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”Svenska riktlinjer for vard och behandling av blddarsjuka” innehaller en beskrivning av
sjukdomen och dess behandling och bygger pa aktuell kunskap om blodarsjuka.

Riktlinjerna vénder sig till sjukvérdspersonal, administrativt ansvariga inom varden,
hilso- och sjukvardspolitiker, forsédkringstjinstemén och andra yrkesgrupper som pé olika
sétt kan involveras 1 beslut som péverkar den blodarsjukes liv och hélsa samt till de
blodarsjuka sjdlva och deras anhoriga.

”Svenska riktlinjer for vard och behandling av blddarsjuka” finns ocksa i en
sammanfattad form. Riktlinjerna kompletteras med en serie informationsblad “’Fakta och
rad” som berodr olika aspekter av sjukdomen och vinder sig till alla som vill skaffa sig
mer kunskaper om blodarsjuka.

Dokumentet utgor en uppdatering av “’Nationella riktlinjer for vard och behandling av
blodarsjuka”, utgiven 1997.

Hemofilicentra i Malmd, Goteborg och Stockholm

Forbundet Blodarsjuka i Sverige
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Svenska riktlinjer for vard och behandling av

blodarsjuka

Svenska riktlinjer for blodarsjuka avser de érftliga blodningssjukdomarna hemofili A och hemofili B.
For von Willebrands sjukdom utarbetas separata riktlinjer.

Riktlinjerna har arbetats fram av foretrddare for Sveriges tre hemofilicentra i samarbete med
Forbundet Blodarsjuka i Sverige for att ge alla blodarsjuka en likvirdig, kunskapsbaserad och effektiv
vérd.

Riktlinjerna revideras fortlopande och faststiller den samsyn som uppnatts mellan hemofilivarden

och patientorganisationen.

Blodarsjuka orsakas av medfodd brist pé eller total avsaknad av fungerande koagulationsfaktor VIII
(hemofili A) eller koagulationsfaktor IX (hemofili B). Hemofili A och B ar konsbundet nedérvda och
drabbar néstan uteslutande pojkar. Det finns ocksa andra former av blodarsjuka.

Blodarsjuka kinnetecknas av en benédgenhet till langvariga blodningar. Blédningarna kan upptréda till
synes spontant eller efter minimalt trauma. Typiskt ar att blodningar intraffar i leder och muskler.
Obehandlade blodningar medfor en successiv forstorelse av rorelseapparaten. Ibland férekommer
slemhinneblodningar. Livshotande blodningar kan uppsté efter lindrigt trauma mot skalle eller inre organ.
Sadana komplikationer kan intriffa vid samtliga former av blodarsjuka.

Blodarsjuka i obehandlad form leder inom nagra ar till allvarliga skador i form av deformerade leder
med grav inskrankning av rorligheten, kontrakturer, kroniska smértor och muskelfortvining. De
invalidiserande ledblodningarna kan forhindras eller behandlas med koncentrat av den koagulationsfaktor
som den blddarsjuke lider brist pa, sa kallat faktorkoncentrat.

Ungefir 30 procent av de som har svar form av blodarsjuka utvecklar antikroppar (inhibitorer) som
minskar effekten av behandlingen. Under 1950-1980-talen skedde behandling med plasmabaserade
faktorkoncentrat som inte var virusinaktiverade. Detta ledde till komplikationer i form av
transfusionssmitta med hiv, hepatit A, B och C. Allergiska reaktioner var vanligare &n med moderna
produkter.

Hemofili A och B ér séllsynta och i Sverige finns cirka 800 personer som kréver specialiserad
behandling. Varden &r idag uppdelad pa tre hemofilicentra: Karolinska sjukhuset i Stockholm,
Sahlgrenska Universitetssjukhuset i Géteborg och Universitetssjukhuset MAS i Malmd. Centraliseringen
gor det majligt att hélla kunskapen om blddarsjuka pa en hdg niva med internationellt utbyte av

erfarenheter. Den mdjliggor ocksé forskning om sjukdomen, samordning mellan olika specialiteter vid
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universitetssjukhusen, kvalitetssdkring och aterkommande uppfoljning av vard och behandling som gor
véarden kostnadseffektivare.

Vérden skall, enligt reckommendationer fran World Health Organization (WHO) och World Federation
of Hemophilia (WFH) bedrivas utifran en helhetssyn pa den blodarsjuke med ett team av specialutbildad
personal som kan erbjuda bésta mojliga 16sningar pa de blodarsjukas problem.

