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IZVLECEK
V Sloveniji so bolniki s hemofilijo delezni celostne obravnave v sklopu Centra za celostno oskrbo hemofi-
likov. Obravnava obsega preprecevanje in zdravljenje krvavitev, hematolosko oskrbo pri diagnosticiranju
in kirurskih posegih, natancen nadzor pri pojavljanju krvavitev, organiziranje in spremljanje zdravljenja na
domu, izvajanje preiskav za ugotavljanje inhibitorjev, oceno stanja kosti in misic, ortopedsko obravnavo,
izvajanje fizioterapije, reSevanje ¢ustvenih in dusevnih tezav ter nudenje genetskega svetovanja. Pri tem
sodeluje celoten zdravstveni tim, v katerem ima zelo pomembno vlogo diplomirana medicinska sestra.
Bolniki s tezko hemofilijo A so delezni preventivnega nadomestnega zdravljenja s koncentratom FVIIL, s
¢imer prepreCujemo krvavitve v sklepe in misice, ki lahko vodijo v trajno okvaro sklepov in invalidnost.
Z nadomestnim zdravljenjem tudi zmanjSamo tveganje za nastanek Zivljenje ogrozajocih krvavitev in iz-
boljsamo kakovost Zivljenja bolnikov, z zgodnjim in postopnim pricetkom preventivnega zdravljenja pa
morda vplivamo tudi na zmanjSanje tveganja za nastanek protiteles proti vbrizganemu FVIII, ki so danes
najresnejsi in najpomembne;jsi zaplet zdravljenja hemofilije. Zahvaljujo¢ sodobni obravnavi, ki poteka am-
bulantno, hemofiliki v Sloveniji danes Zivijo kakovostno in ustvarjalno zivljenje ter dosezejo primerljivo
starost kot vrstniki brez motnje strjevanja krvi.
Kljuéne besede: hemofilija, preventivno zdravljenje, kakovost Zivljenja.

ABSTRACT
In Slovenia, patients with haemophilia are treated in the Haemophilia Comprehensive Care Centre. This
treatment includes prevention and treatment of bleeding, haematological care in diagnostic and surgical in-
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terventions, precise monitoring of the occurrence of bleeding, organising and monitoring of self-treatment
at home, conducting investigations to determine inhibitors, assessment of bones and muscles, orthopaedic
treatment, implementation of physiotherapy, resolving emotional and psychological problems and provid-
ing genetic counselling. This involves the entire medical team, in which the graduate nurse has a very
important role.

Patients with severe haemophilia A receive preventive replacement therapy with concentrates of FVIII,
which prevents bleeding into joints and muscles, which can lead to permanent joint damage and disabil-
ity, reduces the risk of life-threatening bleeding and improves the quality of life. The early and gradual
introduction of preventive therapy may also reduce the risk of the development of inhibitors against the
injected FVIIIL. Today, these are the most serious and most important complications of haemophilia treat-
ment. Thanks to contemporary management, haemophiliacs are treated mainly in the outpatient clinic and

live quality and creative lives and reach a comparable age to their peers without a bleeding disorder.
Key words: haemophilia, preventive treatment, quality of life.

UvOD

V Sloveniji bolnike s hemofilijo obravnavamo v
ambulanti za hematologijo in onkologijo na Klinic-
nem oddelku za otrosko hematologijo in onkologijo
Pediatri¢ne klinike in v ambulanti za hematoloske
bolezni na Klininem oddelku za hematologijo In-
terne klinike Univerzitetnega klini¢nega centra v
Ljubljani. Delezni so celostne obravnave v skladu
z mednarodnim certifikatom evropske mreze za he-
mofilijo EUHANET (angl. EUropean HAemophilia
NETwork) za Center za celostno oskrbo hemofilikov
(angl. Haemophilia Comprehensive Care Center,
HCCC), ki smo ga pridobili leta 2014. Znano je na-
mrec, da je zdravljenje hemofilije najbolj uspesno,
¢e so bolniki delezni obravnave v centru s celostno
oskrbo (1). Celostna obravnava obsega prepreceva-
nje in zdravljenje krvavitev, hematolosko oskrbo pri
diagnosticiranju in kirurSkih posegih, natancen nad-
zor pri pojavljanju krvavitev, organiziranje in spre-
mljanje zdravljenja na domu, izvajanje preiskav za
ugotavljanje inhibitorjev, oceno stanja kosti in mi-
Sic, ortopedsko obravnavo, izvajanje fizioterapije,
reSevanje Custvenih in dusevnih teZav ter nudenje
genetskega svetovanja. Pri tem sodeluje celoten
zdravstveni tim, v katerem ima zelo pomembno
vlogo diplomirana medicinska sestra (2).

