kompleksnu patofiziologiju i razlicite klinicke
manifestacije, od vrlo blage sklonosti krvarenju,
preko mukokutanih i gastrointestinalnih krvarenja
sve do izrazito teskih krvarenja poput najtezeg
oblika nasljedne hemofilije. Bolest se lijeci ovisno
o tipu bolesti i tezini krvarenja dezmopresinom,
antifibrinoliticima, te nadoknadom koncentrata
faktora koji sadrze vVWF i FVIII (vWEF/FVIII
koncentrati).

Sa starenjem se mijenjaju simptomi bolesti
i oblici krvarenja iz viSe razloga. Poznato je da s
dobi uobicajeno nastaje postupni porast razine
vWE ali i porast pojave angiodisplazija i krvarenja
iz probavnog trakta, porasta pojavnosti drugih
bolesti i opcenito porasta ucestalosti kirurskih
zahvata. Tako je poznato da su uobicajene
manifestacije krvarenja u mladih osoba s vWB
epistakse (krvarenja iz nosa), modrice, krvarenja
nakon stomatoloskih zahvata, krvarenja u
usnoj sluznici, te u Zena izrazena i produzena
menstrualna krvarenja kao i krvarenja nakon
poroda. Za razliku od navedenoga, starije osobe
s VWB imaju ¢esc¢a krvarenja iz probavnog trakta,
hematuriju (krvavu mokracu), krvarenja vezana
uz rak (koji je ce$¢i u starijoj dobi), krvarenja
povezana uz primanje drugih lijekova i kirurske
postupke, kao i perimenopauzalna krvarenja u
zena. Dakle, bez obzira $to sa starenjem nastupa
porast razine vWF, prema nekim studijama osobe
s VWB u starijoj dobi imaju vi$e krvarecih tegoba.
Gastrointestinalna  krvarenja  (krvarenja iz
probavnog trakta) su posebno slozeni problem
u starijih osoba s vWB, posebno u pojedinim
tipovima bolesti (tip 2A, 2B, 2M, i tip 3 vWB).
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DraZen Pulanié

Von Willebrandova bolest u starijoj Zivotnoj dobi

Naime, uocena je povezanost angiodisplazija i
tth oblika vWB. Angiodisplazije su proSirenja
odnosno malformacije Zila, koja zahvacaju prvo
submukozne vene, zatim mukozne venule 1
kapilare a ponekad se razvijaju u arteriovenske
komunikacije, s osjetljivom stijenkom i sklono§¢u
rupturi i krvarenju. NajceS¢e se angiodisplazije
pojavljuju kao visestruke promjene duz probavnog
trakta, i to ve¢inom u osoba starijih od 65 godina.
Krvarenja iz gastrointestinalnih angiodisplazija se
ubrajaju u teski oblik krvarenja u vWB. Lijecenje
tih bolesnika je zahtjevno s obzirom da se epizode
teSkog krvarenja ponavljaju i pogorSavaju sa
starenjem, a promjene se nerijetko nalaze na

[ C=umen bsated ma el ¢

razli¢itim dijelovima probavne cijevi pa su drugi
oblici lijeenja (endoskopski, kirurski, angiografija
s embolizacijom zahvacene zile) sloZeni i nisu
konzistentno uc¢inkoviti. Nadoknada vWF/FVIII
koncentrata temelj je terapije akutnog krvarenja iz
probavnog trakta u osoba s vVWB.

U zakljucku, osobe s vWB imaju razlicite
simptome krvarenja ovisno o dobi. Potrebna
je redovita periodi¢na kontrola laboratorijskih
nalaza i simptoma krvarenja radi odgovarajucih
terapijskih preporuka, uz posebni oprez u starijih
osoba s VWB s obzirom na nerijetko postojanje
drugih bolesti i rizi¢nih ¢imbenika.
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Pojavnost i ¢imbenici rizika za urolitijazu u bolesnika s hemofilijom

Marijo Vodanovi¢

Pojavnost i Ccimbenici rizika za urolitijazu
u bolesnika s hemofilijom

Postovani,

U ovom tekstu pokusSat ¢u Vam ukratko
objasniti temu svog doktorskog rada pod naslovom
»Pojavnost i ¢imbenici rizika za urolitijjazu u
bolesnika s hemofilijom*®.

Svakodnevno ste mnogi od Vas suoceni s
komplikacijama koje donosi direktno hemofilija,
najceS¢e  zbog  posljedica  neprepoznatih
mikrokrvarenja, a takoder sve ceSce se javljaju
1 bolesti karakteristicne 1 povezane uz starenje
kao takvo. Prema novijim rezultatima u vode¢im
znanstvenim 1 struénim casopisima, u zadnjih
dvadesetak godina, a zahvaljujuéi novim
pripravcima faktora, novoj tehnologiji te vecoj
dostupnosti lijeka, kroni¢ne komplikacije vezane
uz samu hemofiliju postaju sve manji problem.
Prosje€an Zivotni vijek u bolesnika s hemofilijom
se produzuje te tako dolazi do pojave oboljenja
uzrokovanih starenjem, a koja onda predstavljaju
poseban izazov i1 kod ove skupine bolesnika.

Prednosti i vaznost ovog ispitivanja

Hemofilija A 1 B je nasljedna bolest s
dobrom prognozom ukoliko se pravovremeno
lije¢i, odnosno kontrolira krvarenje. Bolesnici
s hemofilijom, sve duZe Zive, imaju sve cesce i
druge bolesti kao i1 ve¢ina populacije. Ucestalost
arterijske hipertenzije ¢ak je viSa nego u
normalnoj populaciji, a takoder se primijetila i

!Specijalist interne medicine, KBC Zagreb

Klinika za unutranje bolesti/Zavod za hematologiju

Odjel za hemostazu, trombozu i benigne bolesti krvotvornog sustava
Centar za hemofiliju

Marijo Vodanovi¢, dr. med.!

povecana prisutnost bubreZznih bolesti, bubrezne
insuficijencije 1 urolitijaze, odnosno kamenaca u
mokra¢nom sustavu.

Do sada su se u stru¢noj literaturi opisivale
kardiovaskularne, muskuloskeletne, infektivne,
maligne bolesti, osteoporoza, dijabetes te bubrezne
bolesti kod ove skupine bolesnika, no radova
o urolitijazi ne postoji dovoljno. Nije do kraja
jasno koji svi mogu¢i ¢imbenici mogu dovesti do
pojave kamenaca u mokra¢nom sustavu. Stoga je
od vaznosti ovo istrazivanje koje ¢e pripomoci
definirati te istaknuti posebne skupine bolesnika
koji imaju povecan rizik od kamenaca. Lijecenje
kamenaca, posebno kirurSkim — uroloSkim
tretmanom moze biti mukotrpno, ponekad
neuspjesno ili pra¢eno iznimno visokim rizikom od
teSkog krvarenja u bubregu 1 mokra¢nim putevima
Sto iziskuje povecanu potrebu za primjenom
faktora, visih doza nego inace, Sto kod starijih
bolesnika moZe imati i protrombogeni ucinak.

