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Marko Marini¢ Rije¢ urednika

Rije¢ urednika
Drage citateljice, dragi Citatelji,

I ovoga kolovoza, pred vama je novi broj ¢asopisa Hemofilija — sluzbenog glasila Drustva hemo-
filicara Hrvatske. Jako smo sretni zbog ¢injenice da smo uspjeli odrzati kontinuitet njegova izlazenja te
je, zahvaljujuéi posebice vasoj podrsci i suradni¢kom duhu autora tekstova, ovo njegov deveti broj u nizu.

I u ovom broju donosimo niz zanimljivih, informativnih, kvalitetnih i korisnih ¢lanaka. Zapocet
¢emo, kao 1 obi¢no, prikazom aktivnosti Drustva u proteklih godinu dana, a potom ¢emo govoriti 0 novim
lijekovima za hemofiliju. Najprije govorimo o faktorima VIII i IX s produZenim djelovanjem, od kojih su
se neki ve¢ prakticki na trziStu, a nakon toga i o onima koji su jos u fazi istrazivanja, ali pokazuju potenci-
jalno veliki napredak u skrbi o oboljelima od hemofilije.

U nastavku slijedi tekst opc¢enito o hepatitisu C, ali 1 novim, znatno u€inkovitijim lijekovima za
tretman ove infekcije, a onda govorimo o povezanosti hipertenzije i hemofilije. Slijedi i tekst o ne¢emu $to
se mozda moze Ciniti kao da je u ,,suprotnosti* s hemofilijom, no ¢ini se da ipak nije tako — naime, govori-
mo 1 tromboprofilaski i lijeCenju tromboza u osoba s hemofilijom i von Willebrandovom bolesti.

Kvalitetna skrb o osobama s hemofilijom ne podrazumijeva samo medicinski tretman, nego nuzno
mora ukljucivati i kvalitetna psiholoska savjetovanja, posebice u djecjoj dobi i mladosti. Stoga u nastavku
govorimo o riziénim i zastitnim faktorima djece 1 adolescenata oboljelih od hemofilije, a onda ponavljamo
tekst iz 2014. godine o higijenskim standardima primjene faktora zgruSavanja krvi u kué¢nim uvjetima, a
kojemu smo dodali i neke nove informacije. Nakon toga slijedi izvjestaj s kongresa u Orlandu.

Vlastita iskustva zivota s hemofilijom uvijek su nam zanimljiva, ali i dragocjena. Kroz njih se
moze doznati mnostvo novih i korisnih informacija te, stoga, i u ovom broju donosimo jedno takvo iskust-
vo — ovoga puta je to iskustvo mladog profesora povijesti i engleskog jezika.

Kao $to je to ve¢ uobicajeno, nakon vlastitog iskustva zivota s hemofilijom slijede stranice nasih
najmladih. I ovoga puta bili su vrijedni te imamo ¢ak Cetiri stranice njihovih likovnih uradaka, a nakon njih
ponovno donosimo poeziju naseg stalnog suradnika 1 subrata iz slavonske ravnice.

Premda smo prakticki sve dosadasnje brojeve Casopisa zavrsavali poezijom nasega subrata, ovoga
puta to ne¢emo uciniti. Zadnju stranicu posvetili smo jednoj velikoj osobi, nasoj prijateljici 1 gos¢i Ljetnog
kampa 2011. godine, dr.sc Karin Lindwall, a koja je nedavno preminula.

Na kraju ovog obraéanja, jo§ jedanput se najsrdacnije zahvaljujemo svim suradnicima koji su na
bilo koji na¢in doprinijeli nastanku ovog broja. Posebice hvala autorima tekstova i pjesama, ali 1 djeci koja
su nam slala svoje radove. Pozivamo 1 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 i dalje
nastavilo s redovitim izlaZzenjem Casopisa te odrzala ideja vodilja njegova pokretanja — pruzanje kvalitet-
nih informacija osobama s hemofilijom i drugim poremecajima zgruSavanja krvi, njihovim obiteljima,
prijateljima, ali isto tako i zdravstvenim djelatnicima te stru¢njacima razli¢itih drugih profila koji svojim
radom doprinose kvaliteti Zivota ove populacije.

Hvala vam na ¢itanju,

Srdacan pozdrav,
Doc. dr. sc. Marko Marini¢
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Aktivnosti Drustva hemofili¢ara Hrvatske u 2015./2016. godini

Tomislav Raguz

Aktivnosti Drustva hemofilicara Hrvatske
u 2015./2016. godini

Postovane citateljice i citatelji,

Nadajuéi se da vas ovaj tekst nalazi u dobru
zdravlju, 1 ovoga puta zelio bih vas barem ukratko
informirati o aktivnostima Drustva hemofilicara
Hrvatske kroz proteklih godinu dana, pri ¢emu
¢u se prvenstveno koncentrirati na neke od vecih
projekata koje smo u tom razdoblju realizirali te
skupove na kojima smo sudjelovali.

I u protekloj godini, najveéi projekt
Drustva bio je svakako ,,Ljetni kamp®, a koji se
tradicionalno odrzava u hotelskom naselju Solaris
pokraj Sibenika, odnosno njegovom hotelu ,,Ivan®,
Proslogodisnji kamp (deveti po redu) odrzan je od

4. do 6. rujna, a ukupno je brojao 170 sudionika.
Pogledamo li unazad svih tih devet godina
kampa odrzano je mnostvo izvrsnih predavanja
i razlic¢itih radionica (venepunkcije, psiholoske
pomo¢i, fizikalne terapije itd. ), upoznali smo
predstavnike drugih udruga i, Sto je mozda i
ponajvaznije, razmjenjivali smo osobna iskustva.
Veliki je odaziv roditelja djece s hemofilijom,
Sto je jako dobro, a vjerujemo da ¢e tako biti u
ubuduce. Neki od njih su po prvi puta upravo
na radionicama venepunkcije uzeli iglu u ruku i
probali ,,pikati“ te su na taj nacin napravili veliki
korak u podizanju kvalitete zivota njihove djece,
ali 1 obitelji opCenito.

Slika 1. Sudionici 9. Ljetnog kampa
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Tomislav Raguz

Aktivnosti Drustva hemofili¢ara Hrvatske u 2015./2016. godini

Mnogo toga se promijenilo u zadnjih devet
godina, a Sto moZemo dobrim djelom zahvaliti
upravo projektu ljetnog kampa koji je na jednom
mjestu okupio lijjecnike, medicinske sestre,
predstavnike drzavnih institucija, predstavnike
farmaceutskih kompanija ¢ije lijekove koristimo
te pacijente. Zajednickim snagama smo postigli
da osobe s hemofilijom mogu kvalitetnije Zivjeti,
aktivno se ukljuciti u drustveni Zivot, a djeca
redovitije pohadati Skolu. U tom smjeru nastavit
¢emo 1 dalje te tako ove godine odrZzavamo
jubilarni, 10. ljetni kamp DrusStva hemofili¢ara
Hrvatske, a nadamo se da ¢e, uz podrsku donatora,
ovaj vazan projekt biti nastavljen i u buduénosti

Slika 2. Radionica venepunkcije u sklopu Ljetnog kampa

U travnju ove godine smo, kao i svih
proslih godina, obiljezili Svjetski dan hemofilije.
Najve¢i broj sudionika okupio se na otoku
TreSnjevka zagrebackog jezera Jarun (oko 250
osoba), no obiljezavanje dana hemofilije odrzano
jeiu Splitui Starim Perkovcima. Naravno, najveci
broj okupljenih sacinjavale su osobe s hemofilijom
1 ¢lanovi obitelji, no jako smo sretni §to je medu
okupljenima bio i znacajan broj prijatelja Drustva,
lije¢nika, medicinskih sestara, donatora, volontera
itd.

Slika 3. Predsjednik Drustva u odgovornoj zadaci rezanja
torte na Jarunu

Slika 4. Sudionici obiljezavanja Dana hemofilije
u Starim Perkovcima

Slika 5. Djeli¢ atmosfere s obiljezavanja Dana hemofilije
u Splitu

Ove godine imali smo jedan novi oblik
obiljezavanja Dana hemofilije. Naime, u skladu s
novom praksom koja je pokrenuta prije nekoliko
godina od strane Svjetske federacije hemofilije
pod nazivom ,Light it up red”, ove godine
poslo nam je za rukom ,,0bojiti“ u crveno neke
od prepoznatljivih vizura Zagreba. Sa ciljem
podizanja razine svijesti o hemofiliji, u crveno su
bile obojene (kolokvijalno nazvane) ,,Bandiceve
fontane”, odnosno fontane u ulici Hrvatske
bratske zajednice, a procelje Muzeja suvremenih
umjetnosti, uzcrvenuboju, imalo je ¢ak i dvojezi¢ni
natpis ,,Svjetski dan hemofilije*, odnosno ,,World
haemophilia day*. Istaknut je bio i veliki logo
Drustva, kao i logo Svjetskog dana hemofilije te je
svima moglo biti jasno o ¢emu se tu radi. Ovakav
nacin obiljezavanja Dana hemofilije popratili su
brojni mediji, od onih tiskanih, Internet portala,
radijskih programa pa do razlicitih televizijskih
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Aktivnosti Drustva hemofili¢ara Hrvatske u 2015./2016. godini

Tomislav Raguz

kuca. Jako smo sretni $to nam je, odobrenjem i
realizacijom ovakvog nacina obiljeZzavanja Dana
hemofilije, Grad Zagreb izaSao u susret.

Slika 6. Fontane u crvenoj boji povodom Dana hemofilije

Slika 7. Ispred Muzeja suvremene umjetnosti u Zagrebu

Osim ljetnog kampa 1 obiljezavanja
Medunarodnog dana hemofilije, mnostvo je 1
drugih aktivnosti. Svakako treba spomenuti da
smo u listopadu prosle godine sudjelovali na
konferenciji EHC-a (European Haemophilia
Consortium), a koja se odrzala u Beogradu.
Drustvo je ¢lan EHC-a te redovito prati aktivnosti
koje EHC organizira s ciljem poboljSanja kvalitete
zivota osoba s hemofilijom.

U lipnju ove godine, sudjelovali smo 1 na
radionici o koriStenju novih tehnologija u radu
drustava hemofilicara u Europi, a koju je takoder
organizirao EHC. Radionica se odrzala u Briselu,
a predstavljao nas je doc. dr. sc. Marko Marini¢.

U srpnju ove godine sudjelovali smo 1 na
Svjetskom kongresu Svjetske federacije hemofilije,
a koji se ove godine odrzavao u Orlandu, SAD.
Od samog osnutka udruge i njezinog primitka u
Clanstvo Svjetske federacije, na ovom kongresu
smo redoviti jer se radi o najvaznijem skupu

kad je u pitanju skrb o hemofiliji. I ne samo
da sudjelujemo i sluSamo, mi smo i aktivno
doprinosimo novim spoznajama o ovoj bolesti,
naime nasi ¢lanovi redovito odrZavaju predavanja
1 prezentiraju postere. I ove godine smo imali
poster koji je proizasao iz naSega istrazivanja
kvalitete Zivota osoba s hemofilijom u Hrvatskoj,
a to ¢emo nastojati i ubuduce.

Slika 8. Predstavnici DruStva s Predsjednikom Svjetske
federacije hemofilije, gospodinom Alainom Weillom, u
Orlandu

Sudjelovali smo i na 4. simpoziju i
nacionalnoj konferenciji o rijetkim bolestima.
Organizator je bio Hrvatski savez za rijetke bolesti,
a skup je odrzan u veljaci ove godine u Zagrebu.

Slika 9. Na 4. simpoziju i nacionalnoj konferenciji
o rijetkim bolestima.

Kao sto je iz ovog kratkog prikaza jednog
dijela aktivnosti Drustva evidentno, i ove godine
smo bili vrlo aktivni. Jos§ je i ve¢i broj planova koje
¢emo nastojati realizirati u narednom razdoblju, no
o svemu tome ¢u vas pravovremeno informirati.

Do slijedeceg broja,
Tomislav Raguz

Hemofilija



Silva Zupanci¢-Salek

Novi koncentrati F VIII i IX s produzenim djelovanjem

Novi koncentrati F VIl i IX s produzenim djelovanjem

Danas se standardno lijeCenje hemofilija
A 1 B provodi primjenom koncentrata faktora
zgrusavanja koji nedostaje bolesniku. Ako se
primjenjuje u fazi akutnog krvarenja, radi se o tzv.
epizodnom lijecenju ili lije€enju po potrebi. Zlatni
standard lijecenja je tzv. profilakticko lijecenje po
odredenom rezimu primjene koncentrata faktora
kao bi se sprijecile akutne epizode krvarenja.
Prednost je, jasno, na stani profilaktickog
lijeenja koje sprjeCava oStecenje zglobova,
nema akutnih epizoda krvarenja ili su vrlo rijetke,
manje je bolova, bolnickog lijecenja te oboljeli
imaju znacajno bolju kvalitetu Zivota.
Adekvatno lije¢enje koje eliminira
akutne epizode krvarenja, bez obzira na
nacin lijecenja, povezuje se sa znacajno
boljim uspjeh u Skoli u matematici 1
¢itanju kod djece bolesnika s teskim
oblikom hemofilije (1). S druge strane,
nepridrZzavanje reZima primjene i doze
lijeka u profilakti¢kom lijeenju, potrebe
za centralnim venskim Kkateterima i
razvo] niza komplikacija, otezavaju
profilakti¢ko lijeenje. Svi koncentrati
faktora VIII 1 IX koji su trenutno
odobreni u Hrvatskoj su kratkog
poluvijeka eliminacije i, stoga, kratkog djelovanja.

Razvoj koncentrata faktora zgruSavanja
produzenog djelovanja omogucuje rjedu primjenu
lijeka 1 manje venepunkcija, bolje pridrzavanje
rezima primjene lijeka 1 jednostavnije metode
profilakse.

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

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

U postupku proizvodnje koncentrata
faktora zgruSavanja produZenog djelovanja
primjenjuju se metode koje se mogu grubo
podijeliti u dvije kategorije. Jedna je konjugacija
faktora zgruSavanja na polietilen glikol (PEG), a
druga fuzija faktora zgruSavanja na albumin ili
Fc komponentu imunoglobulina G (IgG) (2,3).
Fc fuzija je tehnologija za produZenje poluvijeka
eliminacije supstanci i poznata je preko 15 godina.
Vise je lijekova proizvedeno tom tehnologijom za
razli¢ite kroni¢ne bolesti, poput reumatoidnog
artritisa, psorijaze i poremecaja trombocita.

