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Dragi Ëitatelji!

Radostan sam πto vam mogu predstaviti novi broj naπega Ëasopisa Hemofilija. »asopis redo-
vito izlazi jedanput godiπnje joπ od 2008. godine i ovo je njegov Ëetrnaesti broj.

I u ovom broju donosimo niz zanimljivih, kvalitetnih i korisnih tekstova. Kao i obiËno, za-
poËinjemo prikazom aktivnosti Druπtva hemofiliËara Hrvatske proteklih godinu dana, a onda
prelazimo na struËni dio. Ovoga puta zapoËinjemo jednom iznimno vaænom temom — tek-
stom o genskoj terapiji kod osoba s hemofilijom i to iz pera osobe koja je kroz takvu terapi-
ju veÊ proπla. Tekst je dvojeziËan, tj. izvorno je napisan na engleskom jeziku, a objavljujemo
ga i u prijevodu na hrvatski jezik.

Govorimo nadalje o suvremenoj tehnologiji u lijeËenju hemofilije, tj. o mobilnim aplikaci-
jama koje oboljelima mogu biti od koristi, a zatim o tjelesnoj aktivnosti osoba s hemofilijom
koja je, prema rezultatima istraæivanja, kod jednog dijela naπe populacije na priliËno niskoj
razini.

Premda nam se moæda ponekad Ëini da su osnovne stvari o suvremenom lijeËenju hemo-
filije opÊepoznata stvar, Ëinjenica je da to nije uvijek i u potpunosti tako. Stoga u sljedeÊem
tekstu u ovome broju govorimo o osnovama, tj. o profilaksi u danaπnjem vremenu, a nakon
toga o tetoviranju i hemofiliji, πto Êe posebice zanimati naπe mlae Ëlanove.

Slijede dva teksta o raznim komplikacijama koje se mogu pojaviti kod osoba s hemofili-
jom. Prvi govori o hemostazi i trombozi pri bolesti COVID-19 kod osoba s hemofilijom, a dru-
gi o bubreænim bolestima i komplikacijama kod osoba s hemofilijom.

Jedna od iznimno vaænih karika u lancu lijeËenja hemofilije jest i dijagnostika. Stoga u na-
stavku govorimo o laboratorijskom dijelu procesa lijeËenja, a potom o konkretnim preporu-
kama za ispunjavanje dnevnika lijeËenja hemofilije.

Nedavno smo pokrenuli novo istraæivanje kvalitete æivota odraslih osoba s hemofilijom u
Hrvatskoj pa vas u ovom broju upoznajemo s nekim od preliminarnih rezultata tog istraæiva-
nja. Slijedi nekoliko izvjeπÊa o domaÊim i meunarodnim aktivnostima Druπtva, a nakon njih
prilog o osobnom iskustvu æivota s hemofilijom — ovoga puta naπega subrata iz Bosne i Her-
cegovine.

Pred kraj ovoga broja, po obiËaju, nekoliko stranica odvojili smo za umjetnost — pjesmu
naπega Ëlana i stalnog suradnika iz slavonske ravnice i likovne uratke naπih najmlaih Ëlano-
va.

Naæalost, i ovaj broj Ëasopisa zavrπavamo sjeÊanjem na trojicu naπih Ëlanova koji su nas
napustili u protekloj godini.

Uredniπtvo se joπ jedanput najsrdaËnije zahvaljuje svima koji su na bilo koji naËin prido-
nijeli nastanku (i) ovoga broja. Posebice hvala autorima tekstova i djeci koja su nam slala svo-
je radove. Pozivamo i dalje sve vas koji imate bilo kakvu ideju za koju smatrate da bi je bi-
lo dobro obraditi da nam se javite. Vaπa nam je suradnja izrazito vaæna kako bi Ëasopis i da-
lje redovito izlazio i kako bi se odræala ideja vodilja njegova pokretanja — pruæanje kvalitet-
nih informacija osobama s hemofilijom i drugim poremeÊajima zgruπavanja krvi, njihovim
obiteljima, prijateljima, ali i zdravstvenim djelatnicima te struËnjacima drugih profila koji pri-
donose kvaliteti æivota ove populacije.

Hvala vam na Ëitanju i srdaËan pozdrav!

RijeË urednikaSadræaj

Doc. dr. sc.
Marko MARINIΔ
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VeÊ prema obiËaju, æelio bih vas ukratko oba-
vijestiti o aktivnostima Druπtva hemofiliËara
Hrvatske proteklih godinu dana.

Svima nam je jasno da je cijelu proteklu
godinu obiljeæila pandemija koronavirusa. U
poËetku korona-krize nadali smo se da Êe do
danas pandemija veÊ biti stvar proπlosti, no
to se nije dogodilo. Stoga su i gotovo sve na-
πe aktivnosti morale biti prilagoene situaciji
— neke su promijenjene, neke odgoene, a
neke otkazane, no onda je i neπto drugo uve-
deno.

Ono πto se nije promijenilo, naprotiv, do-
datno se intenziviralo, bila je komunikacija sa
svima ukljuËenima u skrb o hemofiliji. Redo-
vito smo u kontaktu s HZZO-om, farmaceut-
skom industrijom, lijeËnicima, medicinskim
osobljem, a naravno ponajprije i sa svim Ëla-
novima udruge. Svaka od tih instanci je izra-
zito vaæna te se samo koordinacijom svih njih
moæe pridonijeti podizanju kvalitete æivota.

Jedna od aktivnosti za koju nam je najvi-
πe æao πto se nije mogla provesti na uobiËa-
jen naËin jest 14. Edukacijski ljetni kamp.
Trebao je biti odræan od 27. do 30. kolovoza,
ponovno u hotelu Well u Tuheljskim Topli-
cama, no prilike nam to nisu dopustile pa je
odræan online 2. i 3. prosinca 2020. godine.
PredavaËi su govorili o temama koje su se u
tom trenutku Ëinile najvaænijim kao πto su: li-
jeËenje hemofilije iz perspektive HZZO-a, pe-
dijatrijska skrb za oboljele od hemofilije u
doba korone, novosti u radu centra za hemo-
filiju, kako kvalitetno provoditi kuÊnu terapi-
ju i voditi dnevnik lijeËenja, prava koja na te-
melju hemofilije i/ili invaliditeta moæemo os-
tvariti itd. Odaziv sudionika bio je iznenau-
juÊe velik, Ëak su sudjelovali oboljeli iz dru-
gih dræava naπe regije, postavljeno je puno
pitanja, a onda i dobiveno puno odgovora.
Oba dana obiljeæilo je i virtualno druæenje
svih sudionika.

Koristim i ovu priliku kako bih zahvalio
svim predavaËima koji su odvojili vrijeme za
nas, ali i svim naπim vrijednim i vjernim kom-
panijama koje su nas i ovoga puta pratile kroz
donaciju, sponzorstva i sudjelovanje; hvala
takoer svim sudionicima tog virtualnog do-
gaaja. Viπe o cijelom dogaaju moæete pro-
Ëitati u tekstu Ivana Paclika u nastavku ovog
broja naπeg Ëasopisa.

Od poËetka pandemije Druπtvo prati raz-
voj dogaaja i nastoji prilagoditi aktivnosti
novoj situaciji. Tako je u vrijeme nestaπice ili
visoke cijene zaπtitnih maski osiguralo viπe
od 20.000 jednokratnih maski i zajedno s
edukacijskim materijalima poslalo ih svojim
Ëlanovima.

Poslani su i razni drugi materijali, a pose-
bice smo ponosni na Ëinjenicu da smo uspje-
li provesti i projekt prevencije hipertenzije
kod osoba s hemofilijom, von Willebrando-
vom boleπÊu ili nekim od ostalih poremeÊaja
zgruπavanja. U sklopu projekta nabavljeni su

Aktivnosti Druπtva hemofiliËara Hrvatske
u 2020./2021. godini

Doc. dr. sc.
Marko MARINIΔ

k Poziv na online
Edukacijski kamp

DHH-a

kliniËki validirani tlakomjeri najnovije gene-
racije te su poslani svim naπim Ëlanovima, za-
jedno s dnevnikom mjerenja tlaka, edukacij-
skim materijalima o zdravom naËinu æivljenja,
ali i opasnostima koje donosi neprepoznata
ili nekontrolirana hipertenzija.

I u protekloj godini stipendirali smo naπe
mlade Ëlanove. Dodijeljeno je pet stipendija
— tri studentske i dvije uËenicima srednjih
πkola. Vjerujemo da su ih naπi stipendisti is-
koristili na najbolji moguÊi naËin te da su sti-
pendije dodatan poticaj da budu πto bolji i
uspjeπniji. Naæalost, stipendije nismo mogli
dodijeliti svim kandidatima. Dobili su ih sa-
mo oni koji su ostvarili najveÊi broj bodova,
pa iskoristimo taj podatak i kao poziv svima
ostalima da budu πto bolji kako bi i oni jed-
noga dana bili naπi stipendisti.

Potkraj 2020. godine pokrenuli smo joπ je-
dan veliki projekt. Radi se o znanstvenom is-
traæivanju kvalitete æivota odraslih osoba s
hemofilijom u Hrvatskoj. Projekt je upravo u
zavrπnoj fazi terenskog istraæivanja, a sada sli-
jedi podrobna analiza dobivenih nalaza. Re-
zultati Êe u dogledno vrijeme biti ipublicirani
u obliku knjige koja Êe biti dostavljena svim
naπim Ëlanovima, ali i brojnim drugim osoba-
ma ukljuËenima u skrb o osobama s hemofi-
lijom, no isto tako dostavit Êe se i medicin-
skim fakultetima, sestrinskim uËiliπtima, knjiæ-
nicama kako bi nove generacije lijeËnika i
medicinskog osoblja bile πto bolje upoznate

sa specifiËnostima hemofilije. Engleska verzi-
ja publikacije bila je planirana i kao dio kon-
ferencijskih materijala na kongresu Europ-
skoga konzorcija hemofilije koji se u listopa-
du ove godine trebao odræati u Zagrebu, no
naæalost kongres je zbog epidemioloπkih uv-
jeta odgoen. Odræat Êe se 2023. godine, a
do tada Êemo svakako pripremiti i spomenu-
tu publikaciju s rezultatima, ali nadograenu

Predsjednik Druπtva
hemofiliËara Hrvatske

onm Paketi s
materijalima za Ëlanove
Druπtva

o Potpisivanje ugovora
o stipendiranju
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i novim spoznajama do kojih Êe se doÊi u
meuvremenu.

Dio preliminarnih rezultata, prvenstveno
u smislu najosnovnijih sociodemografskih
obiljeæja, pronaite u nastavku ovog broja.

Oko BoæiÊa proπle godine sjetili smo se
kao uvijek i naπih najmlaih i poslali im daro-
ve. Nadamo se da smo ih uspjeli obradovati,
da su se lijepo zasladili proizvodima Ferrera i
Nestléa — ali i da su nakon toga upotrijebili
i Ëetkicu za zube koju su dobili uz slatkiπe.

I u protekloj godini nastavili smo s finan-
cijskom pomoÊi Ëlanovima pri medicinskim
potrebama, a na Svjetski dan rijetkih bolesti
29. veljaËe) dali smo podrπku akcijama Hrvat-
skoga saveza za rijetke bolesti. Tim povodom
dao sam velik intervju za Jutarnji list.

U travnju smo obiljeæili Svjetski dan hemo-
filije. Naæalost, nismo mogli organizirati za-
jedniËka druæenja kako smo tobiËavali, no

nadamo se da Êe veÊ sljedeÊi Dan hemofilije
biti uæivo.

Ipak, Druπtvo je poduzelo brojne akcije
vezano uz taj datum. Ponajprije organizirali
smo flfarbanje« znamenitosti u crvenu boju u
tri naπa velika grada (Zagreb, Split i Rijeka) u
sklopu akcije flLight it up red«. Trebao je su-
djelovati i Osijek, no baπ u tom trenutku ra-
dila se rekonstrukcija pjeπaËkog mosta preko
Drave pa se nije mogao bojiti. Snimili smo i

ik Znanstveno
istraæivanje kvalitete

æivota odraslih osoba s
hemofilijom u Hrvatskoj

je u zavrπnoj fazi 

k BoæiÊni pokloni
za najmlae

flLight it up red«
u Zagrebu (1, 2, 3),
u Rijeci (4, 5) i
u Splitu (6, 7, 8)

1

2 3

4 5

7

6

8

prigodan video s nekoliko kratkih poruka
docentice Ane Boban, naπe voditeljice Centra
za hemofiliju za odrasle pri KBC-u Zagreb, a
nekoliko reËenica i ja sam uputio uime Dru-
πtva i svih nas. Video je imao izvrstan odjek,
dobili smo mnogo pohvala ne samo iz Hrvat-
ske nego i iz cijelog svijeta. Predsjednik Svjet-
ske federacije hemofilije Cesar Garrido pitao
me je mogu li poslati englesku verziju videa
u WFH kako bi je uvrstili meu svoje eduka-
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cijske materijale, πto smo i uËinili. Poslan je i
u EHC, ali i u brojne druge meunarodne he-
mofilija-organizacije.

Izvrsno su nas pratili i brojni mediji. Neko-
liko velikih tvelevizijskih kuÊa, tisak, radio-
postaje i internetski portali prenijeli su objavu
koju smo im poslali, a osobno sam gostovao
u nekoliko televizijskih i radijskih emisija te
dao intervjue za novine. Kao jedna od zanim-
ljivosti, Ëak je i teletekst HTV-a posvetio tri
podstranice Druπtvu i Danu hemofilije.

BuduÊi da se nismo mogli susresti uæivo,
organizirali smo online susret i to u obliku
webinara. Tema je bila vrlo aktualna, flCijep-
ljenje i hemofilija«. Zbog mnoπtva razliËitih in-
formacija koje kruæe medijskim prostorom, a
posebice druπtvenim mreæama, æeljeli smo da
nam struËne osobe kaæu sve πto trebamo zna-
ti o cijepljenju, posebice u kontekstu hemofi-
lije. Predavanja su odræali epidemiolog Kruno
Sokol i docentica Ana Boban, a o svojem is-

kustvu prebolijevanja bolesti COVID-19 govo-
rio nam je naπ Ëlan ©ime VuksanoviÊ. I o to-
me viπe moæete proËitati u nastavku ovoga
broja.

Svjetski dan hemofilije obiljeæen je i u ve-
Êem broju hrvatskih bolnica. U dogovoru s
novoosnovanom udrugom KroMreæa hema-
toloπkih medicinskih sestara i tehniËara pos-
lali smo edukacijske materijale o hemofiliji
gotovo svim bolnicama koje imaju odjeljenja

i Iz prigodnog videa u
povodu Dana hemofilije

kPrilog o Danu
hemofilije u HRT-ovoj
emisiji flZdrav æivot«

Svjetski dan hemofilije obiljeæen je u veÊini
hrvatslih bolnica (na desnoj stranici k)

1 — KBC Rijeka, Zavod za hematologiju,
reumatologiju i kliniËku imunologiju

2 — KBC Rijeka, Pedijatrija, Zavod za
hematologiju, onkologiju i kliniËku genetiku

3 — KBC Osijek, Zavod za hematologiju
4 — OB Zadar, Odjel za hematologiju

5 — OB flDr. Josip BenËeviÊ«
Slavonski Brod, Odjel za pedijatriju

6 — KBC Zagreb, Zavod za hematologiju
7 — KB Merkur, Zagreb, Zavod za hematologiju

8 — KBC Osijek, Zavod za hematologiju
9 — KB Dubrava, Zagreb, Zavod za hematologiju

10 — KBC Sestre milosrdnice, Zagreb,
Zavod za hematologiju

11 — KBC Zagreb, Zavod za
pedijatrijsku hematologiju, onkologiju i

transplantaciju krvotvornih matiËnih stanica
12 — KBC Osijek, Zavod za hematologiju

13 — KBC Zagreb, Zavod za hematologiju,
dnevna bolnica

1 2

4 5

6 7 8

11 12 13

9 10
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ga konzorcija hemofilije proËitajte u nastavku
ovog broja.

Æelio bih vas obavijestiti da idemo i u
smjeru daljnjeg podizanja kvalitete rada i an-
gaæmana naπe udruge. U narednom razdob-
lju oËekujemo da Êemo od Grada Zagreba
dobiti na koriπtenje prostor za rad. VeÊ odav-
na smo u komunikaciji s nadleænima, dosta-
vili smo svu potrebnu dokumentaciju i obraz-
loæili naπe potrebe, a potom dobili odobrenje
po kojemu se stvaraju temelji za dodjelu pro-
stora na koriπtenje. OËekivali smo da Êe to
biti veÊ u proljeÊe, no zbog naglih promjena
u upravljanju gradom, a onda i izborne po-
bjede nove opcije, potrebno je neko vrijeme
da Grad ustanovi novo vodstvo razliËitih ure-
da i povjerenstava. Kada se sve to dogodi na-
damo se da Êe se brzo naÊi adekvatan pos-
lovni prostor za nas. Cilj nam je i zapoπljava-
nje administratora preko kojega bismo bili u
moguÊnosti pokretati brojne nove projekte i
aktivnosti.

Ovaj izvjeπtaj zavrπio bih obeÊanjem da
Êemo se i dalje truditi te provoditi aktivnosti
koje nam je moguÊe provoditi. Pratit Êemo si-
tuaciju i poduzimati sve korake koji se tiËu
kvalitete skrbi i kvalitete æivota svih nas. U
nadi da Êe flstaronormalna« vremena doÊi πto
prije, najsrdaËnije vas pozdravljam i zahvalju-
jem na Ëitanju!

pedijatrijske i/ili adultne hematologije, odno-
sno odjelima na koje naπi Ëlanovi povremeno
dolaze. Poslali smo i nekoliko drugih sitnica,
ali i majice s jasno istaknutim obiljeæjima Da-
na hemofilije koje su djelatnici tog dana od-
jenuli tako da je, uz edukaciju, Svjetski dan
hemofilije bio i vizualno prepoznatljiv. Uime
svih nas najljepπe zahvaljujem svima koji su
se odazvali ovoj akciji, a posebice hvala na
Ëinjenici da ste tu za nas ne samo na Dan he-
mofilije nego i u sve ostale dane u godini. Od
srca hvala!

U protekloj godini edukacija uæivo u svi-
jetu nije bilo te nismo nikamo putovali. Ipak,
sudjelovali smo u svim online dogaajima
naπih krovnih europskih i svjetskih integraci-
ja, ali i na brojnim drugim domaÊim i meu-
narodnim skupovima. VeÊ samo nabrajanje
svih tih webinara i online konferencija zahti-
jevalo bi puno prostora pa ih neÊemo navo-
diti, a viπe o dva najvaænija skupa Europsko-

Dragi Ëlanovi Druπtva hemofiliËara Hrvatske,
veliko mi je zadovoljstvo obavijestiti vas da smo u travnju ove godine osnovali

KroMreæu hematoloπkih medicinskih sestara i tehniËara. Uvjereni smo da Êemo na
ovaj naËin uËiniti znaËajne korake u dodatnom poboljπanju kvalitete zbrinjavanja
hematoloπkih bolesnika u bilo kojem dijelu Hrvatske te s ogromnim entuzijazmom
kreÊemo u daljnji rad.

Ovim putem izraæavamo najdublju zahvalnost Druπtvu hemofiliËara Hrvatske za
potporu pruæenu pri osnivanju naπe udruge, a uvjereni smo da Êe i sva naπa buduÊa
suradnja biti na obostranu korist i zadovoljstvo.

U ime KroMreæe HMST — Josipa Belev, tajnica

k Svjetski dan
hemofilije obiljeæen je i

u ©koli za medicinske
sestre Vinogradska

u Zagrebu
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Gene Therapy for
Haemophilia

Genska terapija
za hemofiliju

Brian O’MAHONY

Gene Therapy for people with haemophilia
was in the realm of distant research for many
years with very slow or no progress being re-
ported. Researchers were dealing with two
significant problems — an inability to in-
crease the factor expression by any signifi-
cant amount or an inability to have any such
increase last for any significant duration of
time. The pioneering work of Nathwani and
Tuddenham and their team at University Col-
lege London and the Royal Free hospital was
a major step forward. Using an adeno associ-
ated viral vector, they managed to increase
the Factor IX level in a group of patients with
severe Haemophilia B to up to 5% and cru-
cially, this increase has now been maintained
for close to 10 years. This was the proof of
principle. AAV vectors can be used to deliv-
er gene therapy to the liver of a person with
haemophilia.

Moving forward to 2021, there are now a
large number of gene therapy clinical trials
ongoing in haemophilia. There are currently
8 active haemophilia A clinical trials and 7
active haemophilia B clinical trials. Biomarin
have just resubmitted to the European Medi-
cines Agency with data from their Phase 3
clinical trial. This involved 134 people with
haemophilia who had been treated with an
AAV5 vector containing a B domain deleted
FVIII gene.. 1 year post vector is available on
112 of these showing a mean (average) fac-
tor expression of 43% with a median (mid
point) of 24%. A subset of 17 PWH had 2
year post vector data available. They had a
mean FVIII expression of 42% with a median
of 24% after 1 year falling to a mean of 24%
(median 15%) after 2 years. This is similar to
the fall in FVIII levels seen in the Phase 1 / 2
clinical trial. The 1 year data was associated
with an 84% reduction in annual bleed rate
(ABR) and a 99% decrease in requirement for

Genska terapija za osobe s hemofilijom go-
dinama je bila podruËje dalekog istraæivanja
s izrazito sporim ili nikakvim napretkom.
Znanstvenici su se morali nositi s dva znaËaj-
na problema — nemoguÊnosti poveÊanja
aktivnosti faktora za bilo kakvu zamjetnu
koliËinu i nemoguÊnosti da bilo kakvo pove-
Êanje potraje dulje. Pionirski rad prof.
Nathwanija, prof. Tuddenhama i njihova ti-
ma na SveuËiliπtu u Londonu i u bolnici Ro-
yal Free bio je velik korak naprijed. Koriste-
Êi adenovirusni vektor, uspjeli su poveÊati
razinu faktora IX u grupi pacijenata s teπkom
hemofilijom B za do 5%, a joπ je vaænije da
se ta razina odræala veÊ gotovo deset godi-
na. To je bio dokaz da se adenovirusni vek-
tori mogu koristiti za isporuku genske tera-
pije u jetra osoba s hemofilijom.

Da se vratimo u 2021. godinu. Trenuta-
Ëno se provodi velik broj kliniËkih ispitiva-
nja genske terapije za hemofiliju. ToËnije,
aktivno je osam kliniËkih ispitivanja za he-
mofiliju A te sedam za hemofiliju B. BioMa-
rin je nedavno Europskoj agenciji za lijeko-
ve dostavio podatke prikupljene u svojem
kliniËkom ispitivanju u treÊoj fazi. Ono je
ukljuËivalo 134 osobe s hemofilijom koje su
bile lijeËene adenovirusnim vektorom koji
sadræi gen za faktor VIII. Nakon jedne godi-
ne vektor postoji kod 112 lijeËenih osoba s
prosjeËnom razinom faktora VIII od 43%,
dok je srednja vrijednost 24%. Kod 17 osoba
bili su dostupni podaci za dvije godine.
ProsjeËna razina bila je 42%, a srednja je vri-
jednost pala na 15% za dvije godine. To je
sliËno padu razine faktora VIII u prvoj i dru-
goj fazi kliniËkog ispitivanja. Jednogodiπnji
podaci povezani su sa smanjenjem godiπnjeg
broja krvarenja za 84% te smanjenjem potre-
be za primjenom faktora zgruπavanja od
99%. 80% pacijenata nije uopÊe imalo krva-
renje u razdoblju od pet tjedana nakon pri-
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clotting factor concentrate.80% of partici-
pants had an ABR of 0 from 5 weeks post
gene therapy to end of year 1 wheras 7 had
an ABR of 5 or more.