Bolesnici s hemofilijjom mogu imati i1
cesto neprepoznata mikrokrvarenja u mokracnom
sustavu, $to se smatra da moZe doprinijeti nastanku
kamenaca. Mokra¢ni kamenci ili urolitijaza je
pojava kamenaca u urotraktu i predstavljaju
javnozdravstveni i klinicki problem koji pogada
sve skupine bolesnika. Javlja se najceS¢e sa
simptomima poput bolova u lumbalnoj lozi,
hematurijom i/ili manje specificnim simptomima
poput mucnine, povracanja, tupe ili ostre boli u
abdomenu, ucestalim nagonom na mokrenje ili
bolnim mokrenjem, boli u testisu i preponi, no
moze biti 1 asimptomatska. GodiSnja ucestalost/
incidencija u op¢oj populaciji je oko 4.5/10.000
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u skupini mladoj od 40 godina, a ovisi o
geografskim, klimatskim, etni¢kim, genetskim
te prehrambenim ¢imbenicima, dok prevalencija
(stopa onih koji imaju ili su imali kamence) varira
od 1-20%. U zemljama viSeg Zivotnog standarda
(SAD, Kanada, Svedska) prevalencija iznosi
preko 10%. Kamenci se dijele prema veliCini,
anatomskoj lokalizaciji (bubreg, bubrezna casica,
mokrac¢ovod, mokraéni mjehur). Dijele se i prema
gradi, tako da se kalcijevi kamenci dobro vide na
rentgenskoj snimci urotrakta.

U jednoj retrospektivnoj studiji provedenoj
u Indiji pokazano je da bolesnici s hemofilijom
imaju znacajno ¢esSce hematuriju i urolitijazu nego
opc¢a populacija. Lije¢enje bolesnika s hemofilijom
1 urolitijazom opisivalo se uglavnom u stru¢nim
uroloskim Casopisimaito kao pojedinacnislucajevi
te u manjim serijama. Dosad ne postoji dovoljan
broj studija niti radova koji bi jasno istaknuli
druge cimbenike rizika za nastanak urolitijaze
osim mikrohematurije (nevidljiva krvarenja iz
mokraénog sustava) ili hiperkalciurije (pojac¢ano
izlu€ivanje kalcija bubrezima). Za sada se ne
zna §to dovodi do pojacanog izlucivanja kalcija
bubrezima, provodeno je samo jedno ispitivanje na
manjem broju oboljelih u pedijatrijskoj populaciji.
Kamenci mogu dovesti do poremecaja bubrezne
funkcije koji moze biti i trajan, povecane potrebe
za primjenom faktora i naposlijetku operativnih
uroloskih zahvata.

Ciljevi i provodenje ispitivanja

Cilj ovog doktorskog rada jest odrediti
ucestalost kamenaca u bolesnika s hemofilijom te
pokazati da skupina bolesnika s hemofilijom ima
vecu pojavnost urolitijaze nego opca populacija.
Nadalje, cilj je utvrditi Cimbenike rizika za
nastanak urolitijaze u bolesnika s hemofilijom
osim hiperkalcurije i mikrohematurije.

Takoder zelimo u radu utvrditi utjecaj
tezine hemofilije (blagi, srednje teski, teski tip) na
ucestalost hematurije i urolitijaze te utjece li nacin
lijeCenja (rekombinantni vs. plazmatski faktor) na
ucestalost urolitijaze. IstraZivanje ¢e se provoditi

uglavnomu Centru za hemofiliju prospektivno kroz
2 godine 1 planiramo ukljuciti oko 120 bolesnika,
po 60-tak u skupini s blagom/umjerenom, odnosno
60-tak bolesnika s teSkim oblikom bolesti. Na
dan pregleda u Centru ili ukoliko ste primljeni
na Odjel dobit cete suglasnost i informacije o
ovom istrazivanju te upitnik kojeg ¢ete uz pomo¢
lije¢nika ispunjavati. U ispitivanju ¢e se koristiti
rutinske metode kao $to su krvne pretrage, analiza
urina, pretrage iz skupljenog 24-satnog urina.
Bitno je da dan prije pregleda pocnete skupljati
urin u plasticnu bocu ili slicnu posudu. Od
radioloskih metoda radit ¢e se svakom standardno
ultrazvuk (UZV) urotrakta, kao bezbolna i sigurna
metoda (bez ionizirajuéeg zracenja) koja moze
dati informaciju o strukturi urotrakta, prisutnosti
kamenca u bubregu, eventualnom proSirenju
(dilataciji) kanalnog sustava zbog samog kamenca
u mokracovodu, a takoder prikazuje i mokra¢ni
mjehur. Prije pretrage se preporuca 2-3 sata ne
mokriti. Bolesnicima koji budu imali klini¢ku
indikaciju i patoloSki nalaz UZV urotrakta radit ¢e
se 1 niskodozni CT urotrakta u drugom koraku koji
daje viSe pouzdanih podataka o strukturi i veli¢ini
kamenaca nego standardno rentgensko snimanje.
Krv se planira uzimati svakom bolesniku ujutro
u Centru na dan zakazanog pregleda. Uzimaju se
uzorci krvi (25 ml) u odgovarajuce epruvete za
standardne laboratorijske testove (kompletnakrvna
slika), biokemijske testove (glukoza, elektroliti,
bubrezni parametri, jetreni enzimi, bilirubin,
proteini), koagulogram s faktorima i inhibitorima,
serologija na viruse hepatitisa B i C, virus humane
imunodeficijencije (HIV), PTH, vitamin D,
uzorak urina, 24-satni urin radi mjerenja koli¢ine
izlucenih elektrolita 1 drugih supstanci koje mogu
doprinjeti nastanku kamenaca te mikrobioloske
pretrage urina, tumorski biljezi PSA (specifi¢ni
antigen prostate) i AFP (alfa-fetoprotein). Pretrage
se ponavljaju najmanje dvaput tijekom trajanja
ispitivanja.

Za sva pitanja, nejasnoc¢e, informacije
mozete se obratiti osoblju u Centru za hemofiliju ili
na Odjelu, a mozete kontaktirati i mene direktno.

Unaprijed se zahvaljujem na suradnji.

Hemofilija
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Kako dijete oboli od hemofilije?

Jelena Roganovi¢

Kako dijete oboli od hemofilije?