Kristalografski modeli fuzijskih proteina rekombinantnog faktora VIII Fc

i rekombinantng faktora IX Fc (9)

Fuzijski proteini FVIII 1 FIX sastoje se
od jedne molekule rekombinantog faktora koji je
kovalentno vezan za dimernu Fc domenu IgGl.
Taj pristup kombinira dvije molekulske strukture
koje su dobro poznate, dugo u primjeni i sigurne.
Fc regija ljudskog imunoglobulina G1 veZe se za
neonatalni Fc receptor. Ekspresija tog receptora
traje cijeli Zivot 1 dio je prirodnog puta koji Stiti
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Novi koncentrati F VIII i IX s produzenim djelovanjem

Silva Zupanci¢-Salek

imunoglobuline od lizozomske razgradnje. On
ih cikli¢ki vraca u krvotok Sto rezultira njihovim
dugim poluvijekom eliminacije iz plazme (4).
Fc fuzijski proteini usporavaju i1 odgadaju
lizozomalnu degradaciju IgG i fuzijskog proteina,
vracajuci ih natrag u cirkulaciju 1 tako produzuju
plazmatski poluzivot. Rekombinantni FVIII je bez
B domene. U tijeku je postupak prihvacanja na
Listu lijekova efmoroktokog alfa (rBDD FVIII-
Fc), zaSticenog imena ELOCTA, rekombinantnog
fuzijskog proteina s produljenim poluvijekom
eliminacije FVIII kompanije Sobi. Ista kompanija
ima 1 fuzijski protein rekombinantnog FIX, tzv.
eftrenonacog alfa (rFIXFC) zaSticenog imena
ALPROLIX.

Klinicke studije temeljem kojih je
efmoroktog alfa registriran u USA 1 EU su
A-LONG u odraslih 1 A-LONG u djece. Rezultati
A-LONG studije faze 3 u odraslih pokazali su
sigurnost, ucinkovitost i produzeno poluvrijeme
eliminacije lijeka, tj. produzeno djelovanje.
Ispitivanje je provedeno u 165 odraslih bolesnika
s teSkim oblikom hemofilije A (5). Ispitanici su
bili rasporedeni u tri skupine: prva skupina koja je
primala individualiziranu profilaksu (25-65 IU/kg
svaka 3-5 dana), zatim druga skupina je primala
profilaksu tjedno (65 IU/kg ) i treca epizodno
lijecenje (10-50 IU/kg). Kontrolna skupina primala
je rFVIIL. Efmoroktokog alfa, lijek produZenog
djelovanja, ispitanici su dobro podnosili, nije
bilo pojave inhibitora, a u¢inkovitost je dokazana
smanjenjem broja akutnih krvarenja s primjenom
1 do 2 injekcije tjedno u rezimu profilakse.
Terminalno poluvrijeme Elocte iznosilo je 19
sati u usporedbi s Advate (rFVIII) koje je 12.4
sata. IzraCunato je smanjenje broja potrebnih
venepunkcija za oko 50% u ispitanika lijeCenih
Eloctom u usporedbi s klasicnim rFVIII. Klinicka
studija faze 3 u djece mlade od 12 godina A-LONG
(6) pokazala je sigurnost, bez razvoja inhibitora,
smanjenje akutnih krvarenja 1 produZeno
djelovanje lijeka. Oko 90% ispitanika primalo
je lijek dva puta tjedno i1 smanjili su za 74%
ucestalost venepunkcija 1 potreba za primjenom
lijeka. Rezultati produzene primjene rFVIIIFc u
studiji ASPIRE ukazuju na sigurnost ovog lijeka,
nalazi se i1 dalje manja ucestalost krvarenja s
produZenim intervalom profilakticke primjene
lijeka. To je prva studija s produzenom primjenom

koncentrata produZzenog djelovanja i to Elocte s
80.9 u odraslih 1 23.9 tjedana (7).

Koncentrati FVIII 1 FIX produzenog
djelovanja predstavljaju veliki napredak u lijecenju
hemofilije A i B. Temeljem novih koncentrata,
rezimi profilaktickog lijeCenja znatno ce se
promijeniti 1 utjecat ¢e na ciljnu razinu faktora
kao i na ucestalost primjene lijeka. Ocekuje se
bolje pridrzavanje rezima primjene lijeka, a na taj
nacin ¢e se znatno poboljsati kvaliteta Zivota djece
1 odraslih bolesnika s teskim oblikom hemofilije
AiB.
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Novosti u lije¢enju hemofilije

Oko polovice bolesnika s hemofilijom A
ima teski oblik bolesti, tj. aktivnost faktora VIII
zgrusavanja krvi je manja od 1%. Takvi bolesnici,
ako se ne lijece po pravilima dobre klinicke prakse,
mogu imati vrlo opsezna krvarenja, posebice u
zglobove. To dovodi do pojave o$tecenja hrskavice
u zglobovima te postupno do smanjenja opsega
pokreta u zglobovima.

Standardno lijecenje hemofilije kod
djece se sastoji u profilaktickom davanju manjih
koli¢ina faktora VIII. Na taj se nacin teski oblik
hemofilije ,,pretvara® u blazi oblik (barem 2-5%
aktivnosti faktora) i time onemogucavaju spontana
krvarenja, ali i krvarenja nakon vrlo malih trauma.
Lijecenje hemofilije A se provodi rekombinantnim
faktorom VIII ili faktorom VIII dobivenim iz
ljudske plazme.

Inhibitori na faktor VIII su protutijela
koja vlastiti organizam stvara protiv faktora
VIII unesenog putem vene, a kojeg organizam
prepoznaje kao ,strani“ protein pa se pokusava
»obraniti“ protiv tog stranog proteina. Inhibitori
se pojavljuju u 10-35% oboljelih od hemofilije
A i predstavljaju veliki izazov u lijeenju tih
bolesnika, ali i veliki materijalni trosak. Kada
se stvore protutijela na F VIII, onda ona
»heutraliziraju® aktivnost faktora VIII pa terapija
postaje neucinkovita te bolesnik i nadalje krvari.
Lijecenje bolesnika s inhibitorima na F VIII
se vr$i davanjem protrombinskog kompleksa i
aktiviranog rekombinantnog F VII zgrusavanja

'Medicinski fakultet Sveucilista u Zagrebu

Klinika za pedijatriju KBC Zagreb

Procelnik Zavoda za pedijatrijsku hematologiju i onkologiju
Kispaticeva 12, 10000 Zagreb

Prof. dr. sc. Ernest Bili¢, dr. med.!

krvi. Oba navedena pripravaka ,zaobilaze® F
VIII i postizu zgrusavanje bez njegova prisustva.
Problem je u manjoj ucinkovitosti tog lijecenja i
visokoj cijeni.

Pojava inhibitora na F VIII se, osim
davanjem navedenih pripravaka, moze lijeciti i
tzv. procesom imunotolerancije, postupkom kada
se nastoji imunoloski posti¢i nestanak protutijela.
Taj postupak je uspjesan u oko 60-80% bolesnika
s inhibitorima.

Dakle, iz navedenog je vidljivo da zapravo
jo§ nemamo idealnog lijecenja bolesnika s
inhibitorima na F VIIL

Ve¢ se nekoliko godina na hematoloskim
kongresima u svijetu pojavljuju radovi japanske
skupine znanstvenika koji pokusavaju jednom do
sada posve drugacijom metodom lijeCenja rijesiti
problem krvarenja u bolesnika s hemofilijom A i
inihibitorima na F VIII, a u svibnju ove godine je,
u prestiznom medicinskom c¢asopisu New England
Journal of Medicine, kona¢no objavljen i ¢lanak
o ovom nacinu lije¢enja. Autori predvodeni dr.
Shimom opisali su djelovanje lijeka ,,emicizumaba“
u bolesnika s hemofilijom A i inhibitorima te u
bolesnika s vrlo teSkom hemofilijom koji cesto
krvare unato¢ nepostojanju inhibitora.

Emicizumab (ACE910 - humanizirano
bisfericno protutijelo) je zapravo lijek koji
~premoscuje F VIII tj. u kaskadi koagulacije kada
jedan faktor aktivira drugog, ovaj lijek povezuje
faktore koji se nalaze u slijedu koagulacije prije
i poslije faktora VIII. Emicizumab povezuje
F IX i F X. Lijek je posve neovisan o postojanju
inhibitora na F VIII, tj. inhibiraju¢ih protutijela F
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VIIIL, a drugo vrlo bitno svojstvo je da se lijek ne
daje u venu, nego pod kozu, pa je njegovo davanje
znacajno jednostavnije nego davanje F VIIL.

Shima i suradnici su pokazali znacajno
smanjenje ucestalosti krvarenja kod bolesnika s
inhibitorima kada se ovaj lijek daje profilakticki.
U radu se opisuje ukupno 18 japanskih bolesnika
s teskim oblikom hemofilije A. Kod svih bolesnika
pracen je broj epizoda krvarenja te broj dana
tijekom kojih su dobivali faktore zgru$avanja u
razdoblju lijeenja s emicizumabom, a onda su
ih usporedili sa stanjem 6 mjeseci prije lijecenja
emicizumabom, odnosno kada su lijeceni drugim
lijekovima.

Rezultati su pokazali da ni kod jednog
od 18 bolesnika nije bilo ozbiljnih nezeljenih
djelovanja tog lijeka, niti drugih koagulacijskih
poremecaja. Sto se u¢inkovitosti tice, kod 8 od 11
pacijenata s inhibitorima na faktor VIII (73%),
te u 5 od 7 bolesnika bez inhibitora faktora VIII
(71%), nije bilo pojave krvarenja. U razdoblju od

uc¢inak. Medutim jo$ je uvijek nepoznanica kako
lijek djeluje u trenucima akutnog krvarenja kod
tih bolesnika, odnosno kako djeluje na stvaranje
trombina, koji je neophodan u sustavu zgrusavanja
krvi. Veliko je pitanje kako se i moze li se lijek
davati prilikom akutnog krvarenja i je li potrebna
i dodatna doza F VIII u bolesnika bez inhibitora i
protrombinskog kompleksa ili aktiviranog faktora
VII u bolesnika s inhibitorima.

Usprkos nepoznanicama, velika prednost
ovog lijeka je davanje samo jedanput tjedno i to
pod kozu, a ne u venu. Istrazivanja s ve¢im brojem
bolesnika u duljem vremenskom razdoblju ¢e dati
jasniji pogled i kona¢no misljenje o uc¢inkovitosti
ovog lijeka.

Literatura:

L. Shima M, Hanabusa H, Taki, M et al. Factor VIII-
Mimetic Function of Humanized Bispecific Antibody in
Hemophilia A. N Engl ] Med 2016;374:2044-53.

i KA e ] g 2. Bili¢ E. Djetinjstvo s hemofilijom, Fotosoft Zagreb
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Hepatitis C virusna infekcija

Hepatitis C infekcija je upalna bolest jetre
uzrokovana virusom hepatitisa C (HCV — hepatitis
C virus).

Smatra se da u je Hrvatskoj zarazeno
oko 45.000 osoba (0,9% populacije), a u svijetu
viSe od 170 milijuna ljudi, Sto iznosi oko 2,5%
ukupne svjetske populacije. 1z navedenog se vidi
da Hrvatska spada u zemlje s niskom ucestalo$¢u
pojavljivanja hepatitis C infekcije.

Virus hepatitisa C

Hepatitis C virus je RNA virus koji
nakon ulaska u organizam, odlazi u sva tkiva, no
najvec¢im dijelom se nakuplja u jetri gdje izaziva
najvece probleme. U pocetku se bolesnici osjecaju
malaksalo i slabo, no uglavnom su bez izrazenijih
simptoma vezanih uz jetru, tako da u najveceg
broja pacijenata bolest prolazi asimptomatski.
Kod tezih infekcija moZe se pojaviti zutica,
povremeno tupa bol pod desnim rebrenim lukom.
U oko 80% slucajeva bolest prelazi u dugotrajnu,
dozivotnu infekciju te se stoga naziva kroni¢nom.
Neprepoznata i nelijeCena bolest prelazi u cirozu
(tesko oStecenje jete), a u najtezim slucajevima
razvija se maligni tumor jetre.

Razlikuje se nekoliko genotipova hepatitis
C virusa. To su genotipovi 1 — 6, koji se dalje
dijele na podtipove.

U Hrvatskoj, kao i u ostatku Europe,
najveci broj pacijenata ima genotip 1 (oko 55%), a
potom genotip 3 (oko 35%) . Genotip 1 se dijeli na
podtip lai 1b (vazno znati zbog odabira terapije),

'Referentni centar RH za kroni¢ne bolesti jetre,
Zavod za gastroenterologiju i hepatologiju
KBC Zagreb

Davor Radi¢, dr. med.!

a donedavno je bio najteze ljeciv. Razvoj lijekova
je najviSe bio usmjeren upravo prema ovom
genotipu pa danas imamo najbolju terapiju za
virus genotipa 1. Ostali genotipi (2 i 4) su manje
ucestali.

Prije obaveznog testiranja krvi za
transfuziju na hepatitis C, najces¢i put prijenosa
HCV infekcije bio je putem zaraZene krvi ili krvnih
pripravaka na primatelja transfuzije. Od 1994 i
uvodenja obaveznog testiranja krvnih pripravaka,
najceS¢i put prijenosa je inficiranim priborom
koji koriste intravenski ovisnici o drogama. No
hepatitisom C mogu biti zaraZene 1 druge skupine
ljudi. Moguc¢i put prijenosa je zaraZeni pribor za
tetovaze i piercinge, a moguce je infekciju prenijeti
i prilikom poroda s majke na dijete, kao i spolnim
putem. Posebnu skupinu ¢ine sve osobe koje na
bilo koji nac¢in dolaze u dodir sa zarazenom krvlju,
a tu su poglavito zdravstveni radnici te bolesnici
na hemodijalizi. Nije dokazano da se virus moze
prenijeti socijalnim kontaktom (kasljanje, kihanje,
rukovanje, ljubljenje, jedeci pribor). Svakako je
preporucljivo ne dijeliti osobne ostre predmete kod
kojih postoji mogucnost da su zarazeni (Cetkica za
zube, pribor za brijanje).

Kada posumnjati na hepatitis C?

Nakon zaraze virusom hepatitisa C
bolesnik moze neko vrijeme biti bez simptoma pa
je bolest izuzetno rijetko prepoznata u najranijem
stadiju. Nakon nekog vremena kod dijela
bolesnika javljaju se nespecificni simptomi, od
kojih je najizrazeniji kroni¢ni umor. Javljaju se
1 drugi nespecificni simptomi kao §to su gubitak
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apetita, smetnje koncentracije, bolovi u misi¢ima
i zglobovima. Od simptoma povezanih s jetrom
mogu se pojaviti Zutica, svrbez koze te tamna
mokraca i svijetla stolica.

Klinicki tijek bolesti moze biti akutan 1
kroni¢an. Akutna faza bolesti najceS¢e prolazi
bez simptoma, a u u 80% zarazenih pacijenata
prelazi u dozivotni, kroni¢ni oblik bolesti. U 20%
slucajeva zaraZeni razviju imunoloski odgovor
koji sprecava daljnje dijeljenje virusa, sto dovodi
do eliminacije virusa i izljeCenja.