Vid ett hemofilicentrum far den blddarsjuke utbildning om sin sjukdom och lir sig att ta ansvar for den
egna behandlingen. Stindigt aterkommande vidareutbildning krdvs dérfor. Sjukdomen ar relativt okénd
bland sjukvardspersonal. Hemofilicentra méste dérfor informera om blddarsjuka och om den vard och
verksamhet som bedrivs dér sa att ritta atgarder vidtas, i till exempel en akut situation. Det ar viktigt att
sjukdomen diagnostiseras tidigt i livet for att undvika 6desdigra komplikationer.

For att omhéndertagandet av de blodarsjuka dven lokalt skall kunna ske enligt en helhetssyn méaste
samarbetet mellan hemofilicentrum, hemortssjukhus, landsting och kommun forbéttras. Kommunikation
pa olika sitt mellan hemofilicentrum och hemortens instanser samt i vissa fall genom individuella
vardplaner som patienterna forsetts med skall underlétta for blodarsjuka att fa tillgng till en kvalificerad

medicinsk vard och ett fullgott stod oberoende av bostadsort.

Mal for varden av blodarsjuka

Varden av blodarsjuka skall syfta till hogsta mdéjliga livskvalitet for alla blodarsjuka.

» Genom att forebygga blddningar, rorelseinskrinkningar och andra komplikationer av
sjukdomen och behandlingen
» Genom att utga fran en helhetssyn pa den blodarsjuke och anhoriga

Detta forutsatter:

* Forebyggande behandling frén tidig &lder

* Hembehandling

* Centraliserad hemofilivard

* Fungerande vardkedja: hemofilicentrum — sjukvarden pa hemorten — den blodarsjuke
* Utbildnings- och informationsinsatser

* Nationellt och internationellt samarbete kring forskning och utveckling

* Kontinuerlig utvardering och kvalitetskontroll av varden
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Definition av blodarsjuka

HEMOFILI A OCHB

Hemofili A och hemofili B drvs konsbundet recessivt. Sjukdomen drabbar dérfor ndstan uteslutande méan
medan kvinnor blir anlagsbérare. I cirka hélften av de nya fallen av sjukdomen finns dock ingen tidigare
kind person med blodarsjuka i slakten. Hemofili A innebér brist pa eller avsaknad av fungerande
koagulationsfaktor VIII och hemofili B brist pa eller avsaknad av fungerande koagulationsfaktor IX.
Hemofili A ir fem ganger vanligare &n hemofili B. Hemofili forekommer hos ca en av 10 000 méin. Det
finns idag cirka 800 personer diagnostiserade med hemofili i Sverige. Sjukdomens svarighetsgrad &r

beroende av koncentrationen av koagulationsfaktorn i blodet.

Svérighetsgrader av hemofili

SvVarform........oooeeeii i, mindre dn 1% eller KIE/L
Moderat form............ccooiiiiiiiiiin... 1 till mindre &n 5%
Mild form......coooeiviiiii 5 till 40%

Normalbefolkningen har 50-150% av respektive faktor

ANNAN BLODARSJUKA

Von Willebrands sjukdom neddrvs autosomalt. Méan och kvinnor 16per darfor lika risk att f& sjukdomen.
von Willebrands sjukdom innebar brist pa eller defekt von Willebrandfaktor. Svar form av von
Willebrands sjukdom férekommer endast hos ett 50-tal personer i Sverige.

Det forekommer dven enstaka fall av andra typer av blddarsjuka som dr orsakad av arftlig brist pa eller
total avsaknad av annan fungerande koagulationsfaktor som: faktor XI, XIII, VII, V, II eller fibrinogen
(faktor I). For niarvarande finns cirka 100 personer registrerade med brist pa annan koagulationsfaktor och
cirka tio personer registrerade med total avsaknad av annan koagulationsfaktor.