There are also 2 current Phase 3 gene
therapy clinical trials in haemophilia B. and
several others at an earlier stage of develop-
ment. Several of these trials use variants of
the FIX gene (such as the Padua mutation
gene) to increase factor expression. The most
recent reported data was from the Uniqure
AMT-061 Phase 3 clinical trial using a padua
variant FIX. Data was reported on all 54 par-
ticipants 6 months post vector infusion. The
mean FIX level achieved was 37%. Of the 54,
only 1 person did not show any appreciable
increase in FIX expression. Interestingly, this
is the only clinical trial which will include
participants who have pre existing antibodies
to the vector being used — an exclusion cri-
teria for the other clinical trials. 72 % of par-

mjene genske terapije do kraja prve godine
ispitivanja, a sedmero je imalo pet ili viπe
krvarenja godiπnje.

Takoer, trenutaËno su dva kliniËka ispi-
tivanja genske terapije hemofilije B u treÊoj
fazi te joπ nekoliko u ranijoj fazi razvoja. Dio
njih koristi varijante faktor IX gena (poput
mutacije flPadova«) kako bi poveÊali aktiv-
nost faktora IX. Najnoviji su prijavljeni poda-
ci s Uniqure AMT-061 kliniËkog ispitivanja u
treÊoj fazi koja koristi Padova varijantu fak-
tora IX. Podaci se odnose na sva 54 sudioni-
ka u ispitivanju πest mjeseci nakon primjene
vektora. ProsjeËna postignuta razina faktora
IX bila je 37%. Od svih sudionika samo jed-
na osoba nije pokazala zamjetno poveÊanje
aktivnosti faktora IX. Zanimljivo, to je jedino
kliniËko istraæivanje koje Êe ukljuËiti sudio-
nike s antitijelima na vektor koji se koristi —
inaËe iskljuËujuÊi kriterij za ostala kliniËka is-

ticipants reported an ABR of 0 during the 6
month period. Factor IX concentrate use de-
creased by 96%.

With so many Gene Therapy clinical trials
and with such complex data, a lot of work is
required to define the key outcomes requi-
red, look at the benefits and risks and clear-
ly define and understand patient expecta-
tions and the elements they will use to make
a decision. In 2018 and 2018, an expert pa-
nel of 49 people (five people with haemo-
philia — of whom I was one-five clinicians,
five researchers, four regulators, three re-
search agencies, six HTA assessors, nine pay-
ers and 12 gene therapy developers) took
part in a lengthy process to come to a con-
sensus on the key outcomes required. There
was agreement on 6 key outcomes:
— Factor expression (what factor level do

you achieve)
— Duration of expression (how long does it

last)
— Impact on chronic pain
— Impact on mental health
— Resource use (cost to healthcare system)
— Annual bleed rate (ABR)

Prior to this, ABR was usually seen as the
gold standard by regulators and others when
looking at new therapies and it remains an
important outcome. However, ABR is subjec-
tive and very low ABRs can be achieved with
the current therapeutic options. With wides-
pread use of prophylaxis now for adults in
addition to children, ABRs have dramatically
reduced. They can and are reduced further
by the use of extended half life factor con-
centrates (particularly for FIX) or by the use
of Emicizumab for FVIII. These therapies al-
low individuals to have higher trough levels
, more protection and thus lower ABRs. An
ABR of between 0 and 3 is no longer rare in
people with access to these therapies and a
significant number of adults with haemophil-
ia now have ABR’s of 0 or 1.

My view is that the key outcome is factor
expression level followed by duration of ex-
pression. If you can tell me what my factor
level will be and for how long it should re-
main at that level, I will give you a sense of
the impact this will have on my quality of
life. Our expectation of factor levels have
changed. In 2014, a factor expression of 5%
was seen as a very good outcome. I surveyed

pitivanja. 72% sudionika prijavilo je 0 krva-
renja tijekom spomenutih πest mjeseci. Upo-
treba koncentrata faktora IX smanjila se za
95%.

Uz toliko mnogo kliniËkih ispitivanja i s
tako kompleksnim podacima potrebno je
mnogo truda kako bi se definirali kljuËni
traæeni ishodi, sagledale koristi i rizici te jas-
no definiralo i razumjelo pacijentova oËeki-
vanja kao i elemente koje Êe razmatrati pri
donoπenju odluke. U 2018. i 2019. godini
struËno vijeÊe od 49 osoba (pet osoba s he-
mofilijom, meu njima i ja, pet lijeËnika, pet
znanstvenika, Ëetiri Ëlana iz regulatorne
agencije, tri Ëlana istraæivaËke agencije, πest
Ëlanova iz tijela za procjenu zdravstvenih
tehnologija, devet predstavnika ministarstva
te 12 osoba koje razvijaju gensku terapiju)
sudjelovalo je u dugotrajnom procesu kako
bi se dogovorili o kljuËnim traæenim ishodi-
ma. Dogovoreno je πest kljuËnih ishoda:
— Aktivnost faktora (koju razinu faktora

postiæete)
— Dugotrajnost aktivnosti (koliko dugo tra-

je)
— Utjecaj na kroniËnu bol
— Utjecaj na mentalno zdravlje
— Potroπnja (troπak za sustav zdravstvenog

osiguranja)
— Godiπnja stopa krvarenja.

Prije toga su regulatorne agencije obiËno
uzimale stopu krvarenja kao zlatni standard
pri razmatranju nove terapije te je ostala bi-
tan ishod. No, godiπnja stopa krvarenja je
subjektivna, a vrlo niske stope mogu se po-
stiÊi naËinima lijeËenja koji su trenutaËno u
upotrebi. Uz naveliko koriπtenu profilaksu
kod djece, ali i odraslih, godiπnje stope krva-
renja drastiËno su manje. Dodatno se mogu
umanjiti upotrebom koncentrata faktora s
produljenim djelovanjem (pogotovo za fak-
tor IX) ili upotrebom Emicizumaba za faktor
VIII. Te terapije omoguÊuju pacijentima da
imaju viπe razine faktora, veÊu zaπtitu i sa-
mim time niæu stopu krvarenja. Godiπnja sto-
pa krvarenja izmeu 0 i 3 nije viπe rijetkost
kod osoba kojima su te terapije dostupne te
sada znaËajan broj odraslih osoba s hemofi-
lijom ima stopu krvarenja od 0 ili 1.

Moje je miπljenje da je glavni ishod razi-
na aktivnosti faktora, a nakon toga trajanje
aktivnosti. Ako mi moæete reÊi kolika Êe bi-
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a number of expert patients at a WFH Forum
event in 2019. Most expressed the view that
they would want a factor expression in the
normal range — most said 50% to 100% al-
though normal is up to 150%. They viewed
5% as no longer broadly sufficient and their
view was that a minimum factor expression
of 10% to 15% would be required to make
the decision to be treated with Gene Thera-
py worthwhile. There was a widespread view
that they would want a life freed from the
need for clotting factor concentrates or per-
haps use of CFC only for major trauma or
major surgery. In terms of duration of expres-
sion, most stated that they would want to
have significant expression for either a life-
time or for at least 10 years. Some would be
happy with 5 to 10 years and there was a
general view that less than 5 years would not
be acceptable, particularly as re-dosing is
currently not an option (as you develop high
titre antibodies to the AAV vector after your
first treatment). It was felt that a significant
increase in factor expression on a constant
basis may stop micro bleeds into joints which
can cause chronic pain and therefore de-
crease chronic pain. Mental health could be
improved by not having to think about hae-
mophilia on such a regular basis, not having
to plan activities around prophylaxis days or
plan travel and other life activities to the
same extent. Resource use is clearly a vital is-
sue and beyond the scope of this article. I
will say that, in my view, haemophilia budg-
ets are unlikely to increase significantly in
many countries to take account of gene ther-
apy. One off very high costs may not be af-
fordable in many countries and, even if seen
as relatively cost effective by HTA bodies, the
budget impact could be enormous. This
could result in gene therapy being available
to only a very small number of patients. An
alternative would be to look at different out-
come based or finance based payment mo-
dels where payment would be made annual-
ly over an agreed number of years based on
outcomes achieved. I am firmly of the view
that these will be the payment models used
in many EU countries. They will offer a de-
gree of risk sharing between the payers and
the gene therapy companies where payment
would not be made if the gene therapy did
not work and payments would be calibrated

ti moja razina aktivnosti faktora te koliko Êe
na toj razini ostati, reÊi Êu vam koliko Êe to
utjecati na kvalitetu mojeg æivota. Naπa su se
oËekivanja razine faktora promijenila. Tako
je 2014. godine aktivnost faktora od 5% bila
jako dobar ishod. Na godiπnjoj konferenciji
Svjetske federacije hemofilije 2019. proveo
sam anketu meu pacijentima i veÊina je rek-
la kako bi æeljeli aktivnost faktora na normal-
noj razini — najviπe ih je navelo izmeu 50%
i 100%, iako je normalno i do 150%. Smatra-
li su da 5% viπe nije dovoljno te da bi aktiv-
nost faktora trebala biti najmanje 10-15% ka-
ko bi se zakljuËilo da se genska terapija ispla-
ti. VeÊina je izjavila da æele æivot slobodan od
potrebe za primjenom koncentrata faktora ili
moæda samo u sluËaju velike traume ili teπke
operacije. ©to se tiËe trajanja aktivnosti, veÊi-
na je rekla kako æele znatnu razinu aktivno-
sti ili do kraja æivota ili barem na deset godi-
na. Neki bi bili zadovoljni s 5 do 10 godina,
a opÊenito gledano manje od pet godina ne
bi bilo prihvatljivo, pogotovo s obzirom na to
da primanje dodatne doze genske terapije
trenutaËno nije opcija (zbog stvaranja velikog
broja antitijela na adenovirusni vektor nakon
prvog tretmana). Smatralo se da bi znaËajno
poveÊanje konstantne aktivnosti faktora mo-
glo zaustaviti mikrokrvarenja u zglobove ko-
ja mogu uzrokovati kroniËne bolove te tako
te bolove smanjiti. Mentalno zdravlje bi se
poboljπalo jer oboljeli ne bi morali stalno raz-
miπljati o bolesti te æivotne aktivnosti, puto-
vanja i sliËno planirati prema danima profi-
lakse. Jasno je da je potroπnja sredstava vital-
no pitanje koje se ne moæe obraditi u ovom
Ëlanku. ReÊi Êu samo da smatram kako se
sredstva za hemofiliju u mnogim zemljama
vjerojatno neÊe poveÊati dovoljno znaËajno
da bi se genska terapija uzela u obzir. Vrlo
veliki jednokratni troπkovi u mnogim zemlja-
ma vjerojatno neÊe biti ostvarivi, a iako bi ti-
jela za procjenu zdravstvenih tehnologija mo-
gla uvidjeti relativnu isplativost tretmana, bio
bi to vrlo velik udar na proraËun. Zbog toga
bi genska terapija mogla biti dostupna vrlo
malom broju pacijenata. Alternativa bi bila
razmotriti razne modele plaÊanja temeljene
na ishodu: isplata bi se obavljala godiπnje ti-
jekom dogovorenog broja godina temeljeno
na ishodu terapije. »vrsto vjerujem da Êe se
ti modeli plaÊanja koristiti u mnogim zemlja-
ma Europske unije. Oni Êe ponuditi podjelu

or changed based on outcome. We have al-
ready completed a significant amount of
work on proposed modes for gene therapy
payment well in advance of any gene the-
rapy being licenced for haemophilia.

In Ireland, we have been closely follow-
ing developments with haemophilia Gene
Therapy for many years. We had gene the-
rapy experts visit and give presentations to
our members as far back as 2013 and in re-
cent years, we had considered participation
in a number of clinical trials. We were inte-
rested in facilitating access to gene therapy
clinical trials for people with both haemophi-
lia A and B and we have carried out informa-
tion meetings collaboratively with our centre
directors where people with haemophilia
who were interested in learning more or in-
terested in potential participation in clinical
trials were invited to group meetings to hear
presentations from the centre directors and
from the gene therapy companies undertak-
ing the clinical trials. We want to ensure that
people with haemophilia have the opportu-
nity to be fully informed prior to making any
decision on participation in a clinical trial. In-
deed, informed consent will be a multi stage
and vital process for people with haemophil-
ia as we move also toward licenced Gene
Therapies being available, probably in the
course of next year. In Ireland, we have
agreed in principle to participation of people
with haemophilia in forthcoming phases of
both Haemophilia A and B clinical trials. We
have already had 3 participants in a FIX gene
therapy trial who are all now more than 1
year post vector dose and all are doing very
well.

I personally made the decision approxi-
mately 2 years ago to seek participation in a
gene therapy clinical trial. I have severe FIX
deficiency and ,prior to gene therapy, I was
treated with an extended half-life (EHL) FIX
concentrate which allowed me to infuse pro-
phylactically every 10 days, giving me a
trough of approximately 8% and a very low
annual bleed rate. My annual bleed rate for
the years 2016-2019 was very low at 0 to 2
ABR per year. This perhaps begs the ques-
tion — why was I interested in participating
in a gene therapy clinical trial? There were
several reasons. I had looked at the emerging
data over many years and I was personally

rizika izmeu platitelja i kompanija koje pro-
vode gensku terapiju pri Ëemu isplate ne bi
bilo u sluËaju da genska terapija ne uspije, a
iznosi rata bili bi prilagoeni ili promijenjeni
ovisno o ishodu terapije. Znatan dio posla
vezanog za predloæene naËine plaÊanja gen-
ske terapije obavili smo puno prije nego πto
je bila odobrena bilo koja genska terapija za
hemofiliju.

U Irskoj veÊ godinama paæljivo pratimo
razvoj genske terapije za hemofiliju.
StruËnjaci za gensku terapiju posjetili su Ëla-
nove naπeg Druπtva i odræali predavanja joπ
davne 2013. godine, a posljednjih godina
razmotrili smo sudjelovanje u nekoliko kli-
niËkih ispitivanja. Bili smo zainteresirani za
omoguÊavanje pristupa kliniËkim ispitivanji-
ma genske terapije za osobe i s hemofilijom
A i B te smo proveli informativne sastanke u
suradnji s voditeljima naπeg Centra. Osobe s
hemofilijom koje su æeljele znati viπe ili su
bile zainteresirane za sudjelovanje u kliniË-
kim ispitivanjima bile su pozvane na grupne
sastanke kako bi Ëule prezentacije voditelja
Centra i kompanija koje provode kliniËka is-
pitivanja genske terapije. Æelimo osigurati da
osobe s hemofilijom budu potpuno informi-
rani prije donoπenja bilo kakve odluke o
sudjelovanju u kliniËkom ispitivanju. Narav-
no, informirani pristanak bit Êe postupan i
vitalan proces za osobe s hemofilijom kako
Êe odobrene genske terapije postajati dos-
tupne, vjerojatno tijekom iduÊe godine. U Ir-
skoj, okvirno smo pristali na sudjelovanje
osoba s hemofilijom u nadolazeÊim fazama
kliniËkih ispitivanja i za hemofiliju A i B. VeÊ
smo imali tri sudionika u kliniËkom ispitiva-
nju genske terapije za faktor IX; svi su primi-
li svoju vektorsku dozu prije viπe od godinu
dana i svi se osjeÊaju vrlo dobro.

Prije otprilike dvije godine i ja sam odlu-
Ëio sudjelovati u kliniËkom ispitivanju gen-
ske terapije. Imam teπki nedostatak faktora
IX i prije genske terapije bio sam lijeËen
koncentratom faktora IX s produljenim dje-
lovanjem πto mi je omoguÊilo da si na profi-
laksi dajem faktor svakih deset dana, uz naj-
niæu vrijednost faktora od otprilike 8% te vr-
lo mali broj krvarenja godiπnje (u razdoblju
od 2016. do 2019. bio je vrlo nizak, 0 do 2).
Moæda Êete se upitati zaπto sam bio zainte-
resiran za sudjelovanje u kliniËkom ispitiva-
nje genske terapije. Bilo je za to nekoliko
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convinced that gene therapy was a very good
future option for people with haemophilia.
The FIX gene therapy data from the clinical
trials was demonstrating a promising dura-
tion of response, goof FIX expression within
a fairly tight range of expression ( albeit from
very small numbers of people). As the lead-
er of our national organisation, I was con-
scious that we had been discussing participa-
tion for quite some time without any person
with haemophilia signing up and being treat-
ed with gene therapy. I decided to lead and
n fact, I was the first person with haemophil-
ia in Ireland to be treated with gene therapy.
I hoped that I would achieve a FIX expres-
sion in the mild to normal range. I was at-
tracted by the fact that I would no longer
perhaps have to rely on regular intravenous
injections. I hoped to see a decrease in
chronic pain from my target joints (I have el-
bow arthropathy, a fused ankle and a knee
replacement). I travelled very frequently
which necessitated a lot of planning around
prophylaxis days (to co-incide with long haul
flights) and carrying a lot of factor concen-
trates. I hoped to see less time having to be
spent managing my haemophilia. I was con-
cerned that , when gene therapy was li-
cenced, there would be restrictions on avail-
ability and that it may not be re-imbursed for
older adults with haemophilia (I was 61
when I took the decision). Finally, I had lived

razloga. Godinama sam pratio sve nove po-
datke i bio sam uvjeren da Êe u buduÊnosti
genska terapija biti vrlo dobra opcija za oso-
be s hemofilijom. Podaci kliniËkih ispitivanja
genske terapije za faktor IX pokazivali su
obeÊavajuÊe trajanje odgovora i aktivnosti
faktora IX. Kao voa naπeg nacionalnog
Druπtva bio sam svjestan da smo veÊ priliË-
no dugo razmatrali sudjelovanje u kliniËkim
ispitivanjima, ali da u njima joπ nitko nije
sudjelovao i bio podvrgnut genskoj terapiji.
OdluËio sam preuzeti vodstvo i u stvari, pr-
va sam osoba s hemofilijom u Irskoj koja je
primila gensku terapiju. Nadao sam se da Êu
postiÊi umjerenu do normalnu razinu aktiv-
nosti faktora IX. Privukla me Ëinjenica da
moæda viπe neÊu morati ovisiti o redovitim
intravenoznim injekcijama. Nadao sam se da
Êu doæivjeti smanjenje kroniËne boli u zglo-
bovima (imam artropatiju lakta, artrodezu
odnosno ukoËen gleæanj te umjetno kolje-
no). Vrlo sam Ëesto putovao πto iziskuje
mnogo planiranja vezanog za dane profilak-
se (kako bi se podudarala s dugotrajnim zra-
koplovnim letovima) te noπenje mnogo kon-
centrata faktora. Nadao sam se da Êu na bri-
gu o svojoj hemofiliji moÊi troπiti mnogo ma-
nje vremena. Bio sam zabrinut da Êe, kad
genska terapija bude odobrena, postojati
ograniËenja dostupnosti te da moæda neÊe
biti ponuena starijim odraslim osobama s
hemofilijom (kada sam donio odluku, imao
sam 61 godinu). I na kraju, sve sam te godi-
ne æivio s teπkom hemofilijom i æelio sam
moguÊnost da isprobam kako je æivjeti bez
nje.

Gensku terapiju primio sam u veljaËi
2020. — mjesec dana prije nego πto je zavla-
dala pandemija. Sam postupak je, na sreÊu,
proπao bez posebnih uzbuenja. Sve je pro-
πlo dobro. Postupak je proveden u posebno
izgraenom odjelu za kliniËka istraæivanja
kat ispod naπeg Nacionalnog centra za koa-
gulaciju kod odraslih. Tim u istraæivaËkom
centru bio je tog jutra vrlo uzbuen i motivi-
ran. Joπ jednom smo proπli kroz sve pristan-
ke, a zatim sam, πto je trajalo oko sat vreme-
na, infuzijom primio vektor.

Morao sam ostati sjediti joπ tri sata kako
bismo bili sigurni da nema nekih kratkotraj-
nih nuspojava. Nije ih bilo. Sve je proπlo do-
bro i naveËer sam otiπao kuÊi. Te noÊi nisam
dobro spavao. Bio sam emocionalno iscrp-

for 61 years with severe haemophilia — I
wanted the possibility to try life without se-
vere haemophilia.

I was treated with gene therapy in Febru-
ary 2020 — 1 month before the pandemic
took hold. The treatment itself was non
eventful — thankfully. All went well. We
have a purpose built clinical research facility
1 floor below our National Coagulation Cen-
tre for adults and this is where the treatment
took place. The team at the research centre
were very excited and motivated that morn-
ing. The final consents were gone through
one last time and then the vector was infused
over an approximately one hour period.

I had to sat at the facility for a further 3
hours to ensure there were no short term ad-
verse effects. There were none. All went well
and I went home that evening. I did not
sleep well that night as I was emotionally
drained despite being calm all day. The fol-
lowing week, I had my first follow up visit
which involved a physical examination and
phlebotomy (over 100 ml of blood collected
at each visit). That week also co-incided with
the Irish Haemophilia Society Annual Gener-
al Meeting and Conference so we used the
opportunity to publicise the fact that the first
person with haemophilia in Ireland had re-
ceived Gene Therapy that week. This was
done anonymously and I was not named.
The event received significant positive pub-

ljen unatoË Ëinjenici da sam bio smiren cijeli
dan. SljedeÊeg tjedna otiπao sam na prvu
kontrolu, koja je ukljuËivala fiziËki pregled i
flebotomiju (uzimanje viπe od 100 ml krvi pri
svakom posjetu). Taj se tjedan sluËajno po-
klopio s godiπnjom skupπtinom konferenci-
jom Druπtva hemofiliËara Irske pa smo isko-
ristili priliku da objavimo kako je prva osoba
s hemofilijom u Irskoj taj tjedan primila gen-
sku terapiju. Moje ime nije bilo navedeno.
Taj je dogaaj dobio znaËajan pozitivan pu-
blicitet te je takoer bio dio strategije da se
istakne moguÊnost genske terapije za hemo-
filiju. Bio je to dobar argument u zalaganju za
dostupnost genske terapije naπoj zajednici
kad bude odobrena.

Prva tri mjeseca trebao sam jedanput tjed-
no iÊi na kontrolu radi flebotomije i periodiË-
nih fiziËkih pregleda. Osim pada razine æelje-
za zbog tjednog vaenja velike koliËine krvi
(jednako doniranju krvi jednom mjeseËno),
πto se lako sreivalo dodatcima prehrani,
drugih nuspojava nije bilo. Moja razina fakto-
ra IX bila je izmeu blage i normalne; varira-
la je izmeu otprilike 40% i 60%. Nije bilo po-
trebe za steroidima jer su enzimi jetre, trans-
aminaze, ostali nepromijenjeni. Kako bi is-
hod moje genske terapije bio πto bolji, morao
sam prestati konzumirati alkohol tri mjeseca
prije primjene genske terapije i od tada ga ne
konzumiram. To nije bilo nuæno, no bio sam

m
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licity and also was part of a strategy to high-
light the possibility of gene therapy for hae-
mophilia which could be a useful part of ad-
vocating for access for our community when
licenced.