Kronicnom boles¢u se smatra infekcija
koja je prisutna i nakon 6 mjeseci od infekcije, a
u klinickoj praksi naj¢esce se uzima vrijeme od 6
mjeseci od postavljenja dijagnoze HCV infekcije.

Zbog nespecificnosti simptoma bolest
Cesto ostaje dugo neprepoznata 1 dijagnoza se
postavi ili slu€ajno prilikom sistematskih pregleda
ili u kasnom stadiju kada su simptomi ve¢ toliko
izrazeni da jasnije ukazuju na hepatitis C, Sto
ukazuje na jace uznapredovalu bolest.

Osim samog virusa, odredeni ¢imbenici
mogu utjecati na razvoj bolesti pa se bolest brze
razvija ako je do infekcije doSlo u starijoj dobi,
kod muskaraca, u slu¢aju konzumacije alkohola,
u bolesnika s prekomjernom tjelesnom tezinom,
kod Secerne bolesti, ukoliko postoji koinfekcija
virusima HBV ili HIV te kod nekih drugih stanja
imunosupresije.

Posljedice infekcije u bolesnika s virusnim
hepatitisom C razvijaju se tijekom viSe godina.
Ponekad je potrebno i do 10 godina od izloZenosti
virusu da se bolest dijagnosticira, a u narednih
10-30 godina bolest napreduje uz jasne znakove
oStecenja jetre.

Problemi kronicne hepatitis C infekcije

Glavni proces koji se dogada kod
dugotrajnog oStecenja jetre, bez obzira na uzrok
bolesti jetre (alkohol, hepatitis C i B infekcija,
masna upala jetre...), naziva se fibrozom jetre.
Fibroza jetre predstavlja proces cijeljenja koji se
javlja kao odgovor na dugotrajnu ozljedu jetre, a
okarakteriziran je nakupljanjem oziljkastog tkiva
u jetri. Tijekom vremena, kako traje ozljeda jetre,
fibroza napreduje prema viSim stadijima. Najvisi
stadij fibroze u kojoj je veci dio jetre prozet
mnogobrojnim fibroznim oziljcima s posljedi¢nim
rastom tlaka u zili vratarici (v. portae) naziva
se cirozom jetre i povezan je s mnogobrojnim

komplikacijama kao Sto je stvaranje tekucine
u trbuhu (ascites), infekcija trbusne ovojnice,
razvoj bubreznog zatajivanja i poremecaj svijesti.
Komplikacije ciroze jetre, povezane s visokom
smrtnoS¢u, su krvarenja iz proSirenih krvnih Zila
jednjaka i pojava tumora jetre (hepatocelularnog
karcinoma, HCC). Jedini nac¢in kojim mozemo
sprijeciti razvoj fibroze je uklanjanje uzroka
ozljede jetre. Vazno je zapamtiti da svi pacijenti s
uznapredovalom fibrozom 1 cirozom jetre trebaju
biti uklju¢eni u program pracenja bolesnika s
uznapredovalom bolesti jetre, uz osobiti naglasak
da je pracenje potrebno i nakon izljecenja HCV
infekcije zbog povecanog rizika od razvoja
komplikacija, narocito tumora jetre. Cilj programa
pracenjaje rano otkrivanje navedenih komplikacija
i njihovo pravodobno rjeSavanje, a podrazumijeva
obavezne Sestomjesecne kontrole laboratorijskih
nalaza, UZV abdomena te godiSnje kontrole
fibroscanom. Kod razvoja ciroze jetre potrebne su
redovite ezofagogastroduodenoskopije (ne rjede
od svake dvije godine).

Svi pacijenti s visokim stupnjem fibroze
1 cirozom jetre, bez obzira na uzrok oStecenja,
trebaju biti upuceni u centre u kojima postoje
mogucnosti za njihovo redovito pracenje 1 nakon
Sto se ukloni uzrok ostecenja, odnosno izljecenja
od HCV infekcije. Dekompenzirana ciroza jetre je
stanje u kojima je jetrena funkcija toliko oStec¢ena
da ona ne moze zadovoljiti potrebe organizma,
Sto znacajno povecava smrtnost bolesnika zbog
razvoja komplikacija. Stoga se savjetuje da se
svi pacijenti s prvom dekompenzacijom jetre
upute u jedan od centara koji imaju mogucnost
transplantacije jetre (Zavod za gastroenterologiju
KBC Zagreb i KB Merkur) .

Dijagnoza HCV infekcije

Sumnja na HCV infekciju se postavlja na
temelju poviSenih laboratorijskih nalaza: aspartat
aminotransferaze (AST), alanin aminotransferaze
(ALT) i/ili gama glutamil transferaza (GGT).
Mnoga prolazna stanja (druge virusne i bakterijske
infekcije, prehrana...) mogu izazvati prolazni
porast enzima, stoga svaki porast enzima AST,
ALT i/ili GGT ne predstavlja infekciju hepatitis
C virusom. Kod nalaza poviSenih vrijednosti
AST, ALT i/ili GGT savjetuje se napraviti
kontrolne nalaze prosjecno za 3-4 tjedna od prvih
nalaza. Ukoliko kontrolni nalazi ne pokazuju
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trend sniZenja ili ukoliko nisu unutar referentnih
vrijednosti, bolesnika je potrebni uputiti u nadleznu
gastroneteroloSku/hepatolosku ambulantu radi
provodenja testova probira na najces¢e jetrene
bolesti.

U procesu daljnjeg postavljanja dijagnoze
HCV infekcije koriste se seroloski testovi.
Seroloskim testovima utvrduje se prisutnost
anti-HCV antitijela. Potrebno je zapamtiti da
pozitivan anti HCV test ne znaci da bolesnik ima
aktivnu infekciju, ve¢ samo da je bio u kontaktu
s virusom (do 25% bolesnika nema aktivnu
bolest, a bilo je u kontaktu s hepatitis C virusom).
Ukoliko je seroloski test na anti-HCV antitijelo
pozitivan, potrebno je napraviti potvrdni PCR test
(Polymerase Chain Reaction) kojim se potvrduje
da li je pacijent aktualno zarazen, a kojim mozemo
utvrditi 1 koli¢inu virusa. Vrijednost testa moze
biti iskazana tekstualno kao ,nedetektabilna®
(nemjerljiva) HCV RNA (test nije utvrdio
prisutnot virusa) ili brojem (detektirana je HCV
RNA). U slucaju brojcane vrijednosti koli¢ina
virusa se iskazuje u internacionalnim jedinicama
u mililitru (IU/ml). Tijekom obrade neophodno
je odrediti genotip i podtip virusa, $to je bitno
radi odredivanja odgovarajuce sheme lijecenja te
prognoze tijeka bolesti i izljecenja.

Nakon sto smo utvrdili infekciju, potrebno
je utvrditi tezinu oSteCenja jetre 1 postojanje
vanjetrenih komplikacija. Prednost u lijeCenju
imaju bolesnici s uznapredovalom bolesti jetre
tj. cirozom jetre, pacijenti nakon transplantacije
jetre i/ili bubrega kao i bolesnici s vanjetrenim
komplikacijama. Stupanj oStecenja jetre utvrduje
se odredivanjem stadija fibroze. Stadij fibroze
moze se odrediti biopsijom jetre, fibroscanom i
seroloskim testovima (biomarkeri).

Biopsija jetre

Biopsija jetre je invazivna metoda gdje se
tankom iglom uzima cilindar tkiva jetre i Salje na
pregled patologu. Patolog nakon patohistoloSke
analize materijala pod mikroskopom odreduje
stupanj fibroze koji se izrazava stadijima po
Metaviru (od 0 do 4: 0 — bez fibroze, 4 — ciroza
jetre) ili po Ishaku (od 0 do 6: 0 — bez fibroze,
5,6 — ciroza jetre). Nakon biopsije jetre mogu
se razviti komplikacije kao $to su infekcija i
krvarenje, stoga je bolesnike potrebno opservirati
najmanje 4 sata od biopsije.

Zbog mogucnosti komplikacija (krvarenje,
infekcija) biopsija se radi u specijaliziranim
centrima.

Fibroscan

Fibroscan je bezbolna, neinvazivna
metoda kojom se utvrduje stadij fibroze
jetre. Pretraga je kratkotrajna (oko 5 minuta),
pouzdana, bez poznatih komplikacija i potrebe
za hospitalizacijom. Fibroscan radi na principu
pracenja brzine prolaska vibracijskog vala kroz
jetru. Brzina prolaska vibracijskog vala pretvara
se u vrijednost tvrdoée jetre koja korelira sa
stupnjem fibroze, a vrijednosti se izrazavaju u kPa
(kilopaskalima). Fibroscan ima svojih nedostataka.
Iz tehnickih razloga nije moguce odrediti stupanj
fibroze kod ljudi koji imaju pretjeranu tjelesnu
tezinu, odnosno deblje potkoZzno masno tkivo, kao
i kod bolesnika s ascitesom, tj. kod bolesnika kod
kojih je jetra udaljena od sonde fibroscana vise od
2,5cm.

Za ovu pretragu potreban je poseban
uredaj pa je bolesnici mogu obaviti samo u nekim
specijaliziranim ustanovama.

Prednost biospije jetre u odnosu na
fibroscan je moguénost  utvrdivanja uzroka
jetrenog ostecenja.

Kod pojave nespecifi¢nih simptoma (umor,
gubitak koncentracije) ili nesSto specifi¢nijih (bol
ispod desnog rebrenog luka, tamna mokraca i
svijetla stolica), a bez jasnog objasnjenja uzroka,
lije¢nik opée medicine Salje bolesnika hepatologu
ili infektologu, koji ¢e razmotriti daljnju obradu
1 shodno tome predloziti lijecenje. Ukoliko se
razviju teZi oblici oStecenja jetre, npr. ciroza jetre,
svakako bolesnika treba uputiti hepatologu. S
obzirom na mogucénost daljnjeg oStecenja jetre
1 posljedicne potrebe za transplantacijom jetre,
najbolje bi bilo da su bolesnici s hepatitis C
infekcijom pod stalnom kontrolom hepatologa u
specijaliziranim ustanovama.

Cilj lijecenja

Cilj lijecenja svake dugotrajne jetrene
bolesti je ukloniti uzrok prije nego se razvije
znaCajna fibroza, ciroza i njene komplikacije.
Cilj lije¢enja zarazenih bolesnika je sprecavanje
razvoja bolesti jetre i njenih komplikacija, ali i
suzbijanje daljnjeg Sirenja infekcije. Lijecenje je
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usmjereno na skupine bolesnika sa znafajnom
fibrozom, tj. one koje imaju po Metavir i Ishak
stadiju fibrozu >2, §to bi odgovaralo vrijednostima
Fibroscana od >7.0 kPa. U ovom trenutku lijece
se pacijenti od 18 do 70 godina, s kroni¢nom
hepatitis C infekcijom, znac¢ajnom fibrozom, uz
potvrdu da nisu intravenski ovisnici ili ovisnici o
alkoholu (potvrdu izdaje psihijatar).

Cilj lijecenja kroni¢ne hepatitis C infekcije
je postizanje odrzanog viroloskog odgovora
(sustained virological response, SVR). Odrzani
viroloski odgovor predstavlja definirano vrijeme
od zavrsetka terapije, u kojem se cijelo navedeno
vrijeme ne moze utvrditi umnozavanje virusnih
cestica (RNA). Ukoliko je bolesnik postigao SVR
- bolesnika smatramo izlijeCenim. Za stare terapije
to je vrijeme od 24 tjedna, a za nove terapije 12
tjedana od zavrSetka lijecenja. Svi bolesnici koji su
postigli SVR moraju se nastaviti pratiti od strane
lije¢nika koji ih je lijecio, jer u odredenog broja
bolesnika je mogu¢ povrat virusa (unutar 2 godine
od izljecenja <0,5%), a kod uznapredovale jetrene
bolesti postoji moguénost razvoja komplikacija
unatoc€ izljecenju. Stoga, bolesnici koji su postigli
izljeenje (SVR), a imaju uznapredovalu bolest
jetre i cirozu, moraju se ukljuciti u dozivotni
program pracenja koji ukljuuje 6-mjesecne
kontrole UZV abdomena i laboratorijskih nalaza,
a sve s ciljem ranog otkrivanja komplikacija,
0sobito primarnog tumora jetre.

Stare terapije

Terapija kroni¢ne hepatitis C infekcije
(KHC) se znac¢ajno promijenila zadnjih godina. Do
2011. godine u lijeenju kroni¢ne HCV infekcije
koristila su se dva lijeka: pegilirani interferon i
ribavirin. Interferoni su proteini koje proizvodi
tijelo, tj. stanice imunoloskog sustava kada je
tijelo napadnuto virusima, parazitima, bakterijama
ili tumorskim stanicama. Djeluju pojacavajuci
imunoloski odgovor tijela tako da virusom
inficirane stanice ¢ine podloznijim na djelovanje
imunoloskog sustava, spre¢avanjem ulaska virusa
u stanice domacina i dijeljenjem virusa. Simptomi
koji se javljaju kod infekcije virusom dijelom su
posljedica luc¢enja interferona i drugih molekula, a
manifestiraju se glavoboljom, bolovimaumisi¢ima
1 ledima, temperaturom, zimicama i treskavicama.
U lijecenju kroni¢ne hepatitis C infekcije koristi se
laboratorijski proizvedeni i poboljsani interferon

u znacajno veé¢im koli¢inama nego Sto ga tijelo
uobicajeno proizvodi tijekom infekcije. Zbog
toga nije neuobiCajeno da se javljaju nuspojave
uzimanja interferona koje najc¢eS¢e ukljucuju
simptome sli¢ne gripi.

Ribavirin  je antivirusni lijek  koji
sprjeava umnozavanje virusa. Doza lijeka se
prilagodava prema tjelesnoj tezini bolesnika kao
i laboratorijskim nalazima (npr. slabokrvnost,
smanjenja bubrezna funkcija).

