A vér alkotdelemei kdzott tobb olyan spe-
cidlis fehérje is van, melyek feladata a vér-
alvadas. Ez a folyamat biztositja, hogy vér-
zéssel jaro allapotok utan a vérzés iddvel
csillapodjon, majd megsz(injén, még mi-
elétt veszélyes mértékd vérvesztés kovet-
kezne be. A hemofilids betegek vérében
ezek az un. alvadasi faktorok hianyoznak,
vagy a normalisnal kisebb mennyiségben
vannak jelen. A hemofilia egyes formainak
kialakulasaért kiilonb6z6 véralvadasi fakto-
rok, leggyakrabban a VIIl. faktor vagy a IX.
faktor hidnya a felel6s.

A faktorhiany az esetek nagyobb részé-
ben genetikai defektusok kovetkezménye:
a betegségért felelés mutacié az X kromo-
széman taldlhaté. Amennyiben az apa egész-
séges, azanya pedig hordozza a kéros gént,
akkor a fidlgyermekek 50-50%-o0s eséllyel
lesznek egészségesek vagy hemofilidsok,
mig a lanygyermekeknél ugyancsak fele-fele
azesélyarra, hogy hordozzak vagy nem hor-
dozzék a mutdciét — el6bbi esetben egész-
ségesek ugyan, de a kéros gént anyaként 6k
is tovabbadhatjak utédaiknak.

Az is el6fordulhat, hogy a génmuta-
ciét nem az édesanyjatél 6rokli a gyermek,
hanem a betegség Ujonnan kialakul6 gén-
maédosulds (mutacio) eredménye. Az 6rok-
letes formak teszik ki az esetek mintegy
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A hemofiliasok vére nem, vagy csak nagyon lassan alvad meg. Mar kis sérii-
léseket kdvetden — vagy akar észreveheto sériilés nélkiil is — vérzések lépnek
fel, melyek mértéke és idotartama nem all aranyban a sériilés sulyossagaval.
Nagyobb sériilések vagy miitétek életveszélyes vérvesztéssel jarhatnak, ha
az orvosok nem késziilnek fel kelloképpen a vérzés elharitasara.

kétharmadat, a fennmaradé egyharmad
Uj mutacié eredménye, un. sporadikus
forma.

A hemofilidnak tobbféle tipusa létezik, am
a két leggyakoribb a hemofilia A (klasszi-
kus forma, a VIII. faktor hianya okozza) és
a hemofilia B (Christmas-betegség, a IX. fak-
tor hidnya okozza). Ezen kivil |éteznek rit-
kabb 6rokletes, tovabba un. szerzett formak
is, amikor az alvadasi faktorokkal szemben
gatlé anyagok (inhibitorok) termelédnek.

A hemofilidra rendszerint az hivja fel
a figyelmet, hogy mar viszonylag kis sé-
rilések, horzsolasok is aranytalanul nagy
bevérzéseket idéznek eld, melyek aztan
a szokottnal lassabban szivédnak fel, tln-
nek el. Eléfordulhat, hogy foghtzés vagy
kisebb beavatkozasok utan nehézséget
okoz a vérzés csillapitasa. Fel kell hogy
meriljon a hemofilia gyanuja akkor is, ha
ismétléd&en nehezen eldllithat6 orrvérzé-
sek lépnek fel.

Ezenkivul el6fordulhatnak izileti be-
vérzések, melynek jeleként az iziilet mar
kis sériilést kdvetéen megduzzadhat, faj-
dalmassa vélhat, mozgasai beszlikilhet-
nek. Hosszabban fennall6 vagy ismétl6dé
vérzések nyoman tartds funkcidkarosodas
is visszamaradhat.

Fogaszati kezelés, miitét el6tt a hemo-
filias beteg elére tajékoztassa orvosat
betegségérdl, hogy az ellatasaban részt
vevok felkésziilhessenek a vérzés meg-
el6zésére és hatékony csillapitasara

Sulyosabb kovetkezményekkel jérhat,
ha a vérzés a koponyan beldl alakul ki. Ez
el6fordulhat méar nagyon koran, pl. a meg-
szllet6 magzat fejére a sziilécsatornan vald
athaladaskor harulé terhelés eredménye-
ként, melyet az egészséges Ujszilott komo-
lyabb karosodas nélkil atvészel, alvadasi
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faktorok hianyaban azonban akar életve-
szélyes koponyaliri vérzés is kialakulhat
sziiletés kozben.

A diagnozis sok esetben célzott kivizsga-
lassal sziiletik meg. Erre dltaldban akkor ke-
rul sor, ha a szullék tudjak magukrél, hogy
betegek vagy mutdciéhordozoék, illetve
tudomasuk van a csalddban hemofilias
betegrél, ezért maguk kérik gyermekik
kivizsgdlasat a betegség iranydban.

Az esetek mintegy harmadaban, ami-
kor a betegség ujonnan kialakul6 génhiba
kdvetkezménye, nincs olyan adat a kortor-
ténetben, mely felkelthetné a gyanut. llyen
esetekben akkor indul kivizsgalas, ha kis
sériilésekre ismétlédéen fellépb vérzések
alapjan gyanithaté, hogy akar hemofilia is
allhat a vérzékenység hatterében.

A hemofilia korismézésének alapjat
a laboratériumi vizsgalatok jelentik: az al-
vadasi id6 meghatarozasa, illetve a specifi-
kus véralvadasi faktorok szintjének mérése.
Hemofilia eseteiben megnyulnak az alva-
dasi id6k, ezen bellil is az un. aktivalt par-
cidlis tromboplasztin idé (APTI). Specialis
vizsgdlatok igazolhatjak a hemofilia fenn-
allasat, egyben a betegség sulyossagardl is
informacidval szolgalnak. Ha felmeril, hogy
a hemofilia szerzett forméajaval dllunk szem-
ben, sziikség van a faktorellenes inhibitor
szintjének (titerének) meghatarozasara is.