The first 3 months required weekly visits
for phlebotomy and periodic physical exam-
inations. All was going well. I had no adverse
events apart from a fall in my Iron levels due
to the significant amount of blood being tak-
en each week (equivalent to a blood dona-
tion once a month). This was easily dealt
with using iron supplements. My FIX level
was in the mild to normal range and varied
between 40% and 60% approximately. I had
no requirement to use steroids as my liver
transaminase enzymes remained unchanged.
In order to optimise my gene therapy out-
come, I had also stopping consuming any al-
cohol 3 months prior to gene therapy treat-
ment and have not consumed alcohol since
then. This is in excess of the requirement but
I was determined to give the gene therapy
every chance to succeed and to look after my
liver). After the first 3 months, the required
visits were decreased to monthly which cer-
tainly reduced the phlebotomy burden and
allowed my iron levels to recover naturally.
After the first year, the visit schedule reduced
further to twice per year.

I am now 18 months post vector infusion.
My FIX level at my last visit was approxima-
tely 50%. I have nor required steroids. The
only occasion in the last 18 months when I
required FIC concentrate was for a biopsy
which required a FIX level of 100%. I have
had no bleeds in the past 18 months. There
were 2 occasions where I had a trauma
which would definitely have resulted in a
bleed in the past — a dropped item on my
foot and a fall — which did not result in
bleeding episodes or requirement for treat-
ment. My joints which had haemophilic ar-
thropathy feel good although, in truth, I had
not been having pain in my ankle or elbow
prior to gene therapy and my knee pain has
decreased progressively since my knee re-
placement in 2018. I have problems with a
shoulder but this is not haemophilia related.
I am fitter, lighter and healthier than I was
prior to the gene therapy. The extent to
which this is due to gene therapy or to the
more normal lifestyle imposed on me by

odluËan da genskoj terapiji dam svaku πansu
da uspije, kao i da pazim na svoju jetru. Na-
kon prva tri mjeseca, potreba za kontrolom
smanjila se na jednom mjeseËno πto je svaka-
ko umanjilo teret flebotomije i razina æeljeza
mogla se prirodno oporaviti. Nakon prve go-
dine, uËestalost kontrola svela se na dva pu-
ta godiπnje.

Proπlo je 18 mjeseci otkad sam primio
vektor. Moja razina faktora IX na zadnjoj

Covid-19 is not clear. Prior to the pandemic,
I was travelling incessantly and it was diffi-
cult to achieve a balanced lifestyle with reg-
ular diet and exercise. The pandemic has
ironically helped with this. I have no doubt
that gene therapy has also helped.

Ironically, the fall I mentioned came on
the first anniversary of my gene therapy. I
was walking in the Dublin mountains with
my family when I slipped and fell onto some
rocks from a standing position. This would
definitely have required treatment in the past
but due to the gene therapy, I did not have
to take and FIX infusion and no bleeding ep-
isode resulted.

I am happy with the decision I had made
to undergo gene therapy. I am very pleased
with the outcome to date and with the FIX
expression I have achieved. As part of my
mental preparation for gene therapy, I also
had to consider how I would have felt if I did
not achieve a significant or any FIX expres-
sion. I was ready to accept a poor outcome
— this is important if you are considering par-
ticipating in a clinical trial, there are no gua-
rantees and indeed there will be no guaran-
tees with a licenced gene therapy for the fore-
seeable future. The freedom from having to
think about haemophilia was not an advanta-
ge available to be due to my full time immer-
sion in the area both as my work and as my
passion. I do enjoy the freedom not to have

tovao i bilo je teπko uredno æivjeti, redovito
jesti i vjeæbati. IroniËno, pandemija mi je u to-
me pomogla, a nema sumnje da mi je pomo-
gla i genska terapija.

InaËe, pad koji sam spomenuo dogodio
se na prvu godiπnjicu moje genske terapije.
Hodao sam po planinama Dublina s obitelji
kad sam se okliznuo i pao na kamenje. Prije
genske terapije to bi sasvim sigurno zahtije-
valo lijeËenje, no zbog nje si nisam morao
dati koncentrat faktora IX i nije bilo nikakvog
krvarenja.

Sretan sam zbog odluke da proem gen-
sku terapiju. Vrlo sam zadovoljan dosada-
πnjim ishodom i razinom aktivnosti faktora IX
koju sam dostigao. Kao dio moje mentalne
pripreme za gensku terapiju, morao sam raz-
misliti i o tome kako bih se osjeÊao kad ne
bih uspio ostvariti zamjetnu ili ikakvu aktiv-
nost faktora IX. Bio sam spreman prihvatiti
loπ ishod — to je jako vaæno ako razmiπljate
o sudjelovanju u kliniËkom ispitivanju. Jam-
stva nema, a jamstva neÊe biti ni kad se u bli-
æoj buduÊnosti genska terapija odobri. Oslo-
boenje od razmiπljanja o hemofiliji nije bila
prednost moje genske terapije s obzirom na
to da sam u to podruËje, koje je moj posao
ali i strast, potpuno ukljuËen. No uæivam u
slobodi jer ne moram troπiti vrijeme na pod-
sjeÊanje na dane za profilaksu ili na organizi-
ranje aktivnosti poput vjeæbanja ovisno o da-
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kontroli bila je otprilike 50%. Nije bilo potre-
be za steroidima. U proteklih 18 mjeseci mo-
rao sam primiti koncentrat faktora samo zbog
biopsije koja je zahtijevala razinu faktora od
100%. Sve to vrijeme nisam imao krvarenja.
Dogodile su se dvije situacije s traumom ko-
ja bi prije toga sigurno rezultirala krvarenjem
(ispadanje predmeta na stopalo te pad), ali
krvarenje se nije dogodilo i nije bilo potrebe
za lijeËenjem. Moji zglobovi s hemofiliËnom
artropatijom su dobro iako, istinu govoreÊi,
prije genske terapije nisam osjeÊao bolove u
gleænju ili laktu, a bol u koljenu postupno se
smanjuje od zamjene koljena 2018. Imam
problema s ramenom, no to nije povezano s
hemofilijom. U boljoj sam formi, lakπi sam i
zdraviji nego prije. Nije jasno u kojoj mjeri je
to povezano s genskom terapijom, a u kojoj
s mirnijim naËinom æivota koji mi je namet-
nuo COVID-19. Prije pandemije Ëesto sam pu-
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U proteklom desetljeÊu zabiljeæen je porast
broja djece oboljele od kroniËnih bolesti. Uz-
rok tome je bolja zdravstvena skrb, pa mno-
ga djeca s teπkim bolestima (primjerice priro-
ene srËane greπke ili priroene greπke pro-
bavnog ili diπnog sustava) æive znatno dulje
zbog boljih moguÊnosti lijeËenja od najranije
dobi. Mijenjanje æivotnih navika, s druge stra-
ne, dovodi kod djece do uËestalije pojave
kroniËnih bolesti poput alergijske astme ili
πeÊerne bolesti.

Hemofilija je kroniËna bolest koja nastaje
zbog priroenog manjka faktora 8 ili faktora
9 zgruπavanja krvi i primarno dovodi do sklo-
nosti krvarenju. Oboljeli od hemofilije najËe-
πÊe krvare u zglobove, zbog Ëega im se bitno
smanjuje pokretljivost i ograniËava kretanje.

Za dijete ograniËenje kretanja znaËi narav-
no veliko odricanje, a to moæe biti osobito
teπko u najranijoj dobi. Zbog ograniËene mo-
guÊnosti kretanja odnosno pojaËane zaπtite i
Ëuvanja moæe se javiti problem odnosa pre-
ma vanjskom svijetu. MoguÊi su osjeÊaj sra-
ma, manjak interakcije s okolinom, pretjera-
na roditeljska zaπtita, neredovito pohaanje
πkole, socijalna povuËenost. Dijete s hemofi-
lijom moæe poËeti podcjenjivati svoje sposo-
bnosti, odnosno moæe se pojaviti manjak sa-
mopoπtovanja. Njegovi strahovi i napetosti
mogu uzrokovati ispade agresije i nervoze jer
je razapeto izmeu potiskivanja tjelesne ak-
tivnosti i potrebe za pokretima, a oni bi mo-
gli izazvati krvarenje.

ZahvaljujuÊi uspjeπnom profilaktiËkom li-
jeËenju hemofilije, a πto znaËi redovitom da-
vanju faktora zgruπavanja, danas djeca obo-
ljela od hemofilije znatno rjee krvare i æive
vrlo sliËno kao njihovi zdravi vrπnjaci. Obo-
ljeli od hemofilije smiju se kretati znatno
upravo zbog uvoenja profilaktiËke terapije.

Da bi se sve veÊi broj kroniËno oboljele
djece mogao uspjeπnije nositi sa svojom bo-

lesti i bolje lijeËiti stvaraju se razliËiti oblici
mobilnih aplikacija i pomoÊi putem interne-
ta. Mobilne aplikacije koje pomaæu u lijeËe-
nju kroniËnih bolesti veÊinom su besplatne,
jednostavno se flpreuzimaju« te su tako mno-
gima dostupne. One postoje i u lijeËenju he-
mofilije, a jedna od njih je aplikacija FLORIO.

S pomoÊu te aplikacije bolesnik u svakom
trenutku moæe vidjeti trenutaËnu aktivnost
faktora u organizmu te planirati tjelesnu aktiv-
nost primjerenu vrijednosti faktora. Takoer
moæe vidjeti pri kojoj je vrijednosti doπlo do
krvarenja i s tim u skladu planirati tjelesne ak-
tivnosti. Takoer, njegov ga lijeËnik moæe bo-
lje nadzirati i preciznije odrediti terapiju. Pre-
ma dobivenim podacima moæe se poveÊati ili
smanjiti doza lijeka ili poveÊati odnosno sma-
njiti razmak izmeu njegovih aplikacija.

Kako bi se to postiglo, potrebno je neko-
liko postupaka. Ponajprije, bolesniku treba
odrediti individualnu farmakokinetiku lijeka.

Farmakokinetika je znanstvena disciplina
koja prouËava πto organizam Ëini s lijekom.
Ona prouËava kretanje lijeka u organizmu,
kroz organizam i iz njega te analizira tijek i
bioloπku valjanost, distribuciju, metabolizam
i nestajanje lijeka.

Kod veÊine bolesnika faktor 8 nakon da-
vanja u venu izgubi u razdoblju od 8 do 12
sati Ëak polovicu svoje djelotvornosti. Ima
meutim i onih kojima faktor izgubi polovi-
cu djelotvornosti veÊ nakon πest sati, ali i bo-
lesnika kojima faktor izgubi polovicu djelo-
tvornosti tek nakon 23 sata. To znaËi da ista
doza istog lijeka kod razliËitih bolesnika mo-
æe djelovati Ëak Ëetiri puta dulje. Iako su kraj-
nosti, tj. oni s prekratkim i oni s dugim po-
luæivotom faktora u manjini, odreivanje far-
makokinetike lijeka svakom pojedinom bo-
lesniku viπe je nego poæeljno. Vaæno je uzeti
u obzir koliko je vremena potrebno da nakon
davanja faktora 8 njegova aktivnost u krvi
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to spend time reminding myself of my pro-
phylaxis days or tailoring some activites such
as exercise around prophylaxis days. The
freedom from burden is less evident in the
first year of a clinical trial as the number of
visits to the treatment centre increase dramat-
ically due to the requirements for monitoring.
I felt no loss of identity or community.

In summary, I made the correct decision
for me, given my priorities, my stage of life

nima profilakse. Ta je sloboda manje zamjet-
na u prvoj godini kliniËkog ispitivanja jer se
broj posjeta terapijskom centru dramatiËno
poveÊava zbog potrebe za nadgledanjem. Ni-
sam osjeÊao gubitak identiteta ili veze sa za-
jednicom.

ZakljuËno, s obzirom na moje prioritete,
moju dob i entuzijazam prema inovacijama u
hemofiliji, moja je odluka bila ispravna. Zad-
njih mjeseci, nakon objavljivanja nekih poda-
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and myenthusiasm for innovation in haemo-
philia. In more recent months, following pu-
blication of some of the clinical trial data, I
have spoked publicly about receiving gene
therapy. This, I hope, will help in tolerising
the payers and Ministry of Health in Ireland
to being receptive to our case for access to
gene tharapy as an option for people with
haemophilia who want this as an option for
their future.

taka kliniËkog ispitivanja, javno sam govorio
o primanju genske terapije. To Êe, nadam se,
potaknuti Ministarstvo zdravstva Republike
Irske da razumije naπ zahtjev za dostupnosti
genske terapije kao opcije za osobe s hemo-
filijom koje to æele kao svoj izbor za buduÊ-
nost.

Mogu li mobilne aplikacije pomoÊi
oboljelima od hemofilije?

Prof. dr. sc.
Ernest BILIΔ

Medicinski fakultet
SveuËiliπta u Zagrebu
Klinika za pedijatriju
KBC Zagreb
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Redovita fiziËka aktivnost bitna je za postiza-
nje dobre kvalitete æivota. Zdravlje zglobova,
miπiÊa i cijelog lokomotornog sustava ovisi o
redovitoj aktivnosti koja Êe miπiÊe odræavati
snaænima, a zglobove gipkima. Osim pozitiv-
nog uËinka na zdravlje miπiÊno-koπtanog sus-
tava, fiziËka aktivnost smanjuje rizik nastanka
πeÊerne bolesti, poviπenog krvnog tlaka, po-
viπenih masnoÊa u krvi, debljine i fraktura ko-
sti povezanih s osteoporozom.

Bolesnicima s hemofilijom dugo se savje-
tovalo da izbjegavaju tjelesnu aktivnost kako
bi smanjili rizik krvarenja u miπiÊe i zglobo-
ve, kao i po æivot opasnih traumatskih krva-
renja. Meutim, posljedice fiziËke neaktiv-
nosti, kao πto su debljina i gubitak koπtane
mase, dodatno su pogorπavale njihovo zdrav-
lje. Danas je fiziËka aktivnost prepoznata kao
esencijalna za zdravlje osoba s hemofilijom.
Brojne su studije pokazale da, uz profilaksu
lijekovima, redovita fiziËka aktivnost znaËaj-
no utjeËe na spreËavanje spontanih krvare-
nja. Zdravstveni problemi vezani uz fiziËku
neaktivnost mogu biti dodatno izraæeni u
osoba s hemofilijom. Debljina Êe, na primjer,
poveÊati rizik kardiovaskularnih bolesti i kro-
niËne upale zglobova, a oboje poveÊava rizik
krvarenja u zglobove i frakture kosti.

Briga za zdravlje osoba s hemofilijom pre-
ma trenutaËnim smjernicama ukljuËuje pre-
poruku o redovnoj fiziËkoj aktivnosti s ciljem
odræavanja neuromuskularnog zdravlja, s po-
sebnim naglaskom na jaËanje miπiÊa, koordi-
naciju, odræavanje dobre forme i uredne tje-
lesne teæine.

Pri promoviranju tjelesne aktivnosti vaæan
naglasak treba staviti na izbor vjeæbi, koji tre-
ba odraæavati na prvome mjestu osobne inte-
rese i æelje, moguÊnosti ovisne o statusu mi-
πiÊno-koπtanog sustava te financijske, pros-
torne i vremenske moguÊnosti.

Planirate li zapoËeti s novim oblikom fi-
ziËke aktivnosti, neovisno o tome vjeæbate li
sami ili pod nadzorom profesionalnog trene-
ra, dobro je prvo porazgovarati i posavjetova-
ti se s lijeËnikom ili fizioterapeutom i provje-
riti odgovara li predloæena tjelesna aktivnost
baπ Vama. Ako i nemate problema sa zglobo-
vima ili miπiÊima, bilo bi dobro obaviti pre-
gled specijalista. Vaæno je unaprijed znati po-
stoji li problem vezan za odreeni zglob ili
slabost miπiÊne skupine jer Êete tako moÊi
posebnu paænju posvetiti tom podruËju. Vjeæ-
banje Êe tako biti uËinkovitije, a rizik krvare-
nja manji.

Izbor oblika fiziËke aktivnosti na prvome
mjestu ovisi o statusu miπiÊno-koπtanog sus-
tava i treba se prilagoditi svakom bolesniku
pojedinaËno. Iako postoji popis vjeæbi i spor-
tova prikladnih za osobe s hemofilijom (Ta-
blica 2), za svaku aktivnost treba individual-
no provjeriti odgovara li osobi ovisno o op-
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padne ispod 2%. Naime, ako je aktivnost fak-
tora zgruπavanja manja od 2% krvarenje je
moguÊe i pri najmanjim ozljedama. VeÊa vri-
jednost aktivnosti faktora u plazmi omoguÊa-
va bolesnicima veÊa optereÊenja i intenzivni-
ju tjelesnu aktivnost.

Postupak odreivanja farmakokinetike li-
jeka obavlja se tako da se bolesniku daje toË-
no odreena koliËina lijeka, nakon Ëega se u
toËno odreenim razmacima vadi krv i u la-
boratoriju mjeri aktivnost faktora. Krv se vadi
nakon pola sata, nakon 4 sata, 24, 48 i 72 sa-
ta nakon davanja. Dobiveni podaci πalju se u
program flWapps-Haemo« gdje se bolesniku
izraËuna individualna farmakokinetika lijeka i
napravi krivulja. Na krivulji se toËno vidi ko-
lika je aktivnost faktora u plazmi u odree-
nom trenutku. Opisani postupak dogovara se
izmeu bolesnika, roditelja te lijeËnika i ses-
tara Centra za hemofiliju. LijeËnici i za to po-
sebno obuËene medicinske sestre unose do-
bivene podatke u program. Nakon toga ses-
tre i lijeËnici obuËavaju bolesnika kako se
sluæiti programom Florio, πto oni veÊinom br-
zo svladaju jer ionako puno bolje od njih
poznaju razliËite aplikacije.

Kada su podaci o farmakokinetici lijeka
uneseni, pacijent moæe poËeti sam unositi
podatke. Unosi u mobitel svako davanje fak-
tora, biljeæi svako eventualno krvarenje. Mo-
bilni ureaj sam mjeri bolesnikovu aktivnost
i broj prijeenih koraka. Treba napomenuti

da se pritom poπtuju sva prava iz podruËja
zaπtite podataka i anonimnosti bolesnika te
da nije moguÊe doznati bilo kakav podatak o
bolesnicima. Sve ostaje izmeu lijeËnika, od-
nosno tima Centra za hemofiliju i njega.

Naπi bolesnici nerado dolaze na uËestalo
vaenje krvi i Ëesto nam kaæu: flJe li to vae-
nje krvi neophodno, on ionako jako malo kr-
vari?«, flNezgodno nam je dolaziti u Zagreb«,
flMogu li to neki drugi put?« i sliËno. Ukratko,
vrlo malo bolesnika ima uËinjenu cjelovitu
farmakokinetiku.

Uvoenjem profilaktiËkog davanja prepa-
rata kod kuÊe i podizanja lijekova u najbliæoj
ljekarni hemofiliËarima je uvelike poboljπana
kvaliteta svakodnevnog æivota. Suradljivost
bolesnika i kvaliteta lijeËenja mogu se pove-
Êati boljim informacijama bolesniku.

Upotrebom platforme Florio bolesnik mo-
æe znatno unaprijediti kvalitetu svog æivota i
smanjiti moguÊnost krvarenja. LijeËnik osim
bolje kontrole moæe racionalnije dozirati fak-
tor zgruπavanja, te na taj naËin Ëitav proces li-
jeËenja uËiniti uËinkovitijim.
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2. Ernest BiliÊ, flDjetinjstvo s hemofilijom«, Hemofilija, Fo-

tosoft, Zagreb, 2015.
3. I. Begovac i E. BiliÊ, flPsihosocijalno znaËenje pojedi-

nih tjelesnih bolesti«, DjeËja i adolescentna psihijatrija,
Medicinski fakultet SveuËiliπta u Zagrebu, 2021.,
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Tablica 1 — UËinci redovne fiziËke aktivnosti

UËinak na fiziËko zdravlje:

— snaæni i fleksibilni miπiÊi podupiru i Ëuvaju zglobove,
a time spreËavaju krvarenja i oπteÊenja zglobova;

— pomaæe odræavanju tjelesne mase, Ëime se smanjuje
optereÊenje zglobova, πto je posebno vaæno kod starijih
osoba;

— pozitivno utjeËe na odræavanje ravnoteæe i koordinacije,
πto takoer dodatno Ëuva zglobove od manjih krvarenja;

— stvara osjeÊaj pozitivne energije i time smanjuje osjeÊaj
umora i iscrpljenosti.

UËinak na psihosocijalno zdravlje:

— fiziËka aktivnost poveÊava samopouzdanje i osjeÊaj
zadovoljstva;

— zabavna je, kako za djecu tako i za odrasle;
— poveÊava moguÊnost druæenja i interakcije s drugim

osobama.
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Profilaksa se definira u vidu redovite intra-
venske primjene koncentrata faktora zgruπa-
vanja u svrhu prevencije krvarenja. Ta se de-
finicija promijenila u novom, treÊem izdanju
preporuka o lijeËenju hemofilije Svjetske fe-
deracije hemofilije iz 2020. godine zbog pri-
sutnosti novih lijekova u lijeËenju hemofilije
koji nisu faktori i primjenjuju se supkutano
(1). Nova definicija profilakse glasi: redovita
primjena lijeka intravenski, supkutano ili dru-
go, hemostatsko sredstvo ili sredstvo koje po-
tiËe hemostazu i uËinkovito prevenira krvare-
nje.

Ideja profilaktiËkog lijeËenja polazi od
opaæanja da se u osoba s blagom ili umjere-
nom hemofilijom s razinom faktora zgruπava-
nja od 1% ili viπe rijetko javljaju spontana kr-
varenja i imaju manja oπteÊenja zglobova. To
je opaæanje prvo opisala profesorica Inge Ma-
rie Nilsson iz ©vedske, Centar za hemofiliju
Malmö, potkraj 1950-ih, a prilagodili su ga
profesor van Creveld i sur. u Nizozemskoj
potkraj 1970-ih godina proπlog stoljeÊa.

Profilaksa sprjeËava krvarenja i oπteÊenje
zglobova i stoga treba biti cilj lijeËenja kako
bismo oËuvali muskuloskeletnu funkciju.
Profilaksa koja zapoËinje u ranoj æivotnoj do-
bi pokazuje izvanredne rezultate na zglobo-
vima i miπiÊima osoba s teπkim oblikom he-
mofilije u usporedbi s lijeËenjem po potrebi.

Zlatni standard lijeËenja hemofilije je pro-
filaktiËko lijeËenje jer ono omoguÊava aktiv-
no i potpuno sudjelovanje u svakodnevnom
æivotu. Taj oblik lijeËenja nije samo za osobe
s teπkim oblikom bolesti (FVIII/IX < 1%) veÊ
i za one s umjerenim oblikom bolesti (< 3%)
bez obzira na to radi li se o hemofiliji A ili B.
Osobe s hemofilijom i razinom aktivnosti fak-
tora od 1 do 3% (umjereni oblik bolesti) kan-
didati su za profilaksu samo ako imaju jaka
krvarenja u zglobove ili bilo koju drugu loka-
lizaciju.

Nekoliko je oblika profilakse: kontinuira-
na (primarna, sekundarna i tercijarna) i inter-
mitentna ili periodiËna.