Hemofilija je genetski poremecaj, Sto znaci
da je uzrokovana bolesnim genom. Poput ostalih
genetskih bolesti, 1 hemofilija se moZe prenositi iz
generacije u generaciju. U vecini slucajeva se gen
za hemofiliju prenosi s roditelja na dijete u vrijeme
zaceca. Da bi bolje razumijeli kako dijete oboli od
hemofilije, potrebna su nam osnovna saznanja o
genetici 1 genima.

Sto je genetika?

Genetika je znanost koja proucava gene
1 na¢ine njihovog nasljedivanja. Budu¢i da su
geni univerzalni za sve Zive organizme, genetika
je zapravo znanost o zZivom svijetu, od virusa
preko biljaka do ljudi. Geni su osnovne jedinice
nasljedne informacije gradene od molekule
DNK (deoksiribonukleinska kiselina). Genetika
se bavi proucavanjem strukture i funkcije gena,
rasprostranjenosti 1 promjenama gena u populaciji
te mehanizmima nasljedivanja. Geni se nalaze
na nitastim strukturama koje se zovu kromosomi
(Slika 1).

Ljudi u tjelesnim stanicama imaju po 46
kromosoma (23 para) koje nasljeduju od roditelja,
23 kromosoma od majke i1 23 kromosoma od oca.
Budu¢i da su kromosomi sastavljeni od gena,
nasljedujemo dvije kopije svakoga gena, jednu od
majke 1 jednu od oca. Zbog toga smo vrlo Cesto
roditeljima sli¢ni.

'"Procelnica Odjela za hematologiju i onkologiju
Klinika za edijatriju

Klinic¢ki bolnicki centar Rijeka

Istarska 41

51000 Rijeka

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

Kromosem i sastaviien
od gena
] B
&)
==
Geni su gradeni od DNK . T5__

E Cirmwi i L6

Slika 1. Kromosom i geni. (Preuzeto: http://www.eurogentest.
org/index.php?id=486)

Geni odreduju boju kose i1 o€iju, oblik
nosa, visinu....pa 1 zgruSavanje krvi. Parovi
kromosoma oznaeni brojevima od 1 do 22 su
potpuno jednaki u Zena i musSkaraca (autosomi),
a kromosomski par 23 je razli¢it — to su spolni
kromosomi X i1 Y. Normalni muskarci imaju
jedan kromosom X i jedan kromosom Y (XY);
kromosom X se nasljeduje od majke, a kromosom
Y od oca. Normalne Zene imaju dva kromosoma
X (XX); jedan se nasljeduje od majke, a drugi od
oca. (Slika 2).
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Slika 2. Kromosomi tjelesnih stanica u ¢ovjeka. A: Muskarac
(XY). B: Zena (XX)
(Preuzeto: http://www.enciklopedija.hr/Natuknica.aspx?ID=34167)

Za razliku od tjelesnih stanica, spolne
stanice - jajna stanica i spermij - imaju polovi¢an
broj kromosoma, odnosno 23, inose po jedan spolni
kromosom. Jajna stanica ima uvijek X kromosom,
a spermij moze imati X ili Y kromosom. Broj
kromosoma u spolnim stanicama je polovican
kako bi spajanjem Zenske i muske spolne stanice
nastala oplodena jajna stanica koja ponovno ima
46 kromosoma. Na ovaj se nacin broj kromosoma
u odredenoj vrsti odrzava konstantnim.

Nasljedivanje je vjerojatno najcudesniji
fizioloski proces. Na svom najosnovnijem nivou,
nasljedivanje se deSava putem gena. Kemijska
osnova nasljedivanja je u udvostruc¢ivanju DNK
pri ¢emu nastaju kopije gena koje se prenose
s roditelja na potomke. Stanicni prenosioci
gena su gamete (jajna stanica i spermij), a geni
roditelja se kombiniraju u jezgri oplodenog jajeta
(zigoti). Fizicka osnova nasljedivanja (prijenos
gena s roditelja na potomke) ovisi o ponaSanju
kromosoma za vrijeme spolne diobe. Ravnoteza
genetickog materijala je vrlo vazna jer geni daju
sva uputstva svim stanicama tijela. Bilo kakva
promjena u broju ili strukturi kromosoma moze
znaliti vaznu promjenu geneticke informacije
1 uzrokovati bolest. Promjene u genetskom
materijalu nazivaju se mutacije, a gen koji ima
pogresku u svojoj strukturi se naziva mutiranim ili
abnormalnim genom.

Spol djeteta

Spol djeteta se odreduje kod oplodnje.
Prilikom oplodnje maj¢ina jajna stanica uvijek

daje X kromosom, a ocev spermij moze dati X ili
Y kromosom. Ako jajnu stanicu oplodi spermij s X
kromosomom, zaceta je djevojcica, a ako je oplodi
spermij koji nosi kromosom Y, zacet je djecak.
Prema tome, otac odreduje spol djeteta. Slika 3.
prikazuje cetiri moguce kombinacije spajanja
spolnih kromosoma.

Djeak
XY

Slika 3. Odredivanje spola djeteta. (Preuzeto: Roganovié
Jelena: Hemofilija - vodic za roditelje. Projekt ,,Zdravi grad
- Rijeka“. Izdava¢ Grad Rijeka, Odjel gradske uprave za
zdravstvo i socijalnu skrb. Rijeka, 2009.)

Nasljedivanje hemofilije

Hemofilija nastaje zbog manjka pojedinih
prirodnih  faktora zgruSavanja krvi. Geni
odgovorni za proizvodnju ovih faktora (Faktora
VIII i1 Faktora IX) se nalaze na X kromosomu.
Ovo hemofiliju ¢ini genetskim poremecajem
vezanim uz spol. lako o¢evi kromosomi odreduju
spol djeteta, maj¢ini kromosomi odreduju hoce li
dijete imati hemofiliju.

Kada muskarac koji boluje od hemofilije
ima djecu sa zdravom Zenom, niti jedan od
njihovih sinova ne¢e imati hemofiliju budu¢i da od
oca dobivaju normalan Y kromosom. Sve njihove
kéeri bit ¢e nositelji gena za hemofiliju zato §to
od oca dobivaju bolestan X kromosom (Slika 4A).

Kadazenakojajenositelj genazahemofiliju

Hemofilija

Lt
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Slika 4. Nacini nasljedivanja hemofilije.

ﬂp*
XY XX

s e

IR

A: Otac ima hemofiliju (XY), majka je zdrava. Svi njihovi sinovi bit ¢e zdravi, a sve kéeri ¢e biti nositelji gena za hemofiliju.