Upotreba kombinacije pegliranog inter-
ferona i ribavirina naziva se dvojnom terapijom,
a okarakterizirana je  dugim trajanjem (48
tjedana), slabom ucinkovito§¢u i mnogobrojnim
nuspojavama. Uc¢inkovitost dvojne terapije ovisila
je o brojnim faktorima: genotipu, broju kopija
virusa prije lije¢enja (bazalna viremija), debljini,
spolu (muski spol), vrijednosti aminotransferaza,
itd. UspjeSnost terapije iznosila je oko 45% kod
bolesnika s genotipom 1, odnosno do 75% s
genotipom 3. Dvojna terapija joS uvijek ima svoje
mjesto u lijecenju kroni¢ne hepatitis C infekcije
kod odredene, selektirane skupine pacijenata s
kronicnom HCV infekcijom (niska viremija u krvi
<600 000 IU/ml, IL28B CC polimorfizmom gena,
niski stupanj fibroze F1, F2)

Novo poglavlje u lijecenju hepatitisa C

Otkri¢em lijekova s izravnim antivirusnim
djelovanjem  (direct-acting antiviral agent,
DAA) koji djeluju ciljano na razli¢ite dijelove
replikacijskog  ciklusa virusa sprjecavajuci
umnozavanje virusa. Prvi lijekovi iz navedene
skupine (boceprevir i telaprevir) su primjenjivani
u kombinaciji s dvojnom terapijom te su bitno
poboljsali terapijski uspjeh (SVR 60-75%) kod
prethodno nelijecenih 1 lijeCenih bolesnika s
genotipom 1. No, uspjesno lijecenje trostrukom
terapijom zahtijevalo je pomno pracenje bolesnika
zbog znacajnih nuspojava, Sto je dovodilo do
ucestalih prekida terapije. Od 2013. godine do
danas u SAD iu Europi, a unatrag nekoliko godinu
dana i u Hrvatskoj, odobreni su mnogobrojni novi
lijekovi s izravnim antivirusnim djelovanjem,
koji su omogucili lijecenje bolesnika s kroni¢nom
HCV infekcijom bez interferona.

Danas postoji nekoliko skupina lijekova s
izravnim antivirusnim djelovanjem usmjerenih na
razlicite dijelove replikacijskog ciklusa. Skupine
se medusobno razlikuju po svojoj potentnosti,
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Davor Radi¢

Hepatitis C virusna infekcija

djelovanju na jedan ili viSe genotipova virusa
itd. To su NS3/4A inhibitori serin proteaze
(simeprevir, paritaprevir), NS5A inhibitori
(ombitasvir, ledipasvir, daclatasvir), NS5B
inhibitori  polimeraze (sofosbuvir, dasabuvir)
Nove terapije sastoje se od kombinacije dvaju ili
viSe lijekova s izravnim antivirusnim djelovanjem
s ili bez upotrebe ribavirina. Upotreba pegiliranog
interferona nije vise nuzna. Kod lijecenja bolesnika
S novim terapijama u obzir se mora uzeti genotip
(1-6), status prethodnog lijeCenja (nelijeCeni
ili prethodno bezuspjesno lijeeni bolesnici),
uznapredovalost jetrene  bolesti  (pogotovo
bolesnici s visokim stupnjem fibroze, cirozom,
dekompenziranom cirozom jetre), posebne
skupine bolesnika (bolesnici s transplantiranom
jetrom i/ili bubregom).

Ucinkovitost novih terapijskih protokola
bez interferona je vrlo visoka (SVR12) preko 90%
izljecenja, a za neke skupine bolesnika i 100%.
Novi terapijski protokoli su kra¢i. U najveceg
broja bolesnika traju 12 tjedana. Ucestalost
nuspojava kod novih terapijskih protokola je
usporediva s placebom Sto znaci da je sigurnost i
podnosljivost ovih lijekova mnogostruko bolja od
dvojne ili trojne terapije. S trenuta¢nim terapijama
koje se nalaze na listi lijekova HZZO-a, izljecenje
genotipa 1 1 4 je gotovo stopostotno za vecinu
bolesnika. Problem u lijecenju kronicne HCV
infekcije ostaje genotip 3. Kod ovog se genotipa
trenutno dostupni antivirusni lijekovi s izravnim
djelovanjem nisu pokazali u¢inkovitijim od starije
dvojne terapije, uz znacajno vecu cijenu lijeCenja
(sofosbuvir, ribavirin +/- Peg-interferon). No, u
ljeto 2016. godine u SAD-u i Europi odobreno je
lijecenje kombinacijom sofosbuvira/veltapasvira

(Epclusa), lijeka koji je djelotvoran u lije¢enju
pacijenata zarazenih kroni¢nom HCV infekcijom
bez obzira na genotip. (Tablica 1.)

Interakcije

Zbog mogucih interakcija, lijeCnik mora
biti upoznat s lijekovima koje bolesnik uzima,
s napomenom da bolesnik tijekom terapije bez
prethodne suglasnosti specijalista ne smije
a pogotovo ne kantarion ili gospinu travu, niti
uzimati prevelike koli¢ine citrusnog voca (vise
od 1,5 dcl soka od grejpa).

U bolesnika s dekompenziranom cirozom
jetre smanjena je sposobnost jetre da razgraduje
lijekove, tako pri dekompenziranoj cirozi jetre nije
preporucljivo davanje lijekova koji se eliminiraju
putem jetre, a u bolesnika sa smanjenom
bubreznom funkcijom nije preporucljivo davanje
lijekova koji se izlucuju putem bubrega.

Buducnost

Prognoza bolesnika s kronicnom HCV
infekcijom se u nekoliko zadnjih godina znacajno
promijenila, jer sunove terapije kratke, ucinkovite,
s rijetkim i podnosljivim nuspojavama, uz kratko
trajanje terapijskih protokola.

Ve¢ sada smo svjedoci dolaska jos
ucinkovitijih lijekova, kojima ¢e se jednom
tabletom lijeciti svi genotipovi hepatitis C virusa.

Vjeruyjem da ¢emo tijekom sljedecih
nekoliko desetlje¢a svjedociti konacnoj eradikaciji
kroni¢ne HCV infekcije.

Na pozitivnoj listi HZZOa

Genericko ime

Zasti¢eno ime (firma)

Paritaprevir/ritonavir/ Ombitasvir

Viekirax (Abbvie)

Dasabuvir Exviera (Abbvie)
Sofosbuvir Sovaldi (Gilead)
Simeprevir Olysio (Jansenn)

Ledipasvir/sofosbuvir

Harvoni (Gilead)

Lijekovi dostupni u Europi, nisu na pozitivnoj listi HZZOa

Ledipasvir/velpatasvir

Epclusa (Gilead)

Grazoprevir + elbasvir

Zepatier (Merck)

Daclatasvir

Daklinza (Bristol-Myers Squibb)

Tablica 1. Lista lijekova

Hemofilija
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Poviseni tlak i hemofilija

Silva Zupanci¢-Salek

Poviseni tlak i hemofilija

Jesmo i svjesni kolicine soli u koncentratima
faktora zgrusavanja?

PoviSen krvni tlak (hipertenzija) poznati
je faktor rizika za razvoj ishemijske bolesti srca
1 mozdanog udara (1). Diljem svijeta se nastoji
smanjiti unos soli u prehrani, a posebno u starijoj
zivotnoj dobi koja ima visoku prevalenciju
hipertenzije. Mozdani udar je drugi vode¢i uzrok
smrti u osoba starijih od 60 godina u svijetu.

Kako populacija bolesnika s hemofilijom
stari tako se javljaju 1 kroni¢ne bolesti kao
hipertenzija, dijabetes, metaboli¢ki sindrom
i dr. Vise je studija pokazalo da je ucestalost
hipertenzije visa u bolesnika s hemofilijjom
u usporedbi s kontrolnom skupinom. Podaci
iz doktorske disertacije iz 2004 ukazuju da je
ucestalost hipertenzije visa u osoba s hemofilijom
u Hrvatskoj u usporedbi sa zdravom muSkom
populacijom (7).

Normalan  krvni  tlak  definiramo
vrijednostima od 90-120/60-80 mmHg, pred
tlak 120-140/80-90 mmHg, dok su za visoki tlak
vrijednosti vise do 140/90 mmHg.

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

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

Porastu krvnog tlaka doprinose debljina,
izostanak tjelovjezbe, pusenje, unos alkohola, itd.
Medutim, unos natrija u soli u prehrani smatra se
jednim od glavnih faktora rizika koji doprinose
nastanku hipertenzije. Sol se sastoji od 40% natrija
1 60% klorida. Natrij je elektrolit u organizmu koji
ima funkcije u odrZavanju krvnog tlaka, regulira
normalan balans tekucine u tijelu, pomaZze prijenos
zivéanih impulsa 1 kontrakciji miSica. Razinu
natrija u krvi reguliraju bubrezi i nadbubreZzna
zlijezda. Natrij se nalazi u hrani, a Cesto ga i
dodajemo. Preporuc¢ena dnevna doza soli u odraslih
prema Svjetskoj zdravstvenoj organizaciji je <2g/
dan natrija, a to je 5 g/dan soli (2). Slikovito,
jedna mala Zli¢ica soli ima 2,3 g natrija. Za zdravu
odraslu osobu do 50 godina preporuca se 1.5-2.3
g natrija/dan, a za starije od 50 godina 1,3g/dan
natrija (3,4). Stariji od 70 godina trebaju samo 1,2
g natrija dan (5). Pokazalo se da smanjeni unos
soli u organizam sniZava krvni tlak ve¢ unutar 4
tjedna (6). Amerikanci preporucuju 2,3 mg natrija
dnevno odnosno 1,5g soli u osoba s hipertenzijom.
Moramo znati da sol nije samo ona koja se dodaje
jelu, nego 1 same odredene namirnice imaju dosta
soli 1 to mlijeko 1 sva pecenja.
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Silva Zupanci¢-Salek

Poviseni tlak i hemofilija

Malo se zna o nepozeljnom sastavu
koncentrata faktora zgruSavanja i1 ucinku na
poviSenje krvnog tlaka, a to je sadrzaj natrija.
Razina natrija u razli¢itim koncentratima faktora
zgrusavanja znacajno varira, Sto se vidi u Tablici 1.

Poznavati sadrzaj natrija u koncentratu
faktora zgruSavanja vazno je u bolesnika s
hemofilijom, osobito u onih s hipertenzijom. Stoga
pri propisivanju odredenog koncentrata faktora
potrebno je znati koli¢inu natrija u svakoj bocici
lijeka, jer u nekih koncentrata faktora bocice
sadrze istu koli¢inu natrija bez obzira na jedinice,
a u drugih je razliita prema koli¢ini faktora. Kad
se odreduje doza lijeka bitno je znati ukupnu
koli¢inu natrija u doziikoliko ¢e doza dobiti. Treba
se pridrzavati preporuka o koli¢ini natrija dnevno
1 to manje od 1.5 g u bolesnika s hipertenzijom.
Znaci, primjena lijeka s visokim sadrzajem natrija
je rizi€na, a moZze ima kumulativni u¢inak. To i je
danas jedno moguce objasnjenje Cesce ucestalosti
hipertenzije u bolesnika s hemofilijom.

Ime faktora Razina Na
ADVATE 10 mg/bocici
BeneFIX <23mg/bocici
FEIBA 80mg 500 IU 1 1000 IU
200mg u 2500 IU lag
Kogenate 23mg po 1000 TU
bocica
Refacto AF 29mg po bocici
Wilate 117.3mg u 1000 TU
58.7 mgu 500 IU
Haemate-P 70mg po 1000 IU bocici
N7 1.2 mg NS
4.8 mg NS
Octanate 0 mgu 250 IU
50011000 IU
Immunate 250 IU 1 500 1U9.8 mg
U 1000IU 19.6 mg
Nuwiq 18.4 mg/bocici
NovoEight 7 mg/ml

Literatura:

1) Blood Pressure Association. Blood pressure chart. 2008.
Available from http://www.bloodpressureuk.org/
BloodPressureandyou/Thebasics/ Bloodpressurechart

2) World Action on Salt and Health. Salt and blood pressure.
2010. Available from http://www.worldactiononsalt.com/
salthealth/factsheets/ bloodpressure/index.html (accessed 1
August 2015).

3) Von Drygalski A, Kolaitis NA, Bettencourt R et al.
Prevalence and risk factors for hypertension in hemophilia.
American Heart Association 2013; 62: 209-15.

4) D. E. F. van de Putte (1), K. Fischer (1, 2), M. Makris (3),
R. C. Tait (4), P. W. Collins (5), K. Meijer (6), G. Roosendaal
(1), P. Chowdary (7), R. E. G. Schutgens (1), E. P. Mauser-
Bunschoten (1) Increased prevalence of hypertension in
haemophilia patients.Th &Haemost 2012;108/4 589-800

5) Canadian Liver Foundation. Sodium guidelines. 2015.
Available from http://www.liver.ca/liver-disease/having-liver-
disease/healthy-living-guidelines/sodium-guidelines.aspx

6) He FJ, Jiafu L, MacGregor GA. Effect of longer
term modest salt reduction on blood pressure. Cochrane
systematic review and meta-analysis of randomised trials.
Br Med J 2003; 346: 1325

7) Zupan¢i¢ Salek S. Arterijska hipertenzija i ¢éimbenici rizika
ateroskleroze u boelsnika s hemofilijom, Zagreb, 2004.

Doza lijeka Ukupno Na
3x1000 IU 30 mg
6x500 IU 60 mg
3x1000 IU <69 mg
2500 IU+ 500 TU 280 mg
3 x 1000 IU 240 mg
6x500IU 3000IU 480 mg
3 x 1000 IU 69mg
3 x 1000 IU 87mg
6 x 500 IU 174mg
3 x 1000 IU 352 mg
6 x 500 IU 352,2 mg
3 x 1000 IU 210 mg

5.84 mg

23,35 mg
0 mg 0 mg
3x 1000 IU 120 mg
6x500 IU 58.8 mg
3x 1000 IU 58.8 mg
3x1 000 IU 552 mg
3x 1000 IU 84 mg

Tablica br 1. Razina natrija u razlic¢itim koncentratima zgrusavanja u dozi od 3 000IU
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Tromboprofilaksa i lije¢enje tromboza u osoba s hemofilijom i von Willebrandovoj bolesti

Drazen Pulani¢

Tromboprofilaksa i lije€enje tromboza u osoba
s hemofilijom i von Willebrandovoj bolesti

Poznato je da je krvarenje (spontano i/
ili poslijetraumatsko) najvaznija komplikacija
nasljednih poremecaja zgruSavanja krvi, poput
hemofilije A, hemoflije B i von Willebrandove
bolesti (VWB).

Medutim, iako su osobe s tim nasljednim
koagulopatijama relativno zasSti¢ene od nastanka
tromboze, mogu¢ je nastanak i arterijskih i venskih
tromboza i u tih bolesnika s izazovnom odlukom
o uvodenju antikoagulantne ili antitrombocitne
terapije. Takoder, moguce su situacije u osoba s
hemofilijom ili VWB u kojima se inace rutinski
preporuca uvodenje antikoagulantne profilakse,
poput prevencije ishemijskog mozdanog udara
kod permanentne fibrilacije atrija. S obzirom da je
rije¢ o rijetkim bolestima s razli¢itom klinickom
slikom, ne postoje medicinske smjernice temeljene
na dokazima (tzv. evidence-based guidelines)
koje bi opcenito pomagale lijecnicima u pristupu
osobama s nasljednim koagulopatijama (koje
nose rizik krvarenja) i s istovremeno nastalom
trombozom ili postoje¢im rizikom za nastanak
tromboze. Stoga je najnoviji broj najuglednijeg
hematoloskog asopisa “Blood” objavio zanimljivi
pregledni rad o aterotrombotskoj bolesti, venskoj
trombotskoj bolesti i fibrilaciji atrija u osoba s
nasljednim bolestima zgrusavanja, s raspravom o
strategiji antikoagulantnog lijecenja i profilakse u
takvim specificnim i rijetkim situacijama (Blood.
2016;128(2):178-184.).