Idealno je lijeËenje zapoËeti prije prvog
krvarenja ili najkasnije prije drugog krvarenja
u zglob odnosno u dobi od tri godine bez
dokazanog ranijeg krvarenja u zglobove. To
se naziva primarnom profilaksom. Sekundar-
na profilaksa zapoËinje profilaktiËko lijeËenje
nakon dva ili tri krvarenja u zglobove, ali pri-
je dokazane bolesti u zglobovima, uglavnom
u dobi od tri godine i viπe. Intermitentna ili
periodiËna profilaksa primjenjuje se kraÊe
vrijeme, nekoliko tjedana ili mjeseci.

Cilj je profilakse ograniËiti posljedice krva-
renja na zglobove i prevenirati daljnja krvare-
nja. Postoji i tercijarna profilaksa, koja zapoËi-
nje nakon prisutnog oπteÊenja zglobova, do-
kazano kliniËki i radioloπki, πto je najËeπÊe
veÊ u odrasloj dobi. Cilj je lijeËenja usporiti
progresiju zglobne bolesti, smanjiti bol i odr-
æati kvalitetu æivota.

Prije poËetka profilaktiËkog lijeËenja po-
trebno je razmotriti odreene elemente kako
bi ono bilo uËinkovito i prilagoeno svakoj
osobi — personalizirano. Protokol je potreb-
no odrediti prema dobi osobe s hemofilijom,
venskom pristupu, uËestalosti i teæini krvare-
nja, statusu zglobova, razini i vrsti fiziËke ak-
tivnosti, raspoloæivosti i tipu koncentrata fak-
tora zgruπavanja, individualnoj farmakokine-
tici i æelji samog bolesnika. ProfilaktiËki pro-
tokol mora biti dovoljno fleksibilan kako bi
se mogao s vremenom mijenjati prema potre-
bama bolesnika. U Tablici 1 prikazani su tra-
dicionalni protokoli profilakse kod osobe s
hemofilijom za koje postoje dugogodiπnji re-
zultati uspjeπnosti (4).

Emicizumab je novo hemostatsko sred-
stvo, bispecifiËno monoklonsko protutijelo
koje sprjeËava krvarenje u osoba s hemofili-
jom A s inhibitorima i bez inhibitora (3). On
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Êem zdravstvenom stanju, kliniËkoj prezenta-
ciji bolesti, sklonosti krvarenju te obliku lije-
Ëenja hemofilije. Bolesnici s razvijenom he-
mofiliËnom artropatijom odreene aktivnosti
neÊe moÊi izvoditi, odnosno aktivnost Êe mo-
rati prilagoditi i promijeniti u oblik koji Êe
omoguÊiti sigurno vjeæbanje. Kao primjer
moæemo spomenuti nordijsko hodanje. Bo-
lesnik s hemofiliËnom artropatijom gleænjeva
moÊi Êe sudjelovati u nordijskom hodanju,
no za hodanje Êe izabrati ravnu povrπinu um-
jesto livade ili πume, jer Êe zbog oπteÊenih
zglobova morati izbjegavati neravne povrπi-
ne.

U osoba s hemofilijom preporuËuju se ak-
tivnosti koje Êe ojaËati miπiÊe, uz minimalan
rizik krvarenja uslijed trauma koje sport po-
tencijalno nosi sa sobom.

Prije zapoËinjanja nove fiziËke aktivnosti
potrebno je procijeniti koliki je rizik krvare-
nja vezan za svaku pojedinaËnu aktivnost te

FIX, izmeu 20 i 40%, dok aktivnosti s vrlo
visokim rizikom krvarenja zahtijevaju Ëak i
viπe aktivnosti faktora. Postoje tablice koje
okvirno definiraju rizik krvarenja u pojedinim
oblicima fiziËke aktivnosti.

Takoer je dobro s lijeËnikom unaprijed
razgovarati o moguÊnosti da se dogodi krva-
renje, o tome kako ga prepoznati i πto tada
uËiniti. Potreba ranog prepoznavanja krvare-
nja i znanje kako ga zbrinuti kljuËno je za
oËuvanje zdravlja zglobova. To se ne odnosi
samo na osobe s teπkom hemofilijom na
standardnoj profilaksi, veÊ i na bolesnike s
umjerenom i blagom hemofilijom, kod kojih
ne oËekujemo Ëesta krvarenja, ali se ipak
mogu dogoditi. Svako krvarenje treba odmah
lijeËiti. Unaprijed treba dogovoriti oblik lije-
Ëenja i toËnu dozu koncentrata faktora koju
treba primijeniti. Dobro je da bolesnik ima
kod sebe lijek kako bi se s lijeËenjem zapo-
Ëelo πto prije.

U sluËaju krvarenja, potrebno je odmah
prekinuti vjeæbanje. U prvih 24-48 sati nakon
krvarenja u miπiÊ ili zglob primjena koncen-
trata faktora kljuËan je korak koji Êe zaustavi-
ti krvarenje. Odmah treba primijeniti i postu-
pak RICE (odmor, hlaenje, kompresija, ele-
vacija), kojim Êe se smanjiti otok i olakπati
bol. Nastavak fiziËke aktivnosti treba odgodi-
ti dok se krvarenje ne rijeπi. Ako je krvarenje
bilo veÊe, dobro je posjetiti lijeËnika i razgo-
varati o ozljedi. Ovisno o uvjetima u kojima
je nastala, moæda treba razmisliti o promjeni
fiziËke aktivnosti.

Kako bi se smanjio rizik ozljeda vezanih
uz tjelesnu aktivnost, svaki trening dobro je
zapoËeti zagrijavanjem. Zagrijavanje ukljuËu-
je rastezanje kako bi se poveÊala fleksibilnost
zglobova, lagane vjeæbe kojima se prolaze
pokreti koji Êe se koristiti u sportu te polako
poveËava broj otkucaja srca. Jednako tako,
rastezanjem treba i zavrπiti vjeæbu te postup-
nim smanjivanjem intenziteta vjeæbanja tije-
kom desetak minuta vratiti srËanu frekvenci-
ju u normalu.

ZakljuËno, treba istaknuti da snaæno tijelo
πtiti osobu od krvarenja. Dodatno, benefit fi-
ziËke aktivnosti ne odraæava se samo na fiziË-
ko zdravlje. Ona ima i pozitivan emocionalni
i duhovni uËinak, kako kaæe stara latinska
poslovica: zdrav duh u zdravome tijelu (Mens
sana in corpore sano).

Tablica 2 — FiziËka aktivnost u bolesnika s hemofilijom

Primjeri sportova koji se preporuËuju
boilesnicima s hemofilijom:

— plivanje — stolni tenis — hodanje (nordijsko hodanje)
— sportrski ribolov — ples — badminton — jedrenje
— golf — kuglanje — voænja biciklom.

Primjeri sportova koji nisu pogodni
za bolesnike s hemofilijomi:

— boks — ragbi — nogomet — karate — hrvanje
— voænja motociklom — dæudo — hokej

u skladu s time planirati i primjenu lijekova
koji spreËavaju krvarenja. Provoenje pravil-
ne profilakse osnova je spreËavanja krvarenja
za vrijeme i nakon tjelesne aktivnosti. Ovisno
o vrsti i intenzitetu aktivnosti treba procijeni-
ti je li potrebno primijeniti koncentrat faktora
dodatno prije aktivnosti, ili je redovno primi-
jenjena terapija dovoljna. Za svakodnevne fi-
ziËke aktivnosti obiËno se preporuËuje aktiv-
nost koagulacijskog faktora FVIII ili FIX pre-
ko 5%, a za intenzivnije fiziËke aktivnosti
preporuËuje se aktivnost veÊa od 15%. U slu-
Ëaju intenzivnije fizikalne terapije s druge
strane preporuËuju se i viπe aktivnosti FVIII i
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Tetoviranje je sve popularnije meu mladi-
ma, ali tetovaæe nisu prikladne za svakoga.
Nije rijetkost da upravo pacijenti s kroniËnim
koænim promjenama ili nekim sistemskim
bolestima æele tetovaæu. Neki od njih doæiv-
ljavaju tetoviranje kao postupak bez rizika i
prethodno ne traæe savjet lijeËnika. Drugi se
pak brinu da Êe ih lijeËnik pokuπati odgovo-
riti ili osuivati. Tattoo-majstori nemaju do-
voljno struËnosti ni obrazovanja koja su ne-
ophodna da klijentma daju zdravstvene sa-
vjete. S druge strane, u medicinskim publika-
cijama su ove teme vrlo slabo zastupljene.
Stoga je vaæno da lijeËnik pruæi svakom paci-
jentu primjerene i individualizirane savjete o
tome je li tetoviranje moguÊe i, ako jest, pod
kojim uvjetima. NajËeπÊa stanja s poveÊanim
rizikom su kroniËne koæne bolesti, pigmen-
tne koæne promjene, priroene srËane gre-
πke, πeÊerna bolest, poremeÊaji imuniteta i
uzimanje imunosupresivnih lijekova te pore-
meÊaji zgruπavanja krvi.

Kontraindikacije (zapreke) za tetoviranje
su jedno od najvaænijih pitanja vezanih za si-
gurnost pacijenata. OpÊi suvremeni stav je da
apsolutnih kontraindikacija za tetoviranje ne-
ma, ali postoje brojna stanja u kojima osobe
koje se æele tetovirati trebaju zatraæiti lijeËniË-
ki savjet. Primjerice, najveÊi rizik za pacijente
s kroniËnim koænim bolestima je nastanak
jednake koæne promjene na tetovaæi. Tetovi-
ranje preko madeæa i drugih pigmentnih lezi-
ja nije dopuπteno. Kod pacijenata s priroe-
nim srËanim greπkama postoji mali rizik za
razvoj infektivnog endokarditisa. U osoba sa
πeÊernom bolesti, iako rijetko, moguÊe je us-
poreno cijeljenje tetovaæe i infekcije. Infekci-
je su moguÊe i u sluËaju imunodeficijencije
(stanja oslabljene imunosti). Danas je rizik od
infekcija nakon tetoviranja znatno smanjen,
zahvaljujuÊi edukaciji koju prolaze tattoo-
majstori te poπtivanju standardnih higijenskih
i dezinfekcijskih postupaka. Infekcije se obiË-

no dogaaju zbog nepoπtivanja ovih postu-
paka, posebice u sluËaju amaterskih tetovaæa
napravljenih kod kuÊe ili kod neovlaπtenih
tattoo-majstora.

Nasljedni i steËeni poremeÊaji
zgruπavanja krvi

»esto se mladi pacijenti s nasljednim pore-
meÊajima zgruπavanja krvi (hemofilija, von
Willebrandova bolest), ali i stariji sa steËenim
poremeÊajima zgruπavanja ili oni koji uzima-
ju lijekove protiv zgruπavanja krvi (heparin,
aspirin), æele tetovirati. Oni ponekad nisu
svjesni da postoji rizik od krvarenja, pa Êe
namjerno ili nenamjerno zatajiti svoju bolest
tattoo-majstoru. Dogaa se i da tattoo-majstor
ne pita klijenta za zdravstveno stanje.

Na internetu je proπireno miπljenje da je
tetoviranje zabranjeno pacijentima s poreme-
Êajima zgruπavanja krvi. Velik broj pacijenata
unaprijed sustavno odbijaju tetovirati zbog
njihovog zdravstvenog stanja.

Sve je viπe zahtjeva za promjenama ovak-
vog strogog stava i pobornika sljedeÊih raz-
miπljanja: (I) zdravstveni djelatnici (lijeËnici i
medicinske sestre) trebaju razumjeti medicin-
ska pitanja vezana za tetoviranje, pruæiti pa-
cijentu toËne informacije o rizicima, ne osu-
ivati unaprijed; (II) pacijent treba razgovara-
ti sa svojim lijeËnikom prije tetoviranja; (III)
tattoo-majstori trebaju odgoditi tetovaæu i
uputiti klijenta da se savjetuje s lijeËnikom i
(IV) treba razmotriti profilaktiËku terapiju pri-
je tetoviranja za ove pacijente.

Neke se osobe s hemofilijom osjeÊaju
fldrugaËijima« jer su uvjerene da se ne smiju
tetovirati. Iskustvo je pokazalo da tetoviranje
za neke od njih ima pozitivan psiholoπki uËi-
nak u smislu jaËanja samopouzdanja, a ima
ulogu i u strategiji suoËavanja s bolesti.

Pacijenti na antitrombotskoj i antikoagu-
lantnoj terapiji takoer trebaju razgovarati sa
svojim lijeËnikom o moguÊnosti privremenog
prekida terapije za vrijeme tetoviranja.
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je profilaktiËko sredstvo koje odræava razinu
hemostaze bez spontanih krvarenja. Njegova
aktivnost ima kontinuiranu, vodoravnu krivu-
lju, primjenjuje se jednom tjedno, jednom u
dva tjedna ili Ëak jednom mjeseËno supkuta-
no. Zbog tog novog hemostatskog sredstva
promijenjena je i definicija profilakse.

Izbor lijeka danas moæe biti raznovrstan. I
to kratkodjelujuÊi plazmatski ili rekombinant-
ni, a isto tako produæenog vremena elimina-
cije odnosno nefaktorsko hemostatsko sred-
stvo (emicizumab). Koncentrati FVIII produ-
æenog vremena eliminacije produæuju djelo-
vanje za 1,5 puta, a koncentrati FIX 3-5 puta
u usporedbi s kratkodjelujuÊim koncentrati-
ma. Njihova je prednost to πto se primjenjuju
rjee u usporedbi s kratkodjelujuÊim koncen-
tratima.

Individualizirana profilaksa prilagoena je
svakom bolesniku temeljem farmakinetskih
podataka bolesnika, njegove aktivnosti i æe-
lja. Vaæno je znati kako postoje velike farma-
kokinetske varijacije ne samo ovisno o dobi
(kraÊe poluvrijeme eliminacije lijeka u male
djece u usporedbi s odraslima) veÊ i u skupi-
ni osoba iste dobi gdje su razlike u elimina-
ciji lijeka gotovo 100%. Kad se tijekom profi-
lakse pojave probojna krvarenja potrebno je
dozu povisiti ili promijeniti uËestalost primje-
ne lijeka ili ponekad oboje. Farmakokinetika
lijeka opisuje apsorpciju lijeka u tijelu, te dis-
tribuciju i eliminaciju lijeka iz tijela. Farmako-
kinetska analiza FVIII i FIX predstavlja sudbi-
nu lijeka u tijelu odnosno koncentrata fakto-
ra u tijelu. Ona moæe biti izvedena na sva-
kom pojedinom bolesniku, πto zahtijeva broj-
na vaenja krvi ili temeljem populacijskih
studija kad se izraËunava krivulja eliminacije
lijeka. Temeljem farmakokinetskih podataka
optimalna je tako voena profilaksa i izbjega-

va se prekomjerna ili nedovoljna profilaktiË-
ka doza lijeka. Takav je pristup validiran, no
u stvarnom æivotu, prema podacima aplikaci-
je WAPPS-HEMO koja ima 6788 bolesnika iz
467 centara, predstavlja samo malu skupinu
osoba s hemofilijom na farmakokinetski vo-
enoj profilaksi (2).

Za odræavanje redovite i pravilne profilak-
se vrlo je vaæno osigurati venski pristup bilo
prirodnim putem ili postavljanjem Port-A-
Cath-a. Radionice venepunkcije koje se odr-
æavaju niz godina tijekom ljetnog kampa Dru-
πtva hemofiliËara Hrvatske nedvojbeno su po-
mogle u svladavanju tehnike intravenske pri-
mjene lijeka.

Adherencija ili pridræavanje plana profi-
lakse jedan je od najvaænijih faktora uspjeπ-
nosti profilaktiËkog lijeËenja. Prema podaci-
ma Svjetske zdravstvene organizacije nepri-
dræavanje uzimanja bilo kojeg lijeka iznosi 15
do 93% s prosjekom od 50%. Osobe s hemo-
filijom i lijeËnici moraju zajedno raditi na pro-
tokolu profilakse koji moæe provoditi svaka
osoba s hemofilijom i njegova obitelj.
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Tablica 1

ProfilaktiËki protokoli Hemofilija A Hemofilija B

©vedski Malmö (visokodozni) Svaki drugi dan 25-40 IU/kg Tri puta tjedno 40-60 IU/kg

Nizozemski/Utrecht (srednje doze) Tri dana tjedno 15-25 IU/kg Dva puta tjedno 20-40 IU/kg

Kanadska eskalacijska doza Jednom tjedno; postupno
poveÊanje ako se pojavi
probijajuÊe krvarenje 50 IU/lg 

Tetoviranje i hemofilija

Prof. dr. sc. prim.
Jelena
ROGANOVIΔ
dr. med.

Klinika za pedijatriju,
KliniËki bolniËki centar
Rijeka



29

Pandemija koronavirusne bolesti 2019. godine
(engl. Coronavirus Disease 2019, COVID-19)
dramatiËno je utjecala na svakodnevni æivot
diljem svijeta. Meu viπestrukim razliËitim po-
teπkoÊama koje ta bolest moæe izazvati, koa-
gulopatija i tromboze u COVID-19 bolesnika
predmet su golemog medicinskog interesa.

Venske tromboembolije (VTE) uoËene su
kao vaæne komplikacije bolesnika hospitalizi-
ranih zbog COVID-19 unatoË primanju profi-
lakse lijekovima protiv gruπanja krvi. U VTE
se ubrajaju pluÊna embolija i duboke venske
tromboze, najËeπÊe vena nogu, ali i tromboze
drugih vena. Kao posebno obiljeæje COVID-19
opisane su tromboze pluÊne mikrovaskulatu-
re. Takoer, opisane su i arterijske tromboze
kao komplikacije COVID-19 bolesnika, uklju-
ËujuÊi ishemijske moædane udare, infarkte
miokarda ili periferne arterijske tromboze, no
arterijske tromboze nastaju puno rjee od
venskih tromboza u COVID-19.

PojaËano gruπanje krvi
u COVID-19 bolesnika

Bolesnici s COVID-19 Ëesto su oteæano pok-
retljivi ili nepokretni, imaju akutna upalna
zbivanja koja dovode do pojaËanog gruπanja
krvi, a nastaje i oπteÊenje endotela krvnih æi-
la (izravno samim SARS-COV2 koronaviru-
som, posredno upalnim zbivanjima, a i jatro-
geno, poput primjerice postavljanja sredi-
πnjeg venskog puta). Sve to znatno poveÊava
rizik nastanka tromboze. Kod tih su bolesni-
ka opisane poviπene aktivnosti faktora VIII,
von Willebrandovog faktora, fibrinogena i
D-dimera. Hospitalizirani COVID-19 bolesnici
koji imaju teæi oblik bolesti, pogotovo uz do-
datne riziËne Ëimbenike (nepokretni, stari,
adipozni, muπkarci, ranije preboljela VTE,
rak, drugi komorbiditeti, hospitalizacija u je-
dinici intenzivnog lijeËenja), imaju i veÊi rizik

nastanka VTE-a nego oni s blagim ili asimpto-
matskim oblikom COVID-19.

Studije temeljene na obdukcijama utvrdile
su mikrovaskularne tromboze u COVID-19 bo-
lesnika koje mogu zahvatiti pluÊa i druge or-
gane. Slikovne su studije utvrdile razliËit radio-
loπki izgled pluÊnih embolija (PE) u COVID-19
bolesnika za razliku od PE bolesnika koji ne-
maju COVID-19, s viπe periferno lokaliziranih
ugruπaka u COVID-19 PE. Navedeno opaæanje
podræava hipotezu da PE u COVID-19 boles-
nika nastaje viπe kao posljedica in-situ imu-
nosne tromboze nego li zbog embolizacije iz
tromboza dubokih vena u ekstremitetima.
Razmatra se i utjecaj terapije protiv COVID-19
(antivirusni lijekovi, kortikosteroidi, anti-cito-
kini, monoklonalna protutijela, rekovalescen-
tna plazma) na protrombotski rizik kao i na
interakcije s farmakoloπkom tromboprofilak-
som.

Koagulopatija i COVID-19
Razvoj koagulopatije jedan je od najznaËajni-
jih pokazatelja loπeg ishoda u COVID-19.
Analiza bolesnika s COVID-19 pneumonijom
pokazala je da su abnormalni koagulacijski
testovi povezani sa smrtnim ishodom. U toj
studiji bolesnici s COVID-19 pneumonijom,
koji su preminuli, kod prijama u bolnicu ima-
li su znaËajno viπe D-dimere i fibrinske de-
gradacijske produkte te duæe protrombinsko
vrijeme (PV) nego preæivjeli bolesnici
(p<0,001). Diseminiranu intravaskularnu koa-
gulaciju (DIK) razvilo je Ëak 71,4% umrlih s
COVID-19 pneumonijom (medijan vremena
nastanka DIK-a bio je 4 dana od prijama u
bolnicu) za razliku od 0,6% u preæivjelih.
Metaanaliza 8963 COVID-19 bolesnika iz 23
studije utvrdila je da je trombocitopenija (nis-
ke vrijednosti trombocita) nastala u 18% bo-
lesnika i da je bila povezana s poveÊanim ri-
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Je li tetoviranje sigurno
za osobe s hemofilijom

Osobe s hemofilijom ne krvare obilnije u od-
nosu zdrave osobe, nego krvare dulje. U teπ-
kim oblicima hemofilije dolazi do produlje-
nog krvarenja nakon manje ozljede ili Ëak i
ako nema ozljede (spontano krvarenje). U
sluËaju jaËeg krvarenja, postoji opasnost ne-
kontroliranog gubitka krvi koje moæe biti
opasno po æivot ako se pojavi u vitalnim or-
ganima, primjerice mozgu.

Tetovaæa predstavlja povrπinsku ozljedu.
Stoga je prava osoba za odgovore na vaπa pi-
tanja vaπ lijeËnik. Ako vam lijeËnik dopusti,
savjetovat Êe vam kada primijeniti faktor.
Vaæno je upozoriti tattoo-majstora da imate
hemofiliju kako bi radio vrlo polako i nakon
crtanja primijenio pritisak. Nije svejedno ni
koji studio za tetovaæe Êete odabrati. Tatoo-
majstori bi uvijek trebali koristiti jednokratne
igle i pojedinaËne male epruvete tinte. Bolje
je za svaki sluËaj poËeti s malom tetovaæom
koju kasnije moæete pretvoriti u veÊu. Uvijek
uzmite faktor u sluËaju da se dogodi neπto
neoËekivano.

Vodite raËuna o pravilnoj njezi koæe na-
kon tetoviranja. Svoju novu tetovaæu tretiraj-
te kao otvorenu ranu i slijedite upute Ëak i
ako su vam dosadne. Zacjeljivanje obiËno
traje 7 do 10 dana, ovisno o veliËini tetovaæe.

Da. MoguÊe je da Êe tetovaæa u tih osoba
krvariti neπto dulje nego u ostalih. Blago
krvarenje nakon tetoviranja nije razlog za za-
brinutost, ali je potrebno paæljivo praÊenje.

• Zaπto toliko krvarim pri tetoviranju?
Krvarenje tijekom tetoviranja je normalno

i dogaa se zbog toga πto igle za tetoviranje
probijaju koæu kako bi se ubrizgala tinta.

• Koliko traje krvarenje zbog tetoviranja?
Krvarenja Êe biti tijekom i nakon tetovira-

nja. Krvarenje, zajedno s curenjem tinte i
plazme traje u prosjeku 24 sata, a moæe vari-
rati od 12 do 36 sati.

