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Det har ar en bok till dig som har hemofili, blodarsjuka, eller
har nadgon i familjen, bland vannerna eller pd annat satt star nara
nagon med blédarsjuka.

Den handlar om vad blédarsjuka ar och om vad som kan vara
bra att veta, bade i vardagen och i sarskilda situationer. Blir du
nyfiken pa att ta reda pa annu mer finns det manga som ar
duktiga pa olika aspekter av blodarsjuka, som personalen pa
hemofilimottagningarna, forbundet blddarsjuka i Sverige (FBIS)
och medlemmar i deras olika avdelningar, som du kan kontakta.

Orden i fetstil finns forklarade i ordlistan langst bak.

Innehallet &r granskat av svenska lakare, sjukskoterskor och Forbundet Blodarsjuka i Sverige (FBIS).
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Vad ar hemofili?

él

Blodarsjuka ar en blédningsrubbning som gor att blodet har svart att levra sig,
koagulera. Hemofili ar en av de vanligaste formerna av blédarsjuka. De flesta
som far hemofili ar pojkar, men aven flickor kan ha hemofili.

Eftersom blodet levrar sig ldngsamt vid blddarsjuka sa bléder man under langre
tid vid skador och vid medicinska ingrepp som operationer, vaccineringar eller
tandbehandlingar. Ibland kan blédningar satta igang till synes av sig sjalva, det vill
saga spontant.

En myt om hemofili
"Hemofili gér att du bléder snabbare.”

Hemofili innebar inte att du bléder snabbare. Hemofili paverkar bara hur lang tid
det tar for blodet att levra sig. Du kan bléda under ldngre tid, men inte snabbare.



Normal koagulation vid blédning

Nar en person bloder, ar ett av kroppens satt att fa stopp pa blodningen att flera
proteiner, koagulationsfaktorer i blodet samverkar for att fa blodet att levra sig.
Koagulationsfaktorerna betecknas med romerska siffror.

Nar man borjar bléda pa grund av en skada eller av andra orsaker hander det har:

Blodkarlet drar ihop sig
vid skadan for att minska
blodflodet.

skadad kéirlvéigg
W L

.~

-

. réda blodkroppar

trombocyter
B . AR

trbmbocyt-
plugg

. 7

fibrinnit

Sma celler, trombocyter (vita
pa bilden) faster vid varandra
och bildar pa sa satt en plugg,
en sa kallad trombocytplugg,
over skadan.

Nasta steg ar att koagulations-
faktorerna samverkar

i en reaktionskedja,
koagulationskaskaden

sa att blodet levrar sig vid
skadan. Det bildas ett starkt
och stabilt nat av fibrintradar
i trombocytpluggen och
skadan tapps till s att
blédningen stoppas.

Vad hander med koagulationen nar man har hemofili?

Hemofili innebar att man har for lite av
nagon av koagulationsfaktorerna,
eller saknar den helt. Vanligen ar det
faktor VIII (8) som man har for lite

av. Bristen gor att reaktionskedjan i
koagulationskaskaden avbryts innan
blodet har levrat sig och blddningar kan
ibland fortsatta tills man far behandling.
Jamfér med dominobrickor - om en
bricka inte kan valta nasta, avstannar
handelseforloppet.

Normal koagulation

Koagulationen sker pd ytan av aktiverade
trombocyter eller pd skadade celler i blodkdirls-
vdggen. Foljden blir att blodet levrar sig, skadan
tdpps till och blédningen stoppas. Kroppen har
system som gdr att blodet bara levrar sig ddr
det behovs, det vill sdga vid skadan.

Vid blédarsjuka

Vid hemofili, ndr det finns for lite av faktor VIII (8)
eller faktor IX (9) avbryts koagulationskaskaden och
blodet levrar sig inte tillréickligt. Blédningar kan da
fortsditta tills man far behandling.



Forekomst

[ Sverige finns cirka 1 000 personer med hemofili enligt SBU - statens beredning
for medicinsk utvardering. I hela varlden har ungefar 400 000 personer blivit
diagnostiserade med hemofili enligt World Federation of Haemophilia. Langt

ifrdn alla har tillgang till effektiv behandling. Pa manga platser i varlden ar varden
fortfarande bristfallig med liten tillgang till behandling med faktorkoncentrat,
monoklonal antikropp eller by-passing agent. Personer med blédarsjuka i
dessa omraden riskerar att fd smartsamma blédningar som, om de inte behandlas,
kan resultera i bestdende ledskada och for en del kortare livslangd.

Typer av hemofili

Det finns tva typer av hemofili:

« Hemofili A, faktor VIII (8)-brist
« Hemofili B, faktor IX (9)-brist

Hemofili A ar vanligast, 80% av personerna med hemofili har denna form.
Hemofili B, 20% av personerna med hemofili har denna form.