B: Majka je nositelj gena za hemofiliju (XX), otac je zdrav. Polovica njihovih sinova imat ¢e hemofiliju, a polovica ¢e biti zdravi.
Polovica njihovih kéeri bit ¢e nositelji gena za hemofiliju, a polovica ¢e biti zdrave. No treba, jo$ jedanput, napomenuti da se ovdje
radi o statistickoj mogu¢nosti, odnosno $ansama za jedno ili drugo, pa se u konktretnoj obitelji moze dogoditi da, primjerice,
usprkos ¢injenici da je majka nositelj gena za hemofiliju niti jedno njeno musko dijete ne naslijedi hemofiliju te niti jedna kéer ne
bude nositelj gena. Naravno, vrijedi i obratno, kao i sve ostale kombinacije izmedu toga.

(Preuzeto: Roganovi¢ Jelena: Hemofilija — vodi¢ za roditelje. Projekt ,,Zdravi grad — Rijeka® Izdava¢ Grad Rijeka, Odjel gradske

uprave za zdravstvo i socijalnu skrb. Rijeka, 2009.)

ima djecu sa zdravim muskarcem, Cetiri su moguca
ishoda. Kod svakog zace¢a ovaj roditeljski par
ima ima istih 25% Sanse da se gen za hemofiliju
prenese na dijete. Svaki njihov sin ima 50% Sanse
da ima hemofiliju, ovisno o tome koji maj¢in X
kromosom nasljedi. Ukoliko nasljedi maj¢in X
kromosom s mutiranim genom imat ¢e hemofiliju,
a ako nasljedi maj¢in normalan X kromosom bit
¢e zdrav. Svaka njihova djevojc¢ica ima 50% Sanse
da bude nositelj gena za hemofiliju. Ona moze
nasljediti maj¢in normalan X kromosom 1 biti
zdrava, ili moZze nasljediti maj¢in X kromosom s
bolesnim genom 1 biti nositelj gena za hemofiliju
(Slika 4B).

Da li je to¢no da samo djecaci oboljevaju od
hemofilije?

Ova tvrdnja je najCeSée tocna. Objasnili
smo da se geni odgovorni za proizvodnju Faktora

VIII i IX nalaze na X kromosomu. Muskarci koji
imaju X kromosom s mutiranim genom imat ¢e
hemofiliju, budu¢i da imaju samo taj jedan X
kromosom. Zene imaju dva X kromosoma u
svakoj stanici. Ukoliko jedan X kromosom ima
gen za hemofiliju, normalan gen na drugom X
kromosomu S§titi zenu od razvoja teze forme
bolesti. Ipak, neke Zene mogu imati jac¢u sklonost
krvarenju.

Zena moze imati te§ku hemofiliju ako oba
njezina X kromosoma imaju mutirani gen. Ovo se
moze desiti u vrlo rijetkim slijede¢im sluc¢ajevima:
- Zena koja je nositelj gena za hemofiliju ima kéer
s muskarcem hemofilicarem,

- Zena koja je nositelj gena za hemofiliju ima kéer
sa zdravim muskarcem i druga nova mutacija se
desava nakon oplodnje,

- Muskarac s hemofilijom ima kéer sa zdravom
Zzenom 1 druga nova mutacija se deSava nakon
oplodnje,

- Zena ima kromosomski poremecéaj s potpunim ili
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djelomi¢nim manjkom drugog X kromosoma, a X
kromosom koji ima nosi mutirani gen,

- Zena ima jedan normalan X kromosom, ali je
drugi X kromosom s mutiranim genom dominantan
1 inaktivira proizvodnju faktora zgruSavanja
(X-inaktivacija ili lionizacija).

Mogu li nositelji imati hemofiliju?

Zena je nositelj hemofilije ako jedan od
njezina dva X kromosoma ima mutirani gen za
hemofiliju. Drugi X kromosom je normalan, pa
se proizvodi odredena koli¢ina Faktora VIII ili
IX koja stiti zenu od teSke hemofilije. Buduci
da X kromosomi nisu podjednako funkcionalni,
velike su varijacije nivoa faktora zgruSavanja
kod nositelja hemofilije, od nivoa sli¢nih onima
kod osoba s hemofilijom do normalnih nivoa.
Jedna od 10 Zena nositelja ima niske vrijednosti
faktora zgruSavanja i znakove blage hemofilije,
poput lakog nastajanja modrica, krvarenja iz
nosa, obilnih ili produljenih menstrualnih ciklusa
te jaCeg krvarenja nakon ozljeda, vadenja zubi i
operativnih zahvata. Ve¢ina nositelja hemofilije
ima nivo faktora izmedu 30% i 70% od normalnog
1 obi¢no ne pate od prekomjernih krvarenja.

Postoji li uvijek podatak o hemofiliji u obitelji?

Ne postoji uvijek podatak o drugim
bolesnim ¢lanovima obitelji. U oko 30% slucajeva,
u obitelji djecaka s hemofilijom ili djevoj€ice koja
je nositelj hemofilije nema bolesti. Za ovo postoje
tri razloga:

- Hemofilija je bila generacijama ,,titho* prisutna
u obitelji. Ako Zene nositelji nisu imale sinove ili
nitko od sinova nije imao hemofiliju, nije se znalo
da se gen za hemofiliju prenosi sve do rodenja
djecaka s hemofilijom,

- Mutacija gena za hemofiliju se dogodila kod
majke u vrijeme njezinoga zacec¢a. Tada je majka
prva osoba u obitelji koja je nositelj; njezina djeca
mogu biti nositelji ili imati hemofiliju,

- Mutacija gena za hemofiliju se dogodila u
vrijeme zaceca djeCaka. U ovom slu¢aju mutacija
je nastala u maj¢inoj jajnoj stanici i prenesena je
djetetu. Majka nije nositelj i njezina druga djeca
¢e biti zdrava.

Testiranje nositelja

Postoje dvije vrste laboratorijskih testova
kojima se utvrduje da li je Zena nositelj gena za
hemofiliju: testovi zgrusavanja i DNK testiranje.
Uz testiranje je vazno uzeti detaljne podatke o
hemofiliji u obitelji.

Testovi zgrusavanja odreduju pojedine
faze zgruSavanja i nivoe specifi¢nih faktora u krvi.
Buduc¢idazenenositeljiimajusamojedannormalan
X kromosom, Cesto imaju testove poremecene.
Testovi zgrusavanja daju jasne rezultate u 80%
do 90% slucajeva, dakle nisu siguran nacin da
se otkrije nositelj gena za hemofiliju. Uz to, ne
treba ih izvoditi kada je Zena trudna, doji ili uzima
hormonalnu kontrecepciju, buduéi da ova stanja
mogu utjecati na rezultate.