• Zaπto neki ljudi uopÊe ne krvare kada se
tetoviraju?

Zato πto su igle za tetovaæu vrlo tanke, ne
prodiru duboko u tkivo pa ne probijaju male
arterije ni vene.

• Smijem li piti alkohol nakon tetoviranja?
Alkohol se ne smije konzumirati ni prije

niti nakon tetoviranja, zbog rizika pojaËanog
krvarenja i usporenog zarastanja tetovaæe.

• Izblijede li tetovaæe s vremenom?
UnatoË kvaliteti tetovaæe, izgled se moæe

s vremenom promijeniti tako da tinta postaje
svjetlija i gubi se kontrast. Ipak, promjene
kod profesionalno izraenih tetovaæa su u
veÊini sluËajeva viπe povezane sa zdravljem
koæe nego sa samom tintom.

• Moæe li se primati intravenska injekcija
kroz tetovaæu?

Vena se najËeπÊe nalazi dodirom, pone-
kad je vidljiva, a ponekad nije. Venepunkcija
bi oπtetila tetovaæu. Ako se ne moæe naÊi ve-
na zbog tetovaæe, venepunkcija se ne radi.

• Je li toËno da tetovirane osobe ne odlaze
u raj?

Ne postoji niti jedan dokaz da tetoviranje
sprjeËava put do raja. Ako vjerujete da vam s
tetovaæom nije dopuπten ulazak u raj, najbo-
lje je da se ne tetovirate.

(Izvor: https://teens.aboutkidshealth.ca/)

Izvor: https://www.
hemophilia-

fed.org/news-
stories/2015/04/dear-

addy-is-it-safe-to-get-a-
tattoo-with-hemophilia/
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Odgovori na najËeπÊa pitanja
• Smiju li se osobe s hemofilijom tetovirati?

Da. Iako osobe koje boluju od poremeÊa-
ja zgruπavanja krvi Ëesto izbjegavaju tetovira-
nje ili im ga drugi brane, i kod njih je tetovi-
ranje moguÊe. Tetovaæe nije lako ukloniti i u
nekim sluËajevima dolazi do trajne pigmenta-
cije; dobro razmislite prije nego se odluËite
na tetovaæu.

Ako vam je tetovaæa velika æelja, razgova-
rajte sa svojim lijeËnikom!

• Smiju li se tetovirati osobe koje uzimaju
lijekove protiv zgruπavanja krvi?
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zikom teπkog oblika COVID-19 bolesti i smr-
ti.

Smjernice za tromboprofilaksu
u COVID-19

Brojna meunarodna medicinska udruæenja
objavila su preporuke o tromboprofilaksi bo-
lesnika s COVID-19, Ëesto se ograujuÊi da se
preporuke temelje na niskoj razini i niskoj
snazi dokaza s obzirom na to da je rijeË o no-
voj bolesti. Tako Meunarodno udruæenje za
trombozu i hemostazu (engl. International
Society on Thrombosis and Hemostasis,
ISTH) navodi da svi hospitalizirani COVID-19
bolesnici (ne samo oni u jedinicama intenziv-
ne njege) trebaju primati profilaktiËke doze
niskomolekularnog heparina, osim ako imaju
kontraindikacije (na primjer, aktivno krvare-
nje ili trombocite manje od 25x109/L). Smjer-
nice AmeriËkog druπtva za hematologiju
(engl. American Society of Hematology, ASH)
sugeriraju koriπtenje profilaktiËkih (a ne in-
termedijarnih ili terapijskih) doza antikoagu-
lanasa u COVID-19 bolesnika koji su kritiËno
bolesni i koji nemaju sumnju ili dokazanu
VTE, isto kao i CHEST i ACC (engl. American
College of Cardiology) smjernice. CHEST
smjernice sugeriraju da se direktni oralni an-
tikoagulansi u hospitaliziranih COVID-19 bo-
lesnika ne koriste zbog moguÊih interakcija s
drugim lijekovima, te zbog rizika od rapi-
dnog pogorπanja stanja s poveÊanim rizikom
krvarenja. Ako bolesnik veÊ otprije prima an-
tikoagulantnu terapiju zbog nekog drugog
razloga, moæe nastaviti s postojeÊom kroniË-
nom terapijom osim ako ne postane kon-
traindicirana zbog promjene u kliniËkom sta-
tusu; tada se preferira prijelaz na niskomole-
kularni heparin.

Koagulopatija u COVID-19 bolesnika
s hemofilijom

U COVID-19 bolesnika se dakle opÊenito viπe
bojimo tromboze nego krvarenja, iako su i
opasna krvarenja moguÊa, posebno u teπko
bolesnih kod kojih nastupi pad vrijednosti
trombocita i krah koagulacije. Situacija je sva-
kako dodatno sloæena u osoba s nasljednim
krvareÊim koagulopatijama poput hemofilije,
kada se u COVID-19 mogu javiti istodobno
krvareÊe i trombotske komplikacije. Stoga je
Povjerenstvo za sigurnost, opskrbu i pristup
koagulacijskim proizvodima Svjetske federa-

cije hemofilije (engl. Coagulation Products
Safety, Supply and Access Committee of the
World Federation of Hemophilia, WFH) obja-
vilo u Ëasopisu Haemophilia prijedlog prepo-
ruka za zbrinjavanje koagulopatije u COVID-
19 osoba s hemofilijom. U vrlo lijepo napisa-
nom radu izdvajamo da se preporuËuje nas-
tavak primanja hemostatskog lijeËenja hemo-
filije u osoba koje ne zahtijevaju hospitaliza-
ciju zbog COVID-19. U osoba s hemofilijom
koje su hospitalizirane zbog COVID-19, profi-
laksa koncentratima faktora zgruπavanja
moæe biti intenzivirana sukladno riziku krva-
renja i primanja tromboprofilakse niskomole-
kularnim heparinom. U hemofiliËara koji pri-
maju emicizumab, lijek se treba nastaviti uzi-
mati, a moguÊe i kombinirati s faktorom VIII
i profilaktiËkim dozama niskomolekularnog
heparina, balansirajuÊi izmeu rizika krvare-
nja i rizika nastanka tromboze. U osoba s bla-
gom hemofilijom treba svakako provjeriti ra-
zinu FVIII prije bilo kakve nadoknade fakto-
ra zgruπavanja jer bi mogle imati viπe vrijed-
nosti FVIII tijekom upalnog zbivanja u CO-
VID-19 u odnosu na vrijednosti FVIII prije te
infektivne bolesti. U sluËaju nastanka trom-
boze u hemofiliËara s COVID-19 potrebna je
puna antikoagulantna terapija preferirano
niskomolekularnm heparinom uz joπ briæljivi-
ju hemostatsku nadoknadu i titraciju koncen-
tratima faktora.

ZakljuËak
S obzirom na to da je joπ uvijek rijeË o novoj
bolesti, nedostaju preporuke i stavovi teme-
ljeni na kvalitetnim i snaænim dokazima o
raznim aspektima COVID-19. Prijedlog smjer-
nica za zbrinjavanje COVID-19 koagulopatije
u hemofiliËara koje je objavila Svjetska fede-
racija hemofilije naglaπava kako su podaci i
medicinski dokazi o COVID-19 koagulopatiji
u hemofiliji vrlo oskudni. Stoga te preporuke
temelje na svojem konsenzusu oko interpre-
tacije postojeÊih literaturnih navoda o CO-
VID-19 koagulopatiji, trombozi i trombopro-
filaksi u osoba koje nemaju nasljedne bolesti
krvarenja, predmnijevajuÊi moguÊi uËinak u
osoba s hemofilijom. Naglaπavaju individuali-
zirani pristup svakom bolesniku i ukljuËiva-
nje COVID-19 oboljelih hemofiliËara u regis-
tre. Moæe se oËekivati da Êe se, ovisno o no-
vim spoznajama, navedene preporuke redo-
vito obnavljati i doraivati.
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proËiπÊenosti predstavlja antigeni podraæaj
koji dovodi do stvaranja protutijela i imunih
kompleksa (antigen-protutijelo). Odlaganje
imunih kompleksa na glomerularnoj mem-
brani oπteÊuje glomerularna klupka i uzroku-
je eritrocituriju ili pojavu eritrocita u urinu
(nevidljivu okom), odnosno hematuriju. Ta
se teorija temelji na spoznaji da bolesnici s
hemofilijom koji su primali koncentrate Ëim-
benika VIII i IX razvijaju protutijela na razli-
Ëite proteine, pa tako i na strukturne protei-
ne bazalne membrane (1).

Pojava nefrotskog sindroma opisana je u
bolesnika s hemofilijom B i inhibitorima. Ti-
jekom primjene koncentrata FIX te osobe
mogu razviti Ëak anafilaktiËku reakciju. Naj-
osjetljiviji su na tu pojavu bolesnici s velikim
delecijama gena za faktor IX ili F9 (8).

Bolest bubrega Ëesta je komplikacija in-
fekcije HIV-om, osobito ako razviju AIDS.
Opisani su razliËiti oblici glomerularnih oπte-
Êenja koji dovode do nefrotskog sindroma s
razvojem renalne insuficijencije ili bez nje.
Takoer su osim hematurije opisani urolitija-
za, akutni pijelonefritis, neoplazme. Urolitija-
za moæe biti povezana s primjenom inhibito-
ra proteaza poput indinavira koji se koristi u
lijeËenju HIV infekcije odnosno sindroma ste-
Ëene imunodeficijencije ili AIDS-a (9, 10).
KroniËne bolesti bubrega posljedica su stare-
nja i gubitka bubreæne mase te smanjenog
protoka kroz bubreg i pridruæene su uz dru-
ge bolesti poput arterijske hipertenzije (AH),
dijabetesa melitusa (DM) ili su uzrokovane li-
jekovima. S obzirom na porast prevalencije
DM-a raste i prevalencija makrovaskularnih i
mikrovaskularnih komplikacija, pa tako i di-
jabetiËke nefropatije. Postoje izvjeπÊa da bo-
lesnici s hemofilijom imaju poviπen rizik od
akutne i kroniËne bolesti bubrega te poveÊan
rizik od smrti zbog bubreænog zatajenja, i to
od 30 do 50 puta viπe u odnosu na opÊu po-
pulaciju, meutim bio je velik udio bolesnika
s HIV-om (11, 12).

Zastupljenost akutnog bubreænog zataje-
nja (ABZ) kao i kroniËnog bubreænog zataje-
nja bila je ËeπÊa kod BSH-a nego meu op-
Êom populacijom, 3,4/1000 vs. 1,9/1000, od-
nosno 4,7/1000 vs. 2,9/1000. Arterijska hiper-
tenzija i HIV infekcija u snaænoj su korelaciji
s KBZ-om, dok su drugi riziËni Ëimbenici uz-
napredovala dob, crna rasa, prisutnost inhibi-
tora, hematurija. ©to se tiËe pristupa za he-

modijalizu (HD), preferira se i preporuËuje
peritonealna dijaliza (PD) zbog manje potre-
be za primjenom faktora i rizikom od krvare-
nja. HD zahtijeva primjenu koncentrata od-
govarajuÊeg faktora, ali i heparina tijekom
HD-a (12, 13). RiziËni su Ëimbenici za nasta-
nak i pogorπanje bubreæne bolesti hipertenzi-
ja, dijabetes, dob, infekcije HCV-om i HIV-om
te nefrotoksiËnost lijekova poput antivirusnih
lijekova i antibiotika (1).

Ghosh i dr. pokazali su da bolesnici s um-
jereno teπkom i teπkom hemofilijom imaju
poveÊan rizik od urolitijaze zbog smanjene
pokretljivosti, mirovanja uslijed uËestalih
krvarenja u zglobove i neadekvatne nado-
knade, terapije koncentratima faktora (14).
Uvijek je potrebno razmotriti druge uzroke
hematurije (mikroskopske ili makroskopske)
— najËeπÊi su uzrok urinarne infekcije, od-
nosno upala mokraÊnog mjehura (cistitis) i
prostate (prostatitis) (15).

Viπu stopu hematurije imali su bolesnici s
teπkim oblikom bolesti koji su uzimali neste-
roidne antireumatike (NSAR), ali je hematuri-
ja bila negativno povezana s ËeπÊom profila-
ksom (16).

Usprkos visokoj prevalenciji hematurije
(34%) prisutnost bubreænog zatajivanja nije
bila znatnije izraæena — bubreæna bolest nije
ovisila o teæini hemofilije, πto govori u prilog
tomu da adekvatna terapija/profilaksa u bo-
lesnika s teπkom hemofilijom πtiti i od miπiÊ-
no-koπtanih krvarenja i od hematurije (17).

PresjeËna europska multicentriËna studija
(Holme i dr.) pokazala je da su dob i povi-
πen indeks tjelesne mase riziËni Ëimbenici za
razvoj AH-a u BSH-a, dok bubreæna insufici-
jencija nije u korelaciji s hematurijom (18).

Kod BSH-a preporuËuje se redovito mje-
renje arterijskog tlaka barem svaka tri mjese-
ca. Od laboratorijskih nalaza potrebno je od-
rediti ureju, kreatinin, glomerularnu filtraciju
(eGFR), zatim natrij, kalcij, fosfate, kalij, ana-
lizu urina. Od radioloπkih pretraga preporu-
ka je redovito obavljati ultrazvuËni pregled
bubrega i urotrakta. U sluËaju abnormalnosti
jednog ili viπe navedenih nalaza savjetuje se
odrediti klirens kreatinina iz 24-satnog urina.
Za funkcionalnu pretragu bubrega preporu-
Ëuje se uËiniti dinamiËku scintigrafiju bubre-
ga s odreivanjem glomerularne filtracije iz
obaju bubrega pojedinaËno (19).

32

Spontana makrohematurija iz gornjeg ili do-
njeg dijela urinarnog trakta Ëesta je u bolesni-
ka s hemofilijom (BSH) i ËeπÊa u odnosu na
opÊu muπku populaciju, te je na drugome
mjestu prema uËestalosti krvarenja nakon mi-
πiÊno-koπtanog sustava. Javlja se u djeËjoj do-
bi (25-60%), a kod odraslih prevalencija raste
na oko 70% (1,2). To su meutim podaci iz
doba prije uvoenja profilakse.

Makrohematurija ili krvarenje iz mokra-
Ênog sustava vidljivo golim okom javlja se go-
tovo iskljuËivo kod djeËaka starijih od pet go-
dina s teπkom hemofilijom. Uvoenjem kuÊne
terapije i profilakse kod BSH-a smanjila se
uËestalost makrohematurije, dok se u boles-
nika s blagim oblikom bolesti pojavljuje iz-
nimno. U veÊini sluËajeva hematurija nastaje
spontano, bez podataka o prethodnoj traumi,
Ëesto traje kratko i spontano prestaje. Bez-
bolna je, osim ako ne doe do stvaranja in-
traureteralnih ugruπaka, kad se javlja bol tipa
urinarnih kolika (oπtra, jaka i nagla bol). Do
krvarenja moæe dovesti napor, trauma ili uzi-
manje nesteroidnih antireumatika (NSAR) ko-
je BSH Ëesto uzimaju u terapiji hemofiliËke
artropatije. Gubitak krvi urinom nije velik i
ne javlja se anemija. Bolesnici s teπkim obli-
kom bolesti mogu imati recidivirajuÊe hema-
turije od ranog djetinjstva, pa se s vremenom
mogu razviti i bubreæne komplikacije. Prenti-
ce i dr. (2) pratili su 35 BSH-a u dobi od 13
do 77 godina i samo osam bolesnika imalo je
posve uredne testove bubreæne funkcije
(urea, klirens kreatinina, kvantitativna protei-
nurija) i radioloπke nalaze (intravenska uro-
grafija i renografija). Otprilike 36-58% bole-
snika s akutnom hematurijom ima patoloπki
nalaz intravenske urografije. Najviπe patoloπ-
kih nalaza imali su bolesnici s teπkim obli-
kom bolesti, πto je potvrdio i Lazerson (3).

Forbes i dr. kod istih su bolesnika pono-
vili nefroloπku obradu nakon 11 godina i

pronaπli patoloπke radioloπke i/ili bubreæne
testove samo kod dvojice kod kojih su pro-
mjene zamijeÊene veÊ pri prvom testiranju.
Autori su zakljuËili kako hematurija nije po-
vezana s progresivnim gubitkom bubreæne
funkcije te da je benigne prirode ako nema
drugih pridruæenih bubreænih promjena. U
toj studiji uËestalost/prevalencija hematurije
bila je visoka (67%), a kod bolesnika koji su
intenzivnije lijeËeni koncentratima Ëimbenika
VIII i IX 40% (3).

Recidivne hematurije prema ranije dostup-
nim podacima u literaturi ne ostavljaju dugo-
trajnije posljedice na bubrege kod BSH-a. Op-
struktivna uropatija kad dolazi do proπirenja
mokraÊovoda (uretera) sve do bubreænih na-
kapnica je najËeπÊi poremeÊaj koji je naen u
tim serijama bolesnika, a najËeπÊe je uzrok
hematom, smjeπten intrarenalno, unutar pel-
visa ili distalnije u ureteru (4). Vaæno je dija-
gnosticirati retroperitonealno krvarenje (npr.
iz miπiÊa m. psoas majora) πto je Ëesta lokali-
zacija kod bolesnika s teπkom hemofilijom
kao moguÊ uzrok akutnih ili kroniËnih bu-
breænih promjena. Organizacija retroperito-
nealnog hematoma s posljediËnom fibrozom
moæe dovesti do hidronefroze odnosno zas-
toja prolaza urina iz bubrega putem mokra-
Êovoda do mokraÊnog mjehura (5, 6). Neko-
liko je teorija koje pokuπavaju objasniti spon-
tanu hematuriju bez morfoloπkih promjena
urinarnog trakta kod BSH-a. Jedna je teorija
reakcija glomerularnih kapilarnih klupka na
razliËite inzulte kao πto su trauma, alergija,
infekcija, lijekovi πto ukljuËuje i razliËite fak-
tore u lijeËenju hemofilije A ili B, toksini, ko-
ji zbog sniæene hemostatske sposobnosti bo-
lesnika mogu uzrokovati bijeg ili prodor eri-
trocita u urin, odnosno eritrocituriju (7).

OπteÊenje bubrega imunosnim mehaniz-
mom druga je teorija koja objaπnjava hema-
turiju. Primjena koncentrata faktora razliËite
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Uloga laboratorija u lijeËenju bolesnika s he-
mofilijom A i B iznimno je vaæna jer rezultati
koagulacijskih laboratorijskih pretraga u krvi
daju kljuËne informacije i neizostavan su dio
procesa lijeËenja. Laboratorijski nalazi imaju
presudnu ulogu u sljedeÊim kliniËkim situaci-
jama:
— postavljanje dijagnoze hemofilije ——  kada

uslijed simptoma krvarenja i/ili temeljem
obiteljske anamneze postoji kliniËka sum-
nja na ovu bolest

— odreivanje tipa bolesti (teπki, umjereni i
blagi oblik) ——  temeljem dobivene aktiv-
nosti faktora FVIII (hemofilija A) ili FIX
(hemofilija B)

— praÊenje uËinkovitosti terapije nakon pri-
mjene terapije — mjerenjem aktivnosti
FVIII / FIX nakon infuzije lijeka

— komplikacije krvarenja — za terapijsku
odluku nuæno je napraviti koagulacijske
laboratorijske nalaze

— redovni, kontrolni pregledi ——  ukljuËuju
mjerenje aktivnosti faktora, ispitivanje pri-
sutnosti i odreivanje titra inhibitora.

Uzimanje uzorka za
laboratorijske analize

Rezultati laboratorijskih analiza velikim dije-
lom ovise o tzv. predanalitiËkim Ëimbenicima
kao πto su naËin prikupljanja uzorka, identi-
fikacija uzorka i doprema uzorka u laborato-
rij u kojem se izvode analize.

Prvi je korak prije laboratorijske analize
uzimanje uzorka krvi, postupak koji mora
provoditi iskusno i izvjeæbano laboratorijsko
ili ambulantno/bolniËko osoblje. Za koagula-
cijska ispitivanja uzima se uzorak venske kr-
vi u epruvetu koja sadræi tekuÊi natrijev citrat
kao antikoagulant, tvar koja prijeËi zgruπava-
nje krvi u epruveti (epruveta s plavim Ëe-
pom). NajËeπÊe se krv uzima iz vena u po-
druËju antekubitalne jame, u zavoju lakta. Ti-
jekom tog postupka krv mora nesmetano

utjecati u epruvetu, a neposredno nakon
uzorkovanja nuæno je promijeπati krv s anti-
koagulantom laganim okretanjem epruvete.
U sluËaju oteæanog dotoka krvi u epruvetu ili
nedovoljnog mijeπanja krvi s antikoagulan-
tom moæe doÊi do nastanka ugruπka u epru-
veti i postupak se mora ponoviti. Takoer, u
sluËaju oteæanog dotoka krvi u epruvetu ili
presnaænog mijeπanja krvi moæe doÊi do he-
molize eritrocita u uzorku i potrebe za novim
uzorkovanjem jer takav uzorak nije prikladan
za koagulacijska laboratorijska ispitivanja. Za
osnovne koagulacijske pretrage kod bolesni-
ka s hemofilijom, a o kojima Êe biti rijeËi u
nastavku, obiËno je dovoljno uzeti jednu
epruvetu krvi od 5 mL. Najbolje je ako je oso-
ba prije uzimanja uzorka krvi nataπte, πto je
moguÊe osigurati kod redovnih obrada tj. do-
govorenih pregleda u ambulanti ili kad bo-
lesnik leæi na bolniËkome odjelu. Meutim, u
hitnim situacijama krvarenja, koje se dogaa-
ju u bilo koje doba dana i kada to nije mo-
guÊe osigurati, krv se svejedno mora uzeti za
hitna laboratorijska ispitivanja.

Nakon pravilno uzetog uzorka kljuËno je
uzorak ispravno obiljeæiti i u πto kraÊem ro-
ku (idealno unutar 1 sata) dostaviti u koagu-
lacijski laboratorij na sobnoj temperaturi.
Transport uz hlaenje ili na ledu nije prepo-
ruËen zbog moguÊe hladne aktivacije trom-
bocita ili koagulacijskog sustava. Ispravno
obiljeæen uzorak podrazumijeva jedinstvenu
oznaku uzorka (ime i prezime, datum roe-
nja, matiËni broj osiguranika i sl.), a u dana-
πnje vrijeme informatizacije u veÊini laborato-
rija to je crtiËni kod koji sadræava sve potreb-
ne podatke o bolesniku i uzorku.

Laboratorijske analize
Koagulacijska laboratorijska ispitivanja kod
bolesnika s hemofilijom ukljuËuju sljedeÊe
pretrage:
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je u genu za faktore (pribliæno 30% kod he-
mofilije A) koje dovode do blaæih oblika he-
mofilije, a koje se ovom metodom ne mogu
otkriti (dobije se normalan nalaz aktivnosti
faktora), pa se manjak faktora moæe dokaza-
ti samo primjenom kromogene metode. To je
razlog zbog kojeg specijalizirani koagulacijski
laboratoriji moraju imati moguÊnost izrade
obiju metoda kako se ne bi dogodilo da se
neki bolesnici s blagim oblikom bolesti ne
otkriju, πto moæe rezultirati teπkim posljedica-
ma krvarenja, primjerice pri operativnom za-
hvatu. Kromogena metoda se mora koristiti
kod pacijenata Ëiji je nalaz APTV-a i aktivnos-
ti FVIII koagulacijskom metodom uredan, a
koji imaju osobnu ili obiteljsku anamnezu
povezanu s krvarenjem.