ZDRAVLJENJE HEMOFILIJE A TEZKE
STOPNJE

Hemofilija A tezke stopnje je prirojena motnja strje-
vanja krvi, ki nastane zaradi mutacije v genu, ki nosi
zapis za faktor (F) VIII, beljakovino, ki sodeluje pri
ucvrstitvi krvnega strdka. Za motnjo so znacilne
krvavitve v velike sklepe in miSice ter prekomerne
krvavitve po operaciji ali poskodbi.

Zdravljenje hemofilije A tezke stopnje vkljucuje
redno vbrizgavanje manjkajocega FVIII v veno,
obicajno trikrat tedensko ali vsak drugi dan. S t. 1.
preventivnim zdravljenjem preprecujemo spontane
krvavitve v sklepe in miSice ter mikrokrvavitve, ki
lahko vodijo v trajno okvaro sklepov in invalidnost,
ki je eden izmed najpomembne;jsih zapletov hemo-
filije (3). Poleg tega s preventivnim zdravljenjem
zmanj$amo tveganje za nastanek zivljenje ogroza-
jocih krvavitev ter izboljSamo kakovost zivljenja
bolnikov, saj so danes omejitve, ki jih je Se pred
nekaj leti povzrocala hemofilija, bistveno manjse
(4). Raziskujejo tudi, ali lahko z zgodnjim in posto-
pnim pric¢etkom preventivnega zdravljenja v nizkih
odmerkih ob odsotnosti krvavitev zmanj$amo tve-
ganje za nastanek nevtralizirajocih protiteles proti
vbrizganemu FVIII, t. i. inhibitorjev (5), ki so danes
najresnejSi in najpomembnejsi zaplet zdravljenja
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hemofilije. Inhibitorji proti FVIII povzrocijo, da je
nadomestno zdravljenje s FVIII slabse ucinkovito
ali celo neucinkovito, zato je zdravljenje krvavitev
pri osebi s hemofilijo, ki ima inhibitorje, bistveno
bolj zapleteno in drazje.

Poznamo primarno preventivno zdravljenje, tj. dol-
gotrajno redno preventivno zdravljenje s FVIII, ki
se zacne pred klini¢no jasno drugo vecjo krvavitvi-
jo v veliki sklep (glezenj, koleno, komolec, rama)
pred 3. letom starosti in ob odsotnosti bolezenskih
sprememb v sklepu, ko hemofilik prejema FVIII v
povprecju trikrat na teden (2). V Sloveniji izvajamo
primarno dolgotrajno preventivno zdravljenje od
leta 1996.

Zgodnje primarno dolgotrajno preventivno zdra-
vljenje smo v Sloveniji uvedli leta 2010. V tem pri-
meru pricnemo s postopnim zdravljenjem z nizkimi
odmerki FVIII sprva enkrat tedensko, nato pa po-
stopno pogosteje, Se pred prvo krvavitvijo v veliki
sklep, ki se navadno zgodi, ko otrok shodi (5).

Sekundarno preventivno zdravljenje je redno da-
janje manjkajoCega faktorja, ki se zacne po dveh
krvavitvah ali ve¢ v veliki sklep, vendar pred zacet-
kom bolezni v sklepih.