Annan blddarsjuka drvs autosomalt och drabbar séledes bidda konen lika. Dessa former forekommer i
ungefiar samma svarighetsgrader som hemofili A och B.
Arftliga trombocytfunktionsrubbningar férekommer av vilka Glanzmanns trombasteni och Bernard-

Souliers sjukdom é&r vildefinierade men mycket ovanliga.
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SYMTOM

SVAR OCH MODERAT FORM AV HEMOFILI karakteriseras framst av blodningar i1 leder och muskler, antingen
tillsynes spontant eller av mindre trauma. Det ar typiskt med ”sena blodningar” d v s en blédning stannar
till synes men kommer senare igang igen. Blodningarna &r mycket smartsamma och kan orsaka, om de
inte behandlas, bestdende forandringar i ledkapsel, ledbrosk och ben. Upprepade blodningar kan efter
nagra ar medfora tilltagande rorelseinskrankning, stelhet och ett kroniskt smarttillstind samt medfora en
svaghet i muskulaturen. Hos dldre blodarsjuka ses alla svarighetsgrader av funktionsnedsittning fran
enstaka skadade leder med relativ bibehallen rorlighet till rullstolsberoende.

MILD FORM AV HEMOFILI leder vanligtvis inte till led- eller muskelblodningar utan yttre trauma. Risken
ar liten for bestdende rorelseinskrankning. Bendmningen mild samt avsaknad av spontana blddningsbesvar
gor att allvaret med mild hemofili kan underskattas bade av de blodarsjuka sjélva och av varden. Darfor
saknas ibland beredskap att hantera de allvarliga blodningar som kan uppkomma aven efter mattliga
trauman eller ingrepp. Trauma mot skalle eller buk liksom operationer av alla slag kan leda till blédning
med dodlig utgang dven hos personer med mild hemofili om inte behandling ges. Mild hemofili kan
diagnostiseras i alla &ldrar till skillnad fran svérare former av hemofili som brukar diagnostiseras i ung

alder.

Organisation av varden

Blodarsjuka ér en ovanlig sjukdom med svara symtom och komplikationer. Den komplicerade
behandlingen har &ven inneburit allvarliga biverkningar. En viktig forutsittning for ett fullgott
omhindertagande dr en organisation med hogspecialiserade hemofilicentra. For att alla blodarsjuka,
oavsett var man &r bosatt, skall ha tillgang till samma vérdkvalitet krédvs uppf6ljning av behandlingen

och stod fran hemortssjukvarden.

Virdet av att centralisera hemofilivarden i Sverige uppmirksammades redan pa 1950-talet. Erfarenheter
dven fran andra ldnder och rekommendationer frain WHO och WFH innebér att denna vardstruktur méste

gilla.
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HEMOFILICENTRUM

Vid Sveriges tre hemofilicentra finns likare med samtidig specialistkompetens i invértesmedicin eller
barnmedicin samt i koagulationssjukdomar och med erfarenhet av hemofilisjukvard. Dérutover finns
specialutbildad personal: sjukskoterska, sjukgymnast, ortopedkirurg, tandlékare, allmén kirurg,
gynekolog, genetiker, kurator och psykolog (sammanséttningen varierar nadgot mellan olika centra). Det
finns ocks& mojlighet till samarbete med infektionsldkare, smértspecialist och andra specialiteter vid
behov. I detta team kombineras medicinska, psykologiska, pedagogiska, sociala och tekniska insatser efter
de blodarsjukas behov. Alla aspekter pd omhadndertagandet beaktas, sé kallad "comprehensive care".
Kompetensprofilen varierar mellan de tre centra, varfor ndra samarbete dem emellan ar viktigt.

Exempelvis finns ett formellt samarbetsavtal mellan Géteborg och Malmo.

LABORATORIERESURSER

Till varje hemofilicentrum &r knutet ett speciallaboratorium som har mojligheter att diagnostisera olika
typer av blodarsjuka och antikroppsutveckling. Genom akuta analyser av faktornivan i blodet styrs
behandlingen i samband med operationer noggrant. Vidare utfor vissa av laboratorierna genetisk testning
for sdkerstédllande av diagnosen, for att bekrifta eventuellt anlagsbararskap hos kvinnor och for

fosterdiagnostik.

REGELBUNDNA KONTROLLER

Personer med blodarsjuka kontrolleras regelbundet vid ett hemofilicentrum for att virdera effekterna av
behandlingen. Kontrollerna innefattar en medicinsk undersdkning, beddmning av ledstatus, hepatit- och
hiv-smitta samt forekomst av antikroppar mot faktorkoncentratet, beslut om fortsatt dosering, behov av
smartlindring, sjukgymnastik och ortopedisk kirurgi samt behov av tandldkarvard. Vid behov ges ocksé
genetisk radgivning. Mgjlighet finns att traffa kurator.