Kromogena metoda koristi se sve viπe u
dijagnostici hemofilije i zbog velikog broja
novih lijekova s produljenim djelovanjem
(engl. extended half-life, EHL), kod kojih je
intervencijom u molekularnoj strukturi fakto-
ra FVIII / FIX postignuto dulje poluvrijeme
æivota u cirkulaciji nakon primjene lijeka, Ëi-
me je omoguÊena aplikacija lijeka u duæim
vremenskim intervalima. Danas je na svjet-
skom træiπtu dostupan velik broj novih pri-
pravaka i FVIII i FIX, a primjenjuju se i u Hr-
vatskoj. Kod primjene tih lijekova takoer su
uoËene razlike u rezultatima izmeu koagu-
lacijske i kromogene metode. OpÊi je stav da
je kromogena metoda bolja za praÊenje tera-
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— aktivirano parcijalno tromboplastinsko vri-
jeme (APTV)

— mjerenje aktivnosti FVIII i FIX
— dokazivanje prisutnosti inhibitora i odrei-

vanje titra inhibitora u krvi bolesnika..

Uz koagulacijske laboratorijske pretrage,
kod osoba s hemofilijom lijeËnik najËeπÊe
traæi i odreivanje kompletne krvne slike
(ukljuËuje broj eritrocita, hemoglobin, hema-
tokrit te broj trombocita i leukocita).

Samo nalaz kompletne krvne slike i even-
tualno APTV mogu se izraditi u manjim labo-
ratorijima, kao πto su laboratoriji u domovima
zdravlja i manjim bolnicama, a za ostale na-
vedene pretrage nuæna je analiza u specijali-
ziranim koagulacijskim laboratorijima kakvih
je manji broj u Hrvatskoj, najËeπÊe u veÊim
bolniËkim ustanovama. Jedan od takvih je ko-
agulacijski laboratorij KliniËkoga zavoda za
laboratorijsku dijagnostiku (KZLD) u KBC-u
Zagreb, koji je ujedno laboratorij Centra za
hemofiliju pri KBC-u Zagreb. U naπem labo-
ratoriju odreivanje APTV-a i aktivnosti FVIII
/ FIX dostupno je 24 sata za hitne situacije.

APTV je jednostavna koagulacijska pretra-
ga koja predstavlja tzv. metodu probira tj.
metodu za brzo otkrivanje uroenih i steËe-
nih poremeÊaja unutarnjeg puta zgruπavanja.
Nakon dodatka reagensa koji aktivira unutar-
nji put zgruπavanja u uzorak bolesnikove
plazme mjeri se vrijeme nastanka ugruπka.

Rezultat se izraæava u sekundama, a referent-
ni interval ovisi o laboratoriju tj. reagensu ko-
ji laboratorij koristi (u KZLD-u KBC-a Zagreb
referentni je interval iznosi 20 do 30 s). Bu-
duÊi da hemofilija predstavlja uroeni ma-
njak faktora zgruπavanja FVIII (hemofilija A)
i FIX (hemofilija B) koji sudjeluju u unutar-
njem putu zgruπavanja, APTV je kod osoba s
hemofilijom patoloπki produljen, iako norma-
lan nalaz APTV-a ne moæe iskljuËiti blagi
oblik bolesti. Samo temeljem patoloπkog na-
laza APTV-a nije moguÊe razluËiti o kojem se
poremeÊaju unutarnjeg puta zgruπavanja ra-
di, tj. nije moguÊe dijagnosticirati hemofiliju
A odnosno B.

Protrombinsko vrijeme (PV) takoer je
koagulacijska metoda probira kojom se otkri-
vaju poremeÊaji u unutarnjem putu zgruπava-
nja. Kako FVIII i FIX ne sudjeluju u unutar-
njem putu zgruπavanja, PV Êe kod bolesnika
s hemofilijom biti normalan (referentni inter-
val je >0,70 ili >70%).

Kako je hemofilija nasljedna bolest koju
karakterizira manjak koagulacijske aktivnosti
FVIII ili FIX (zbog uroene mutacije u geni-
ma za te faktore), za sigurno postavljanje di-
jagnoze hemofilije A i B nuæno je izmjeriti ak-
tivnosti FVIII / FIX. U tu svrhu postoje dvije
metode: koagulacijska metoda i kromogena
metoda. NajËeπÊe se koristi koagulacijska
metoda, koja predstavlja prilagoeni APTV i
temelji se na svojstvu razrijeene plazme bo-
lesnika da skrati tj. korigira APTV deficijent-
ne plazme, plazme koja ima potpuni nedo-
statak aktivnost FVIII / FIX, a vrijeme nastan-
ka ugruπka ovisno je samo o aktivnosti ispiti-
vanog faktora (FVIII / FIX) u uzorku plazme.
Referentni interval za aktivnost faktora je 0,50
do 1,50 kIU/L (50 do 150%), a dokaz hemo-
filije A je sniæena aktivnost FVIII, dokaz he-
mofilije B je sniæena aktivnost FIX. Dobivena
aktivnost faktora, osim za utvrivanje dijag-
noze, sluæi za odreivanje tipa tj. teæine bo-
lesti. Teπki oblik hemofilije definiran je aktiv-
noπÊu faktora FVIII / FIX <0,01 kIU/L (<1%),
umjereni oblik aktivnoπÊu FVIII / FIX izmeu
0,01 i 0,05 kIU/L (izmeu 1 i 5%), a blagi
oblik aktivnoπÊu FVIII / FIX >0,05 do 0,40
kIU/L (od 5 do 40%).

Koagulacijska metoda najËeπÊe se koristi
za mjerenje aktivnosti faktora i njezinom se
primjenom moæe otkriti veÊina bolesnika s
hemofilijom. Meutim, postoje rijetke mutaci-

Tablica 1 — TipiËni laboratorijski nalaz kod bolesnika s hemofilijom A i B

Pretraga Hemofilija A Hemofilija B

Eritrociti/hemoglobin/hematokrit normalan/sniæen* normalan/sniæen*
Broj trombocita normalan normalan
PV normalan normalan
APTV produljen produljen
FVIII aktivnost sniæena normalna
FIX aktivnost normalna sniæena

* Eritrociti/hemoglobin/
hematokrit — normalan ili
sniæen, ovisno o uËestalosti
i teæini krvarenja. Bolesnici
s teæim epizodama
krvarenja mogu imati
anemiju (sniæen broj
eritrocita, hemoglobina i
hematokrita).

pije ovim lijekovima, ali se zbog viπe cijene
manje koristi u laboratorijima. KonaËno, je-
dan novi lijek za hemofiliju A, emicizumab,
koji ima posebno prilagoenu strukturu koja
flimitira FVIII«, iskljuËivo se prati primjenom
kromogene metode, i to samo jednog tipa,
koja koristi reagense humanog podrijetla.

Razvoj inhibitora (protutijela) na faktor
koji bolesnik prima u nadomjesnoj terapiji
ozbiljna je komplikacija hemofilije koja zna-

Ëajno oteæava daljnje lijeËenje. »eπÊe se javlja
kod hemofilije A nego kod hemofilije B. In-
hibitori se u cirkulaciji veæu na FVIII / FIX iz
lijeka, onemoguÊuju njegovo djelovanje, jav-
ljaju se uËestalija krvarenja i bol povezana s
krvarenjem te lijeËnik mora primijeniti tzv.
zaobilaznu terapiju (engl. bypassing agents)
kojom se uspostavlja hemostaza zaobilazeÊi
FVIII  /FIX. Na pojavu inhibitora kod boles-
nika treba posumnjati uvijek kada terapija

m Djelatnice
koagulacijskog

laboratorija KBC-a
Zagreb ispred

analizatora na kojem se
svakodnevno odreuju

aktivnosti FVIII i FIX

i Izrada analize
odreivanja titra
inhibitora na FVIII ili FIX

koncentratom faktora ne djeluje, tj. ako se
usprkos infuziji odgovarajuÊe koliËine lijeka
pojavljuju uËestala krvarenja. Tada je nuæno
provesti ispitivanje na prisutnost inhibitora u
krvi bolesnika. Ta se pretraga obavlja takoer
i periodiËno, u sklopu redovne obrade boles-
nika.

Metoda za dokazivanje prisutnosti inhibi-
tora i odreivanje titra inhibitora u krvi je
Bethesda metoda ili Nijmegen prilagodba
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Dnevnik je æanr autobiografske knjiæevnosti
u kojem autor svakodnevno ili povremeno
biljeæi svoja zapaæanja i stanja. Voeni defini-
cijom dnevnika, bolesnici koji vode dnevnik
kuÊne terapije trebaju biljeæiti primjenu kuÊ-
ne terapije svakodnevno, dva ili tri puta tjed-
no, neki Ëak jednom tjedno ili jednom u de-
set dana ili/i samo prema potrebi, kada nas-
tupi krvarenje.

Kao πto znamo hemofilija je nasljedna bo-
lest nedostatka faktora VIII ili faktora IX, a li-
jeËi se vrlo uspjeπno intravenskom nadomjes-
nom terapijom nedostatnog faktora u krvi ili
primjenom modernih lijekova koji se primje-
njuju pod koæu i premoπÊuju nedostatni fak-
tor.

U Hrvatskoj je standard lijeËenja primjena
nedostatnog faktora u obliku kuÊne terapije
u kuÊnim uvjetima, na temelju odobrenja Hr-
vatskoga zavoda za zdravstveno osiguranje
(HZZO). Zahtjev za odobrenje kuÊne terapi-
je postavlja hematolog iz Centra za hemofili-
ju u kojem se oboljeli kontrolira. LijeËnik pri-
kuplja dokumentaciju i ispunjava posebne
formulare kako bi prikupio sve potrebno za
dobivanje odobrenja. Dokumentacija za taj
oblik lijeËenja priliËno je zahtjevna, a kada
pristigne u HZZO provjerava je struËno pov-
jerenstvo. Kako bi terapija bolesniku bila
odobrena, dokumentacija mora biti pravilno
ispunjena. Dio dokumentacije koju ispunjava
lijeËnik Ëine nalaz specijalista s godiπnje ili
polugodiπnje kontrole te formular u kojem li-
jeËnik precizno procjenjuje koliko je doza
potrebno za profilaksu, a koliko za moguÊe
lijeËenje krvarenja. Pri procjeni koliko Êe do-
za lijeka biti potrebno narednih godinu dana
vaænu ulogu ima i dokumentacija za koju je
odgovoran sam bolesnik, a to je dnevnik pro-
voenja kuÊne terapije. Nadalje, kod prvog
zahtjeva za povjerenstvo bolesnik treba doni-
jeti suglasnost ljekarne da joj veledrogerija is-

poruËi lijek, a pri svakom sljedeÊem (odnos-
no kod svake kontrole jednom godiπnje ili
jednom u πest mjeseci, ovisno o trajanju odo-
brenja za lijeËenje) mora donijeti potvrdu lje-
karne da je lijekove redovito preuzimao. Do-
kument bez kojeg povjerenstvo neÊe odobri-
ti lijeËenje kuÊnom terapijom je precizno is-
punjen dnevnik primjene kuÊne terapije koji
oboljeli vodi tijekom razdoblja u kojem pri-
mjenjuje kuÊnu terapiju. Svaki dokument ko-
ji Ëini zahtjev povjerenstvu vaæna je karika za
odobravanje kuÊne terapije i detaljno se pre-
gledava na godiπnjoj kontroli u Centru za he-
mofiliju i u povjerenstvu HZZO-a.

Danas u Hrvatskoj postoji jedan oblik
dnevnika koji sluæbeno prihvaÊa HZZO. Tis-
kan je u obliku knjiæice s rubrikama za upisi-
vanje informacija koje precizno odgovaraju
terapiji primijenjenoj tijekom razdoblja koje
je odobrila osiguravajuÊa kuÊa, HZZO.

Osim dnevnika u tiskanom obliku posto-
je i dnevnici u obliku aplikacija za mobilne
ureaje koji, uz prethodno upisane podatke
za pojedinog bolesnika, mogu odreivati tre-
nutaËnu koncentraciju faktora zgruπavanja
krvi, a imaju i opciju podsjetnika za primjenu
lijeka, program za kontrolu krvarenja i brojne
druge moguÊnosti koje se sukladno razvoju
tehnologije periodiËno dodaju.

Bit Êe prihvaÊen svaki oblik voenja dnev-
nika s rubrikama koje zadovoljavaju zahtjeve
lijeËnika koji procjenjuje koju Êe koliËinu lije-
ka traæiti odnosno s podatcima koje povje-
renstvo HZZO-a traæi za odobravanje traæene
koliËine lijeka. Ako bolesnik na godiπnju
kontrolu donese dnevnik voen u Excel ta-
blici, napisan u wordu ili sliËno, a pruæa po-
trebne informacije, on se moæe priloæiti traæe-
noj dokumentaciji. Svakako se preporuËuje
dnevnik voditi prema standardu. Centar za
hemofiliju i Druπtvo hemofiliËara Hrvatske

Hemo f i l i j a  •  G la s i l o  D ru π t va  hemo f i l i Ëa ra  H r va t s ke  •  Vo l umen  14 . ,  b ro j  1 . ,  2021 .38

Bethesda metode. Za razliku od drugih meto-
da, koje su automatizirane i brze, ona je du-
gotrajna, zahtijeva puno ruËnog rada i obuËe-
no osoblje trenirano za izradu. U prvom ko-
raku dokazuje se prisutnost inhibitora mijeπa-
njem uzorka bolesnikove plazme s normal-
nom plazmom, pri Ëemu nepotpuna korekci-
ja koagulacijske reakcije govori o prisutnom
inhibitoru koji inhibira faktor iz normalne
plazme. Ako se dokaæe prisutnost inhibitora,
potrebno je odrediti njihov titar koji se izraæa-
va u Bethesda jedinicama (kBU/L). Jedna
Bethesda jedinica definira se kao onaj titar in-
hibitora koji inhibira 50% FVIII/FIX u krvi.
Visokim titrom smatra se rezultat >5 kBU/L i
obiËno je povezan s brzom inaktivacijom fak-
tora iz apliciranog lijeka, dok se rezultat <5
kBU/L smatra niskim titrom i kod bolesnika
je moguÊe primijeniti visoke doze koncentra-
ta faktora.
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ToËna dijagnoza temeljem toËnih
koagulacijskih nalaza APTV-a te
aktivnosti faktora FVIII / FIX i
inhibitora na faktore kljuËni su za
pravilno i pravodobno lijeËenje
bolesnika s hemofilijom. U sluËaju
pogreπnog nalaza moglo bi doÊi do
primjene pogreπnog lijeka ili
pogreπne doze lijeka, πto kod
oboljelih moæe biti iznimno opasno.
Laboratorijska dijagnostika hemofilije
je sloæena, posebno zbog razvoja i
primjene velikog broja novih lijekova,
te se kao takva mora provoditi u
specijaliziranim koagulacijskim
laboratorijima opremljenim
potrebnom opremom i reagensima u
kojima radi struËno osoblje s velikim
radnim iskustvom. Takoer, s
obzirom na to da je za pravilan izbor
dijagnostiËkog testa nuæno
poznavanje lijeka koji bolesnik prima,
iznimno je vaæna i bliska suradnja
laboratorijskih struËnjaka s
lijeËnicima, hematolozima koji lijeËe
bolesnika s hemofilijom.
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mjenjuje u kuÊnim uvjetima, profilaktiËkom
dozom faktora zgruπavanja i dozom koju Êe
bolesnik primijeniti u sluËaju krvarenja. Dozu
za lijeËenje krvarenja bolesnik dogovara s li-
jeËnikom na godiπnjoj kontroli. Na istoj stra-
nici upisuju se sljedeÊi vaæni podaci: ime i
prezime lijeËnika, broj telefona, te broj tele-
fona koji je dostupan 24 sata kako bi se u
sluËaju hitnosti bolesnici imali kome obratiti
(Slika 2).

Stranice dnevnika koje je potrebno ispu-
njavati redovito na naËin da se upisuje primi-
jenjena terapija obvezno treba ispunjavati u
duplikatu. Stranice dnevnika veÊ su naprav-
ljene od indigo-papira odnosno papira koji
napisano kopira na iduÊu stranicu. Stoga je
vaæno uzeti dvije stranice dnevnika te ispod
njih podloæiti stranicu na kojoj su napisani
podaci o terapiji. Na taj naËin sprijeËit Êe se
kopiranje podataka na preostale stranice
dnevnika (Slika 3).

Svaka stranica dnevnika pri samom vrhu
ima oznaËenu rubriku za upisivanje mjeseca,
godine i imena i prezimena bolesnika. Stoga
je vaæno da se ti podaci upiπu Ëim se otvori
nova stranica dnevnika kako se poslije ne bi
na to zaboravilo jer originalna stranica dnev-
nika ide zajedno s dokumentacijom za pro-
duæenje kuÊne terapije na povjerenstvo
HZZO-a. Nadalje, na stranici dnevnika je i ru-
brika za upisivanje dana, a odnosi se na da-

tum u mjesecu kada je lijek primijenjen (Slika
4).

SljedeÊa rubrika je flBroj primijenjenih do-
za« i pod tom rubrikom podrazumijeva se
ljepljenje naljepnica sa boËica (Slika 5). Na
originalni list dnevnika lijepi se naljepnica s
boËice koja je na samom kraju etikete, a na
kontrolni list lijepi se kontrolna naljepnica
koja se nalazi pored nje. Gotovo svi koncen-
trati faktora koji se koriste za lijeËenje hemo-

do sada su uspjeπno opskrbljivali sve boles-
nike u Hrvatskoj standardnim dnevnicima.

Unaprjeenjem praÊenja primjene kuÊne
terapije poveÊava se kvaliteta lijeËenja. Su-
kladno potrebama tijekom godine, a koje se
vide u dnevniku kuÊne terapije, lijeËnik pro-
cjenjuje i razgovara s bolesnikom o tome je li
u tom razdoblju imao dovoljno lijeka ili je
potrebno korigirati zahtjev za kuÊno lijeËe-
nje. Kvaliteta lijeËenja moæe se poboljπati je-
dino preciznim uvidom u redovito davanje li-
jeka u kuÊnim uvjetima.

Kada se govori o kuÊnoj terapiji misli se
na primjenu koncentrata faktora zgruπavanja
intravenski ili primjenu lijeka za hemofiliju
koji se daje subkutana u kuÊnim uvjetima.
Primjena kuÊne terapije moæe biti u vidu pro-
filakse (primarne ili intermitentne) ili primje-
na terapije na zahtjev.

Primarna profilaksa znaËi primjenu terapi-
je redovito prema preporuci lijeËnika, a ovis-
no o trajanju djelovanja faktora/lijeka u krvi.
Vaæno je znati da je najbolja iskoristivost pri-
mjene lijeka u profilaktiËke svrhe kada se li-
jek primjenjuje ujutro i to na dan kada je ak-
tivnost najveÊa, npr. ponedjeljkom i Ëetvrt-
kom ujutro, odnosno poËetkom i sredinom
radnog tjedna, jer se za vikend oËekuje ma-
nje aktivnosti. Ako je osoba aktivnija viken-
dom, primjena faktora svakako treba biti npr.
u subotu ujutro i npr. u utorak ili srijedu. Re-
dovitim upisivanjem profilaktiËkih doza u

dnevnik kuÊne terapije najbolje se daje uvid
u pravilno lijeËenje i poboljπava kvaliteta æi-
vota osobe koja terapiju precizno primjenju-
je u kuÊnim uvjetima. Istraæivanja su pokaza-
la da se uvoenjem profilakse u lijeËenje —
s pretpostavkom da se profilaksa primjenjuje
prema preporuci lijeËnika — broj krvarenja
smanjio za 80 posto.

Intermitentna profilaksa odnosi se na pri-
mjenu dodatne doze terapije kako bi se spri-
jeËilo krvarenje prije neke teπke fiziËke aktiv-
nosti. To su iznimne situacije i takve se doze
lijeka moraju unaprijed dogovoriti s lijeËni-
kom na godiπnjoj kontroli. Vrlo je vaæno taj
oblik terapije zabiljeæiti u dnevnik kako bi pri
iduÊoj procjeni mjeseËne potrebe lijeËnik
mogao uvrstiti u izraËun i takve dodatne pro-
filaktiËke doze terapije.

Terapija na zahtjev podrazumijeva primje-
nu terapije u svrhu lijeËenja krvarenja nasta-
log bilo spontano ili nakon ozljede. Doza li-
jeka koja se primjenjuje za lijeËenje krvarenja
takoer se mora dogovoriti s lijeËnikom na
godiπnjoj kontroli. Kod lijeËenja krvarenja
trebalo bi dodatne doze terapije primjenjivati
dok krvarenje ne stane. ToËnije, za krvarenja
koja se Ëesto ponavljaju (npr. u zglob za ko-
ji se otprije zna da je riziËan za krvarenje) po-
trebno je primijeniti dodatne dvije doze tera-
pije, a ako krvarenje ne prestane potrebno je
konzultirati svojeg lijeËnika. Svaku primije-
njenu dozu mora se upisati u dnevnik kako
bi lijeËnik na iduÊoj godiπnjoj kontroli mogao
pravilno procijeniti potrebne koliËine lijeka
za narednu godinu. Precizna evidencija pri-
mijenjenih dodatnih doza za lijeËenje krvare-
nja lijeËniku Êe pomoÊi u procjeni objektivne
potrebe za dodatnim dozama lijeka.

Navedeni oblici primjene terapije, bilo da
se radi o subkutanoj ili intravenskoj primjeni,
najËeπÊi su oblici kuÊne terapije koje treba bi-
ljeæiti u dnevnik terapije.

Kako pravilno ispunjavati
dnevnik kuÊne terapije?

Na godiπnjoj kontroli svatko tko je na lije-
Ëenju hemofilije u programu kuÊne terapije
morao bi dobiti knjiæicu u koju Êe redovito
upisivati svoju primijenjenu terapiju.

Na prvoj stranici dnevnika s unutarnje
strane detaljno je opisano kako pravilno is-
punjavati dnevnik. Na suprotnoj strani nalazi
se stranica s najvaænijim podacima o lijeËenju
hemofilije: nazivom lijeka koji bolesnik pri-

k Slika 1 — Naslovna
stranica Dnevnika

lijeËenja hemofilije

o Slika 2 — Prve
stranice Dnevnika

o Slika 3 — Dvije
stranice Dnevnika
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filije u Hrvatskoj imaju navedene naljepnice.
Ipak, moæe se naÊi pokoji lijek koji ih nema,
pa je u tom sluËaju potrebno prepisati ime li-
jeka, dozu IU po boËici i broj boËica.

Rubrika u dnevniku pod slovom flP« ozna-
Ëava dozu lijeka primijenjenu profilaktiËki.
Kod svakog redovitog davanja lijeka potreb-
no je oznaËiti tu rubriku ili s flX« ili obiËnom
kvaËicom. Svakako je vaæno uz primijenjenu
redovitu dozu faktora upisati oznaku pod

tom rubrikom kako bi lijeËnik na kontroli
provjerio ima li bolesnik dovoljno doza lijeka
za profilaktiËku primjenu tijekom godine ili je
dozu potrebno poveÊati odnosno smanjiti
(Slika 4).