DNK testiranje je najpouzdaniji nacin
utvrdivanja statusa nositelja. Status nositelja moze
se predvidjeti sa sigurnos¢u do 99%. Mala koli¢ina
krvi se uzima ne samo od potencijalnog nositelja
nego 1 od kljucnih srodnika (Clanovi obitelji
s hemofilijom, roditelji osobe koja se testira).
Testovi su sloZeni pa je za rezultate potrebno
nekoliko tjedana.

Zene koje nije potrebno testirati jer su
obavezninositeljisu: kéerimuskarcashemofilijom,
majke koje imaju vise djece s hemofilijom te majke
koje imaju dijete s hemofilijom i drugog rodaka
hemofili¢ara. Kada majka ima samo jednog sina s
hemofilijom, a u obitelji nema drugih hemofilicara,
ona je potencijalni nositelj. Ako se mutacija gena
dogodila u vrijeme sinovljeva zaceca, nema rizika
za prijenos hemofilije na maj¢inu buducu djecu.
Jasno je da bolestan sin moZze prenijeti gen na svoje
potomstvo. Zene koje mogu biti nositelji i imati
koristi od testiranja su: sestre osobe s hemofilijom,
kao 1 ostali Zenski rodaci (ali samo oni s maj¢ine
strane).

Hemofilija
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Radionica primjene intravenske terapije

Josipa Belev

Radionica primjene intravenske terapije

Sirom svijeta svake godine, a u razvijenim
drzavama i ceSce, se organiziraju ljetne radionice
za oboljele od hemofilije u svrhu edukcije. U
Kanadi 1 Americi se takve radionice organiziraju
skoro svakog mjeseca, no s ograni¢enim brojem
sudionika. Kampovi u Americi i Kanadi su
tematskog karaktera, tako na primjer jedan vikend
se druze obitelji, a drugi vikend s oboljelim na
kamp dolazi njegov prijatelj. Ljetni kampovi su
mjesta na kojima se okupljaju strucnjaci razlicitih
profila koji sudjeluju u edukaciji oboljelih. Svatko
iz svog podrucja odrzi predavanje i radionicu, a
glavni je cilj isti - poboljSanje kvalitete Zivota
oboljelih.

Prvi ljetni kamp za oboljele od hemofilije
odrzan je 1969. godine u Americi, a sudjelovali su
oboljeli od hemofilije 1 ¢lanovi njihovih obitelji.
Kamp je simboli¢no nazvan ,,Hrabri orao*. Nakon
toga ljetni kampovi pomalo su postajali vodeca
mjesta za edukaciju oboljelih i obitelji. Brojne
obitelji prosle su edukaciju u ljetnom kampu u
Michigenu te danas navode da je odlazak na kamp
bila jedna od najboljih odluka.

Nakon §to su redovito dolazili 1 pohadali
brojne radionice koje su organizirane upravo u
svrhu poboljSanja socijalnih kontakta i prihvac¢anja
bolesti, rezultat edukacije u kampovima jestito da
su brojni oboljeli od hemofilije postali otvoreniji
1 slobodniji u komunikaciji s okolinom. Dugo su
godina osobe s hemofilijom bile stigmatizirane
u drustvu, medutim razvojem lijekova 1 pristupa
lijeCenja odnosno uvodenjem profilakse znatno su
se smanjile komplikacije te se time i1 oboljeli sve
lakse uklapaju u zdravu populaciju. Zato su vazna
okupljanja oboljelih kao Sto su kampovi gdje se

! Centar za hemofiliju, Zavod za hematologiju, KBC Zagreb

Josipa Belev, vi$a medicinska sestra'

razmjenom iskustava olakSava novootkrivenim
bolesnicima prolazak kroz tezak period prihvacanja
bolesti. Problematika bolesti uglavnom je slicna
ili ista kod oboljelih od hemofilije. Razvojem
profilakse 1 lijecenja pojavljuju se novi problemi
koji se Cesto razlikuju od mjesta do mjesta te su
uvjetovani razli¢itim organizacijskim propustima
na lokalnoj razini. Stoga se 1 roditelji tijekom
odrastanjaiukljucivanjadjece uodgojne programe,
vrtice ili Skole, susrecu s razli¢itim problemima te
su kampovi mjesta gdje se slobodno u opustenoj
atmosferi izmjenjuju iskustva i pronalaze rjeSenja
za razlicite nejasnoce.

Brojne su prednosti kampova, a posebice
treba istaknuti dobrobit okupljanja na jednom
mjestu oboljelih razli¢ite dobi. Medugeneracijska
suradnja od neprocjenjive je vaznosti. Tako na
jednom mjestu obitelj djece oboljele od hemofilije
mogu od odraslih oboljelih saznati za brojne
probleme kroz koje su prolazili te nacCine kako ih
izbjeci.

U Hrvatskoj, Kamp oboljelih od
hemofilije, odrzava se ve¢ tradicionalno u Solarisu
kraj Sibenika. Radionice za intravensku primjenu
faktora zgruSavanja pohadaju istovremeno i odrasli
i djeca. Posljedi¢no danas imamo generacije
djece koje su odrastale gledajuci u kampu odrasle
ljude koji samostalno apliciraju faktor. Isto tako
nasi odrasli sudionici kampa nesebi¢no pomazu
mladima u osamostaljivanju u primjeni terapije.
To je velika stvar i svakako velika prednost
naSeg kampa. U boravak na kampu u Hrvatskoj
ukljucena je cijela obitelj oboljelog, a predavanja
koja su sastavni dio kampa, psiholoske radionice
te radionice primjene terapije omogucuju
sudjelovanje cijele obitelji. U svaki segment
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Radionica primjene intravenske terapije

edukacije mogu biti ukljucena oba roditelja (ako
se radi o djetetu), ili supruga i djeca (ako se radi o
odraslom oboljelom).

Ovogodisnji kamp je 9. po redu. Devet
godina je napunio djecak koji se rodio kada se
odrzavao prvi ljetni kamp Drustva hemofilicara
Hrvatske. Taj ¢e djeCak za koju godinu biti u
pubertetu 1 sigurno ¢e se htjeti osamostaliti.
Ljetni kamp je pravo mjesto gdje moze dovesti
svog zdravog prijatelja koji moze nauditi puno o
bolesti s kojom njegov vrSnjak zivi. Pubertet je
takoder krajnje vrijeme kada je potrebno usavrsiti
samostalnu  primjenu lijeka. Samoprimjena
lijeka omogucava djecaku/mladi¢u da otputuje s
prijateljima bez roditelja, ali 1 bez bojazni tko ¢e
mu dati lijek.

Kroz prva cetiri kampa redovito se
provodila tjelesna aktivnost u bazenu. Bile su
prikazane vjezbe koje svaka osoba s hemofilijom
moze nesmetano raditi kako bi ojacala svoj
misi¢no koStani sustav i na taj se nacin zastitila od
krvarenja. Naucene vjezbe moguce je obavljatiiu
kuénim uvjetima. TeZnja organizatora je ponovno
uspostaviti tjelovjezbu na kampu, ali i potaknuti
oboljele na nastavak redovitog vjezbanja kod
kuce.