Kontrollerna utfors varje halvar-vartannat ar beroende pa sjukdomens svarighetsgrad och eventuella
komplikationer. Varje kontroll utmynnar i en skriftlig sammanfattning inklusive behandlings-

rekommendationer, som delges hemortslidkare och den blodarsjuke sjélv.

8 (37)



JOURVERKSAMHET

Det dr nddvéndigt att blodarsjuka personer och deras anhériga kan rddgora med hemofilildkare dygnet
runt sé att akuta blodningstillstdnd kan atgérdas korrekt. Vid dessa tillstdnd skall patienten eller hemortens
sjukhus kontakta hemofilicentrum.

Flertalet likare och annan vardpersonal moter séllan blodarsjuka och den allminna kunskapen om
sjukdomen &r darfor bristfillig. Jourverksamheten vid hemofilicentrum utnyttjas ocksa for konsultation

angaende patienter med andra blodningstillstdnd/koagulationsrubbningar.

CHECKLISTA VID KONTROLL PA HEMOFILICENTRUM

Behandling (preparat, dos, m m)
Blddningar och franvarodagar
Ledstatus

Blodtryck

Laboratorieprov inklusive virustestning
Vaccination

Smaérta och smartlindring
Familjeforhallanden och sysselséttning
Tandvard

Psykosocialt stod

Sjukgymnastik

Rokning/alkohol

ovriga ldkemedel, recept

Information till varden pa hemorten
Ovrigt (patientorganisationen m m)

LSS S S S S S S N N N
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UTBILDNING OCH INFORMATION

Hemofilicentra bedriver utbildning och information till vardpersonal samt till de blddarsjuka sjdlva och
deras anhdriga. Personer med svér eller moderat blodarsjuka behover dterkommande utbildning om
forebyggande behandling, om dosering vid olika typer av blodningar och om eventuella komplikationer.
Personer med mild blddarsjuka har inte haft samma frekventa kontakt med ett hemofilicentrum och har
darfor inte fatt utbildning i samma utstrackning. Eftersom dven mild blodarsjuka innebar risk for
livshotande blodning vid trauma foreligger ocksé behov av information och utbildning av personer med

mild blodarsjuka.

UPPFOLJNING

Individuell vardplanering forutsétter uppfoljning av patienten sévél pa hemorten som vid ett
hemofilicentrum. Uppf6ljning av varden vid ett hemofilicentrum sidkrar genomférandet av beslutade
atgirder och bidrar till att uppréatthalla en god vardstandard.

Ett patientregister med lattillgéngliga data dr ytterligare en av grundstenarna till en effektiv och
kvalitetssdkrad vard och mojliggdr generella utvérderingar av epidemiologi, vardbehov och

behandlingspolicy.

EKONOMI

Behandlingen vid hemofilicentra &r kostnadseffektiv for samhillet. Har bedrivs utvecklingsarbete for att
effektivisera behandlingen och reducera behovet av faktorkoncentrat genom nya administrationssétt och
farmakokinetiska berdkningar.

Nya och sékrare faktorkoncentrat samt nya och alternativa behandlingsformer kan i framtiden leda till
en bittre behandling till en lagre kostnad och farre biverkningar for de blddarsjuka. En forutséttning for
detta ar att varden inte splittras pd méanga sma enheter med ett bristfalligt patientunderlag och en lag

kompetens.

FORSKNING

Hemofiliforskningen i Sverige har sedan lang tid tillbaka en internationellt framskjuten position.
Hemofilicentra bedriver studier om blddarsjuka vilka mestadels 4r internationella. Internationellt
samarbete kring blodarsjuka ar viktigt for utvecklingen, inte minst mot bakgrund av att sjukdomen ar
ovanlig. Samarbete sker bl a med andra hemofilicentra, Vérldshemofiliféreningen (WFH),
Virldshilsoorganisationen (WHO) och International Society of Thrombosis and Haemostasis (ISTH). Ett

sddant samarbete kréivs for att upprétthélla basta mojliga vardstandard.
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HEMORTSSJUKVARDEN

Vid blédningar skall personer med blodarsjuka tas om hand med fortur. Det &r viktigt att samrad med
koagulationsjour sker. Ett beredskapslager av det faktorkoncentrat som kan bli aktuellt finns antingen
hemma hos den blédarsjuke eller vid den sjukvardsinrittning diar den blodarsjuke mest sannolikt kommer
att behandlas.