"' Odjel za hemostazu i trombozu te benigne bolesti krvotvornog sustava,
Zavod za hematologiju, Klinika za unutarnje bolesti, Klini¢ki bolnicki
centar Zagreb

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

Referentni centar Ministarstva zdravlja RH za nasljedne i steCene
poremecaje hemostaze

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

Poznato je da je napredak lijeCenja osoba s
hemofilijom doveo do porasta o¢ekivanog trajanja
zivota hemofili¢ara koje danas dostize zivotni vijek
osoba bez hemofilije, §to je, medutim, dovelo i do
porasta bolesti povezanih sa starenjem. Jedna od
tih bolesti je kardiovaskularna bolest. Procjenjuje
se da je prevalencija nastanka kardiovaskularne
bolesti tijekom zivota 19,5% u hemofilicara,
a prevalencija ishemijske bolesti srca 15% u
onih starijih od 60 godina. Objavljene studije su
pokazale da kardiovaskularne bolesti i okluzije
arterija nastaju i u osoba s VWB, no rjede nego
u opcoj populaciji. Iako epidemioloske studije
pokazuju da kardiovaskularne bolesti nastaju i
u osoba s nasljednim koagulopatijama, studije
o mogué¢im protektivnim ucincima hemofilije i
VWB na nastanak ateroskleroze imale su razlicite
ishode. Pojedina istrazivanja koja su Kkoristila
zivotinjske modele pokazala su protektivni u¢inak
hemofilije na nastanak ateroskleroze, dok druge
studije to nisu dokazale. Sli¢no su i istrazivanja na
ljudima imala razli¢ite zakljucke, dok najrecentnija
ispitivanja na ljudima nisu pokazala protektivni
ucinak hemofilije ili VWB. Danas se ¢ini da
hemofilija nema protektivni ucinak na nastanak
ateroskleroze, no nekoliko istrazivanja je ukazalo
da hemofilija moze imati protektivni ucinak
protiv smrtnosti od ishemijske bolesti srca. Vazno
je istaknuti da osobe s hemofilijom i VWB koje
obole od ishemijske bolesti srca imaju u pravilu i
druge poznate rizi¢ne ¢imbenike za sréanu bolest,
poput pusenja, hipertenzije, dijabetesa, pretilosti
1 hiperlipidemije; stoga je jako vazna prevencija
nastanka tih bolesti i njihovo lijecenje.
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Drazen Pulanié

Tromboprofilaksa i lije¢enje tromboza u osoba s hemofilijom i von Willebrandovoj bolesti

Osim arterijskih tromboza, osobe s
nasljednim koagulopatijama mogu razviti i vensku
tromboemboliju (VTE), od kojih je najcesca
duboka tromboza vena nogu i pluéna embolija.
Vec¢ina VTE nastane uz dodatni rizi¢ni ¢imbenik
za VTE (primjerice, nakon operativnog zahvata
uz primanje nadoknade faktora zgruSavanja).
Najveca publicirana serija bolesnika s hemofilijom
opisala je 27 bolesnika (12 s hemofilijom A i 15
s hemofilijom B) koji su imali VTE neovisnu od
postavljenog venskog katetera (18 DVT ili PE i 5
povrsinske tromboze). [zuzetno je rijedak nastanak
spontane VTE u osobe s hemofilijom koja nije
primala nadoknadu faktora zgruSavanja. Spontane
VTE su takoder izuzetno rijetke u osoba s VWB,
a ako nastanu, u velikoj veéini su povezane s
primanjem nadoknade VWEF/FVIII koncentrata.
Poznato je da su visoke vrijednosti FVIII rizi¢ni
¢imbenik za nastanak VTE, gdje je relativni rizik
za VTE 4,8 u osoba s FVIII iznad 150 IU/dL u
odnosu na osobe s FVIII ispod 100 IU/dL. Osobe s
hemofilijom imaju dodatno poviseni rizik za VTE
nakon ortopedskih operacija kuka i koljena, gdje i
kirurski zahvat i perioperativna nadoknada faktora
zgruSavanja doprinose poveéanom riziku za
VTE. Stoga, potrebno je nadziranje razine FVIII
postoperativno kako bi se izbjegle prolongirane i
opasne visoke razine FVIIIL.

Presje¢na studija 14 europskih centara
za hemofiliju pokazala je prevalenciju fibrilacije
atrija (FA) u osoba s hemofilijom od 0,84%, Sto
je usporedivo s generalnom populacijom. Kao
1 u opc¢oj populaciji, prevalencija FA u osoba
s hemofilijom raste s dobi, s prevalencijom od
3,4% u osoba starijih od 60 godina u usporedbi s
0,2% u mladih od 60 godina. Odluka o uvodenju
antikoagulantne ili barem antitrombocitne terapije
u osoba s hemofilijom i FA je sloZena, s obzirom ne
postoje validiranih skorovi za procjenu krvarenja
hemofili¢ara s FA. Stoga su predloZeni algoritmi za
prevenciju mozdanog udara u osoba s hemofilijom
1 FA koji se temelje na baznim vrijednostima FVIII
kako bi se predvidio rizik krvarenja.

Opcenito, u slozenoj odluci o uvodenju
antikoagulantne ili antitrombocitne terapije u osoba

s nasljednim poremecajima krvarenja potrebno
je pomno razmotriti sljede¢e pokazatelje: 1)
dosadasnju sklonost krvarenju (fenotip krvarenja)
pojedinog bolesnika — koliko ¢esto i koliko tesko
krvari, nastaje li krvarenje spontano ili provocirano
(traumom), kako je ranije postizao hemostazu
uz operativne zahvate, te ima li inhibitore na
faktor zgruSavanja, 2) odabir antikoagulantnog/
antitrombocitnog lijeka — preferiraju se lijekovi
s kratkim poluZivotom i poznatim antidotom u
slu¢aju nastanka krvarenja. Opcenito, u hemofiliji
1 VWB se moze uvesti antikoagulantna terapija
ako se razina FVIII/FIX i VWF aktivnost odrzava
iznad 30%, iako se odluka mora donijeti na
temelju individualne procjene svakog bolesnika.
Niska doza acetilsalicilne kiseline se obi¢no dobro
podnosi u osoba s razinom faktora iznad 5%, dok
se kod razine faktora 1-5% ili na kontinuiranoj
profilaksi mora donijeti individualna odluka. 3)
Odluka o intenzitetu i trajanju antikoagulantne

terapije — ukoliko je potrebna intenzivna
antikoagulanta terapija, preporuc¢a se minimalno
trajanje  visoko intenzivne  antikoagulante

terapije uz nadoknadu faktora zgruSavanja, ili
nizi intenzitet antikoagulantne terapije uz raniju
anamnezu znacajnog ili ucestalog krvarenja.
Takoder se preporuca uzimanje antikoagulante
terapije u najkraCem razumnom razdoblju ako
je potrebno istovremeno primanje i nadoknadu
faktora zgruSavanja kako bi se preveniralno
krvarenje (na primjer, primanje standardnih doza
antikoagulante terapije za provociranu VTE kroz
samo 6-8 tjedana).

U zakljucku, odluka o uvodenju
antikoagulantnih 1 antitrombocitnih lijekova
u osoba s hemofilijom i VWB je vrlo slozena,
potreban je individualizirani pristup s pazljivom
procjenom rizika krvarenja i tromboze u svakog
pojedinog bolesnika, uz klinicki i laboratorijski
nadzor, a nuzno je preveniranje i lijeCenje bolesti
1 stanja koje mogu dovesti do nastanka tromboze
(poput adipoziteta, dijabetesa, hipertenzije,
hiperlipidemije, pusenja cigareta).

(Blood. 2016;128(2):178-184.).
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Rizi¢ni i zastitni faktori djece i adolescenata
oboljelih od hemofilije

Iako poremecaji zgrusavanja krvi donekle
ograniavaju kvalitetu zivota, istovremeno
predstavljaju 1 priliku da se kroz ucenje 1 aktivan
pristup bolesti uvedu pozitivne promjene kako bi
pojedinac izgradio pozitivnu sliku o sebiiiskoristio
maksimum u okvirima vlastitih moguénosti. To ¢e
rezultirati ve¢im osobnim zadovoljstvom, visim
razinama samopouzdanja, boljom integracijom u
drustvo, a posljedi¢no i ve¢om kvalitetom zivota.
Medutim, ako djeca oboljela od hemofilije nisu
dovoljno educirana, ako su zanemarene njihove
osobine, motivacija i profesionalni interesi, ako
im nedostaje primjerena obiteljska 1 stru¢na
podrska, teSko ¢e iskoristiti svoje prednosti i
kvalitete kako bi postali samostalni i zadovoljni
¢lanovi drustva. U tom smislu treba razmotriti
razli¢ite zaStitne 1 rizicne faktore koji imaju
pozitivan, odnosno negativan utjecaj na Zzivot
djeteta koje boluje od poremecaja zgruSavanja
krvi, a javljaju se u razli¢itim razdobljima Zivota i
povezani su s kognitivnim razvojem i psiholoSkim
funkcioniranjem u odredenoj razvojnoj dobi.

Dojenacka dob i rano djetinjstvo — vaznost
prihvacanja dijagnoze u obitelji

U dojenackoj dobi i ranom djetinjstvu
obitelj predstavlja najvazniji faktor rizika,
odnosno zaStite djeteta. Dijagnoza hemofilije
moze kod roditelja izazvati $irok raspon emocija
od negiranja, krivnje, banaliziranja, ljutnje i
straha od budu¢nosti. Spoznaja o riziku krvarenja
moze dovesti do viSih razina anksioznosti i

! Klinika za pedijatriju KBC Zagreb

Maja Sedmak, mag. psihologije *

depresivnosti roditelja, strahova od ozljeda i smrti.
Pretjerana uznemirenost i tjeskoba moze dovesti
do toga da dijete pocne tajiti roditeljima ozljede
ili nezgode u kojima je doSlo do krvarenja kako
bi ih zastitilo od pretjeranih briga i emocionalne
preplavljenosti. Stoga je nuzno da dijete ne
dozivi odlazak u bolnicu kao kaznu, ¢ak 1 ako to
uzrokuje povecanu nelagodu. Kad roditelj iskaze
strah ili ljutnju, vazno ja da naglasi djetetu kako
ono nije krivo za te osjecaje. Ovakve emocionalne
,oure® 1 konflikti predstavljaju normalan znak
promjene 1 prilagodbe na kroni¢nu bolest. Stoga
je vazna kontinuirana podrSka medicinskog tima 1
stru¢njaka za mentalno zdravlje kako bi se olaksalo
prihvacanje dijagnoze te omogucila prilagodba i
normalizacija svih roditeljskih emocija. Nuzno je
roditeljima jasno re¢i kako hemofilija predstavlja
samo jedan aspekt Zivota njihovog djeteta te da
kroz ucenje o poremecajima krvarenja i nainima
zbrinjavanja izgraduju i vlastitu sigurnost i tako
usvajaju aktivne strategije noSenja s bolesti
svoga djeteta. Psiholosko prihvacanje dijagnoze
kao zaStitni faktor obiteljskog funkcioniranja
ima za posljedicu normaliziranje problema koji
su uzrokovani bolesti. Npr. roditelj mirno, ali
ucinkovito pristupa lakim ozljedama i sanira ih u
skladu sa svojim znanjem i mogu¢nostima.

Rizici prezasti¢ivanja

Pojacan oprez i prevencija ozljeda vazni
su za svakog pojedinca oboljelog od hemofilije.
Medutim, vazno je razluciti prevenciju od
pretjeranog roditeljskog zaSti¢ivanja koje ima
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negativne posljedice za djetetov fizicki i psihicki
razvoj. Roditelji bi trebali poticati normalne
aktivnosti svoje djece. To znaci da ako djetetu nije
dozvoljeno istrazivanje okoline kroz aktivnosti
poput puzanja, hodanja, i tranja umjerenim
tempom, pojacan je rizik razvoja njegove
pasivnosti 1 ovisnosti. Navedeno ¢e kasnije, zbog
nesamostalnostiinesposobnostidjetetada preuzme
brigu o sebi, imati za posljedicu i nesigurnost,
losiju sliku o sebi te niZze samopouzdanje.
Hiperprotektivnost ¢ak moze dovesti i do pojacane
sklonosti ozljedama zbog nedostatka iskustva, a
istovremeno zbog nedostatka redovne tjelovjezbe
1 sportskih aktivnosti - i do problema s tjelesnom
tezinom.

Vaznost socijalizacije

Socijalni  kontakti predstavljaju vazan
¢imbenik ucenja i intelektualnog razvoja djece.
U ranom djetinjstvu socijalne vjestine se usvajaju
kroz odnose s roditeljima i vr§njacima. Pozitivna
1 podrzavajuca okolina predstavlja zastitni faktor
razvoja pozitivne slike o sebi, a posljedi¢no
samopouzdanja i samopoStovanja. Djeca s viSim
samopouzdanjem imaju dobro misljenje o sebi,
Sto ih ¢ini otpornijim na osje¢aj neadekvatnosti
koji se moZe pojaviti u o¢ima njihovih vrsnjaka.
Time se smanjuje moguénost razvoja anksiozno-
depresivnih simptoma i1 poboljSava se sposobnost
prihvacanja vlastitih granica uzrokovanih bolesti.
Za roditelje je vazno da shvate kako djeca s
hemofilijom imaju iste razvojne potrebe kao i
druga djeca. Oni Zele da ih se tretira kao normalne,
a ne kao drugacije. Naime, osim S§to primaju
faktore zgruS$njavanja krvi, po svemu drugom su
jednaki drugima. Primjerice, prema zelji da se
bave sportom, da upisu fakultet i da jednoga dana
samostalno zaraduju za zivot. Stoga je potrebno
omoguciti im razvoj osje¢aja emocionalne
podrske 1 pripadanja u drustvu jednakih te
ohrabriti roditelje da iskoriste prilike za druzenjem
s vr$njacima - primjerice igranje ili spavanje kod
prijatelja, sudjelovanje u rodendanskim slavljima
1 druStvenim aktivnostima u Skoli. Stru¢njaci za
mentalno zdravlje mogu savjetovati roditelje kako
posti¢i ravnotezu izmedu minimalnog rizika koji
nose odredene aktivnosti uz jasno postavljene
granice (primjerice omoguciti voznju biciklom uz
Stitnike).