Svarighetsgrader

Svarighetsgraden av hemofili beror pa hur mycket faktor VIII (8) eller faktor IX (9)
som finns i blodet. Ju mindre mangd koagulationsfaktor, desto svarare hemofili.
Hemofili kan vara svar, medelsvar (moderat) eller mild.

-+ Svar form <1% koagulationsfaktor
Moderat form 1-5% koagulationsfaktor
+ Mild form 5-ca 40% koagulationsfaktor




Historia

Idag ar livslangden hos blodarsjuka i Sverige i stort sett lika lang som for

vilken annan person som helst. Sverige ar ett av de lander i varlden som har
kommit langst nar det galler vard och behandling av blédarsjuka. Tack vare
faktorkoncentrat, bispecifik faktor-riktad antikropp och numera dven by-passing
agent kan de flesta personer med blédarsjuka halla sjukdomen i schack ungefar
som en person med diabetes haller sin blodsockerhalt pa en bra niva med hjalp av
insulin. Faktorkoncentraten anvands bade nar blédningar redan har satt igang och
i forebyggande syfte.
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Symtom

Blodarsjuka upptacks ofta genom blamarken nar barnet borjar krypa.

Blodningar

Blodningar kan uppsta var som helst i kroppen och kan vara bade yttre (ytliga
bldmarken) och inre (i organ). En bloédning kan uppsta till synes utan orsak eller
efter slag och stétar. Den kan ocksa komma efter dveranstrangning eller i samband
med trauma och kirurgiska ingrepp.

Muskel- och ledblédningar ar vanliga. Den har typen av blédningar kan vara
mycket smartsamma och om de inte behandlas kan de efterhand ge bestaende
forandringar i ledkapsel, ledbrosk och ben. Aven muskulaturen kan férsvagas.

Blodningar kan ibland vara stressande och skrdmmande. Att vara val férberedd
och veta hur du ska hantera situationen kan hjalpa dig att behalla lugnet. For att fa
kontroll pa en allvarlig blédning bor du veta hur du ska behandla den. Tillsammans
med hemofilimottagningen lagger man upp en behandlingsplan i férvag.

Kontakta alltid din hemofilimottagning vid blédningar.
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Hur vet jag att det bloder?

Innan du kan behandla en blédning maste du lara dig hur en blédning kanns och
ser ut. Blédningar kan uppkomma bade inuti kroppen och vara ytliga. Ibland ar det
svart att veta om det ar en blédning eller inte. Om det galler barn, kan de vara for
unga for att kunna beskriva hur de kanner sig.

Var uppmarksam pa tecken pa att en blédning ar pa gang.

Tecken pé blodning kan vara svaghet i arm eller ben, svullnad, stickande kansla
eller smarta. Man kan ocksa ha svarigheter att réra en led som tidigare varit lattare
att rora. Nedan ser du fler tecken pa blodning i olika delar av kroppen och vad du
bor se upp med.

Hur du kdnner igen en blédning: exempel pa tecken och symtom

Led Muskel
Stickande kdnsla i leden + Smarta eller vark i muskeln
Ovilja att rora pa leden - Halta
Begransad rorlighet + Ovilja att anvanda den drabbade
Svullnad kroppsdelen som till exempel att

inte kunna satta ner halen i marken
nar du star stilla eller gar

Begransad rorlighet
Svullnad
Varm hud vid blédningsstallet

Svar eller ilande smarta (tecken pa
tryck pa nerver)

Domningar eller stickningar

Smarta (som okar i intensitet om
blddningen inte behandlas)

Varm hud dver leden

Vid olycksfall

I samband med olycksfall kan blédningar i huvud och mage uppsta dven om
det ar ovanligt. Tecken pa blédning i huvudet kan vara huvudvark som inte gar
over, krakningar, svart att vakna. Blodningar i magen kan ge blodiga eller svarta
krakningar (ibland kaffesumpsliknande) och réd eller svart avféring (ibland
tjarliknande).

Detta ar allvarliga tecken och symtom som kraver omedelbar sjukvard.
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Diagnos och kontroller

Om lakaren misstanker att hemofili ligger bakom symtomen hos en person
som soker vard for exempelvis blédningar eller blamarken tas blodprover for att
mata halten av faktor VIII (8) eller faktor IX (9) i blodet. Darefter startar ytterligare
utredning for att kunna stalla diagnosen hemofili. Dessa utredningar gors
vanligtvis pa en hemofilimottagning.