Druzenje na

kampu uglavnom je

neformalnog tipa te takav nacin komunikacije
omogucava lakSe iznoSenje svojih problema.
Druzenje otvara nove vidike u snalazenju kroz
zivot te, u konacnici, svi oboljeli od hemofilije
svakako puno profitiraju svojim dolaskom na
kamp.

Hemofilija
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Izvjesce s radionice medicinskih sestara regije

Josipa Belev, Andrijana Grivici¢, Dubravka Hubak

IzvjesSc¢e s radionice medicinskih sestara regije

Velika nam je Cast Sto nam je Drustvo
hemofili¢ara Hrvatske omoguéilo sudjelovanje
na radionici namijenjenoj medicinskim sestrama,
a u organizaciji Svjetske federacije oboljelih od
hemofilija.

Sastanak je odrzan u Beogradu 4. i 5.
svibnja 2015. godine. Tijekom sastanka odrzana
su razli¢ita predavanja, a vode¢i predavaci
bili su James Munn, diplomirani medicinski
tehniar iz Michigana, 1 Ljiljana Raki¢, viSa
medicinska sestra iz Beograda. Predavanja su
bila vrlo zanimljiva 1 uglavnom interaktivna.
Teme predavanja zainteresirale su slusatelje te
je svako dobio priliku iznijeti svoje stajaliSte o
postavljenom problemu, a isto tako i postaviti
pitanja. SluSatelji, inaCe predstavnici zemalja
iz regije, bili su jako zainteresirani za razmjenu
iskustva i znanja oko njege oboljelih od hemofilije,
a budu¢i da se radilo o sestrama koje su zaposlene
kako na pedijatrijskim, tako 1 na odjelima za
odrasle, predavanjima je zapravo upotpunjen
pogled na njegu 1 zbrinjavanje oboljelih tijekom
cijelog zivota. Raspravljalo se o dijagnostici,
lije€enju  krvarenja, profilaksi, zbrinjavanju

'Centar za hemofiliju, Zavod za hematologiju, KBC Zagreb
?Klinika za pedijatriju KBC Zagreb i Medicinski fakultet Sveucilista u
Zagrebu, Zavod za pedijatrijsku hematologiju i onkologiju.

Josipa Belev, vi$a medicinska sestra’

Andrijana Grivi¢i¢, medicinska sestra’

Dubravka Hubak, medicinska sestra?

komplikacija. Posebna pozornost posvetila se
kuénoj terapiji 1 psiholoskoj potpori oboljelima
1 njihovim obiteljima. Trenutacno u regiji, koja
u ovom slucaju podrazumijeva Makedoniju,
Crnu Goru, Bosnu i Hercegovinu i Srbiju, veliki
je problem dostupnosti lijeka za kuénu terapiju.
Takoder je na povrSinu isplivao i problem u
manje razvijenim zemljama uvodenje u terapiju
rekombinantnog faktora, naravno zbog njegove
dostupnosti. Na sastanku su sudjelovali i ¢lanovi
udruge oboljelih iz Srbije te smo iz prve ruke od
samih pacijenata mogli uti probleme s kojima se
susrecu u svakodnevnom zivotu. Sastanak je bio
vrlo uspjeSan, a kolege organizatori su se doista
potrudili da nam boravak u Beogradu ostane i u
lijepom sjecanju.

Zakljucak sastanka je da bi se svakako u
buduénosti trebali CeSce sastajati 1 izmjenjivati
iskustva i znanja, a sve u korist poboljSanja
kvalitete rada u provodenju specificne njege
oboljelih od hemofilije. Ponijeli smo znanja u svoje
zemlje koje ¢emo svakako dijeliti s kolegama, ali
1jos vaznije nastojati prenijeti u djelo.

Hvala, jo§ jedanput, Drustvu hemofilil¢ara
Hrvatske na ovoj prigodi.

18

Hemofilija



Josipa Belev, Andrijana Grivi¢i¢, Dubravka Hubak Izvjesce s radionice medicinskih sestara regije

Hemofilija 19



Izvjesce s konferencije u Irskoj

Ivan Paclik, Miroslav Paclik

IzvjeS¢e s konferencije u Irskoj

Ivan Paclik, prof. £

Na poziv g. Briana O’Mahony-a i Irskog
drustva hemofilicara kao domacina, prisustvovali
smo konferenciji s temom hepatitisa C, naravno s
posebnim naglaskom na bolesnike s hemofilijom.
Konferencija je odrzana u lipnju ove godine u
Malahide-u, smjestenom u Irskoj, u neposrednoj
blizini Dublina. Irska, zemlja predivnih ljudi,
kvalitetnog piva i neodlu¢nog vremena, doc¢ekala
nas je gostoprimstvom i ve¢im od ocekivanog,
iako je ta ljestvica ve¢ unaprijed postavljena
vrlo visoko. Srda¢ni 1 pristupacni ljudi ucinit
¢e sve Sto je u njihovoj] moci kako biste se
osjecali 1 bolje nego kao kod kuée, samo zato
jer ste — irski gost. A oni su — jednostavno Irci.
Takav nain ophodenja ne smatraju obavezom,
nego zadovoljstvom. Dodamo li jednadzbi vrlo
visoku razinu medusobne usporedivosti naSa
dva naroda, prica dobija jo§ dublju perspektivu.
No, kako svaka pri¢a ne zna¢i mnogo ukoliko
nije potkrijepljena primjerom, izdvajamo jedan:
prilikom izlaska iz taksija na zra¢noj luci, nakon
Sto je taksimetar pokazao 20,30 eura, taksist je ne
trepnuvsi rekao ,,20 eura“. Trideset centi nije neko
bogatstvo, ali smanjenje cijene vozZnje (Sto moja
malenkost nije nigdje u svijetu doZivjela) rjecito
govori o ljudskoj komponenti koju smo, nazalost,
ve¢ poceli zaboravljati.