Blodarsjuka personer som inte behérskar injektionstekniken méaste fa snabb hjilp med intravendsa
injektioner vid akuta blddningstillstdnd.

Efter en blodning kan den blddarsjuke behdva sjukgymnastisk behandling utan langa véntetider for att
atervinna forlorade led- eller muskelfunktioner. Manga behover dven regelbunden hjilp med traning for
att motverka eller kompensera uppkomna ledskador. Kurativt och psykologiskt stod kan behdvas under
kritiska perioder i den blodarsjukes liv. Blodarsjuka personer och deras anhoriga bor ocksa ges mojlighet
att delta i utbildning med inriktning pé rehabilitering och egenvard, lagerverksambhet,

rehabiliteringsvistelser, m m.

Alla personer med hemofili A och B, inklusive de med mild hemofili, skall erhalla
specialistvardsremiss for konsultation vid ett hemofilicentrum.
Kontaktens omfattning avgors individuellt.

Diagnostik

Patienter med uttalade blodningssymtom dédr man kan misstidnka hemofili eller andra
blodningsrubbningar skall utredas vid ett hemofilicentrum dér det finns kliniskt verksamma

koagulationsspecialister som har erfarenhet av blodarsjuka.

Vid SVAR OCH MODERAT HEMOFILI &r blodningssymptomen sé uttalade att diagnosen oftast stélls tidigt.
De vanligaste debutsymtomen ar blaméarken, ibland med kndlutseende, blodningar frdn munhalan efter
trauma eller blodningar efter injektion, provtagning eller andra ingrepp. Hjarnblodning efter fodelsen kan
uppkomma vid relativt mattliga forlossningskomplikationer, men ar forhallandevis sillsynt. Daremot &r

forekomst av exempelvis kefalhematom vanligt i neonatalperioden (nédstan 20% i en svensk
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undersokning). Led- och muskelblddningar brukar debutera da barnet borjar ga. Det har hént att
fordldrarna blivit missténkta for barnmisshandel pa grund av barnets bldmérken med ovanlig lokalisering.

MILD HEMOFILI kan forbli oupptéckt upp i vuxen alder och debutera med livshotande blodning efter
operationer, tandutdragning eller annat trauma. Stora muskelhematom kan uppkomma dven efter mattliga
trauman. Begreppet “mild” kan darfor vara missvisande och invagga bade blodarsjuka och
sjukvardspersonal i falsk trygghet. Aven personer med mild hemofili bor kontrolleras vid ett
hemofilicentrum.

Vid misstanke om blddarsjuka tas det forsta blodprovet pa hemortslasarettet och skickas till ett
hemofilicentrum for undersdkning. Om barnet har blédarsjuka kallas barn och foraldrar till ett
hemofilicentrum for bekriftande undersdkning. Diagnosen blodarsjuka innebér en svér psykisk
pafrestning, speciellt for fordldrar som inte haft blddarsjuka i slékten tidigare. De skall dérfor fa stod av
kurator eller psykolog att bearbeta den krisreaktion som diagnosen ger upphov till. Forédldrarna till det
nydiagnostiserade barnet erbjuds ocksa kontakt med en annan familj med ett blodarsjukt barn.

Nar diagnosen hemofili stéllts, utfors dven en slaktutredning, familjeregistrering och patienten forses
med ett blodningsriskkort.

Vid behov erbjudes ett uppfoljande hembesok av kurator och sjukskoterska fran hemofilicentrum.

Barar- och fosterdiagnostik

Kvinnor som tillhdr familjer med hemofili skall erbjudas diagnostik for anlagsbérare. Om kvinnan ér
anlagsbarare bor hon fa mer omfattande information och genetisk radgivning samt information om
huruvida faktor VIII/IX-halten innebér en blodningsrisk.

Riktlinjer for anlagsbérar- och fosterdiagnostik (prenataldiagnostik) finns utarbetade av en expertgrupp
gemensam for WFH och WHO. En fullsténdig utredning kriver kunskap om och tillgéng till slakttrad,
koagulationsanalyser, immunologiska metoder samt indirekt och direkt gendiagnostik, den senare baserad
pa kartlagd mutation. Dessa metoder dr behdftade med felkéllor, som man maste ta hdnsyn till.
Verksamheten ar hoggradigt specialiserad och maste darfor vara centraliserad till ett hemofilicentrum.