Trots att diagnosen hemofili stalls sa kan manga foraldrar anda kanna att det kan
vara bra att komma till klarhet om orsaken till barnets blédningar och bldmarken.
Kanske har man kant oro for att barnet drabbats av nagon annan allvarlig sjukdom
eller upplevt att de som fordldrar blivit misstankta fér barnmisshandel.

Vid de svarare formerna upptacks sjukdomen under de forsta levnadsaren pa
grund av blamarken, blédningar fran mun eller nasslemhinna eller blédningar

i leder och muskler nar barnet borjar krypa och ga. Det ar ovanligt, men ibland
upptacks hemofili redan vid fodseln pa grund av blédningar efter anvandning av
sugklocka eller skalpelektrod under forlossningen. I manga fall vet man redan att
kvinnan ar barare av sjukdomen och diagnosen stalls da i samband med barnets
fodsel. Se arftlighet sidan 18.

Vid de mildaste formerna far man oftast sin diagnos senare i livet. Ibland efter att
ha genomgatt ett kirurgiskt ingrepp eller i samband med att man dragit ut en tand.
Mild form innebar inte att sjukdomsférloppet behdver vara milt, blédningar kan bli
besvarliga aven vid en latt skada eller operation om man inte far behandling.

Hur ofta man blir kallad till kontroller beror pa svarighetsgrad av hemofili.
Personer med hemofili kallas pa regelbunden bas for kontroller under aret.
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Varfér uppstar hemofili?
- mutationer och arftlighet

Mutationer

Arvsanlagen, generna, innehdller information om hur proteinerna i kroppen ar
uppbyggda. En férandring, mutation, i en gen leder till att proteinet som genen
har information for att bilda antingen inte bildas alls eller blir felaktigt och inte
fungerar som det ska.

Hemofili A orsakas av en mutation i genen for faktor VIII (8) och vid hemofili B
finns mutationen i genen for faktor IX (9).

Mutationen som ger hemofili kan vara arftlig och nedarvd via foraldrar som har
blodarsjuka eller bar pa anlaget for blédarsjuka. Det hander ockséa att mutationen
inte finns i familjen sedan tidigare, utan uppkommer for forsta gangen. Sa ar det
for ungefar halften av de som insjuknar i hemofili.

Arftlighet

[ stort sett alla celler i kroppen
innehaller kromosomer, l&nga kedjor hemetl T@

av DNA och det ar har som generna

finns. Kromosomerna ar ordnade

1
Kvinnlig Frisk
parvis och varje par innehaller barare ror
en kromosom fran mamman och
en fran pappan. Unda?taggt ar @ @
konskromosomerna dar kvinnor har
Pojke med Frisk Frisk Kvinnlig

tva X-kromosomer och man har en hemofili bror syster  barare
X- och en Y-kromosom.

Generna for faktor VIII (8) och faktor IX (9) finns pa X-kromosomen. Eftersom man
bara har en X-kromosom far de alltid hemofili vid en mutation i faktor VIII (8)- eller
faktor IX (9)-genen. Detta ar forklaringen till att huvuddelen av de som har hemofili
ar man. Kvinnor som far mutationen blir barare av sjukdomsgenen, utan att

de behover ha sa mycket symtom. En man med hemofili kan fora sjukdomsgenen
vidare till sin dotter, som da blir barare, och via henne till sin dotterson.
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Behandling

Hemofili kan bl.a. behandlas genom att tillféra blodet den koagulationsfaktor som
personen har for lite av. Det kallas faktorkoncentrat och tas med hjalp av sprutor
eller injektion. Behandlingen gor att blodet kan levra sig och verkar férebyggande mot
blodningar eller att blédningen hejdas. Behandling kan aven ske med monoklonal
antikroppsbehandling eller med en by-passing agent som fungerar bade pa
hemofili A & B nar patienten har utvecklat antikroppar mot sin behandling. Med
forebyggande behandling vill man héja nivan av faktor VIII (8 ) eller faktor IX (9) i blodet
for att forhindra blédning. Man kan saga att behandlingen gér om en till exempel svar
hemofili till en mildare form. Malet med behandlingen &r att forebygga och forhindra
bloédningar, rorelseinskrankningar och andra komplikationer av sjukdomen.

Det sker standigt forskning for att forbattra hemofilibehandlingen. Fran anvandandet
av plasmaprodukter till de senare framstallda rekombinanta faktorprodukterna,
med olika behandlingsintervaller.

Férebyggande behandling - profylax

Den som har svar hemofili behandlas vanligen férebyggande, profylaktiskt, med
faktorkoncentrat. Doserna, det vill saga hur mycket lakemedel man tar och hur ofta,
beror pa svarighetsgrad av hemofili, personens livsmonster, pa vad proverna visar
om nivaerna av faktor VIII (8) eller faktor IX (9) i blodet och pa vilket lakemedel som
ges. Vilket lakemedel som anvands beddms individuellt for varje patient.