U samom Malahide-u, kao i u Dublinu,
imali smo prilike obiéi tipi€ne pubove 1 kuSati,
nama gotovo egzoti¢ne, vrste piva, dozivjeti irski
nacin druZenja te posjetiti vrlo stare dvorce 1 crkve
kao Sto je crkva sv. Patrika, irskog zastitnika,
Malahide Castle iz 12. stolje¢a kojeg je gradio
vitez Richard Talbot, ali 1 brojne druge gradevine

Miroslav Paclik, dipl. oec.

koje kao vremeplovom premjeste u neka davna
vremena 1 nedvojbeno su okida¢ neizbjeznih
asocijacija na Braveheart. Dakako, do¢i i ne barem
prosetati uz proizvodni pogon Guiness bila bi Steta
vjerojatno usporediva s istrebljenjem dinosaura.
Pogled na travnjake s najzelenijom travom na
svijetu (Sto nije niti ¢udo obzirom na kisno i
prevrtljivo vrijeme) istovremeno oduzima dah i
opusta. Vremenske prilike ipak su nas neoc¢ekivano
posluzile, ¢ak se 1 g. Brian O’Mahony prilikom
otvaranja konferencije sarkasti¢no nasalio: ,,Nama
je uvijek ovako lijepo vrijeme u Irskoj*.

Na konferenciji 1 prilikom zajednickih
druZenja u pauzama izmijenili smo informacije o
iskustvima 1 doprinosom svih predavaca saznali
viSe o trenutnoj situaciji vezanoj uz bolesnike od
hepatitisa C, kao i modernim nacinima lije¢enja i
dostupnosti lijekova u Europi. Brian O’Mahony,
osim uvoda i pozdrava, dao nam je uvid u nove
lijekove zajednickog naziva ,.direkno djelujuci
antivirali“ (DAA’s). Naglasio je bitnost lobiranja
za dostupnost lijekova nalaze¢i uporiSte upravo u
¢injenici snaznih uc¢inaka pogotovo novih lijekova
(preko  90%) 1 devastiraju¢im posljedicama
izostanka istith. Ekonomska opravdanost je
dokaziva, a s druge strane Stete uzrokovane
nedjelovanjem  nemjerljive. Za  postizanje
dobre razine lijeCenja nuzna je ukljucenost svih
zainteresiranih strana, te prikupljanje klju¢nih
podataka o pacijentima. Ribavirin, iz jo§ uvijek
neobjasnjenih razloga, uspjeSno blokira brze
mutacije virusa. lako nova vrsta lijekova uzrokuje
vrlo blage i rijetke nuspojave, Irci iznimnu paznju
pridaju 1 psiholoskoj komponenti - proucavaju
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kako se pacijenti nose s lijeCenjem, Ccesto
komuniciraju s pacijentima i izdaju list prikladnog
naziva ,,Positive news".

G. Dusheiko je objasnio kao se najbolji
rezultati lijeCenja hepatitisa C kod cirotickih
pacijenata postizu nesto dugotrajnijim lijecenjem,
a opcenito kod svih pacijenata lijeCenjem na
vrijeme, dok ne nastanu fibroticka oStecenja.
Lijecenju se mora pristupiti individualno te nema
univerzalnih metoda, nego se za svakog pacijenta
osmiSljava metoda prilagodena njegovom
trenutnom stanju i genotipu.

Radek Kaczmarek ponudio je detalje
o povijesti Poljske vezane uz lijeCenje
hemofilije i hepatitisa C u Poljskoj, koje jo$ nije
zadovoljavajuce. U Skotskoj je, kako je izvijestio
Dan Farthing-Sykes, stanje puno bolje, lijekovi se
odobravaju, ali to ne znaci nuzno da se odmah i
dobiju, no ulazu velik trud u poboljSanje i imaju
potporu ministrice. Gda Tanja Markovi¢ iz Srbije
govorila je o provedenom lijecenju pacijenata s
hemofilijom i HCV-om, odnosno hemofilijom,
HCV-om i1 HIV-om koji su lije€eni pegiliranim
interferonom u kombinaciji s ribavirinom.

U Danskoj mnogo pacijenata nije lije¢eno.
Fibroza nije nuzna kako bi se dobio lijek, nego ve¢

samo problemi vezani uz hepatitis C, a hemofili¢ari
imaju neSto povlasteniji status. Definirane su
grupe ljudi koje imaju pravo na lijecenje i1 kojima
¢e se ono uskratiti. Sudjelovanje udruga kod njih
je obavezno, a imaju i potporu European patient
group-a.

U Francuskoj su se vrlo detaljno bavili
financijskim aspektom lijecenja, procjenom
lijekova 1 pravima na pristup lijekovima.

Engleska ima pravilo da se financijska
sredstva u slucaju potrebe moraju na¢i i imaju tzv
»early access — hitni pristup lijekovima u hitnim
slu¢ajevima, no dozivljavaju teskoce u pristupu
politi¢arima do kojih je gotovo nemoguce do¢i.

Portugalci su si osigurali pristup
najnovijim lijekovima i prijavljuju o samo 5-10%
problema s nuspojavama, dok ostatak brzo
prolazi i zanemariv je. Naglasavaju medije kao
vrlo koristan kanal postizanja ciljeva.

Lajtmotivi ove konferencije svakako su
bili zajedniStvo svih ukljucenih strana u svrhu
dostupnosti lijekova i1 apsolutno najnaglasenija
potreba testiranja 1 adekvatnog lijeCenja na
vrijeme, pogotovo u svjetlu ¢injenice da nam u
danasnje vrijeme moderna znanost kroz najnoviju
generaciju lijekova to i omogucuje.
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Moje iskustvo zivota s hemofilijom

Ja sam Tihomir Dominikovi¢, roden
1959 godine u Metkovi¢u. Zivim u Momié¢ima
op¢ina Kula Norinska, Zupanija Dubrovacko-
Neretvanska. Imam najteZi oblik hemofilije A.

U obitelji imam 3 brata 1 sestru. Ja sam
najstariji i jedini s hemofilijom. Problem krvarenja
nastaje od onog momenta kad sam poceo hodati.
Nisam znao o ¢emu se radi sve do moje Seste
godine kad sam upucéen na KBC Salata gdje su
mi dijagnosticirali hemofiliju A. Tako u ranoj
mladosti nastaju uzastopna krvarenja prakticki u
svim zglobovima. Imaju¢i problem udaljenosti od
bolnica Dubrovnik i Split, pretezno sam krvarenja
sanirao kod kuc¢e ledom i mirovanjem. Najbliza
bolnica, do postanka Hrvatske drzave, bio mi je
Mostar gdje sam bio hospitaliziran puno puta,
ali jako malo su mi mogli pomo¢i. Tu nikada
nisam primio faktor, samo ponekad svjezu krv.
Nastankom Hrvatske drzave uglavnom sam se
lije¢io u bolnicama u Splitu gdje sam primao
faktore u manjim koli¢inama tako da bi za
zaustavljanje krvarenja trebalo dosta vremena.
Pocetkom dolaska na KBC Rebro 1979. godine
poceo sam se lakSe nositi s boleS¢u jer sam bio
viSe upoznat s problemima i kako se nositi s njima,
no zbog udaljenosti od nekih 500 kilometara od
moga mjesta stanovanja, moji problemi su, vise ili
manje uspjesno, uglavnom rjesavani, kako sam ve¢
rekao, u Splitu. Zbog ogromnih krvarenja nastala
su oste¢enja na gotovo svim veéim zglobovima.
Nisam mogao funkcionirati bez Staka, a i one su
postale problem zbog oStecenja na ramenima i
laktovima. Da bih mogao kretati se bez pomagala
morao sam se podvréi ugradnji umjetnih zglobova