Senczibilizacija Skolskog konteksta putem edukacije

Kako skolski kontekst ne bi postao faktor
rizika nego zastite, vazno je provesti edukaciju o
bolesti, o tome $to uciniti kada se krvarenje javi,
kao 1 o rizicnim aktivnostima te vulnerabilnim
dijelovima tijela (npr. glava, koljena, abdomen).
Istovremeno, obitelj 1 nastavnicko vije¢e Skole
trebaju u dogovoru s medicinskim osobljem
dogovoriti  prihvatljive  aktivnosti, kao i
jednostavna rjeSenja kojima je cilj pruziti podrsku
djetetu s hemofilijom. Vazno je da se dijete osjeca
sigurno, prihvaceno i ugodno u redovnim skolskim
aktivnostima. Ovdje je vazna i fleksibilnost; ako
dijete izostaje iz Skole zbog ozljeda i krvarenja,
preporucuje se omoguéiti mu nadoknadu
propustenog nastavnog gradiva i ispitivanje prema
dogovorenom rasporedu. Istovremeno, vazna je i
kontinuirana podrska obitelji koja treba poticati
dijete da 1 unato¢ eventualnim poteskocama
1 komplikacijama u lijeCenju, ne odustaje od
redovnog pohadanja nastave.

Preadolescentna faza — razdoblje preuzimanja
aktivne uloge u samozbrinjavanju bolesti

U preadolescentnoj fazi (izmedu desete
i trinaeste godine) vazno je ohrabriti djecu
da preuzmu odgovornost i aktivhu ulogu u
samozbrinjavanju, uz minimiziranje rizika od
ozljeda. Naravno, treba uzeti u obzir individualnu
spremnost i psiholosku zrelost djeteta. Buduci
da su ovdje od presudne vaznosti odnosi s
vr$njacima (koji ¢esto mogu zadirkivati i smisljati
razne ,etikete*), vazno je pripremiti dijete na
konstruktivno noSenje sa zadirkivanjem. Psiholozi
1 drugi stru¢njaci za mentalno zdravlje mogu
osigurati potrebnu podrSsku kako bi pomogli
djetetu s hemofilijom da sagleda sebe izvan
fizickih ograniCenja 1 identificira se sa svojom
jedinstvenom osobnosti koja ima jo§ puno toga za
nauciti, ali 1 dati u buduénosti drustvu svoj osobni
doprinos.

Adolescencija—izgradnjaidentitetaisamostalnosti

Unato¢ razli¢itim  socio-ekonomskim,
drustvenim i kulturalnim kontekstima,
adolescentsko  doba  predstavlja  razdoblje

izgradnje identiteta 1 samostalnosti. Budu¢i da

Hemofilija

19



Rizi¢ni i zastitni faktori djece i adolescenata oboljelih od hemofilije

Maja Sedmak

su usmjereni na sadaSnjost, adolescenti mogu
lako ignorirati trenutne ozljede 1 krvarenja,
ne razmisljajuéi o moguéim zdravstvenim
posljedicama. Istovremeno mogu pruzati otpor
redovnom 1 samostalnom uzimanju faktora, kao
1 redovitoj tjelovjezbi i fizikalnoj terapiji, buduci
da te aktivnosti uzimaju slobodno vrijeme koje
zele provesti u aktivnostima koje procjene kao
socijalno pozeljnima. Osobine koje pomazu
uc¢inkom prevladavanju rizika od komplikacija su
percepcija vlastite kontrole pri nadzoru bolesti,
komunikacijske i1 socijalne vjestine te izraZzavanje
emocija. Nadalje, asertivno zauzimanje za sebe
djeluje zastitno u situacijama potencijalnog rizika
koje traze jasno ,,ne“ (npr. pritisku vrSnjaka da
sudjeluju u ekstremnim sportovima, isprobavanja
psihoaktivnih supstanci i sl.) te tako smanjuju
vulnerabilnost pacijenata oboljelih od hemofilije
¢ine¢i ih otpornijima na rizike iz druStvene
okoline.

Izazovi odrasle dobi

Tranzicijom u odraslu dob Zivotni zahtjevi
postaju veéi 1 mladi ljudi s hemofilijom se
suocavaju sa novim izazovima u egzistencijalnom
1 poslovhom podrucju, kao i u partnerskim
odnosima.  Profesionalno  informiranje i
savjetovanje moze pomoc¢i osobi koja se nosi s
kroni¢nom bolesti krvarenja da istrazi vlastite
mogucénosti, trziSte rada i procjeni potencijalne
rizike, ali 1 prednosti pojedinih zanimanja i radnih
mjesta. Istovremeno, stru¢njaci za mentalno
zdravlje mogu pomoc¢i pojedincu uvjezbavanje
strategija adekvatne 1 iskrene komunikacije
kako bi izgradio uspje$nu vezu u kojoj izmedu
ostalog moze otvoreno govoriti i 0 hemofiliji. U
tom smislu jo§ jedan zastitni faktor koji djeluje
kao prevencija socijalne izolacije predstavljaju
razli¢ita udruZenja, a najvaznije je aktivho
sudjelovanje u druStvu hemofili¢ara.

Zakljucak

Pri razmatranju utjecaja rizi¢nih i zastitnih
faktora na Zzivot djece 1 mladih oboljelih od
hemofilije, treba uzeti u obzir osobne, obiteljske i
socijalno-kulturoloske ¢imbenike. Uz dostupnost
lije¢nicke 1 medicinske pomoc¢i koja je od primarne
vaznosti, vaznu ulogu imaju i psiholozi te drugi

struénjaci za mentalno zdravlje koji kao ¢lanovi
multidisciplinarnog tima pruzaju adekvatnu
podrsku. Naime, oni pomazu pacijentima da
aktivno sudjeluju u tretmanu hemofilije kako bi
se socijalno i profesionalno integrirali u drustvo
te da, koriste¢i svoje zastitne faktore, postignu
Sto veci stupanj osobnog zadovoljstva i kvalitete
Zivota.

Zaklju¢no, evo nekoliko smjernica za
uc¢inkovitiju prilagodbu roditelja i djeteta oboljelog
od hemofilijje:

1. Dijagnoza hemofilije moze izazvati
nagle izmjene emocija kod roditelja, kao 1 kod
oboljelog djeteta. Negativni osjecaji poput krivnje,
ljutnje, straha i frustracije su normalna rekcija na
promjenu i sastavni su dio psiholoske prilagodbe
na kroni¢nu bolest.

2. Informirajte se o hemofiliji, pitajte vaSeg
lijecnika sve $to vas zanima. Informacije ¢e vam
dati osjec¢aj kontrole i omoguditi bolju psiholosku
prilagodbu na bolest.

3. Ne budite previSe popustljivi i nemojte
pretjerano zaSti¢ivati vase dijete. Odaberite
tjelesne aktivnosti prikladne dobi i poduzimajte
jednake mjere zastite kao s drugom djecom. Tako
¢ete mu pomoci da postane samostalno, sigurno i
sposobno preuzeti brigu o sebi.

4. Djeca s hemofilijom imaju iste razvojne
potrebe kao druga djeca, a medu njima je
socijalizacija jedna od najvaznijih. Stoga je vazno
djetetu omoguditi igru i druZenje s vrSnjacima,
kao 1 redovno pohadanje nastave u Skoli.

5. Potrebno je omoguditi djetetu da,
sukladno razvojnoj dobi, proaktivno brine o bolesti,
i kako bi postalo samostalno, samopouzdano i
izgradilo pozitivnu sliku o sebi.

6. Obitelj 1 bliski prijatelji kao kontinuirani
izvor podrske trebaju bili ukljuceni kao aktivni
pomagaci u kontroli bolesti.

7. Budu¢i da je hemofilija rijetka bolest,
vecina ljudi o njoj zna vrlo malo. Stoga upoznajte
osobe koje brinu o VaSem djetetu s njegovom
boles¢u: odgajateljice, nastavnike 1 sportske
trenere.

8. Potrazite podrsku psihologa i Drustva
hemofili¢ara Hrvatske.

9. Uzivajte u svom djetetu i budite mu
podrska. Ne gledajte ga samo kroz prizmu
hemofilije ne dopustite da ga ona definira. Ona je
samo dio njega!
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Higijenski standardi kod primjene faktora
zgrusavanja krvi u kuénim uvjetima'

Tretman hemofilije danas se provodi
nadoknadom faktora zgruSavanja iskljucivo
intravenskim putem. Toc¢nije ulazeéi iglom u
krvotok. Krvotok je zatvoreni sustav cirkulirajuce
krvi sastavljen od arterija, arteriola, kapilara,
venula i vena. Srce je centralni organ krvotoka koji
pokrece cijelu cirkulaciju u ljudskom organizmu.
Taj je sustav sterilan, odnosno u cirkuliraju¢oj krvi
nema prisutnith mikroorganizama niti njihovih
spora. Primjenom terapije ne bi se smjela narusiti
sterilnost krvotoka.

Kako bi se mogucnost zagadenja smanjila
na minimum potrebno je maksimalno paziti i
postovati pravila asepti¢nog rada.

Rad u asepticnim uvjetima znaci da se,
posStuju¢i pravila otvaranja sterilnih predmeta
te dezinfekcije okoline 1 ruku, potpuno sprijeci
ili smanji na najmanju moguéu mjeru broj
mikroorganizama. Na taj se nacin moguénost
unosenja klica u krv moze kontrolirati.

Dezinfekcija  je  postupak  kojim
se na predmetima ili kozi smanjuje broj
mikroorganizama, ali ne i njihove spore. Prilikom
primjene faktora zgruSavanja koristimo metodu
dezinfekcije u nekoliko kljuénih momenata:
¢iS¢enje radne povrsine, pranje ruku, dezinfekcija
ubodnog mjesta i na kraju dezinfekcija ponovno
radne povrsine.

Sterilno je sve ono $to dolazi u indirektni
ili direktni kontakt sa krvi i krvnom zilom. U
pakiranju faktora zgrusavanja postoje dijelovi koji
su sterilno pakirani. Sterilni dijelovi moraju do
kraja postupka primjene faktora i ostati sterilni.

! Zbog povremenih nejasnoca vezanih uz higijenske standarde primjene
kucne terapije, ponavljamo tekst objavljen 2014. godine (Volumen 7, broj 1)
u nasem Casopisu, s dodatkom novih informacija na kraju teksta.

*Centar za hemofiliju, Zavod za hematologiju, KBC Zagreb

Josipa Belev, visa medicinska sestra’

Na svakom sterilnom proizvodu postoji naznaceni
dio gdje se otvara takav predmet, npr.: Sprica
kod klipa, igla kod otvora za Spricu itd. Prilikom
otvaranja sterilni dijelovi ne smiju se nicim
dotaknuti osim sterilnim dijelom koji je predviden
da se na tom mjestu spoje (Slika 1).
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Slika 1. Sterilni dijelovi se ne smiju doticati

U kuénim uvjetima puno je teze odrzati
prostor dezinficiranim. Puno je razlicitih bakterija
koje zive posvuda na Zzivoj 1 nezivoj okolini.
Bakterijske infekcije koze ceste su u djecjoj
dobi, 17 % svih posjeta lije¢niku kod djece je
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zbog infekcije koze. Takve infekcije izazvane su
uglavnom bakterijama koje su normalni stanovnici
koze (saprofitne bakterije). Kod davanja faktora
trenutak prolaska igla kroz kozu je klju¢ni moment
u kojem se moze sprijeciti prodor saprofitnih
bakterije u krv.

Prije pocetka rada i otapanja faktora
potrebno je osloboditi prostor (stol), napraviti
dovoljno mjesta i1 taj dio obrisati. U bolnickim
uvjetima prostor se dezinficira s prilagodenim
dezinfekcijskim sredstvom. U kuénim uvjetima
dovoljno je obrisati stol mokrom krpom i
detergentom.
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Slika 2. Osim osiguravanja higijenskih uvjeta primjene

faktora, nuzno je i pravilno postupati s otpadom nakon
primjene

Najvazniji dio procesa pripreme je
pranje ruku. Posebnu pozornost treba obratiti na
temeljito, detaljno pranje ruku. Vremenski pranje
ruku trebalo bi trajati 1-2 minute, koriste¢i pri tome
obi¢an tekuci sapun za pranje ruku. Dobro oprati
svaki prst zasebno, nokte, te na kraju dlan 1 dio
podlaktice. Ruke isprati teku¢om vodom te osusiti
¢istim ruénikom. U bolnickim uvjetima ruke je
potrebno iza pranja 1 dezinficirati. Zdravstveni
radnici prilikom davanja faktora zgruSavanja
duzni su nositi ¢iste gumene rukavice.

Prethodno temperirani lijek staviti na
radnu povrsinu koja je obrisana 1 pripremljena za

rad. Koncentrat faktora razrijediti paze¢i da sve
Sto je sterilno i ostane sterilno do kraja postupka.
Otvaraju¢i sterilni materijal odmah ga treba spajati
s takoder sterilnim dijelom, npr. kada otvorite
konektor odmah ga treba plasirati u gumeni ¢ep
na bocici otapala te skinuti zastitu s drugog kraja
konektora (naprava za spajanje dvaju bocica-
koncentrata faktora zgruSavanja i otapala) i odmah
ga plasirati u gumeni ¢ep bocice s koncentratom
faktora. Spricu za navladenje obavezno otvoriti
na mjestu gdje je oznaceno. Mjesto na Sprici koje
sluzi za spajanje sa sistemom za davanje lijeka
nikako ne bi trebalo ostavljati nezastic¢eno.

Sistem za davanje lijeka otvoriti na
oznacenom mjestu, a zaStitu s igle skinuti
neposredno prije uboda. Spojiti sistem za
navlacenje s Spricom.

Ubodno mjesto dezinficirati alkoholnom
vaticom. Jednom dezinficirano mjesto viSe se ne
smije dotaknuti. Unutar 30 sekundi od dezinfekcije
potrebno je postaviti sistem u venu. Ukoliko je
proslo vise od 30 sekundi postupak dezinfekcije
ponoviti.

Kada je lijek apliciran, prostor mora ostati
Cist. Sto znaci da smece treba adekvatno zbrinuti.
Otpad koji ostaje iza primjene lijeka dijeli se
na oStri infektivni otpad, medicinski otpad 1
komunalni otpad.

Otpad je jako vazno adekvatno zbrinuti.

U ostri otpad ubrajaju se svi predmeti koji
su potencijalno opasni za ozljede ljudi koji barataju
se smecem, to su: razliCiti igleni pripoji, konektori,
igle za navlacenje lijeka i sistem za primjenu lijeka.
U ostri otpad ubrajaju se 1 bocice u kojima su bili
pakirani lijek 1 otapalo. OStre predmete potrebno
je skladistiti u ¢vrste nepropusne kutije.

Medicinski otpad su oni predmeti koji nisu
ostri, a koji su bili u kontaktu s krvi ili lijekom, a
to su: Sprice, vatica za dezinfekciju, flaster koji se
stavlja na mjesto uboda. Rukavice ako se koriste
takoder spadaju u medicinski otpad. Ovu vrstu
otpada takoder treba zasebno spremiti u naznacenu
vrecu.