Behandling av blédningar - vid behov

Att behandla med faktorkoncentrat nar man bldder kallas ibland behandling vid
behov eller on-demand. Denna typ av behandling dar vanligast nar man har en
mildare form av hemofili och inte bléder sa ofta.

Blodningar kan intraffa dven om man tar faktorkoncentrat i forebyggande syfte, och
da kan man behdva ta extra injektioner av faktorkoncentrat. Man ska alltid kontakta
hemofilimottagningen om man far en sddan sa kallad genombrottsblédning.

Kontakta hemofilimottagningen vid blédningar och infor
vaccinering, medicinska ingrepp som operation eller
tandutdragning och vid andra situationer som du har
funderingar kring. Din dos kan behéva andras.

20

Hembehandling

Manga personer med hemofili behandlar sig sjalva i hemmet, pa arbetet eller

i skolan. De flesta lar sig att sticka sjalva, bade foraldrar och barn, liksom vuxna.
Det kan ta lite tid men inom ett ar fran behandlingsstart har de allra flesta med
forebyggande behandling lart sig. Barn borjar vanligen att ta sin behandling sjalva
under tidiga tonarsperioden.

Hembehandling gor att man sjalv kan behandla blédningar i ett tidigt skede, utan
att forst behdva ta sig till sjukhus. Hembehandling kan ge stérre frinet. Med hjalp
av kunnig personal pa sjukhus tranas foraldrar till barn med hemofili att kunna ge
behandling i hemmet.

Behandlingsrapport

Nar man har hembehandling fyller man regelbundet i behandlingsrapporter och
skickar till sin hemofilimottagning. Pa dessa rapporter fyller man i datum och dos
for det lakemedel (faktorkoncentrat) man tar. Behandlingsrapporterna ar ett viktigt
underlag for att din eller ditt barns lakare ska kunna bedéma att du eller ditt barn
far ratt behandling.

Subkutan venport (Port a cath)

[ vissa fall kan det vara svart att hitta blodkarl och darmed besvarligt att behandla
sig i hemmet. Da kan man valja att satta in en subkutan venport, en dosa
under huden som har forbindelse till vensystemet och som man sticker i och

pa sa vis gor det lattare att injicera. Barn med forebyggande, profylaktisk
behandling kan i vissa fall fa en subkutan venport insatt, men vanligtvis kan
lakemedlet (faktorkoncentratet) ges i en perifer ven.

Dosa under huden /| \\
\ 6“5
s \t\llf
g =
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Vad kan man gora for att behandlingen ska
ge basta mojliga effekt?

Behandla blédningen sa tidigt som mojligt, helst inom tva timmar efter
blodningsstart. Ju tidigare du startar, desto snabbare lindrar du smartan och far
blédningen att stoppa. Om du behandlar omedelbart behovs ofta mindre mangd
av faktorkoncentrat. Ett gott rad - var forberedd. Om du vistas utanfor hemmet,
ha med dig ndgon eller ndgra doser av faktorkoncentrat.

Det ar latt att gldmma nar man ar i farten, men en blodarsjuk person ska inte
hoppa over doser.

Folj alltid raden fran hemofilimottagningen.

Dessutom - vila och kyl den blodande kroppsdelen (PRICE), se faktaruta

- PROTECTION - avlasta leden genom att anvanda slynga/mitella eller
ganghjalpmedel alternativt rullstol.

+ REST - vila leden i minst 24 timmar eller mer, darefter lugna aktiviteter.

- ICE - is eller vat handduk kan begransa skadan genom att sanka
temperaturen vid skadestallet och hjalper dessutom till att lindra smarta.

- COMPRESSION - lagg tryckforband eller anvand stodstrumpa de forsta
24 timmarna. Kontrollera ofta att bandaget inte sitter for hart, och anvand
med forsiktighet till sma barn. Tryck kontrollerar svullnaden och kan leda till
snabbare aterhamtning.

- ELEVATION - Hall den blédande kroppsdelen ovanfér/hdgre an hjartat
for att sanka trycket i lokala blodkarl och begransa bloédningen. Att halla
kroppsdelen hogt 6kar ocksa dranaget av vatska fran skadestallet, vilket
begransar svullnad.
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Att forebygga blodningar

Vad kan jag gora for att forhindra att en blédning uppstar?

Halla igang
Att réra pa sig, att motionera och att vara fysiskt aktiv ar viktigt for alla, ocksa for
den som har hemofili.