Terciarno preventivno zdravljenje je redno nadome-
stno zdravljenje, ki se zacne po ugotovljenih spre-
membah v sklepih in s katerim prepre¢imo ali upo-
¢asnimo nadaljnje okvare ter izboljSamo kakovost
Zivljenja (2).

Z zgodnjim primarnim preventivnim zdravljenjem
skusamo s postopnim dajanjem nizkih odmerkov
FVIII imunski sistem »navaditi« na vneSeno tujo
beljakovino in tako zmanjSati tveganje za razvoj
inhibitorjev (5). Zazeleno je, da se v Casu, ko je tve-
ganje za razvoj inhibitorjev najvecje, izogibamo t.
1. nevarnim imunskim dogodkom, kot so operativni
posegi, okuzbe in hujse krvavitve, o negativni vlogi
cepljenja v tem Casu pa v najnovejSih porocilih ni
jasnih dokazov.

Za uspeSno izvajanje primarnega preventivnega
zdravljenja moramo starSe in/ali bolnika pouciti,
zakaj je nadomestno zdravljenje kljub odsotnosti te-
Zav nujno potrebno (4). Poleg nacrta zdravljenja in
psiholoskega pristopa, ki je pomemben za dosledno
izvajanje preventivnega zdravljenja, je v prvih letih
znaten del obravnave v rokah diplomiranih medi-
cinskih sester, ki izvajajo intravensko vbrizgavanje
ter starSe oz. kasneje bolnika poucujejo in usposobi-
jo za samozdravljenje na domu. MoZnost samozdra-
vljenja na domu bistveno izboljsa kakovost Zivlje-
nja bolnikov in predvsem omogoca hitro ukrepanje
v primeru akutne krvavitve ali poSkodbe.

Diplomirana medicinska sestra starSe priuci, kako
se predpisani nadomestni faktor strjevanja pravil-
no pripravi in kje ga je potrebno shranjevati. Nauci
jih, kako izberejo ustrezno veno ter nato uspesno in
pravilno uvedejo iglo v obliki metuljcka, vbrizga-
jo nadomestni faktor in iglo odstranijo. Seznani jih
tudi, kako ustrezno ravnati z uporabljenimi pripo-
mocki in priborom. Ob rednih srecanjih prepoznava
morebitne tezave ali stiske, ki jih posreduje leCece-
mu hematologu, s katerim tvorno sodeluje pri zdra-
vstveni vzgoji otrok in starSev. Zdravljenje na domu
dosledno dokumentiramo na posebej prilagojenem
obrazcu, ki ga mesec¢no posiljamo v administracijo
Nacionalnega centra za hemofilijo. S tem zagota-
vljamo natancen nadzor nad porabo pripravkov in
popolno sledljivost porabljenih pripravkov (2, 6).
PreskuSamo tudi aplikacijo, ki bo preko pametnega
telefona omogocala neposreden prenos podatkov v
bolnikovo dokumentacijo.

ZILNI PRISTOP

Pri izvajanju preventivnega zdravljenja je bistvena
izbira ustreznega venskega dostopa, saj zdravlje-
nja, ki je dolgotrajno, ne smemo prekiniti.