Na dnu stranice nalazi se rubrika flBiljeπ-
ke« u kojoj je preporuËljivo opisati kada i ka-
ko je nastalo krvarenje ili neπto drugo πto se
odnosi na primjenu lijeka. Naime, neπto πto
je postalo rutina brzo se zaboravlja, pa se
moæe dogoditi da na godiπnjoj kontroli boles-
nik zaboravi navesti neπto πto je bilo prije
npr. tri mjeseca. Ako je zapisano u biljeπku li-
jeËnik Êe na godiπnjoj kontroli pri analizi
dnevnika tu biljeπku vidjeti i prokomentirati s
bolesnikom.

Kada se pojavi krvarenje bolesnik je du-
æan upisati dozu lijeka koju je primijenio u
svrhu lijeËenja krvarenja. Upisat Êe dan u
mjesecu, zalijepiti naljepnice u rubriku flBroj
primijenjenih doza«, preskoËiti rubriku pod
slovom flP« te u rubriku flMjesto krvarenja«
upisati mjesto krvarenja (npr. lakat lijeve ru-
ke) i je li krvarenje nastalo spontano ili na-
kon traume. Novija izdanja dnevnika kuÊne
terapije imaju zasebne rubrike u koje je po-
trebno oznaËiti flS« za spontano krvarenje ili
flT« za traumatsko. Podatke kod primjene fak-
tora kada nastupi krvarenje vrlo je vaæno pre-
cizno upisati. Ti podaci govore lijeËniku
mnogo o preciznosti ordinirane terapije, a na
godiπnjoj kontroli, pri analizi dnevnika koji je

bolesnik vodio tijekom godine, lijeËnik uspo-
reuje ima li bolesnik dovoljno faktora za li-
jeËenje. Takoer, u sluËaju Ëestog krvarenja u
pojedini zglob potrebno je uvesti odreene
promjene u naËinu lijeËenja i moæda obaviti i
dodatnu dijagnostiku tog zgloba. Ako se
krvarenja javljaju nakon traume, a trauma je
izazvana npr. teπkim fiziËkim radom i moæe
se predvidjeti, moæe se u dogovoru s lijeËni-
kom uvesti dodatna doza faktora u smislu in-
termitentne profilakse.

Pravilno ispunjen dnevnik olakπava lijeË-
niku procjenu objektivnih potreba za primje-
nom faktora tijekom godine, bilo da treba
korigirati profilaktiËku dozu, promijeniti vri-
jeme primjene profilakse ili/i uvesti nove do-
ze lijeka radi lijeËenja krvarenja, a na temelju
dnevnika ima uvid i u broj doza primijenje-
nih kod lijeËenja krvarenja.

U lijeËenju razliËitih bolesti sve se viπe go-
vori o partnerskom odnosu izmeu lijeËnika,
tima koji se skrbi za bolesnika i samog boles-
nika. Kod oboljelih od hemofilije pronaen je
odliËan modalitet gdje sam bolesnik moæe bi-
ti Ëlan tima za lijeËenje. Svaki Ëlan tima u skr-
bi za bolesnika ima svoje obaveze koje mora
ispuniti kako bi lijeËenje direktno utjecalo na
poboljπanje æivota bolesnika. Osoba oboljela
od hemofilije duæna je voditi dnevnik i to
upravo prema preporukama navedenim u
ovom tekstu. Ona na taj naËin postaje ravno-
pravan Ëlan tima. Nema puno bolesti kod ko-
jih je bolesnik na ovako jednostavan naËin
ukljuËen u skrb. BuduÊi da je redovito i pre-
cizno voenje dnevnika polovica dokumenta-
cije koja se πalje HZZO-u radi nastavka lijeËe-
nja, mora se ispunjavati vrlo odgovorno i ta-
ko opravdati zahtjev za dobivanjem terapije.

k Slika 4 — Stranica
Dnevnika

k Slike 5 i 6 — Primjer
skidanja naljepnica

s boËice

o Slike 7 i 8 — Primjer
pravilno ispunjenog
Dnevnika
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Druπtvo hemofiliËara Hrvatske upravo je u fa-
zi realizacije projekta istraæivanja kvalitete æi-
vota odraslih osoba s hemofilijom u Hrvat-
skoj. Projekt se pod sluæbenim nazivom
flHEMOQoL — Kvaliteta æivota odraslih oso-
ba s hemofilijom u Hrvatskoj — Medicinski i
psihosocijalni aspekti« provodi u suradnji s
Institutom druπtvenih znanosti Ivo Pilar iz Za-
greba, a zamiπljen je u dvije faze. Prva faza
podrazumijeva pripremu i provedbu empirij-
skog istraæivanja kvalitete æivota odraslih oso-
ba s hemofilijom, a druga obradu i analizu
dobivenih rezultata te publikaciju u obliku
monografije.

Istraæivanje se provodi meu punoljetnim
Ëlanovima Druπtva hemofiliËara Hrvatske. Do
vremena pisanja ovog teksta prikupljeno je 97
ispravno popunjenih upitnika, odnosno oko
72% poslanih upitnika. VeÊ sada je jasno da
Êe istraæivanje donijeti puno zanimljivih re-
zultata i novih spoznaja koje Êe nam pomoÊi
pri planiranju veÊeg dijela naπih aktivnosti.
No njima se neÊemo baviti ovdje, priËekat Êe-
mo zavrπetak empirijske faze te u narednom
razdoblju obavijestiti o konkretnim nalazima.

U publikacijskom dijelu projekta inicijalno
su predviene dvije monografije, tj. jedan
tekst, publiciran na hrvatskom i na engles-
kom jeziku. Hrvatsku verziju teksta namijeni-
li smo svima nama Ëlanovima Druπtva hemo-
filiËara Hrvatske, naπim lijeËnicima, medicin-
skim sestrama, fizioterapeutima, psiholozima
i struËnjacima raznih drugih profila koji se u
radu susreÊu s osobama s hemofilijom. Publi-
kaciju æelimo dostaviti i svim medicinskim fa-
kultetima te sestrinskim uËiliπtima kako bi
nove generacije imale priliku joπ tijekom πko-
lovanja nauËiti puno viπe o specifiËnostima
hemofilije nego πto je sluËaj u ovom trenut-
ku. Vjerujemo da je ulaganje u buduÊnost u
tom smislu itekako vrijedno truda.

Englesku verziju monografije planiramo
podijeliti s naπom subraÊom iz svijeta te me-
unarodnom znanstvenom i struËnom zajed-
nicom, i to u sklopu konferencije Europsko-
ga konzorcija hemofilije koje Êemo biti do-
maÊini. Poznato vam je da smo uspjeli dobi-
ti domaÊinstvo tog najvaænijeg specijalizira-
nog dogaaja u Europi o hemofiliji, da se
konferencija trebala odræati u listopadu 2021.
u hotelu Westin u Zagrebu i da je zbog pan-
demije odgoena za listopad 2023. godine.
Nadamo se da Êe pandemija u tom trenutku
biti stvar proπlosti te da Êemo naπu publika-
ciju imati priliku podijeliti sudionicima konfe-
rencije na dobrobit osoba s hemofilijom i na
meunarodnoj razini.

Ovaj tekst zamiπljen je kao inicijalno pred-
stavljanje uzorka, odnosno donosi tek uvid u
osnovna sociodemografska i zdravstvena obi-
ljeæja ispitanika. Koristit Êe se iskljuËivo infe-
rencijalna statistika, odnosno prikaz postota-
ka odgovora na odreena pitanja, dakle bez
podrobnijih analiza i utvrivanja uzroËno-po-
sljediËnih veza izmeu razliËitih varijabli. Te-
meljita analiza tek Êe uslijediti i bit Êe publi-
cirana nakon njezina zavrπetka.

U prikazu osnovnih sociodemografskih
obiljeæja krenimo od dobi. Distribucija po do-
bi priliËno je ravnomjerna, tj. uglavnom prati
udio oboljelih opÊenito u toj dobnoj skupini.
Ipak, uoËljivo je da je najviπe ispitanika u do-
bi izmeu 21 i 30 godine æivota — njih 24%.
Pridodamo li im i ispitanike od 18 do 20 go-
dina oËito je da je Ëak treÊina ispitanika mla-
a od 30 godina, πto na neki naËin demanti-
ra tvrdnje koje se povremeno mogu Ëuti na
struËnim skupovima o svojevrsnoj pasivnosti
mladih generacija i nevoljkom sudjelovanju u
bilo kakvom radu matiËnih udruga.

Istraæivanje kvalitete æivota odraslih osoba
s hemofilijom u Hrvatskoj 2021.
Preliminarni prikaz osnovnih sociodemografskih i zdravstvenih obiljeæja

Doc. dr. sc.
Marko MARINIΔ
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Koliko imate godina, odnosno kojoj dobnoj
skupini pripadate? (%)

Do 20 godina 8,30
Od 21 do 30 godina 24,00
Od 31 do 40 godina 15,60
Od 41 do 50 godina 19,80
Od 51 do 60 godina 19,80
Od 61 do 70 godina 7,30
71 i viπe godina 5,20
Ukupno 100

VeÊina ispitanika navodi da æive u gradu,
a neπto manje od treÊine na selu. Bit Êe vrlo
zanimljivo naknadno usporediti kakve su raz-
like u kvaliteti æivota opÊenito (posebice u
kontekstu zdravlja) u razliËitim ambijentima,
ali i razliËitim podnebljima Hrvatske — o Ëe-
mu nam govori sljedeÊa tablica. VeÊina je is-
pitanika iz Zagreba i okolice, odnosno istiËu
Zagreb kao njima najbliæi grad. Najmanje je
ispitanika s rijeËkog podruËja — πto je oËeki-
vano jer ondje imamo daleko najmanji broj
Ëlanova.

Gdje trenutaËno æivite? (%)

Na selu 29,47
U predgrau 15,79
U gradu 54,74
Ukupno 100

Koji je veliki grad najbliæi
Vaπem mjestu stanovanja? (%)

Osijek 20,00
Rijeka 5,26
Split 21,05
Zagreb 53,68
Ukupno 100

U pogledu razine obrazovanja stojimo bo-
lje od prosjeka Hrvatske. Osoba s viπom ili
visokom πkolom ili magisterijem i doktora-
tom je oko 30%. Meutim, treba imati na
umu da je do sada, kako je navedeno, pristi-
glo oko 72% ispunjenih upitnika, odnosno da
28% ispitanika nije odgovorilo te ne moæemo
iskljuËiti moguÊnost da se taj postotak promi-
jeni.
Koji ste stupanj obrazovanja postigli? (%)

Bez πkole 1,04
Nezavrπena osnovna πkola 3,13
Zavrπena osnovna πkola 7,29
Trogodiπnja srednja πkola 13,54
»etverogodiπnja srednja πkola 44,79
Viπa πkola 6,25

Visoka πkola, magisterij, doktorat 23,96
Ukupno 100

Polovica je ispitanika zaposlena na razne
naËine, bilo u dræavnom ili privatnom sekto-
ru, samostalnom poduzetniπtvu ili poljopriv-
redi. UËenika i studenata je 11%, a 27% oso-
ba je u mirovini.

Radna aktivnost? (%)

Stalno zaposlen u javnom
ili dræavnom sektoru 13,54
Stalno zaposlen kod
privatnog poslodavca 27,08
Samozaposlen (obrtnik,
privatni poduzetnik) 8,33
Privremeno zaposlen 3,13
Poljoprivrednik 2,08
UËenik 3,13
Student 8,33
Umirovljenik 27,08
Nezaposlen 6,25
Ostalo 1,04
Ukupno 100

Statistika prethodnog pitanja pokazuje da
je tek oko 10% ispitanika nezaposleno ili pri-
vremeno zaposleno te da ih je joπ 11% u pro-
cesu izobrazbe, no pokazatelji razine osob-
nih mjeseËnih primanja pokazuju puno loπije
rezultate. Ukupno gledajuÊi, viπe od polovice
ispitanika ima primanja manja od 5000 kuna,
a πto je taj iznos niæi, problemi su veÊi. Stoga
je i to jedan od pokazatelja nuænosti eduka-
cije i profesionalnog usmjeravanja osoba s
hemofilijom kako bi, usprkos bolesti, mogle
raditi na bolje plaÊenim mjestima te ostvari-
vati adekvatnu razinu sredstava za æivot.
Koliki su Vaπi osobni mjeseËni prihodi? (%)

Nemam nikakvih stalnih prihoda 11,46
Do 1000 kuna 5,21
Od 1001 do 2000 kuna 12,50
Od 2001 do 3000 kuna 9,38
Od 3001 do 5000 kuna 18,75
Od 5001 do 7000 kuna 18,75
Od 7001 do 10.000 kuna 14,58
Viπe od 10.001 kuna 9,38
Ukupno 100

Gotovo polovica ispitanih odraslih osoba
s hemofilijom u Hrvatskoj nije u braku ili iz-
vanbraËnoj zajednici. Istraæivanje iz 2011. go-
dine pokazivalo je joπ veÊe postotke pa se Ëi-
ni da u tom smislu stojimo neπto bolje nego
tada, no i dalje je jako puno neoæenjenih/ne-

udanih. Naravno da ovdje treba imati na umu
i prethodno spomenutu Ëinjenicu da je oko
11% ispitanika joπ u procesu obrazovanja pa
je i oËekivano da (joπ) nisu u braku, no koli-
ko je stvarno problematiËna Ëinjenica velikog
udjela osoba s hemofilijom koje nisu u braku
pokuπat Êemo doznati u nekoj naknadnoj
analizi.

Kakvo je Vaπe braËno stanje? (%)

Neoæenjen i nemam djevojku 28,10
Neoæenjen, imam djevojku 13,50
IzvanbraËna zajednica 7,30
U braku sam 44,80
Rastavljen 6,30
Ukupno 100

Odgovori na sljedeÊe pitanje zapravo su
usklaeni s onima iz prethodnog, tj. neπto vi-
πe od polovice ispitanika nema djecu. Od
onih koji imaju djecu najËeπÊe se radi o jed-
nom djetetu, a zanimljivo je primijetiti i da
oko 5% ispitanika ima Ëetvero ili viπe djece.

Koliko imate djece? (%)

Nemam djece 53,68
Jedno 17,89
Dvoje 12,63
Troje 10,53
»etvero 3,16
Petero ili viπe 2,11
Ukupno 100

GovoreÊi o osnovnim obiljeæjima vezanim
uz zdravstveni status i samu hemofiliju, iz slje-
deÊe je tablice razvidno da je, kao πto je i
oËekivano, znatno viπe osoba s hemofilijom
A — neπto viπe od 80%. UËestalost hemofili-
je B u opÊoj populaciji daleko je manja pa
ovaj nalaz ne iznenauje.

Koju vrstu hemofilije imate? (%)

Hemofilija A 81,44
Hemofilija B 18,56
Ukupno 100

NajveÊi broj ispitanika ima potvrenu dija-
gnozu teπke hemofilije, odnosno najteæi stu-
panj bolesti s aktivnoπÊu faktora VIII/IX is-
pod 1%. I taj je nalaz oËekivan, makar je u
opÊoj populaciji distribucija teæine bolesti vje-
rojatno drukËija, odnosno pretpostavljamo da
ima puno viπe od 20% osoba s blagom hemo-
filijom koje ili nisu dijagnosticirane ili nema-
ju potrebu za kontinuiranom terapijom i ak-

tivnim lijeËenjem, a onda i Ëlanstvom u udru-
gama oboljelih.

Je li Vam poznato
koji stupanj hemofilije imate? (%)

Teπka hemofilija
(razina faktora ispod 1%) 61,05
Umjereni oblik
(razina faktora 1-5%) 12,63
Blagi oblik
(razina faktora iznad 5%) 20,00
Nije mi poznato 6,32
Ukupno 100

Jedna od najveÊih komplikacija lijeËenja
hemofilije jest razvoj inhibitora, odnosno svo-
jevrsne imunosti na osnovnu nadomjesnu te-
rapiju. Meu ispitanicima je 15% osoba s dija-
gnosticiranim inhibitorima, a neπto manje od
petine ispitanika ne zna svoj status inhibito-
ra.

Imate li inhibitore na faktor? (%)

Da 15,46
Ne 65,98
Ne znam 18,56
Ukupno 100

Viπe od tri Ëetvrtine ispitanika je na kuÊ-
noj terapiji, odnosno imaju na raspolaganju i
primjenjuju terapiju u vlastitom domu. Uvo-
enje kuÊne terapije prekretnica je u lijeËenju
hemofilije jer su prije toga osobe s hemofili-
jom za svako krvarenje morale po terapiju
odlaziti u velike bolniËke centre πto je pred-
stavljalo velik napor, ali i znaËajna kaπnjenja
u zaustavljanju veÊ zapoËetih krvarenja te ne-
moguÊnost prevencije novih krvarenja.

Jeste li na kuÊnoj terapiji? (%)

Da 76,29
Ne 23,71
Ukupno 100

Nadalje, viπe od dvije treÊine ispitanika na
profilaktiËkom su lijeËenju, odnosno preven-
tivno uzimaju lijek kako bi se sprijeËila nova
krvarenja i tako izbjegli veliki problemi koje
mogu donijeti veÊ zapoËeta krvarenja. Za raz-
liku od nekih bivπih vremena kada kuÊne te-
rapije i profilakse nije bilo, danaπnji oboljeli s
dobro doziranom profilaksom, adekvatnom
edukacijom te pridræavanjem reæima primje-
ne lijeka mogu æivjeti gotovo normalno i bez
veÊeg straha od krvarenja. Profilaksom se
uvelike izbjegavaju oπteÊenja zglobova, ali i
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preveniraju mnoga, ponekad i po æivot opas-
na krvarenja.

Jeste li moæda na profilaksi,
tj. dajete li si lijek preventivno

svakih nekoliko dana neovisno o tome
postoji li krvarenje ili ne? (%)

Da 68,42
Ne 31,58
Ukupno 100

Na kraju, a vezano uz prethodno spome-
nuti nedostatak kuÊne terapije, profilakse i
kvalitetnog lijeËenja u proπlosti, znaËajan broj
neadekvatno lijeËenih osoba s hemofilijom
razvio je veliki broj artropatija, odnosno ima-
ju velike probleme sa zglobovima. Opetova-
na krvarenja u zglobovima dovode do njiho-
va oπteÊenja, a onda i invaliditeta. Manje od
40% ispitanika nema neki oblik invaliditeta, a
svi preostali imaju. Gotovo treÊina ispitanika
ima invaliditet najviπeg stupnja, i premda ov-

dje ne radimo izraËune korelacija, zasigurno
se radi o flstarijim« osobama, odnosno osoba-
ma koje u djetinjstvu i mladosti nisu bile ade-
kvatno lijeËene.
Jeste li osoba s invaliditetom? Na koliko je
sluæbeno procijenjen stupanj Vaπe invalid-

nosti? (%)

Nemam invaliditet 38,95
Imam invaliditet, ali nije procijenjen 16,84
Do 40% 1,05
41-60% 3,16
61-70% 8,42
81-100% 31,58
Ukupno 100

S ovime bih zavrπio ovaj prikaz privreme-
nih rezultata istraæivanja, no, kao πto je reËe-
no, temeljita analiza svih dobivenih rezultata
tek slijedi. Sigurni smo da Êe nam donijeti
mnoπtvo zanimljivih i korisnih spoznaja.

PRIKLJU»ITE SE FACEBOOK GRUPI
DRU©TVA HEMOFILI»ARA HRVATSKE
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netiËkog ispitivanja kod svakog pacijenta. Bi-
lo je govora i o evaluaciji statusa zglobova,
πto je osobito vaæno kod starijih pacijenata
kod kojih zglobovi Ëesto imaju velika oπteÊe-
nja. Kraj prvoga dana Kampa obiljeæilo je vir-
tualno druæenje i pitanja koja su sudionici
postavljali izravno putem webinara ili na e-
mail adresu i na koja su govornici spremno
odgovarali.

Drugi dan zapoËeo je predavanjem svima
nam poznate medicinske sestre Centra za he-
mofiliju Josipe Belev o kvalitetnoj provedbi
kuÊne terapije te voenju dnevnika lijeËenja.
Magistra Belev objasnila je naËine provoe-
nja kuÊne terapije te razliku izmeu primjene
lijeka po potrebi i profilakse, kao i πto obo-
ljeli od hemofilije treba Ëiniti u sluËaju akut-
nog krvarenja kako bi posljedice bile πto ma-
nje. Joπ jednom je istaknuta vaænost pravil-
nog voenja dnevnika lijeËenja te je detaljno
pojaπnjeno kako to ispravno Ëiniti. Standard-
ni dnevnik je u papirnatom obliku, no danas
su na internetu dostupne razne verzije u obli-
ku aplikacija. Dobar su izbor i dnevnici u
programima tipa Word i Excel, no najvaænije
je da dnevnik sadræi sve informacije koje su
lijeËniku potrebne za precizno odreivanje
kuÊne terapije.

Slijedilo je predavanje socijalne radnice
Nikoline »oviÊ o pravima koja moæemo ost-
variti na temelju hemofilije i/ili invaliditeta.
Sudionicima je predstavljen priruËnik o ost-
varivanju prava osoba oboljelih od rijetkih
bolesti, uz naglasak da ne postoje ista prava
za sve oboljele od pojedine dijagnoze jer
simptomi i posljedice bolesti na cjelokupno
funkcioniranje i kvalitetu æivota mogu biti vr-
lo razliËiti. Spomenuta su i prava iz podruËja
socijalne skrbi, poput osobne invalidnine i
doplatka za pomoÊ i njegu, kao i prava iz
sustava zdravstvenog osiguranja. Pojaπnjeno
je i kako se moæe ostvariti pravo na znak
pristupaËnosti za vozilo oboljele osobe te niz
ostalih prava.

Nakon pitanja koja su sudionici postavili
govornicima predsjednik MariniÊ zatvorio je
Kamp. Za kraj je ponovno bilo predvieno
virtualno druæenje. Iako je Kamp ocijenjen
kao vrlo zanimljiv i koristan, svi su izrazili na-
du da Êe se sljedeÊi odræati na uobiËajeni,
flstari« naËin!

Meunarodni dan hemofilije
Kao πto svi veÊ dobro znamo, Meunarodni
dan hemofilije obiljeæava se 17. travnja. Naæa-
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14. Edukacijski kamp DHH-a
Edukacijski kamp Druπtva hemofiliËara Hr-
vatske obiËno se odræava potkraj kolovoza,
no zbog izvanredne situacije u zemlji uzroko-
vane pandemijom proπlogodiπnji je odræan
virtualno i to neπto kasnije nego inaËe, 2. i 3.
prosinca 2020. Usprkos novonastalim okol-
nostima, Kamp je kao i uvijek ponudio pre-
grπt zanimljivih i korisnih predavanja renomi-
ranih struËnih predavaËa.