Traning &r bra eftersom:

+ Musklerna starks, vilket fungerar som ett skydd mot ledblédningar

+ Balansen och koordinationen blir battre

- Du behaller lattare en halsosam vikt

+  Det ger mojligheter att traffa nya vanner och att bygga upp sjalvfortroendet

Vissa aktiviteter och sporter kraver forsiktighet. Som exempelvis kontaktsporter.
Ar du oséker, fraga p& hemofilimottagningen.

skydd

Det ar ocksa viktigt att tdnka pa att anvanda skydd som hjalm nar man t.ex. cyklar,
aker pulka eller skateboard. I vissa sporter kan man ocksa anvanda armbdgs- och
knaskydd. Att ha bra stadiga skor som sitter ordentligt pa foten ar ocksa ett skydd
for fotlederna. Detta galler aven innetofflor.

Barnsakra hemmet

Har man ett litet barn med hemofili behdver man se dver sitt hem och barnsakra
det pd samma satt som man gor for alla barn. Som till exempel att satta stoppning
pa vassa horn som bord och bankskivor, ldgga en matta pa golvet nar barnet borjar
krypa och ga. Dessutom kan det vara bra att lata barnet ha en hjalm som skydd
under perioden da barnet lar sig ga eller vid andra tillfallen nar det latt ramlar.

Skota tanderna

Att skota sina tander noggrant och pa ratt satt, skyddar mot tandskador och
blddningar i tandkottet.
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Komplikationer

Komplikationer kan relateras till sjukdomen hemofili samt till behandlingen.

Den vanligaste komplikationen till hemofili ar blédning. Manga upprepade
blddningar kan leda till kronisk ledskada, muskelsvaghet, stelhet och
smartproblematik.

En komplikation till behandlingen med faktorkoncentrat ar att inhibitorer kan

utvecklas. Tidigare kunde man aven se smittodverféring med hepatit och/eller HIV.

Med nuvarande behandling i Sverige har risken for smittodvervforing med hepatit
och/eller HIV helt forsvunnit.

Blédningar

Svart att rora sig

Den vanligaste komplikationen ar blédningar i leder och muskler. Redan efter
nagra ars sjukdom kan man fa svart att rora sig, kanna stelhet och kronisk smarta.
En del dldre personer med blddarsjuka har kanske bara lattare funktions-
nedsattning, medan andra ar beroende av rullstol.

Vid mild hemofili ar risken liten for bestdende rorelsehinder.

Inhibitorer

Immunforsvaret kdnner igen amnen som inte ar kroppsegna och neutraliserar
dem. Vid behandling med faktorkoncentrat kan det handa att immunforsvaret
reagerar mot lakemedlet och forsdker neutralisera det genom att bilda
antikroppar. Dessa antikroppar hammar, inhiberar, effekten av lakemedlet,
faktorkoncentrat VIII (8) eller IX (9), darfor kallas de ocks& for inhibitorer.

Blodningar blir svarare att behandla hos personer som har utvecklat inhibitorer mot
faktorkoncentratet. Den blodstillande effekten av lakemedlet kan forsamras eller
upphora helt. Risken for blodningar ar ocksa storre eftersom den férebyggande
behandlingen inte har lika god effekt som innan, i vissa fall ingen effekt alls.

Hur vet man att inhibitorer har utvecklats?

Om man mérker att den som har blodarsjuka far fler blamarken an tidigare eller
om allt hogre doser av faktorkoncentratet behdvs for att behandla en blédning,
eller om det fortsatter att bloda efter behandling, kan man misstanka att
inhibitorer har utvecklats. Da ska man omgdende kontakta sin lakare.

Hur vanligt ar det, och varfor bildas inhibitorer?

Inhibitorer ar en ovanlig komplikation som uppkommer hos cirka 30% av personer
med svar hemofili A, men ar inte lika vanlig vid mild eller moderat hemofili A.
Inhibitorer ar annu ovanligare vid hemofili B dar ungefar 1-3% utvecklar dem.

I de flesta fall bildas inhibitorerna tidigt, inom de forsta 20 behandlingarna,

men i ovanliga fall kan de bildas nar som helst i livet.

Vem utvecklar inhibitorer?
Sannolikheten for att man utvecklar inhibitorer beror pa:

« Grad av hemofili (mild, moderat eller svar)

+ Typ av hemofili (A eller B)

+ Genetiska egenskaper

- Om nara slaktingar har eller har haft inhibitorer

+ Behandling med koagulationsfaktor i hog dos under kort tid i
borjan av behandlingen

Det finns en hdgre risk att utveckla inhibitorer vid svar hemofili jamfort
med om man har en mild. Inhibitorer ar vanligare hos personer med
hemofili A.

Man har inte kunnat pavisa nagra skillnader i uppkomsten av inhibitorer mellan
olika typer av faktorkoncentrat.
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Vad ar immuntoleransbehandling (ITI)?