Prva izbira je periferni venski dostop, pri katerem
lahko uporabimo zile na zgornjih in spodnjih udih
ali na skalpu. Pri majhnih otrocih je iskanje primer-
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nega dostopa pogosto zelo zahtevno. Pomagamo si
lahko s pripomocki, kot je infrardeca lu¢ VeinVi-
ewer®, ki omogoca pogled na potek perifernih ven
s presvetlitvijo koze. Edukacijo starSev za samoz-
dravljenje na domu izvajajo diplomirane medicin-
ske sestre na oddelku. Sprva se starsi intravenskega
dajanja priu¢ijo na plasti¢nih pripomockih, ki jih
posojamo tudi na dom. Ko starsi usvojijo tehniko
zbadanja na pripomockih, preidemo na ucenje na
otroku, ki ga izvajamo ob dnevih, predvidenih za
preventivno zdravljenje. Pomembno je, da upora-
bljamo iglo v obliki metuljcka, velikosti 25 G (ga-
uge). Ob uvajanju zdravljenja svetujemo, da mesta,
ki jih bomo zbadali, 20 minut pred tem namazemo
s kremo z lokalnim anestetikom (EMLA®), s ¢i-
mer zmanjSamo otrokovo bolecino. Ko so otroci
vecji, za vbrizgavanje navadno uporabljamo isto
veno, najpogosteje na hrbtis¢u dlani ali v pregibu
komolca, saj zaCetni del vene, kjer zbadamo, zaradi
pogostih dajan;j otrdi in se nekoliko razsiri ter tako
omogoca lazji vbod. Hkrati je koza zaradi pogostih
vbodljajev tudi manj obcutljiva na bolecino.

Slabo razvito periferno Zilje je stres za otroka, starSe
in tudi za negovalno osebje. Centralni venski dostop
(CVD) za vbrizgavanje nadomestnega faktorja upo-
rabljamo izjemoma pri majhnih otrocih, pri katerih
periferni Zilni pristop ni mogoc¢ (7, 8). CVD je va-
ren, ucinkovit in namenjen pogostemu vbrizgava-
nju nadomestnega faktorja. Najpogosteje uporablja-
mo centralni venski kateter s podkoznim prekatom
(CVKPP) oz. PORT (angl. Port-a cath). Odlocitev,
ali je vstavitev CVKPP za otroka primerna resitev,
je odvisna od razvitosti in kakovosti perifernih ven,
tveganja za razvoj inhibitorjev ter odnosa starSev do
CVKPP in njihove pripravljenosti za sodelovanje
in ucenje samostojnega vbrizgavanja z asepticno
tehniko. Pri tem je pomembno, da upostevamo mo-
znost morebitnih zapletov pri uporabi in vzdrzeva-
nju prehodnosti CVKPP (8).

Najpogostejsa zapleta CVKPP sta okuzba in trom-
boza. Izsledki najnovejsih klinicnih raziskav kaze-
jo, da se stopnja okuzb krvi, povezanih s CVKPP,

pri hemofilikih giblje med 0,22 in 3,4 epizod na
1000 katetrskih dni (9-14). Ce torej otrok potrebuje
CVKPP, so neobhodni temeljita in dolgotrajna zdra-
vstvena vzgoja starSev, nadzor glede ravnanja s CV-
KPP (8) in natan¢na navodila za ukrepanje ob sumu
na okuzbo. Okuzba namre¢ ni le resen, lahko celo
zivljenje ogrozajoC zaplet, ki zahteva bolnisni¢no
zdravljenje, ampak tudi dejavnik tveganja za nasta-
nek inhibitorjev. Pri hemofilikih, ki imajo vstavljen
CVKPP zaradi programa indukcije imunske tole-
rance (angl. immune tolerance induction, ITI), pa
okuzba najveckrat poslabsa uspesnost zdravljenja.

Ker je CVKPP za organizem tujek in lahko sam po
sebi poveca tveganje za nastanek inhibitorjev, ga
vstavimo po tehtnem premisleku, ko redno dajanje
na drug nacin ni mogoc¢e. Po moznosti ga ne vsta-
vljamo v prvih 50. dneh izpostavitve FVIII (angl.
exposure days, ED), da se izognemo obdobju, ko
je tveganje za pojav inhibitorjev najvecje. Vstavi-
tev CVKPP moramo skrbno nacrtovati in zagotoviti
nadomescanje FVIII v bolusih ali s kontinuirano
infuzijo 3-5 dni, s ¢imer vzdrzujemo ustrezno he-
mostatsko obmocje.