Prvog dana predsjednik DHH-a Marko
MariniÊ sluæbeno je otvorio Kamp i pozdra-
vio prisutne, odnosno virtualno ukljuËene, te
predstavio govornike i teme njihovih preda-
vanja. Nakon toga, doktorica Jelena Matuzo-
viÊ govorila je o lijeËenju hemofilije iz pers-
pektive HZZO-a. Objasnila je koje se vrste li-
jekova nalaze na osnovnoj, odnosno dopun-
skoj listi lijekova Zavoda te kako funkcionira
sustav distribucije lijekova za kuÊnu terapiju,
odnosno opisala je proceduru od preporuke
bolniËkog specijalista do podizanja lijeka u
izabranoj ljekarni. Joπ jednom je pritom na-
glaπena vaænost ispravnog voenja dnevnika
terapije, koji je potrebno priloæiti uza svu os-
talu dokumentaciju prilikom predavanja zah-
tjeva za produæetak kuÊne terapije. Uz za-
nimljive statistiËke podatke o broju i dobi osi-
guranika na kuÊnoj terapiji, dr. MatuzoviÊ je
istaknula i kako Hrvatska ni najmanje ne za-
ostaje za razvijenijim zemljama u pogledu li-
jeËenja osoba s hemofilijom.

Profesor Ernest BiliÊ odræao je predavanje
o pedijatrijskoj skrbi za oboljele od hemofili-
je u doba korone. U uvodu podsjetio na ne-
ke Ëinjenice o bolesti COVID-19 te o virusu
koji tu bolest uzrokuje. U nastavku je naveo
da djeca koja obole od COVID-19 infekcije
uglavnom imaju blaæe respiratorne probleme
uz prolazni gubitak osjetila okusa i mirisa te
da u 99% sluËajeva prolaze kroz infekciju bez
posljedica. Vrlo rijetko moguÊi su problemi
uzrokovani pretjeranom upalnom reakcijom

organizma. Dodao je da prema preporukama
Svjetske federacije hemofilije (WFH) ne pos-
toji razlog za promjenu preporuËenog lijeËe-
nja zbog pandemije, da se ne treba bojati ne-
staπice lijekova za lijeËenje hemofilije te da je
moguÊnost prijenosa SARS-CoV-2 virusa pre-
ko lijekova za hemofiliju praktiËki nemogu-
Êa. Na kraju predavanja predstavljene su no-
vosti u lijeËenju hemofilije, odnosno novi lije-
kovi kao i tehnoloπka pomagala, poput plat-
formi i mobilnih aplikacija, koja mogu dodat-
no olakπati svakodnevni æivot oboljelih od
hemofilije.

Zadnje predavanje prvoga dana odræala je
docentica Ana Boban na temu novosti u ra-
du Centra za hemofiliju. Sudionici Kampa ta-
ko su doznali e-mail adrese i telefonske bro-
jeve na koje se mogu javiti ili uputiti bilo kak-
vo pitanje vezano za lijeËenje. Spomenute su
i naπe drage medicinske sestre, a istaknuto je
i da naπ Centar prepoznju u svijetu udruæenja
kao πto su EAHAD (udruæenje lijeËnika koji
se bave hemofilijom i sliËnim bolestima),
EHC (Europski konzorcij za hemofiliju) i
WFH (Svjetska federacija hemofilije). Docen-
tica Boban pojasnila je kako su uloge Centra
za hemofiliju dijagnosticiranje, lijeËenje, edu-
kacija i rehabilitacija, a cilj kojem se teæi
omoguÊiti svim oboljelima da vode aktivan
æivot bez krvarenja, πto se postiæe redovnom
primjenom lijekova, odnosno profilaksom. U
tom smislu naglasila je i vaænost farmakoki-

Aktivnosti u organizaciji
Druπtva hemofiliËara Hrvatske

Ivan PACLIK
prof.

o Jelena MatuzoviÊ,
dr. med.

o Prof. dr. sc.
Ernest BiliÊ, dr. med.

o Doc. dr. sc.
Ana Boban, dr. med.

o Josipa Belev,
magistrica sestrinstva

o Nikolina »oviÊ,
diplomirana socijalna
radnica
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lost, zbog globalne pandemije ni ove ga go-
dine nismo mogli obiljeæiti na uobiËajeni na-
Ëin — druæenjem oboljelih od hemofilije, Ëla-
nova njihovih obitelji te medicinskog osoblja
na nekoliko lokacija diljem Hrvatske.

Da taj dan ipak ne bi ostao zaboravljen,
fontane u Zagrebu i Splitu, kao i dvije loka-
cije u Rijeci bile su osvijetljene crvenom bo-
jom. Takoer, voditeljica Centra za hemofili-
ju za odrasle docentica Ana Boban i pred-
sjednik Druπtva hemofiliËara Hrvatske Marko
MariniÊ uputili su Ëestitku svim oboljelima od
hemofilije i ostalih poremeÊaja zgruπavanja
krvi, kao i njihovim obiteljima videoporukom
koju ste mogli vidjeti na naπoj mreænoj strani-
ci i na druπtvenim mreæama.

Osim toga, razni prilozi o Danu hemofili-
je te naπim aktivnostima objavljeni su u mno-
gim tiskanim medijima, emitirani putem ra-
diopostaja kao i gotovo svih domaÊih TV ku-
Êa. Prigodan tekst Ëak se mogao proËitati i na
teletekst stranicama Hrvatske radiotelevizije!

Kako bismo ipak svi skupa ostali poveza-
ni i informirani u ova teπka vremena, Druπt-
vo hemofiliËara Hrvatske organiziralo je 22.
travnja 2021. webinar Ëija je tema, naravno,
bila aktualna: Cijepljenje i hemofilija. Svrha
webinara bila je prenijeti sve bitne Ëinjenice
o toj temi, ali i omoguÊiti pratiteljima da pos-
tave pitanja koja ih zanimaju.

Govornici su bili docentica Boban, svima
nam poznati tajnik DHH-a i epidemiolog
Kruno Sokol te naπ Ëlan ©ime VuksanoviÊ.
Predsjednik DHH-a Marko MariniÊ otvorio je
webinar i poæelio dobrodoπlicu svim pratite-
ljima, nakon Ëega je Kruno Sokol detaljno
opisao trenutaËnu epidemioloπku situaciju s
bolesti COVID-19 i objasnio pojedinosti o ci-
jepljenju. Nakon njega, docentica Boban go-
vorila je o cijepljenju protiv COVID-19 u bo-
lesnika s hemofilijom. Na kraju je ©ime Vuk-
sanoviÊ opisao svoje iskustvo iz perspektive
osobe koja je tu bolest preboljela.

Nakon predavanja i prezentacija uslijedio
je dio u kojem su pratitelji mogli postaviti pi-
tanja. Bila je to prilika da naπi govornici s re-
levantnim podacima i znanjem razrijeπe neke
nedoumice koje su mnogi imali s obzirom na
to da smo putem medija i druπtvenih mreæa
svakodnevno flzatrpavani« informacijama o
bolesti COVID-19 koje i ne moraju biti toËne.
Nakon pitanja i odgovora, Marko MariniÊ
pozdravio je sve sudionike te izrazio nadu
kako Êemo se sljedeÊi put okupiti na flstaro-
normalni« naËin — na nekom druæenju uæivo!

k Doc. dr. sc.
Ana Boban, dr. med.

na fontanama

k Doc. dr. sc.
Marko MariniÊ
na fontanama

k Kruno Sokol,
dr. med.

k Doc. dr. sc.
Ana Boban, dr. med.

k ©ime VuksanoviÊ

Zbog globalne pandemije Europski konzorcij
hemofilije (EHC) bio je primoran otkazati go-
diπnju konferenciju koja se 2020. trebala odr-
æati u glavnom gradu Danske Kopenhagenu.
Kao i sva druga dogaanja koja organizira
EHC odræana je virtualno, a predvieno je da
Êe Kopenhagen biti domaÊin 2022. (nakon
Zagreba). No, poËetkom ove godine EHC je
donio odluku da se stvarna okupljanja u nji-
hovoj organizaciji neÊe odræavati ni tijekom
2021., stoga nam je kao domaÊinu bilo ponu-
eno da budemo virtualni sudomaÊin ili da se
konferencija u Zagrebu odræi tek 2023. Budu-
Êi da je od same prijave za domaÊinstvo glav-
na ideja bila ugostiti predstavnike ostalih ze-
malja u Hrvatskoj i predstaviti se u najboljem
svjetlu, Upravni odbor Druπtva hemofiliËara
Hrvatske odluËio je da Êemo za to priËekati
2023. godinu uz nadu da Êe tada sve opet
(konaËno) biti normalno.

Spomenuta konferencija EHC-a trajala je
od 5. do 9. listopada 2020., dakle ukupno pet
radnih dana, a sva predavanja poËinjala su u
kasnim popodnevnim satima. Generalna
skupπtina, kojoj su nazoËili samo predstavni-
ci druπtava Ëlanova, odræana je dan ranije,
kao i nekoliko radionica. U ponedjeljak 5. lis-
topada Declan Noone otvorio je konferenci-
ju, prvu otkad je postao predsjednik EHC-a.
Uslijedila je panel-rasprava o bolovima osoba
s hemofilijom, osobito onih starijih. Na kraju
prvoga dana odræan je prvi simpozij u orga-
nizaciji jednog od sponzora, a naglasak je bio
na problemima osoba koje boluju od von
Willebrandove bolesti.

Drugi dan ponudio je zanimljiva predava-
nja poput onoga o individualnom pristupu
pacijentu te odabiru terapije koja mu najviπe
odgovara. Posebno je istaknuto kako mladi
ne smiju prekidati ili preskakati profilaksu ia-
ko imaju osjeÊaj da je s njima sve u redu. Na-
kon toga bilo je govora o terapiji kod novo-

roenËadi i male djece, zatim o starenju i po-
remeÊajima zgruπavanja krvi. S obzirom na
velik napredak medicine oboljeli æive mnogo
dulje nego prije pedesetak godina πto je do-
nijelo i neke nove izazove.

TreÊega dana bilo je najviπe govora o bla-
æim oblicima hemofilije, von Willebrandovoj
bolesti i poremeÊajima zgruπavanja krvi kod
æena, a Ëetvrti dan zapoËeo je diskusijom o
novim terapijama koje su trenutaËno u razli-
Ëitim stadijima razvoja. Tako je bilo govora o
prednostima i nedostacima standardne plaz-
matske terapije, rekombinantnih lijekova te
novog naËina lijeËenja pacijenata s inhibitori-
ma. Prikazan je napredak do kojeg se doπlo
u razvoju lijekova s produæenim djelovanjem,
subkutanom umjesto intravenskom primje-
nom, a objaπnjeno je i na kojem je stupnju
razvoja genska terapija.

Posljednjeg dana raspravljalo se o vaænos-
ti informiranosti oboljelih, komunikaciji paci-
jenata i lijeËnika pri odluËivanju o terapiji.
Odræano je vrlo zanimljivo predavanje o dru-
πtvenim mreæama, njihovim prednostima i
koristi pri komuniciranju oboljelih od hemo-
filije te dobivanju relevantnih podataka.

Na kraju svakog dana bilo je organizirano
virtualno druæenje za sudionike, a nakon pre-
davanja bilo je predvieno vrijeme za pitanja
i odgovore. Nakon posljednjeg simpozija
predsjednik Noone zatvorio je Konferenciju
izrazivπi æelju da se πto prije svi naemo na
nekom skupu uæivo.

Potkraj lipnja 2021. odræana je joπ jedna
EHC-ova Leadership Conference, skup za
predsjednike i voditelje druπtava hemofiliËara
zemalja Ëlanica. I ona se zbog poznatih nam
razloga odvijala virtualno, a Druπtvo hemofi-
liËara Hrvatske predstavljali su predsjednik
Druπtva Marko MariniÊ i Ivan Paclik, Ëlan
Upravnog odbora. U tri dana trajanja, od 24.
do 26. lipnja, raspravljalo se o mnogim tema-

Konferencije EHC-a

Ivan PACLIK
prof.
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ma vaænim za osobe oboljele od hemofilije te
drugih poremeÊaja zgruπavanja krvi i skrbi o
njima, no za razliku od velike godiπnje kon-
ferencije broj sudionika bio je bitno manji i
naglasak je bio na interakciji.

PoËetak je bio rezerviran za svojevrsno
flrazbijanje leda«, aktivnost koju su organiza-
tori osmislili kako bi motivirali prisutne, pa
su zamolili sudionike da razmisle na koje bi
mjesto, bilo gdje na svijetu, putovali kad bi se
odmah ukinula sva ograniËenja zbog pande-
mije COVID-19. SljedeÊeg dana sudionici su
u sliËnoj aktivnosti trebali razmisliti o stvari-
ma vezanim za pandemiju koje bi πto bræe
æeljeli zaboraviti, ali i nekim navikama koje
bi moæda bilo dobro zadræati.

Zatim je odræano predavanje o razvoju te-
rapija za oboljele od poremeÊaja zgruπavanja
krvi nakon Ëega je uslijedila rasprava o bu-
duÊnosti udruga pacijenata, njihovoj zadaÊi
te naËinima na koje pacijent moæe pridonije-
ti njihovom uspjeπnijem funkcioniranju. Dru-
gog dana veÊinom se razgovaralo o tome ka-

ko se gotovo sve poËelo dogaati virtualno
te o psiholoπkim posljedicama takvih aktiv-
nosti s naglaskom na komunikaciju pacijena-
ta s lijeËnicima te pacijenata meusobno. Os-
vrnuli smo se i na moguÊe pozitivne i nega-
tivne strane pretjerane upotrebe interneta u
istraæivanju i traæenju rjeπenja za medicinske
probleme, a zakljuËak je bio da Google i in-
ternet opÊenito, iako su ponekad od velike
koristi, ipak ne mogu zamijeniti razgovor s li-
jeËnikom.

Posljednjeg dana naglasak je bio na inklu-
ziji svih pacijenata, edukaciji, dostupnosti no-
vih informacija, planiranju zajedniËkih aktiv-
nosti i svemu onome πto moæe unaprijediti
kvalitetu æivota oboljelih od hemofilije i osta-
lih poremeÊaja zgruπavanja krvi. Nakon kon-
struktivne debate sudionici su se pozdravili,
predsjednik EHC-a Declan Noone zatvorio je
Konferenciju, a svi zajedno izrazili smo nadu
da na sljedeÊoj o COVID-u i pandemiji viπe
neÊe biti govora!
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Pozdrav ekipa.
Zovem se Elvis i roen sam u Tuzli davne

1982. godine. Naæalost s hemofilijom A, teπki
oblik, a naknadno sam razvio inhibitore te
kao i veÊina nas flstarijih« bio sam zaraæen i
hepatitisom C.

Iako danas hemofiliËari æive relativno do-
bro, nije oduvijek tako bilo. Najteæi period
svakako je onaj od 1991. do 1995. godine: li-
jeËenje krioprecipitatom plus nesretni rat, no-

Êi nespavanja, agonija bola i πto sve ne. Dos-
ta kasnije, poËetkom kuÊne terapije, mislio
sam da Êu napokon i ja proæivjeti koju godi-
nu bez bola, ali ne lezi vraæe — dooπe inhi-
bitori. I tako sam od 2009. do 2019. lijeËen
faktiËki ledom (u Bosni i Hercegovini paci-
jenti s inhibitorima nemaju adekvatnu terapi-
ju), a sad zamislite da nemate faktora: svako-
dnevna krvarenja, bolovi, nedostatak socijali-
zacije, druπtvenog æivota, a o nekoj karijeri
ne moæeπ ni sanjati.

Ipak u tim teπkim vremenima (koja joπ ni-
su iza mene, no nadam se da Êe uskoro biti)
najveÊi oslonac bila je moja porodica, i zato
Êu vam ispriËati priËu koja objedinjuje hemo-
filiju i brak.

Ja nju kad sam vidio, odmah sam znao da
je to to. Plavuπica prekrasnog osmijeha, pris-
tojno obuËena za razliku od tadaπnje mode,
na nozi nanoænica (za nas muπke — neπto
kao narukvica, samo na nozi) uokvirila je pre-
krasno stopalo s briæljivo lakiranim noktima.
Nema dalje.

ZnaËi ja sam znao, samo je falio joπ jedan
mali detalj — trebalo je da zna i ona.

Pazi koji sam ja sreÊkoviÊ! Bila je medicin-
ski tehniËar i mislila je da zna i ona.

Par stranica iz interne i to je to. Ali nije
znala da isplaniraπ novogodiπnju noÊ s prija-
teljima a ostaneπ kod kuÊe kako bi mi mije-
njala led, nije znala da koliko god ti se spa-
va ne moæeπ zaspati kad se netko pored tebe
cijelu noÊ okreÊe i pokuπava namjestiti zglob
koji boli, nije znala da Êe zadnje dane trud-
noÊe provesti sama jer eto baπ tad sam dobio
gastro krvarenje u jednjak i dok se jedan æi-
vot raao, moj je bio na rubu da nestane, a
kad je rodila mahali smo jedno drugom i ru-
kama pravili srca, ja s hematologije a ona s
ginekologije. Jer ja sam vam takav sreÊkoviÊ
da 1 od 10.000 prvo imam hemofiliju, pa da
onda od 10 koji je imaju budem u ona dva

Hemofilija i brak — osobno iskustvo

Elvis IMAMOVIΔ
Tuzla,

Bosna i Hercegovina
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πto imaju inhibitore, a gratis je πto sam roen
u Bosni gdje takve lijeËe malo bolje nego πto
je to Rasputin radio u 19. stoljeÊu. Nije znala,
a kaæe i da jest, opet bi.

E to vam je dragi moji ljubav.
Sada imamo djevojËicu koja je centar na-

πeg svijeta i koja onako kad me baπ pritisne,
tri dana nespavanja, bolovi, ono kad piπkim
u flaπu jer pored svog stida ne mogu stati na
tu nogu jer uæasno boli, doe i kaæe, babi ne-
moj da si tuæan, skontaj sebi da ako ne bi bi-
lo hemofilije ti sigurno ne bi bio isti Ëovjek,
a ovakav si baπ savrπen.

©to za mene znaËi hemofilija? Nekima je to nepoznata a nekima kao me-
ni i viπe nego dobro poznata rijeË. Hemofilija je neπto πto je meni odu-
zelo pravo da kaæem flvidjet Êeπ ti kad tebi moj otac doe«. Pitate se zaπ-
to to nisam mogla reÊi? Pa zato πto je u to vrijeme moj otac imao krva-
renje. Naravno, krvarenje bi kad-tad popustilo, ali to je ostavljalo poslje-
dice i na mene i na moju majku i na mog oca. Da se razumijemo, ja se
ne æalim, hemofilija je dio mog æivota. Ali ponekad se zapitam zaπto baπ
mom ocu, na svijetu postoji 7,43 milijarde ljudi, a to zadesi baπ mog oca.

Ponekad je zanimljivo igrati se medicinske sestre, ali veÊinom krva-
renja mog oca zavrπe tugom. Ne mogu reÊi da mi to nekad nije naæalost
posluæilo, na primjer kad se drugarica æeli igrati sa mnom, ali meni nije
do toga pa se izvuËem i kaæem joj flIzvini, ja bih se igrala s tobom, ali
otac mi ima krvarenje pa mu moram donositi led i pomagati mu«. Moj
æivot bi bio lakπi, kada malo bolje razmislim sve bi bilo lakπe, kad bi mi
otac dobio Hemlibru (Hemlibra je lijek koji spreËava krvarenja mom
ocu). Nekako Ëitavo vrijeme priËam samo o njemu iako on nije jedini he-
mofiliËar ali πta Êu ja. Æelim samo naglasiti da ovaj tekst nije planiran,
ovaj tekst je iz ♥

Una ImamoviÊ, 10 godina



Opet sam se sinoÊ zaljubio u te
U te iste oËi u taj isti stas
Pa zbog tebe opet berem ruæe æute
Da ti ih donesem vjerno kao pas

Opet sam se sinoÊ tebe nauæivo
Ko pijanac vina preko svake mjere
Pa sad opet blistam nestalo je sivo
NesreÊu mi s lica tvoja ljubav pere

Da bar mogu ostat na ovome putu
Da izdræi narav barem ovo ljeto
Kaæe zbogom krËmi i bludnome kutu
U srcu bi mome bilo kao sveto

Predugo je ljeto za nemirne duπe
Ubrzo Êu sreÊu objesit o gredu
U snovima mojim nadanja se ruπe
Pred vratima pakla prvi sam u redu

Vlado TanËik

Opet
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Dragi naπi maleni i
oni malo veÊi Ëitatelji!

Ove stranice rezervirane su samo za vas. Ovdje
objavljujemo vaπe radove pa vas pozivamo i
ohrabrujemo da nam ih πaljete. Moæete nam poslati
primjerice neku pjesmu koju ste napisali svojoj simpatiji
iz razreda, uËiteljici, mami, tati, baki, djedu, svom
gradu, proljeÊu, biciklu ili bilo kome/Ëemu drugome.
Moæete nam slati svoje likovne radove, koji mogu, ali
i ne moraju biti tematski vezani uz hemofiliju. Moæete
crtati i slikati sve πto vam je drago i u vaπim oËima
lijepo. Neke od tih radova objavit Êemo na ovim
stranicama. Stoga vas joπ jedanput pozivamo da
slobodno πaljete sve πto mislite da moæe uljepπati ovaj
naπ Ëasopis, a mi Êemo vam biti jako zahvalni, baπ kao
πto smo zahvalni i onima koji su poslali svoje radove
za ovaj broj.

Hvala!

Pozdraaaaaaaaaaaaaaav!!!

DjeËji kutak

Radove πaljite
na e-mail adresu:
info@dhh.hr

ili poπtanskim putem
na adresu:
Druπtvo hemofiliËara
Hrvatske
Uredniπtvo Ëasopisa
Hemofilija
KiπpatiÊeva 12
10000 Zagreb

1
Lana RomiÊ (9)
Æupanja

2, 3, 4, 5, 6
Antonio MikuliÊ (11)
Osijek

7, 8, 9
Nikola LukiÊ (8)
Sikirevci

10
Dominik VuËiËeviÊ (7)
Zagreb

11
Niko Mikulandra (10)
Dubrovnik

12, 13
Marko Baksa (9)
Zagreb

14
Gloria MikuliÊ (10)
Osijek

1
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4

6

7 8 9

10

11 12

13 145
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U travnju ove godine ostali smo bez dva
naπa subrata po hemofiliji — Ivana Posavca
iz Koprivnice i Æeljka RastiÊa iz Zagreba.

I Ivan i Æeljko bili su dugogodiπnji
Ëlanovi Druπtva hemofiliËara Hrvatske i rado
su se odazivali svim naπim aktivnostima. Bili
su iznimno dragi i dobri ljudi te bismo
zasigurno svi mi koji smo ih poznavali
mogli ispriËati puno lijepih anegdota iz
naπih zajedniËkih trenutaka. No anegdotama
nije mjesto u ovakvom tekstu, njih Êe se
prepriËavati uæivo, ovdje nam ne preostaje
niπta drugo nego reÊi — Bila nam je Ëast
poznavati ih!

Premda nije bio osoba oboljela od
hemofilije, von Willebrandove bolesti ili
nekog drugog poremeÊaja zgruπavanja krvi,
Zvonko ©alek bio je naπ dragi Ëlan i uvijek
vjeran i pouzdan suradnik volonter.
Pomagao nam je kad god je trebalo, ali i
pomoÊ nudio Ëak i kada je nismo traæili.
Mogli bismo nabrajati brojne njegove
kvalitete, no opet bismo sigurno neπto
izostavili. Stoga Êemo jednostavno reÊi —
Bio je velik Ëovjek i gospodin!

PoËivali u miru!
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In memoriam

Ivan
POSAVEC

1969.—2021.

Zvonko
©ALEK

1954.—2020.

Æeljko
RASTIΔ

1961.—2021.

DONATORI I SPONZORI