Immuntoleransbehandling (ITI fran engelskans Immune Tolerance Induction)
ar den vanligaste metoden for att bli av med inhibitorer. Behandlingen gar ut

pa att successivt vanja kroppens immunsystem vid att faktorkoncentratet finns

i kroppen. Detta gor man genom att ge faktor VIII eller faktor IX regelbundet
under en langre tid - frdn ndgra manader upp till tva ar. ITI pagar ocksa nar man
inte har nadgon blédning.

Malet ar att f& immunforsvaret att sluta producera inhibitorer mot
faktorkoncentratet. Om behandlingen lyckas kan man sedan aterga till att
behandla blédningar med faktorkoncentrat VIII och IX.

ITI &r en avancerad behandling som kraver mycket jobb och engagemang fran
familjen, bade i tid och i uthdllighet. Ibland kan ITI behandlingen ges i barnets
blodkarl, men ibland behdvs en venport opereras in ( Port a cath). Eftersom

det ar viktigt att kunna folja behandlingsplanen maste man latt kunna ge
injektionerna direkt i blodet. Behandlingsplanen ldgger ni upp tillsammans med er
koagulationsmottagning.

Det ar viktigt att regelbundet forsatta behandla blédningar aven om man
genomgar ITL ITI fungerar inte for alla, men da kan andra alternativ bli aktuella.

Sa fungerar ITI

Inhibitorer ar immunsystemets satt att hantera ndgot som uppfattas
som icke-kroppseget. Reaktionen liknar den som ses vid allergi. Vid ITI
ger man flera doser av den “allergiframkallande” substansen, det vill
saga koagulationsfaktorn. Behandlingen vanjer immunsystemet vid
koagulationsfaktorn i syfte att det inte langre ska reagera med att bilda
inhibitorer.

Om ITI lyckas ger det en lagre halt inhibitorer, eller sa forsvinner
inhibitorerna helt.

LR LLLIE

Faktor- Inhibitorer Faktor- Inhibitorer Faktorkoncentrat Lagre halt
koncentrat koncentrat inhibitorer
eller inga alls
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Att leva med hemofili

Med den behandling som finns idag kan de flesta personer med blodarsjuka leva ett
livsom inte skiljer sig sarskilt mycket fran livet hos de som inte har blédarsjuka. Man far
tanka efter lite mer an andra bara, och ha lakemedlet tillganglig ifall den skulle behévas.

Vardagslivet

Du som har blédarsjuka kan gora det mesta som andra kan, dven om du kanske
ska undvika de mest extrema sporterna. Du kan jobba, trana och resa.

Nar du soker vard pa andra stéllen an pa hemofilimottagningen, som t.ex.
vardcentralen, tank pa att alltid informera om sjukdomen. Ta med dig riskkortet
och visa upp det for sjukvardspersonalen. Se faktaruta.

Som foralder till ett barn med blodarsjuka bor man dven ge barnet utrymme att
utvecklas som alla andra barn och att inte vara for kontrollerande trots behov av
okad forsiktighet och oro for blédningar. Barnet maste fa leka och rora pa sig.

Balans mellan uppsikt, omsorg och frihet,
precis som med andra barn

- |’

Att tanka pa

- Bldmarken far man som blédarsjuk, hur noggrann man an ar. Det ingar
nar man har hemofili.

* Ha alltid Iakemedel hemma for behandling av akuta blédningar och ha
med dig lakemedlet nar du till exempel ar pa utflykt, ska sova 6ver hos
nagon eller ar pa resa.

- Undvik lakemedel med acetylsalicylsyra eftersom de gor att blodet far
svarare att levra sig. Man ska inte heller ge lakemedel som innehaller
ibuprofen, diklofenak eller naproxen. Daremot gar det bra med lakemedel
som innehaller paracetamol.

- Den som har hemofili far ett sa kallat riskkort av sitt hemofiliteam. Kortet
ar till for att andra ska kunna hjalpa till pa ratt satt om inte man sjalv eller
nagon i familjen kan beratta om sjukdomen. Pa kortet framgar vilken typ av
hemofili personen har och vart man ska vanda sig i handelse av problem.
Riskkortet ska man alltid bara med sig.
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Informera forskolan/skolan

Det ar viktigt att traffa personalen pa ditt barns forskola eller skola och berétta
om vad hemofili innebar. D& kan du forklara vad ditt barn kan och inte kan gora,
samt hur personalen ska hantera situationen nar en blodning uppstar. Be garna
en sjukskoterska fran koagulationsmottagningen vara med for att hjalpa dig att
svara pa fragor, ge rad, informera och lamna skriftlig information. Om barnet kan
behandla sig sjalv ar det viktigt att personalen forstar vad det innebar och hur de
kan stotta barnet.