I ménga fall krévs tillgang till blodprov fran en sjuk familjemedlem och, beroende pa sléktskapet, ett
varierande antal personer i slikten. I Sverige &r cirka 50 procent av familjerna med endast en blodarsjuk
medlem sa kallade sporadiska familjer med en spontant uppkommen mutation f6r hemofili. Dessa familjer

med endast ett kint fall av hemofili dr sdrskilt svara att utreda.
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RADGIVNING

Manga av de molekylarbiologiska genanalyserna &r tidskrédvande och det &r viktigt att diagnostiken av
anlagsbéraren sker innan graviditeten paborjats. Diagnostiken skall foregas av genetisk radgivning, vilken
bor ges av en person med forméga att kommunicera med lyhordhet och god formaga att sétta sig in i andra
manniskors situation. Radgivningen bor vara sa objektiv som mdjligt och bygga pé kunskap om hemofili,
genetik, prenataldiagnostik samt molekylédrbiologi. Vid genetisk radgivning maste den enskildes valfrihet
respekteras.

Radgivningen syftar till att ge de blivande forédldrarna tillricklig information for att de skall kunna fatta
ett sjalvstandigt beslut om eventuellt fordldraskap samt ge dem stod under hela processen. Utredningen
och informationen maste darfor ske pé ett hemofilicentrum. Etiken férknippad med prenataldiagnostik av
hemofili ar sarskilt svar eftersom sjukdomen idag kan behandlas framgangsrikt med regelbunden
profylaktisk behandling.

En del kvinnor i familjer med hemofili 6nskar prenataldiagnostik d&ven om de inte har for avsikt att
avbryta graviditeten. I det enskilda fallet kan det vara av stort virde att f4 besked om att fostret &r friskt,
alternativt att kunna forbereda sig for att barnet blir en pojke med hemofili. I dessa situationer bor samma
vida indikationer gélla som for andra sjukdomar dér prenataldiagnostik erbjuds.

Diagnostik fore implantation i livmodern, det vill sdga i samband med provrorsbefruktning, utfors idag
for ndgra svara sjukdomar och i vissa lander &dven for blodarsjuka. D4 aborter, ibland upprepade sddana
nér fostret gang pé gang visar sig ha blodarsjuka, dr psykologiskt mycket belastande for modern, bor

mdjligheten utvecklas &ven i Sverige.
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Behandling

Malet f6r behandlingen av blodarsjuka &r att forebygga och forhindra blédningar,
rorelseinskrankningar och andra komplikationer av sjukdomen.

Under de senaste trettio aren har behandlingen av blodarsjuka genomgatt en revolutionerande
utveckling. Forebyggande behandling, sa kallad "profylax", med faktorkoncentrat har visat sig vara
nyckeln till ett liv utan forstord rorelseapparat. Hogrenade och virusinaktiverade och pa sistone
rekombinanta preparat har inneburit allt mindre risk for biverkningar.

Framstegen inom genterapiforskningen ger nytt hopp for de blodarsjuka men kan forst i ett langt

tidsperspektiv innebéra bot for sjukdomen.

Om man undantar de komplikationer (hiv och hepatit C med svar leverskada) som har drabbat
blodarsjuka personer, har behandlingen av blodningar medfort att medellivsldngden for de blodarsjuka i
Sverige mer dn tredubblats sedan 1950-talet. Den &dr nu obetydligt kortare dn for icke blodarsjuka.

Sverige var det land som forst paborjade regelbunden profylaktisk behandling vid svar form av
blodarsjuka. Syftet var att eliminera de invalidiserande ledblodningarna, som annars brukar uppsta 20-30
ganger per ar. Flera studier har visat att allméntillstdnd och ledstatus hos svart blddarsjuka i Sverige &r
betydligt béttre dn i de flesta andra ldnder. De blodarsjukas sociala liv har kraftigt forbéttrats och
livskvaliteten har okat.

Profylaktisk behandling har betydligt minskat riskerna for allvarliga blédningar i huvud och buk efter
trauma och reducerat antalet varddagar pa sjukhus. Hos dem som har behandlats frdn mycket tidig alder

kommer profylaxen dven att eliminera behovet av kostsam rekonstruktiv ortopedisk kirurgi.
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BEHANDLINGSFORMER

* PROFYLAKTISK BEHANDLING innebdr intravends injicering med faktorkoncentratet 2-3 génger per
vecka. Barn med svar form av blddarsjuka, och i vissa fall &ven barn med moderat form, paborjar
behandlingen redan vid 1-3 ars dlder. Behandlingen ar ofta livsldng och kriaver mycket st6d och hjilp
initialt for att fungera.