Redke;jsi nacin zanesljivega venskega pristopa je ki-
rurska izdelava arteriovenske fistule (AVF) v pregi-
bu komolca, ki jo izvajajo v HCCC v Milanu. Tve-
ganje za okuzbo je pri AVF bistveno manjse, pristop
k dajanju pa lazji kot pri CVKPP, saj je enak oskrbi
obiCajnih perifernih ven. Zaradi vecjega tveganja
za nastanek tromboze moramo upostevati navodila
o0 prebrizgavanju po dajanju FVIII ter poskrbeti za
nadzor in takojsnje ukrepanje ob prvih znakih tezav
pri oskrbi. Redkejsi zapleti so kratkotrajna preho-
dna slabsa prekrvitev distalnega dela uda, asimetrija
v obsegu zgornjih udov ter anevrizemska razsiritev
AVF. Poseg moramo nacrtovati dovolj zgodaj, saj
mora AVF za delovanje dozoreti, kar v povprecju
traja 2-3 mesece. Ce ga naértujemo, v tem Gasu za
dajanje ne smemo uporabljati ven zgornjih udov.
Tudi pri izdelavi AVF je potrebno nekajdnevno na-
domestno zdravljenje, s Cimer prepre¢imo poopera-
tivno krvavitev. Ko so periferne vene dovolj razvi-
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te, AVF operativno prekinemo in nato uporabljamo
obicajne periferne vene (15).

Vbrizgavanje nadomestnega faktorja strjevanja krvi
in ucenje samovbrizgavanja izvajajo diplomirane
medicinske sestre preko hematoloske ambulante
na KOOHO. Ucenje vbrizgavanja poteka v dopol-
danskem ¢asu, v popoldanskem in no¢nem ¢asu pa
ob tezavah pri samovbrizgavanju in potrebi po na-
domestnem faktorju bolnike oskrbi dezurna diplo-
mirana medicinska sestra v sodelovanju z ostalim
zdravstvenim osebjem.

INHIBITORJI

Inhibitorji pri hemofiliji A tezke stopnje so protite-
lesa razreda IgG, ki zavirajo delovanje FVIII, ki ga
hemofilik prejme v veno. So najresnejsi zaplet zdra-
vljenja in se pojavijo pri 20-30 % oseb s hemofilijo
A tezke stopnje (16, 17). Nastanejo zaradi komple-
ksnega soucinkovanja genetske predispozicije in
dejavnikov, povezanih z zdravljenjem.

Znano je, da se inhibitorji pogosteje pojavljajo pri
afriski in hispanski rasi (18), ¢e so v rodbini pri-
sotne osebe, ki so razvile inhibitorje proti FVIIL
Pogostejsi so pri dolo¢enih mutacijah gena, ki nosi
zapis za FVIIL, ter pri dolocenih razredih komple-
ksa glavnih histokompatibilnih genov (MHC) in
polimorfizmih genov, ki kodirajo imunski odgovor
(IL-10, TNF, CTLA4) (19).

Najpogosteje se razvijejo v prvih 20-50 ED FVI-
11, nato pa se tveganje postopno zmanjsuje do 150.
ED, ko je tveganje za razvoj inhibitorjev proti FVIII
znatno manjse (20). Tveganje za nastanek inhibitor-
jev se ponovno poveca po 60. letu starosti (21) ter
ob vsakem intenzivnem nadomestnem zdravljenju
s FVIII (Ce traja vec kot 5 dni) (22), ¢e je potrebno
zdravljenje s FVIII v zgodnyji starosti ali e je ob na-
domestnem zdravljenju prisotna okuzba ali vnetje.

Na razvoj inhibitorjev pomislimo, ¢e nadomestno

zdravljenje s FVIII ni kliniéno ucinkovito, kot bi
pricakovali glede na predpisani rezim zdravljenja,
¢e ugotavljamo neustrezen laboratorijski odziv
(dvig aktivnosti FVIII po infuziji koncentrata, raz-
polovni ¢as FVIII), lahko pa inhibitorje ugotovimo
ob rednih kontrolnih pregledih krvi, ki jih izvaja-
mo sprva pogosto (pred vsakim 4. ED prvih 20 ED,
nato vsakih 8-10 ED naslednjih 150 ED), kasneje
pa na 6 mesecev oz. redno enkrat letno, vedno pa
tudi pred operativnimi posegi in po njih (22).