Resa

Det finns lakemedel i de flesta lander men det ar sakrast att ta med sig sitt
lakemedel da tillgang och efterfraga kan variera. For att ta med sig eget lakemedel
kravs det ett intyg att visa upp i tullen om att man behdéver ha sitt lakemedel.

Regler for sjukvard och lakemedel kan vara olika i olika lander sa se till att ta reda
pa hur det ser ut dit du ska innan resan. De flesta lakemedelsforetag kan ocksa
hjalpa till med information om sina lakemedel i det land du ska till.

Man kan lasa mer om detta pa FBIS och WFHs hemsidor. Adresser till dessa, se sidan 37.

Information till andra

Du som har bloédarsjuka eller som ar foralder till ett barn med blédarsjuka blir snart
expert pa sjukdomen och behandlingen. Andra runt familjen kanske inte ar lika
kunniga. Tank pa att information alltid minskar oron éver vad sjukdomen innebar
och skapar en storre trygghet kring vad man kan och inte kan gora nar man har
blodarsjuka. Det ar ocksa viktigt att omgivningen vet hur de ska géra om nagonting
hander. Pa FBIS hemsida finns det informationsmaterial att ladda ner och ge ut till
de som behdver information, exempelvis vanner och forskolor/skolor.

For dig som foralder kan det vara bra att informera andra i barnets narhet:

+ Om barnets blédarsjuka, hemofili.

+ Om att ett andrat rorelsemonster hos barnet eller att han eller hon
inte anvander en led som vanligt, kan vara tecken pa en blédning i en led
eller muskel.

+ Omvad barnet tycker om att gora, kan géra och definitivt inte ska gora.
+ Att barnet inte ska fa intramuskulara injektioner (till vardpersonal).
+ Om kontaktuppgifter med telefonnummer till er och till hemofilimottagningen.
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Halla lederna friska

Blodningar i leder ar den vanligaste komplikationen vid hemofili. Det finns saker
som man kan gdra for att ta hand om sina leder och se till att blédningarna
paverkar dem sa lite som mojligt.

En av dessa ar att vara fysiskt aktiv. Att réra pa sig ar viktigt for att bygga upp
skelettet och for att forbattra muskelstyrka, ledfunktion och balans.

Att rora pa sig ar bra

En del personer med hemofili undviker fysisk aktivitet. Faktum ar att regelbunden
traning, motion eller idrott som utfors pa ratt satt kan hjalpa till att férhindra
blddning och ledskada.

Nyttan med fysisk aktivitet fér dig som har hemofili:

Hjalper till att skydda och halla lederna friska. Starka muskler minskar risken
for ledblédningar.

Forbattrar balans, koordination och kroppskannedom, vilket kan minska risken
for skada.

Hjalper till att halla en halsosam vikt och darmed belasta lederna mindre.
Forbattrar halsa och valbefinnande.

Det finns manga sporter och aktiviteter att valja mellan. Fundera pa vad du
tycker om att gora och diskutera tillsammans med din l&kare, sjukskoterska eller
sjukgymnast vad som kan vara ratt for dig.

Rehabilitering efter en ledblédning

Efter en blodning bor man vila sa lange som det behdvs innan man gradvis satter
igang. Radfraga hemofiliteamet.

Ofta ar det en sjukgymnast specialiserad pa hemofili som bedémer lederna efter
en blédning, i samrad med andra i hemofiliteamet. Sjukgymnasten satter ihop ett
rehabiliteringsprogram for att forhindra fler blédningar. Arbetet med att fa tillbaka
ledfunktionen och rorligheten borjar sa snart smartan och svullnaden avtar. Malet
ar att gradvis kunna godra lika mycket som innan ledblédningen - eller kanske

till och med annu mer. Tillsammans med sjukgymnasten kommer man fram till
hur aktiv man var innan blédningen och satter upp mal for att komma tillbaka

dit. Malen kan vara att exempelvis kunna komma tillbaka till arbete eller skola,
obehindrat kunna goéra det man tycker om eller kanske bdrja med en ny idrott.
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Stod och hjalp

Tank pa att soka stod och hjalp for att pa sa satt underlatta for dig. Det finns
manga som kan ge dig detta, inte minst pa hemofilimottagningen och inom
Forbundet for Blodarsjuka i Sverige (FBIS).

Hemofiliteamet

P& hemofilimottagningen finns manga olika yrkesgrupper som alla ska hjalpa till att
ge sa bra vard och omsorg som mojligt for personer med hemofili. Man praktiserar
nagot som kallas Comprehensive Care, det vill sdga en mangsidig vard och man
arbetar som ett team. Forutom hemofilildkare och hemofilisjukskoterska finns ocksa
inom detta team tillgang till ortoped, gynekolog, sjukgymnast, arbetsterapeut och
kurator om det behovs.