Tihomir Dominikovié

1 to: lijevi kuk 1999., lijevo koljeno 2001., lijevo
rame 2002., desno rame 2007. te desno koljeno
2012. godine. Ali to nije bilo sve Sto se operacija
tice nego sam 2006. godine imao i zamjenu
aortne valvole, da bih istu operaciju ponovio i
2015. godine u ozujku. Samom zamjenom svih
tth zglobova krvarenja su znacajno smanjena
1 prorijedena tako da sam dobio mogucénost
funkcioniranja bez pomagala.
vaznu stavku iz svog Zivota, a to je velika pomo¢
mojih ukucana. Pri tome posebice mislim na
pomo¢ u danima mladosti, ali ne zna¢ajno manje
ni danas. Puno su mi pomogli i prijatelji koji
me nisu tretirali kao bolesnu osobu nego su me
zvali na svoje igre pa i one koje zapravo nisam
smio. Dobivanjem lijeka za kuénu terapiju 1994.
godine Zivot postaje puno drugaciji i normalniji.
Dogadaju se 1 dalje krvarenja koja odmah u startu
suzbijam kako ne bi doSlo do problema i vecih
bolova. Danas sam u mirovini, no i dalje sam
ostao dosta aktivan. Pri tome posebice mislim
na aktivnosti u lokalnom Kulturno-umjetnickoj
udruzi ,,Skrapa“, a koja ima tri sekcije - folklor,
mali nogomet 1 ladare. Dosta vremena provedem
na putovanjima s folklorom i vodim ekipu malog
nogometa. Odlazim i1 na takmicenja brudetijada
1, moram se malo i1 pohvaliti, do sada sam imao
dosta uspjesnih rezultata.

I konac¢no, ne bih htio ovaj tekst zavrsiti,
a da ne dam 1 jedan savjet mladim mamama koji
proizlazi iz mog iskustva. Naravno, ne morate me
poslusati, ali mislim da trebate pustiti svoju djecu
da Zive normalan Zivot sa svojim vrSnjacima i

Hemofilija
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Moje iskustvo zivota s hemofilijom

Tihomir Dominikovié

da uZivaju u svom djetinjstvu i mladosti. Bolest
hemofilija, ako je bolest, ne moze se darovati ili
poklonitinekome, ona je naSaisnamate ju moramo
kao takvu prihvatiti. Vasa djeca su zasluzila zivot
kao i druga djeca, nemojte ih u tome sputavati,
mozete ih lagano kontrolirati, ali pustite ih neka
zive. Nije u redu da 1 oni moraju prolaziti teske
trenutke 1 biti sputavani kao mi stariji, a posebice
imajuc¢i na umu kvalitetu 1 dostupnost lijekova za
hemofiliju u danasnjem vremenu. Zato na kraju
zelim kazati da ako prihvatimo hemofiliju kao
nesto Sto je dio nas te ako se pravilno postavimo
prema njoj, bit ¢e nam puno lakse.

B
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Dje¢ji kutak

DJECJII KUTAK

Dragi nasi maleni i oni malo vei Citatelji,

Ove stranice Casopisa rezervirane su samo za vas. Ovdje éemo i dalje objavljivati
vase radove pa vas pozivamo i ohrabrujemo da nam ih Saljete. MoZzete nam poslati primjerice
neku pjesmu koju ste napisali svojoj simpatiji iz razreda, uciteljici, mami, tati, baki, djedu,
svom gradu, prolje¢u, biciklu ili bilo kome/&éemu drugome. MoZete nam slati svoje likovne
radove, koji mogu, ali i ne moraju biti tematski vezani uz hemofiliju. MoZete crtati i slikati
sve $to vam je drago i u vasim o ¢ima lijepo. Najbolje od tih radova objavit ¢emo na ovoj
stranici te ¢emo vam biti jako zahvalni, bas kao $to smo zahvalni i onima koji su poslali
svoje radove za ovaj broj. Hvala DORA, ENA, HELENA, KARLO, KRISTINA, LOVRO,

MATEO, PETAR I STELA!&#

Poooooozdraaaavl!!l

Radove 3aljite na e-mail adresu:
casopis.hemofilija@yahoo.com

ili po$tanskim putem na adresu:
Drugtvo hemofii¢ara Hrvatske,
Urednistvo ¢asopisa Hemofilija,
Ki$paticeva 12
10 000 Zagreb

Lovro Bedenk
iz Zagreba (7 godina)
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Djegji kutak

Stela Celinséak
iz Zagreba (9 godina)

Petar Grbic
iz Dubrovnika (6,5 godina)

Helena Kamenjicki
iz Zagreba (9 godina)
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Dje¢ji kutak

Karlo Gavran
iz Slavonskog broda (10 godina)

Ena Gavran
iz Slavonskog broda (7 godina)

Mateo Ravli¢
iz Slavonskog broda (8,5 godina)
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Djegji kutak

Dora Horvati¢ek
iz Samobora
(9.5 godina)

Kristina Simié
iz Samobora (11 godina)
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HOPE

SUPPOR1

Benjaminova hrabrost
zadivljuje njegove roditelje,
a nas nadahnjuje

Kada je Benjaminu dijagnosticirana teska hemofilija A s inhibitorima,
njegovi su roditelji pomislili kako se njihov svijet rusi. Pa ipak, novi lijekovi,

ucinkovita podrska te hrabrost njihova sina, pokazali su im kako je sve moguce.

Mi u Novo Nordisku nadahnuti smo odvaznoscu koju vidimo u zajednici
bolesnika, njihovih obitelji i zdravstvenih radnika koji skrbe o njima, te
moguc¢noscu donosenja pozitivne promjene u zivote oboljelih.

Od naseq laboratorija do proizvodne linije, pa i dalje od toga, u volonterskim
programima u kojima nasi kolege pomazu bolesnicima u njihovim lokalnim
zajednicama, odrzavamo jedinstvenu kulturu u kojoj su potrebe pojedinaca
s hemofilijom sa stras¢u usadene u srce nasih djelovanja.

Saznajte vise kako Novo Nordisk mijenja mogu¢nosti u hemofiliji na:
changingpossibilities.com

changing possibilities
in haemophilia°

BENJAMIN GRAY
voli se igrati s prijateljima.
Benjamin ima tesku hemofiliju A s inhibitorima.

o ®
novo nordisk
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