Periferni venski pristop je zlati standard tudi v
primeru intenzivnega zdravljenja, kot ga zahteva
zdravljenje inhibitorjev proti FVIII v programu ITL
Trajne;jsi venski pristopi so izhod v sili, saj sta cen-
tralni venski pristop preko perifernih ven (PICC-li-
ne) in CVKPP kot tujek dodaten dejavnik tveganja
za nastanek inhibitorjev in lahko prispevata k manj-
§1 uspesnosti ITI tudi ob odsotnosti okuzbe. Tvega-
nje za okuzbe je glede na intenzivno uporabo Zilnih
pristopov v programu ITI povecano, manj pogosto
pa lahko pride do nastanka strdka, zato veno po vsa-
kem dajanju prebrizgamo s prednapolnjeno brizgo s
fiziolosko raztopino.

Za heparinizacijo najpogosteje uporabljamo 3-5
ml heparinizirane raztopine (10-100 IE heparina/
ml) (23). Alternativna vrsta zanesljivega venskega
pristopa je izdelava AVF, ki omogoca nekaj let traja-
joca vbrizgavanja. Starsi se je priucijo in jo izvajajo
na domu.

V primeru inhibitorjev je indicirana ¢im prejSnja
uvedba ITL s katero zelimo »preplaviti« imunski
sistem s FVIII v tolik$ni meri, da se imunski odziv
iz€rpa. Uspesna je v 70-80 % (24). Predpisujemo
FVIII v odmerku 100 IE/kg TT na 12 ur ali na 24 ur
vsak dan ob isti uri. V primeru u¢inkovitosti ITI la-
boratorijsko sprva ugotavljamo zmanjsanje inhibi-
torjev, nato pa je do popolnega uspeha potrebna tudi
normalizacija farmakokinetskih parametrov FVIII
(in vivo recovery in razpolovni ¢as) (25). Program
ITI traja 6-12 mesecev, lahko celo 3 leta ali dlje.
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V Casu ITI je prisotno vecje tveganje za spontane in
s poskodbo povzrocene krvavitve, zato moramo v
nekaterih primerih poskrbeti za redno vbrizgavanje
enega izmed obvodnih hemostatskih zdravil (kon-
centrat protrombinskega kompleksa FEIBA® ali
aktivirani rekombinantni FVII NovoSeven®).

STANJE V SLOVENUJI

V Registru hemofilikov je v Sloveniji v letu 2017
zabelezenih 191 bolnikov s hemofilijo A in 25 bol-
nikov s hemofilijo B. Center za hemofilijo ima se-
dez na Pediatric¢ni kliniki, kjer vodimo 34 bolnikov
s tezko obliko hemofilije A, 4 bolnike s srednje tez-
ko obliko hemofilije A in 20 bolnikov z lahko obliko
hemofilije A ter 3 bolnike s tezko obliko hemofilije
B, enega bolnika s srednje tezko obliko hemofilije B
in 4 bolnike z lahko obliko hemofilije B.

Vsi bolniki s tezko hemofilijo A, razen enega, ki
s preventivnim zdravljenjem Se ni zacel, so na re-
dnem dolgotrajnem preventivnem zdravljenju, ki
ga izvajajo na domu. Vbrizgavanja so se v sklopu
edukacije na KOOHO priucili star$i hemofilikov,
najmlajsi bolnik pa se je priucil samovbrizgavanja
v starosti 12 let.