FBIS

Forbundet Blodarsjuka i Sverige (FBIS) har aktiviteter som ger personer med
blédarsjuka och deras familjer mojlighet att tréffa andra i samma situation och
utbyta erfarenheter med personer som vet precis vad man pratar om. Inom ramen
for verksamheten kan man ocksa f& kontakt med familjer i liknande situation,

en sa kallad kontaktfamilj. Férbundet ordnar barnldger, ungdomstraffar,
foraldratraffar, mitt-i-livet-moten och rehabiliteringsresor dar medlemmarna

har mojlighet att resa tillsammans med ett sjukvardsteam med hemofililakare,
hemofilisjukskdterska och sjukgymnast.

FBIS samarbetar ocksd med myndigheter och organisationer for battre vard,
behandlingsmajligheter och levnadsvillkor for personer med blodarsjuka. Pa sin
hemsida skriver FBIS "Det handlar om att sprida kunskap och att Iata andra fa del
av forbundets erfarenheter.”
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Nar du vill veta mer om blédarsjuka

Koagulationscentra

Sahlgrenska Universitetssjukhuset
Koagulationscentrum Sahlgrenska
Bruna straket 5

413 46 Goteborg

Tel. 031-342 83 81

Vaxel 031-342 10 00

Skanes Universitetssjukhus
Koagulationsmottagningen
Jan Waldenstréms gata 16
205 02 Malmd

Tel. 040-33 23 75

Vaxel 040-33 10 00

Karolinska Universitetssjukhuset
Mottagning Barnkoagulation, Solna
Eugeniavagen 3, A10:03

171 64 Solna

Tel. 08-123 751 20

Vaxel 08-123 700 000

Karolinska Universitetssjukhuset
Mottagning Koagulation, Solna
Eugeniavagen 3, A10:01

171 64 Solna

Tel. 08-123 733 73

Vaxel 08-123 700 00

Forbundet Blédarsjuka i Sverige
www.fbis.se

World Federation of Hemophilia WFH
www.wfh.org
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Ordlista

Antikroppar - Proteiner i blodet
som hindrar faktorkoncentrat fran att
fungera, aven kallade inhibitorer.

Behandling vid behov - Behandla
med faktorkoncentrat nar man bloder.

Behandlingsrapporter - Rapporter
som regelbundet skickas in till
hemofilimottagningen nar man har
hembehandling.

Blodningsrubbning - Sjukdom eller
tillstdnd som gor att blodet har svart
att levra sig.

Barare av sjukdomsgen - Ha en
mutation i en sjukdomsgen, vanligen
utan att sjalv fa nagra svarare symtom.

By-passing agent - L dkemedel

som gar “forbi” den saknade
koagulationsfaktorn genom att istallet
tillféra en eller flera andra faktorer som
ar nddvandiga for att blodet ska
koagulera.

Faktorkoncentrat - Lakemedel

med koagulationsfaktor(er) i
koncentrerad form for att ersatta den/
de faktorer som

saknas eller som det finns for lite av.
Tillfors genom injektion.

Fibrintradar - N&tverk av tradar som
bildas av proteinet fibrin vid blodets
koagulation och leder till att skador
slutar att bléda.

Gen - Arvsanlag.

Hemofili - Blodarsjuka. Vid hemofili A
saknas faktor VIII (8) och vid hemofili B
saknas faktor IX (9).
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Inhibitorer - Antikroppar i blodet
som hindrar faktorkoncentratet fran
att fungera.

Intravenos - Injektion direkt in i en
ven.

Immuntoleransbehandling
- Behandling for att fa bort inhibitorer
mot faktorkoncentratet.

Koagulationsfaktor - Ett av flera
proteiner i blodet som behdvs for att
blodet ska levra sig.

Koagulationskaskad - Kedje-
reaktion dar koagulationsfaktorer
samverkar och far blodet att levra sig.

Koagulera - Levra sig (om blod).

Monoklonal antikropp

- bispecifik faktor IXa- och faktor
X-riktad antikropp for att aktivera
koaguleringskaskaden.

Mutation - Férandring i en gen.

PRICE - Forkortning for Protect, Rest,
Ice, Compression and Elevation - en
metod for behandling av blédningar.

Profylax - Forebyggande behandling.

Riskkort - Kort att alltid ha med sig.
Har star kontaktuppgifter och vilken
typ av hemofili man har.

Subkutan venport - Dosa under

huden. Anvands for att injicera i.

Trombocyt - Blodkropp som dr viktig
for att hejda blédningar. Kallas ibland
blodplattar.

Anteckningar
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