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Hemofilija je dedna bolezen, pri kateri gre
za resno motnjo strjevanja Kkrvi.
Povzro¢a nenadzorovane krvavitve, ki se
lahko pojavijo spontano ali po poskodbi. Lahko bistveno zmanjSa
kakovost zivljenja bolnikov in
tudi njihovih druzin in
skrbnikov.'

Hemofilija A je najbolj

pogosta oblika — prizadene
900.000 |
oseb po celem '
svetu.?3
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Kaj se zgodi v KrVi osebe
s hemofilijo A?

hemofilije.
V krvi zdrave osebe, beljakovine, tako imenovani
faktorji strjevanja krvi, z medsebojnim

delovanjem ustvarijo krvni strdek in pomagajo
ustaviti krvavitev.,

zaradi ¢esar se
njihova kri ne more

ustrezno strjevati.

Osebe s hemofilijo A

imajo bodisi pomanjkanje ali pa
nezadostno koli¢ino faktorja
strjevanja krvi, ki se imenuje

Osebe s hemofilijo se brez
zdravljenja spopadajo z:
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Modrice Ponavljajoée se krvavitve v miSicah in

sklepih, kar |ahko privede do hude prizadetosti
sklepov in poznejSe invalidnosti 45

P

Spontane krvavitve, ki lahko Dolgotrajne in
ogrozijo zdravje, ce se pojavijo v nenadzorovane krvavitve po
vitalnin  organih, na primer v

y . o
mozganih.® poskodbi ali operaciji.

Moznosti zdravljen|a

hemofilije e Veliko:

Profilaksa

Profilaksa je preventivno, redno zdravljenje, ki Profilakti¢no zdravljenje se lahko
vkljucuje bodisi nadomestno terapijo s faktorjem aplicira intravensko ali

VIII bodisi nenadomestno terapijo. Cilj zdravljenja podkozno.?2 Zdravljenje z

je prepreéiti krvavitve in osebam s hemofilijo nenadomestno terapijo lahko
omogociti aktivno zivljenje in doseéi kakovost izvajamo doma, tako redko kot
Zivljenja, primerljivo z zdravimi posamezniki.? enkrat na dva ali stiri tedne.
Gre za standardno zdravstveno oskrbo za Tako se ljudje s hemofilijo laZje
osebe s tezko hemofilijo A in za nekatere osebe drzijo zdravljenja in Zivijo

S srednje tezko hemofilijo.2 razmeroma normamo'z

Iskanje vene za intravensko zdravljenje
s faktorjem VIII je lahko za nekatere,
zlasti otroke, tezavno.’

Epizodno nadomesSéanje faktorja VI

Epizodno nadomeSc¢anje faktorja VIII
je mogoce uvesti po potrebi (ko je
potrebno za zdravljenje Kkrvavitev),
kadar profilaksa ni izvedljiva.
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Intravensko 2 ga aplicirajo bolnik,
skrbnik ali medicinsko osebje.

Zdravljenje inhibitorjev: indukcija imunske tolerance in
obvodna zdravila

Priblizno vsak éetrti ... in ena od 20 oseb ... ... razvije inhibitorje proti FVIII med nadomestnim zdravljenjem 28
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bolnikov s tezko z blago do srednje tezko
obliko hemofilije A obliko hemofilije A

Inhibitorji so protitelesa, ki
napadajo in unicijo
nadomesceni faktor VIII, ki ga
prepoznajo kot tujek.’
> Veliko oseb s hemofilijo A Zivi v
strahu pred razvojem
inhibitorjev, saj to predstavlja
resni zaplet zdravljenja.®
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Osebe s hemofilijo A z inhibitorji se lahkd
zdravijo z nenadomestno profilaktiéna
terapijo.?

Kadar pa ta ni na voljo, ali pa se pojavijo
prebojne krvavitve (krvavitve, ki se
pojavijo med profilakso), bodo morda
potrebne infuzije faktorja VIII ali
preskus ,,indukcije imunske tolerance*
(ITI), kjer bolnik daljSe ¢asovno obdobje
prejema zelo visoke odmerke faktorja

VIII.2 ’
ITI lahko traja ve¢ ’
let, je zelo draga NN
in neucinkovita
pri ,,Obvodna zdravila*“ so Se ena

oblika zdravljenja hemofilije A z
~30 o inhibitorji, pogosto po neuspesni
indukciji imunske tolerance.
Vendar ta zdravila delujejo za
kratek cas, jemati jih je treba
pogosto, nudijo pa spremenljiv
nadzor nad krvavitvami.t?

oseb.'1?
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