V Sloveniji CVKPP uporablja eden izmed otrok s
tezko hemofilijo A zaradi intenzivnega zdravlje-
nja v programu ITI zaradi inhibitorjev proti FVIII,
saj potrebuje vbrizgavanje nadomestnega faktorja
dvakrat dnevno. Vstavljen ima CVKPP. V prekat,
ki je dobro tipen pod kozo, deckovi starsi dvakrat
dnevno vbadajo s posebej oblikovano atravmatsko
(Huberjevo) injekcijsko iglo z asepti¢no tehniko za
vbrizganje faktorja. Decek je do sedaj utrpel dve
katetrski sepsi, ki sta zahtevali zamenjavo prvega
CVKPP. Tega smo po dveh letih uporabe zaradi
mehanske iztro§enosti membrane in poka plasti¢ne
cevke zamenjali z novim po 1706 vbodih. V bliznji
prihodnosti bo trajnejsi venski dostop, AVF, najver-
jetneje dobil Se dveletni otrok s povecanim tvega-

njem za razvoj inhibitorjev. Menimo namre¢, da bo
v primeru potrebe po ITI glede na trenutno stanje
perifernih ven vbrizgavanje otezeno.

Do zdaj smo vse hemofilike z inhibitorji uspesno
pozdravili v programu ITL, ki smo ga izvajali preko
perifernih ven.

Ker pricenjamo z zgodnjim preventivnim zdravlje-
njem, ki je glede na stanje perifernih zil pri majhnih
otrocih zelo zahtevno, menimo, da bi bila smiselna
uvedba edukacije samozdravljenja na domu. Ekipa
dveh diplomiranih medicinskih sester bi z obiski
na domu pomagala vzpostaviti samozdravljenje na
domu. Na ta nacin bi razbremenili diplomirane me-
dicinske sestre, ki bi se lazje osredotocile na poseg.
Vbrizgavanje pa bi bilo tudi manj stresno - tako za
otroka, ki v domacem okolju lazje prenasa boleCi-
no, kot tudi za starSe, za katere je uvajanje intraven-
skega zdravljenja ob skrbi za otroka, ki ga morajo
skrbno varovati pred padci in poskodbami, zelo na-
porno.

PRIHODNOST

Razvoj zdravljenja hemofilije je ponovno v velikem
zagonu. Avgusta 2016 smo v Sloveniji registrira-
li prvi koncentrat FVIII s podalj$sano razpolovno
dobo, ki v povpre¢ju omogoca 48 manj vbrizgavanj
na letni ravni. V kratkem mu bodo sledili tudi kon-
centrati FVIII s podaljsano razpolovno dobo drugih
proizvajalcev.

Se bolj spodbudni so izsledki razvoja subkutanih
pripravkov, ki so glede na mehanizem delovanja
primerni tudi za zdravljenje hemofilikov z inhibi-
torji in omogocajo vbrizgavanje le enkrat tedensko
oz. celo le enkrat mese¢no. Menimo, da bo njiho-
va uvedba dramati¢en premik v smeri dodatnega
izboljSanja kakovosti Zivljenja hemofilikov, ki Ze
danes po zaslugi nadomestnega zdravljenja zivijo
kakovostno in ustvarjalno Zivljenje ter dosezejo pri-
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merljivo starost kot vrstniki brez motnje strjevanja
krvi.

Vse blizje smo tudi genskemu zdravljenju hemofi-
lije, ki pa bo svoje mesto pri zdravljenju hemofilije
moralo najti v konkurenci najnovejsih subkutanih
pripravkov.

ZAKLJUCEK

Celostno in optimalno oskrbo hemofilikov zago-
tavljamo z obravnavo v HCCC s sodelovanjem
zdravstvenih delavcev razlicnih strok. Sodobno
nadomestno zdravljenje in uvedba samozdravljenja
na domu omogocata, da obravnava hemofilikov ra-
zen v izjemnih primerih poteka ambulantno. Danes
so hemofiliki v Sloveniji delezni obravnave, ki je
povsem primerljiva obravnavi v razvitih drzavah.
Tako zivijo kakovostno in ustvarjalno zivljenje ter
dosezejo primerljivo starost kot osebe brez motnje
strjevanja krvi.
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