El kell kiiloniteni egymastol a hemofilia
A és B formdjat, melyek 6rokl6désiiket és
klinikai tlineteiket tekintve nagyon hason-
litanak egymashoz. Vannak a hemofilianak
az A és B formanal joval ritkdbb formai is,
ezek elkulonitésére is sziikség van (pl.a XI.,
X., VII, V. vagy II. faktor hidnya vagy csok-
kent szintje alapjan).

Ahemofilialegjobb kezelését a hianyzé alva-
dasi faktor pétlasa jelenti, melynek hatasara
rendezdédik a véralvadas. Ezek a faktorpotld
szerek - Un. alvadasifaktor-koncentratumok
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— tobbnyire injekcids készitmények forma-
jaban vannak forgalomban. A faktorpétlas
alkalmazhaté epizodikusan vagy megeléz6
(profilaktikus) célbol.

Az epizodikus kezelés célja, hogy esetle-
ges vérzéses események kapcsan a véralva-
das elésegitésével mielébbi vérzéscsillapi-
tast érjen el - pl. véletlen baleset utan vagy
spontan fellépd vérzéskor.

Profilaktikus faktorpotlasra akkor ke-
ril sor, ha elére lathatd vérzéses esemény
(foghuzas, mtét, szillés stb.) miatt kell
felkészilni arra, hogy a vérzés az alvadasi
faktorok hianya kovetkeztében elhtizodo
vagy jelentés mennyiségu lehet.

Manapsag mar mdéd van arra is, hogy
- megfeleld felkészitést kovetéen - a be-
teg vagy gondozdja otthoni kériilmények
kozott maga végezze el a faktorpotlast. Az
otthoni faktorpétlas elénye, hogy révidebb
id6 alatt megoldodhat a probléma, ami ki-
sebb vérveszteséget és kevesebb mellék-
hatést is jelent egyben.

Ezen kivil egyéb faktorpétldk és vér-
készitmények is rendelkezésre allnak, ko-
zlilik a hemofilia tipusanak és az adott
beteg egyéni kérilményeinek ismeretében
vélaszt az orvos. A dezmopresszin enyhe
hemofilidban adhaté; ezen kiviil széba jon
un. fibrinolitikumok vagy fibrinragasztok
alkalmazasais.

A hemofilias betegek gondozasa spe-
cialis centrumokban torténik, ahol rendel-
kezésre allnak a korszer( diagnosztika és
terdpia személyi és targyi feltételei, és mod
van arra is, hogy megfeleléen megvalasz-
tott betegcsoportok Uj, még fejlesztés alatt
allé készitmények klinikai vizsgalataiba
bekeriljenek.

» Megfelel6 kezelés és gondozas mel-
lett a hemofilids beteg normadlis életet
élhet. Ehhez azonban az kell, hogy min-
denben kovesse az orvosi utasitasokat,
gydgyszereit az elirt adagban és idében

szedje, és akkor se hagyjon fel az alkalma-
zésukkal, ha a betegségnek éppen semmi-
lyen tiinete sincs.

« Ezen tul az életmdd legfontosabb
szempontja a sérilési kockazat lehetéség
szerinti cs6kkentése. Ez magaban foglal-
ja, hogy a beteg ne (izz6n olyan sportot,
amiben kdnnyen megsériilhet (birkdzas,
rogbi stb.), és keriilje a balesetveszélyes
tevékenységeket, illetve ha feltétlentl
sziikséges ezek elvégzése, viseljen védé-
felszerelést (véddsisakot, véddkesztydit,
védoécipdt stb.).

» Fontos a megfelel6 szajhigiénia, a fog-
inybetegségek ugyanis foginyvérzéssel jar-
hatnak, mely hemofilidban veszélyes lehet.
Nemcsak a m(tétek, de a fogdszati kezelé-
sek vérzési kockdzataval is szamolni kell.

« Szamos gyogyszer befolyasolhatja
a véralvadast, ezért az orvosnak mindig
a hemofilia ismeretében kell valasztania
arendelkezésre 4ll6 szerek kozil. A hemo-
filidban veszélyes hatbanyagok akar vény
nélkil kaphaté készitményekben is meg-
talalhaték (pl. aszpirin, ibuprofen, para-
cetamol), ezért a beteg mindenképpen
konzultaljon orvosaval, miel6tt recept
nélkil megvasarolhaté gydgyszert kezd
szedni. Bar sokakban él az a tévhit, hogy
ami természetes, az csak artalmatlan lehet,
a gyogynovénykészitményeknek is lehet-
nek olyan 6sszetevéik, melyek befolyasol-
jak a véralvadas folyamatat.

o A hemofilia nem jelenti a védéoltasok
ellenjavallatat, am a vakcinat beadé orvos-
nak tudnia kell a hemofiliarél, hogy ennek
megfeleléen hatarozza meg a beadas méd-
jat és az esetleges évintézkedéseket.

» Amennyiben az ismétlédd vérzések
kovetkeztében az iziiletekben mozgas-
korlatozottsag vagy deformitas alakult
ki, megfelelé segédeszkdzok konnyebbé
tehetik a mozgast, tehermentesithetik a ka-
rosodott iziiletet.

EZ ATAJEKOZTATO NEM HELYETTESITI AZ ORVOSI KEZELEST. A BETEGEK
SZAMARA KESZITETT MASOLATOKTOL ELTEKINTVE FELHASZNALASA
CSAK A KIADO [RASOS HOZZAJARULASA NYOMAN ENGEDELYEZETT.