Komunalni otpad je ambalaza u kojoj je
lijek bio pakiran te sav sterilni materijal. Ova
vrsta otpada baca se u komunalni otpad te se moze
spojiti s kuénim smecem.

Radnu povrsinu potrebno je po zavrSetku
procesa davanja faktora ponovno prebrisati
mokrom krpom i detergentom.

lako postoji puno ogranienje u
kuénim uvjetima primjene faktora zgruSavanja
pridrzavajuci se pravilnog rada moguce je podici
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Higijenski standardi kod primjene faktora zgrusavanja krvi u kuénim uvjetima Josipa Belev

kvalitetu primjene koncentrata zgrusavanja. Sto RD  Susedgrad, Gospodska ulica,
se tiCe zbrinjavanja otpada drustveno odgovorno 01/3451-536,
ponasanje je neprocjenjivo. RD Prudinec - JakuSevec, na ulazu

odlagalista otpada, 098-272-762,
RD Tunel, ugao Grafanske i Kvinticke

(Dodatak Urednika) ulice, 098-208-319,
RD TreSnjevka Sjever, Zagorska bb,
Predsjednik Drustva hemofilic¢ara RD Spansko, Dobrise Cesarica bb,
Hrvatske, gospodin Tomislav Raguz, dobio je Z0XKajzerica,Podbrezjebb,099-8022-159,
informaciju da su u Zagrebu postavljeni spremnici 70 Maksimir, Prilesje bb, 099-8022-158,
za infektivni otpad. Kako mu je iz ,Cistoce* Z0 Dubrava, Osjecka bb, 099-8022-160,
reCeno, odlazu se samo Sprice i1 igle, stoga u 70 Sesvete, Jelkovecka bb, 099-311-8457,
kantice odlazite samo njih. MoZete ih odnijeti na
dolje navedene adrese, a tamo ¢e vam zaposleni Radno vrijeme je:
tehnicari pomoc¢i pri odlaganju. - radnim danom od 6:30 do 20:00 sati,
Adrese ,,Reciklaznih dvorista® i ,,Zelenih - subotom od 6:30 do 14:00 sati.

otoka“ na kojim je to moguce uciniti su:

WORLD

HEMOPHILIA DAY
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Svjetski kongres Svjetske federacije hemofilije,
Orlando, SAD, 2016
|zvjesSce

Miroslav Paclik, mag. oec.

Dakle, ovako! Svjetski kongres Svjetske
federacije hemofilije (World Federation of
Hemophilia, XXXII World Congress), ove godine
odrzao se u Orlandu na Floridi, SAD. Radi se o
najznacajnijem skupu kad je u pitanju skrb o
hemofiliji pa je bio red da, kao punopravna ¢lanica
Federacije, 1 Hrvatska posalje svoje predstavnike.
Ove godine smo to bili nas dvojica, Miroslav
Paclik 1 Marko Marini¢, glavama povelikim i
bradama malo kraéim.

Dva dana prije pocetka kongresa,
nadosmo se na aerodromu Pleso te prvo sjedosmo
u neki lokalni avionci¢, (tek poneSto veci od
Cazmatransovih cestovnih uzdanica) i prevezosmo
se do Frankfurta, a onda uskocismo u grdosiju
od Boeinga 747-400 te na visini od nekih 35000
stopa (malo ve¢eg nogonje) preletjesmo Atlantsku
baru i nadosmo se u vru¢em i ekstremno sparnom
Orlandu. Lijekove stavili u prtljagu, prije toga se
informirali o svemu S§to bi nam eventualno moglo
biti potrebno i bez problema se ,,dotepali” do
hotela, koji ne bijase ba$ onakav kako to bijaSe
lijepo pokazano na njihovim web stranicama, ali
ipak dovoljno prihvatljiv za boravak.

Slika 1. Cim smo stigli, Miro se zaljubio - u auto!

Doc. dr. sc. Marko Marini¢

Kongres je zapoceo 22. srpnja, odrzavao se
u ,,0Orange County Convention Center-u®, a brojao
je nekoliko tisu¢a sudionika - toCan broj nisu
nam rekli. I premda je, prema naSem misljenju,
u organizacijskom smislu bio neSto loSiji, a 1
slabije posje¢en od prosloga u Melbourneu ili
pretproSloga u Parizu, i ovoga puta bilo je jako
puno zanimljivih predavanja i postera. Usput
rec¢eno, 1 mi Hrvati smo se predstavili s dva postera,
jednoga u autorstvu nase drage lije¢nice dr. sc. Ane
Boban i njenog tima (naslov: Indication for use
of VWF containing concentrates in patients with
von Willebrand disease), a drugoga je prezentirala
ekipa u sastavu doc. dr. sc Marko Marini¢, Stanko
Rihtar i prof. dr. sc. Silva Zupan¢i¢ Salek (naslov:
Correlation of pain and life satisfaction among
persons with haemophilia).

Slika 2. Dio hrvatskog tima ispred jednog od nasih postera

Kako ne bismo dosli praznih ruku i kako
ne bi ispalo da smo se dali u lov na aligatore ili
kakve druge lokalne (dvonoZzne) zvjerke, nastojali
smo pohoditi §to je moguce viSe predavanja te
pri tome (kemijskom olovkom i fotoaparatom)
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Miroslav Paclik i Marko Marinié¢

zabiljeziti Sto viSe detalja koji to, prema nasem
skromnom misljenju, zasluzuju. Stoga vam u
nastavku donosimo jedan vrlo kratki prikaz
nekih od tih predavanja, ali s velikim naglaskom
na ovu rije¢ ,kratki“ jer bi bilo kakav detaljniji
opis iziskivao prostor od nekoliko desetka cijelih
brojeva ovog naseg Casopisa — uostalom, sluZbena
knjiga (samo) saZetaka izlaganja na kongresu (jako
sitnim fontom pisana u dvostrukim stupcima) broji
136 stranica.

LSS

Slika 3. Kongresni centar

Uvod i otvorenje

Govornici uvodnog dijela pozdravili su
sve prisutne 1 u dirljivom tonu otvorili dogadanje,
Sto je posebice dobilo na snazi jer i gospodin Jorge
de la Riva i gospodin Alain Weill imaju sinove koji
boluju od hemofilije te im je Citava problematika
poznata iz prve ruke. U pozitivnom okruzenju
naglaSeno je da ipak treba biti optimist jer se puno
toga ve¢ postiglo, no istodobno i realist jer je posla
jos puno, pogotovo u manje razvijenim zemljama.
Zgodno su istaknuli da bolesnike od hemofilije
1 brigu za njih ne treba gledati kao opterecenje
budZeta, nego promatrati kao investiciju za
buduénost. Inace, Svjetska federacija hemofilije
danas broji 134 zemlje-Clanice i svojim utjecajem
doseze 190 000 ljudi.

Slika 4. Otvaranje skupa

Lijekovi produljenog vremena poluraspada (EHL)

,Extended Half Life* (EHL) lijekovi koje
karakterizira djelovanje u duljem vremenu od
uobicajenih, vrlo su aktualna tema. Na predavanju
su usporedeni pod nekoliko razlicitih kriterija.
Rezultati pokazuju priliéno homogenu sliku —
intervali primjene svedeni su na 1-2 puta tjedno,
usporedivog su ucinka i uzrokovali su relativno
malu incidenciju pojave inhibitora i nuspojava.
Zakljuceno je da EHL lijekovi smanjuju ucestalost
krvarenja, kao 1 tezinu krvarenja 1 oSteCenja
lokomotornog sustava te povecavaju kvalitetu
zivota. Za dugoro¢ni cilj postavljen je tzv. ,,Zero
bleeds* ideal, odnosno ,nula krvarenja*“ kod
osoba s hemofilijom — S$to rezultira, naravno,
izostankom artropatije 1 znacajno smanjenim
ostalim posljedicama bolesti. Vrijeme EHL-a
dolazi te je ova vrsta lijekova okarakterizirana kao
,»No brainer” — dakle, neupitno je treba li takve
lijekove primjenjivati ili ne, makar su postojale i
odredene kritike, no ipak konstruktivne prirode.

Slika 5. Lijekovi produljenog djelovanja

Emicizumab

Zbog ,.neobicnog™ imena ove molekule,
odnosno ovog novog potencijalnog lijeka za
hemofiliju, dvojica vasih izaslanika nebrojeno
puta su lomili jezik pokuSavajuci se sjetiti njegova
to¢nog naziva, a onda i pravilnog izgovaranja.
Nakon uspjeha u tom pothvatu, ovo ime postalo
nam je poStapalica, ¢ak 1 svojevrsni pozdrav.
Spomenuti Emicizumab svakako je hit i lajtmotiv
odrzanog kongresa, djelo inovativnog i marljivog
tima japanskih istrazivaca pod vodstvom Prof.
Midori Shime. Revolucionarni lijek, u sada vec
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poodmakloj fazi istrazivanja, ne nadomjeScuje
faktor koji osobi s hemofilijom nedostaje, nego
ga na neki nacin ,,oponasa“, odnosno koristi
jedan sasvim drugaciji mehanizam za aktivacije
zgruSavanja krvi. Posebna mu je vrijednost sto je
primjenjiv i kod osoba s inhibitorima, jer, buduci
dauopce nije faktor, neopazen i neoStecen uspijeva
uspostaviti grusanje krvi. Ucinak je, prema
prezentiranome, 1 viSe nego zadovoljavajuce
snazan, ali 1 poprilicno dugotrajan. Primjenjuje se
subkutano — jedanput tjedno, a bitnije nuspojave
nisu primije¢ene. lako se njegova dostupnost jos
uvijek samo nazire na horizontu, ipak je poprili¢no
izvjesna, a svi dosadas$nji parametri istrazivanja
lijeka upucuju na pozitivan zaklju¢ak o njegovoj
svijetloj buduénosti.

Slika 6. Prof. Midori Shima govori o Emicizumabu

Pomocénasredstvaikreativne tehnike za poboljsanje
kvalitete zivota s hemofilijom (vise predavanja)

Bilo je rijeci o brojnim pomagalima poput
razli¢itih ortoza i slicnih stvari koje svakako
mogu pomo¢i pri otezanom kretanju. Frederica
Cassis predstavila i kartice za ucenje, a koje bi
djeci na jedan ilustrativan i1 klasi¢an ,,dobar/
lo§* prikaz priblizile kako bolest samu, tako i
nacin funkcioniranje zglobova, misi¢a, cijelog
mehanizma zgrusavanja i1 djelovanja lijekova.
Djeca kroz igru postizu razumijevanje bolesti te
se nakon toga mnogo bolje postavljaju prema njoj
1 znaju §to im pomaze, a §to odmaze. Jo$ jedno
interesantno predavanje produbilo je shvacéanje
vode kao mo¢nog saveznika. Svima nam je poznato
da voda stvara otpor kretanju, no ne i ozljede, Sto
ju ¢ini iznimno pogodnom za vjezbanje. Osmisljen
je 1 Citav niz korisnih igracaka i vjezbi za djecu
kojima ona uce i vjezbaju motoriku, a sve kako

bi se pravilno razvila i posljedicno imala manje
problema.

Slika 7. Predavanje o utjecaju vode na zdravstveni status

Glazba kao lijek protiv bolova i stresa

lako ne iznimno bitno u smislu
revolucionarnog lijeka za hemofiliju, ovo
predavanje izdvaja se zbog svog neocekivanog i
originalnog pristupa koji svakako ne smije proci
nezapazen. Autor predavanja uocio je povezanost
osjeta boli i glazbe te na tu temu provodio
istrazivanja i detaljnija proucavanja. Zakljucak
je da glazba, koja kao takva funkcionira na vise
razli¢itih razina (slusanje, ritam, glasnoca, boja
zvuka, kompozicija, autorska motiviranost itd.),
upravo zbog svoje viseslojne zahtjevnosti i
kompleksnosti zaokuplja receptore percepcije
osobe 1 na taj nacin se namece umjesto boli,
»istiskuje bol 1 postavi sebe na isto mjesto
dozivljavanja. Iako nije namjena da u potpunosti
zamijeni propisane lijekove, niti je to moguce, u
velikoj mjeri moze pomo¢i. Glazba je korisna u
ulozi slusatelja, ali jo§ 1 viSe u kreativnoj ulozi
autora koji se mora usredotociti na vise razina da bi
Sto smislenije stvorio zvukove. Dodatna prednost
je u ¢injenici da nije potrebno biti glazbenik, ¢ak
niti imati instrument, jer glazbu moze stvarati
svatko, a svaki predmet moze biti instrument.
Pokusajte kad ste u boli ili nervozni zamisliti
svoju najdrazu pjesmu i jednostavno prstima
bubnjati po stolu. Morat ¢ete se koncentrirati na
barem dva do tri razli¢ita bubnja, kako ,,odraditi*
ritam, anticipirati sljedec¢i dio pjesme, a u mislima
¢ete je istodobno pjevusiti 1 jo§ vjerojatno u
pozadini ,,Cuti* elektri¢nu gitaru. Vas mozak veé
funkcionira na 5 razli¢itih razina i to istovremeno.
Da bi to mogao, morat ¢e izbaciti bol i stres koji
mu tada — ne trebaju.
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Slika 8. Ah ta glazba....

Dodatni sastanci

Unutar kongresnog perioda, odrzan je i
sastanak EHC-a, odnosno Europskog konzorcija
hemofilije. Razgovaralo se o razli¢itim temama i
planovima za budu¢nost, s posebnim naglaskom
na smjernicama EHC-a za tretman hemofilije, a
koje su prvi put usvojene 2013. godine te im je
sada dodano i1 12 novih. Rezultati sveobuhvatne
skrbi za bolesnike se sve viSe postizu i to je
vidljivo — hemofiliari Zive bolje! Povecava se
preporucena koli¢ina lijekova po broju stanovnika,
prioritetiziraju se lijekovi za hepatitis C, naglasava
se potreba individualiziranog pristupa lijecenju,
itd.

Slika 9. Na sastanku EHC-a

Dan nakon zavrSetka kongresa odrzala se
1 Generalna skupstina ¢lanova Svjetske federacije
hemofilije, u kojoj smo, naravno, sudjelovali.
Birao se stari/novi predsjednik (Alan Weill), brojni
¢lanovi razli¢itih sluzbenih tijela Federacije, a
odlucivalo se i o mjestu svjetskog kongresa koji
¢e se odrzati 2022. godine. Odluceno je da to bude
Montreal u Kanadi.

Slika 10. Hrvatski predstavnici na Generalnoj skupstini u
Vrijeme pauze

I na kraju.....
Po zavrSetku svih obaveza, hrvatski dvojac

ponovno je sjeo u onu istu Boeingovu grdosiju te
se, opet preko Frankfurta, vratio u Zagreb.

~ Frankhurt
- Orange— . @

Al L

Slika 11. Sve je jasno

Sve u svemu, bilo je dobro i korisno.
Brojne nove spoznaje su dobivene te ¢emo ih
nastojati implementirati u rad Drustva. Obveze
koje smo kao Clanica preuzeli su izvrSene, a
ostvareni su i1 brojni kontakti koji nam svakako
mogu biti od pomo¢i u buducnosti. Stoga smo
misljenja da predstavnici Drustva trebaju 1 dalje
obavezno sudjelovati na ovakvim dogadanjima.

Slika 12. Lako smo ju pronasli - najljepsa je!

Hvala Drustvu hemofilicara Hrvatske Sto
nam je omogucilo sudjelovanje na ovako vaznom
skupu. Pozdrav svima!
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Moj zivot s hemofilijom

Moj zivot s hemofilijom

U ranom djetinjstvu, hemofilija mi je,
kao vjerujem svakom hemofilicaru, predstavljala
problem jer zbog nje nisam mogao sudjelovati u
nekim aktivnostima koje su moji vrSnjaci smatrali
sasvim normalnim. Pri tome mislim na nogomet
1 ostale “’ekstremne sportove”, kao 1 najobi¢nije
pjesacenje do osnovne Skole. Brata i mene majka
je vozila u 1 iz Skole kako bi §to je viSe moguce
sprijecili krvarenje, ponajvise u gleznjeve koji su
mi ve¢ tada vrlo ucestalo krvarili. Iz istog razloga
nikada nisam vozio bicikl, jer pad s njega gotovo
sigurno bi znacio jos jedan odlazak na Salatu. No,
hemofilija je bolest s kojom se Zivi od rodenja
pa mi sve navedeno i nije pretjerano nedostajalo,
a 1 Cesti odlasci u bolnicu bili su neSto sasvim
uobicajeno. Kao i igla u veni.

Kako sam privodio kraju svoje
osnovnoskolsko obrazovanje, sramezljivo se
pojavljivala moguénost odnoSenja faktora VIII
(tada jo§ domaceg krioprecipitata) ku¢i iz bolnice,
¢ime smo mi pacijenti dobili stanovit osjecaj
sigurnosti 1 mobilnosti. Samim time, pojavila se
1 potreba da se nau¢imo primjenjivati lijek sami,
Sto nije bilo pretjerano teSko. Prvih nekoliko
godina asistirali su mi majka ili brat, no negdje
u srednjoj Skoli poceo sam sa samostalnim
“’pikanjem”. Osobno, bilo mi je to nesto sasvim
normalno i prirodno, te sam se ubrzo poceo 1 Saliti
s medicinskim sestrama kada bih bio na vadenju
krvi koje nije imalo veze s hemofilijom. Najcesce
bih s njima debatirao o izboru vene, prekinuo ih
u uobicajenoj praksi zapocinjanja razgovora ciji
cilj je skretanje pozornosti s neceg tako straSnog
kao Sto je ubod igle, ili bih jednostavno ponudio

Ivan Paclik, prof.

da sve obavim sam. Vremenom su se doze
kod kuce povecavale, te smo na kraju dosli do
danasnje kucne terapije, koja mi je kao klincu bila
nezamisliva.

Na InMusic Festivalu

Kretanjem u srednju Skolu, udaljenu
nekih 5 kilometara od kuce, po¢eo sam se stvarno
osjecati kao 1 svaki drugi vrSnjak. Radio sam
iste stvari, a Cesto 1 mnogo ‘’lude”. Pri tome
prvenstveno mislim na sluSanje rock glazbe, na
koju sam se navukao jo$ kao dvanaestogodisnjak,
a koje me zatim uputilo na druZenje sa svom
silom subkulturnih i alternativnih skupina. Njih
su mediji, na uZasavanje mojih roditelja, Cesto
dovodili u vezu s delikvencijom i nasiljem, no
na svu sre¢u nikada nisam zavrSio u nekom
fizickom obracunu, a stekao sam neprocjenjiva
iskustva. Ovdje moram naglasiti da su svi moji
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prijatelji 1 poznanici uvijek bili upoznati s
mojom boles¢u, te da sam uvijek nailazio samo
na odobravanje i pomo¢. Takoder, viSe razrede
osnovne $kole i cijelu srednju Skolu iSao sam u isti
razred sa svojim bratom, takoder hemofilicarom.
Obiteljskom odlukom on je pauzirao jedan razred
kako bi nam bilo lakse pohvatati gradivo koje smo
zbog silnih izostanaka propustili, a vjerujem da je
1 kasnije to bio jo§ jedan razlog da naSa okolina
prihvati naSu bolest bez ikakvih osuda, ¢udenja,
straha 1 slénog. S vremenom se javila i navijacka
strast prema nogometu te sam roditelje opet poceo
dovoditi do ludila odlascima na utakmice, Cesto
s malo ekstremnijim navijatima. Neupucenima
se ovo moze Ciniti izrazito opasnim, no bez
ikakvih problema sam do sada pohodio sve tribine
maksimirskog stadiona (ukljucujuéi pocasne loze i
novinarski sektor!) bez ikakvih incidenata. IstiCem
da su i tada svi u mojem drustvu bili upoznati s
mojom ‘’situacijom”.

Obzirom da sam znao
da se u zivotu neéu moci
baviti nekim teskim fizickim
radom, jedina alternativa
bila je da se primim knjige.
Nikada nisam bio neki
Streber, no mnogo toga me
zanimalo i1 nije mi bio prob-
lem uciti. Kada sam zavrsio
matematicku gimnaziju (pop-
ularni “’“MIOC”’), nekako mi
je bilo dosta prirodoslovnih
znanosti pa sam napravio
zaokret upisavsi Filozofski
fakultet u Zagrebu. Studirao
sam povijest jer me oduvijek
zanimala i engleski jezik, koji
danas predajem u jednoj sred-
njoj Skoli, jer se moze nesto zaraditi ‘’sa strane”
kakvim prijevodom ili instrukcijama. Izabrao
sam nastavnicki smjer jer mi se ve¢ tada Cinilo,
a 1 drugi su mi govorili, da bih mogao biti dobar
profesor. Cini mi se da nisam pogrijesio.

Necu iznositi koliko dugo sam bio student,
samo ¢u re¢i internu fakultetsku Salu da mi je
malo nedostajalo da me profesori Odsjeka za
povijest po¢nu navoditi kao povijesni izvor. Na
kraju sam kona¢no postao ponosni nositelj titula
magistra edukacije povijesti 1 magistra edukacije
engleskoga jezika 1 knjizevnosti. Konacan

zavrSetak studija posebno je razveselio moje
roditelje bez ¢ije pomoci 1 pozZrtvovanja zasigurno
ne bih tako daleko dogurao.

Nakon svih tih godina, mogu iskreno reci
da mi nije ni najmanje Zao. Nastavio sam odlaziti
na koncerte 1 utakmice, svjestan da postoji mala
opasnost od ozljeda, no takoder da sam sposoban
za zivot puno ispunjeniji od pukog sjedenja doma
1 18Cekivanja sljede¢eg spontanog krvarenja.
Skupljao sam ulaznice sa svih tih dogadanja te ih
se do sada nakupilo vise stotina. Cuvam ih u foto
albumima koje danas smatram svojim najveéim
blagom, jer predstavljaju uspomene na lijepe i
“’lude” trenutke ¢ije ostvarivanje bolest nije imala
Sanse sprijeciti.

Jo$ jednom moram istaknuti da sam uvijek
bio vrlo odgovoran u pogledu primjene faktora VIII
koji je uvijek iSao sa mnom na svako putovanje te
ga se u slucaju potrebe nisam ustrucavao primiti na

Promocija

vrijeme bez obzira gdje se nalazio. Takoder, uvijek
je bio tu negdje, spreman za brzu pripremu prije
i nakon bilo kojeg malo veceg fizickog napora.
Danas, uz kuénu terapiju, dobivanje manjih doza
na vrijeme je postalo vrlo jednostavno, zbog cega
sam vrlo sretan i zahvalan prof. dr. sc. Zupanci¢
Salek, Udruzi i svima koji su pomogli da se to i
omoguci. Na kraju, svim hemofili¢arima, onima
starije generacije s oSteCenim zglobovima i
mladima koji su na profilaksi mogu samo poruciti
da budu fizi¢ki aktivni, naravno u skladu sa svojim
moguénostima, 1 uzivaju u zivotu.
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Dje¢ji kutak

DJECJII KUTAK

Dragi nasi maleni i oni malo veei Citatelji,

Ove stranice Casopisa rezervirane su samo za vas. Ovdje ¢emo i dalje objavljivati
vase radove pa vas pozivamo i ohrabrujemo da nam ih Saljete. MoZete nam poslati primjerice
neku pjesmu koju ste napisali svojoj simpatiji iz razreda, uéiteljici, mami, tati, baki, djedu,
svom gradu, proljecu, biciklu ili bilo kome/¢emu drugome. MoZete nam slati svoje likovne
radove, koji mogu, ali i ne moraju biti fematski vezani uz hemofiliju. MoZete crtati i slikati
sve §to vam je drago i u vasim o ¢ima lijepo. Najbolje od tih radova objavit éemo na ovim
stranicama te ¢emo Vam biti jako zahvalni, ba$ kao $to smo zahvalni i onima koji su poslali
svoje radove za ovaj broj. Hvala ROBERTA, FRAN, EMIL, BRUNA, ANDREA, MIA, ENA,

ANDREJ I KARLO!®S

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

ili po$tanskim putem na adresu:
Drustvo hemofii¢ara Hrvatske,
Urednistvo Casopisa Hemofilija,
Kispati¢eva 12
10 000 Zagreb

Roberta MioCic iz
Zagreba (6,5 godina)

ol L), 2

Fran Martinovié iz
Zagreba (6 godina)
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Djegji kutak

Emil Serdarevic iz
Biograda na Moru (9 godina)
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Dje¢ji kutak

Bruna Suevich iz
Zagreba (7,5 godina)

Andrea Karali¢ iz
Starih Perkovaca (10 godina)

Mia Belev iz
Zagreba (7,5 godina)
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Djegji kutak

Karlo Gavran iz
Slavonskog Broda
(11 godina)

Ena Gavran iz
Slavonskog Broda
(8 godina)

Andrej Gavran iz
Slavonskog Broda (4 godina)
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Vlado Tancik

Vjetar

Vjetar

Jos je isti lan¢i¢ oko moga vrata
1 na njemu srce poklon od tebe
odavno je sre¢i zatvorilo vrata
1 nikome ne da da ih odskrine

Kad nevere dodu sjetit ¢u se tebe
t1 si bila sidro moja mirna luka
bez tebe me Zivot bacao na stijene
jer mi fali tvoje kormilo 1 ruka

Nestala je zvijezda Sto vodi mornara
ugasnula davno ljubav ko ferali
u mom srcu svijetlo vise se ne vidi
jer mi Zivot sprema plicine 1 hridi

Poklonit ¢u jednom vjetru jedra svoja
neka me odnese gdje sam s tobom bio
samo jednu zelju htio bih mu reci
da bi rade s tobom Zivot projedrio

Vlado Tancik

Hemofilija l
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In memoriam

IN MEMORIAM — Karin Lindvall

Dr.sc. Karin Lindvall preminula je 12. listopada 2014. godine nakon kratke i teSke bolesti. Karin je po zanimanju bila
medicinska sestra, koordinator sestara Centra za hemostazu i trombozu u Malmo-u, Svedska. Taj je centar poznat $irom svijeta
po svojim naprednim postupcima u lije¢enju hemofilije u djece i odraslih te ostalim rijetkim bolestima koje se manifestiraju
krvarenjem. Ona je bila klju¢ni ¢lan tima Centra, iskreno posvecena svojim bolesnicima koje je pratila od rodenja pa do odrasle
dobi. Uz kliniku bavila se i istrazivanjem o utjecaju bolesti, hemofilije na zivot pojedinca, bolesnika i cijelu obitelj. Objavila
je vise radova, bila je aktivan ¢lan vise skupina sestara koje se bave lijeCenjem hemofilije i bila je prepoznata u cijelom svijetu
po svom izvanrednom poznavanju hemofilije i uloge medicinske sestre u skrbi tih bolesnika. Aktivno je sudjelovala u edukaciji
sestara svog Centra, a i sestara §irom svijeta. Bila je ¢lan Svjetske federacije za hemofiliju i aktivno je radila $irom svijeta u slabo
razvijenim podru¢jima na osnivanju centara za hemofiliju. Imala je puno planova, koje ¢e sada nastaviti njezine bliske suradnice

2013. godine obranila je doktorsku disertaciju temeljem svojim dotadasnjih istrazivanja i prva je medicinska sestra s
nazivom doktora medicinskih znanosti.

Na poziv Drustva hemofilicara Hrvatske, dr. Karin Lindvall bila je aktivan gost na petom Ljetnom kampu Drustva
hemofili¢ara Hrvatske 2011. godine. Sudjelovala u sekciji venepunkcija i odrzala predavanje o pridrzavanju rezima lijeCenja
u bolesnika s hemofilijom. Pamtimo je kao mirnu i tihu osobu, koja je svoje stavove temeljila na znanju i velikom iskustvu.
Fotografije njezinog kratkog boravka u Hrvatskoj govore vise od rije¢i. Hvala na susretljivosti, spremnosti pomo¢i, dokazu da
nista nije uzalud te nadi u bolje sutra za osobe s hemofilijom.

Napisala: Prof.dr.sc. Silva Zupan¢i¢ Salek
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promjene u hemofiliji

Novo Nordisk je posvecen pokretanju promjena u hemofiliji. Na3 klju¢ni doprinos je pronalazenje

i razvijanje ucinkovitih i sigurnih lijekova za osobe s hemofilijom i drugim rijetkim poremecajima
zgrudavanja krvi. Ali znamo da za stvarne promjene u hemofiliji moramo uciniti vise od opskrbe
odgovarajuc¢im lijekovima. 1z tog razloga suradujemo s nasim globalnim partnerima kako bi
podrzali i olaksali postavljanje dijagnoze i pristup multidisciplinarnoj njezi.

Changing Haemophilia je nasa predanost u rjesavanju neispunjenih potreba osoba s hemofilijom.
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Carl Zivi u Danskoj
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istvu Novo Nordisk Health Care
lasnistvu Novo Nordisk A/S.

HR/CH/0616/0118. Datum pripreme: 10.06.2016

Changing Haemophilia™
AG, Svicarska. Logo



	hemofilija 2016
	tomica 2016
	silva zupancic salek 2016
	ernest bilic 2016
	davor radic 2016
	silva zupancic salek B 2016
	pulanic 2016
	sedmak 2016
	josipa belev 2016
	marko i miro
	ivan paclik 2016
	vlado tancik 2016
	silva zupancic salek C 2016