Malsittningen med behandlingen ar att kontinuerligt halla faktorhalten i blodet pa en niva som gor att
patienten inte bldder. Faktorkoncentratens effekt och halveringstid varierar mellan individer. Aven
stigande alder paverkar farmakokinetiken. Detta stéller krav pa regelbundna farmakokinetiska studier for
att optimera behandlingen. I allménhet ricker det med enstaka blodprovstagningar i samband med
rutinkontroller.

Den profylaktiska behandlingen kan komma att kunna forbéttras ytterligare nér en god teknik for
kontinuerlig tillforsel av faktorkoncentraten har utvecklats.

* Vid mild eller moderat form av blédarsjuka ricker det vanligtvis med sé kallad BEHOVSBEHANDLING.
Den blodarsjuke injicerar sig sjdlv med faktorkoncentrat till den niva som behovs for att stoppa
blodningen, se faktaruta sid 16. Effekten av behandlingen &r beroende av hur snabbt den paborjas efter att
en blodning uppkommit, nagon timmes fordréjning kan forsdmra resultatet avsevirt. Vanligtvis upprepas
sedan behandlingen ett par ganger de ndrmaste dygnen. Den blddarsjuke méste darfor ha god kdinnedom
om sjukdomen, ha tillgang till preparat och ha lért sig hembehandling.

* Vid mild form av hemofili A finns en ALTERNATIV BEHANDLINGSFORM. Desmopressin (DDAVP),
registrerat som Octostim® ir ett syntetiskt framstillt, hormonliknande likemedel med flera blodstillande
effekter. Det ger upphov till en snabb och kraftig stegring av koncentrationen av faktor VIII och von
Willebrandfaktorn. Octostim® finns registrerat forutom som injektionssubstans dven i form av en hogdos
nédsspray som ar lamplig for hembehandling. Effekten av desmopressin varierar fran individ till individ
men verkar likartat pa individen fran gang till annan. Darfor ges ofta en testdos vid diagnostillféllet for att
utvérdera hur patienten svarar pa desmopressin.

Erfarenhetsméssigt vet man att patienter med en basal niva av faktor VIII under 15 procent som regel
inte erhaller tillracklig stegring av faktor VIII for att ge ett skydd i samband med stdrre operativa ingrepp
eller storre blodningar. Desmopressin kan darfor i regel anvidndas endast for de mildaste hemofili A-
patienterna i sddana situationer. For de patienter som svarar tillfredsstillande pa desmopressin, ar detta
lakemedel att foredra framfor faktorkoncentrat, av kostnadsskal.

Tranexamsyra (Cyklokapron®) anvinds som tilligg till behandling vid ménga olika blodningar,
framfGrallt fran slemhinna. Det fordrdjer for tidig upplosning av de skora koaglerna hos de blodarsjuka,

men har nistan aldrig tillracklig effekt ensamt.
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* Faktorkoncentrat finns dven for behandling av sviar von Willebrands sjukdom och vissa andra

ovanliga former av faktorbrist.

BEHANDLINGSPREPARATEN

Fram till slutet av 1950-talet inskrénkte sig behandlingen av hemofili vid blddningar till smértstillande
medel, vila och vid behov blodtransfusion. Ar 1957 borjade man i liten skala framstilla faktor VIII-
koncentrat fran blodplasma och kunde péborja forebyggande behandling av hemofili A. Forst 1969 fick
hemofili B-patienter tillgang till ett faktor IX-koncentrat.

De forsta generationerna faktorkoncentrat var orena, det vill sdga de inneholl forutom den aktuella
koagulationsfaktorn, en stor méngd dggvitedmnen och dven virus (hiv, hepatit). Patienterna drabbades
dérfor av allergiska reaktioner och transfusionssmitta med framfor allt olika former av hepatit och hiv.

Idag anvinds preparat som genomgatt olika former av reningssteg sa att néstan enbart den 6nskade
koagulationsfaktorn finns i produkten. For att i s& hog grad som mgjligt minska risken for
transfusionssmitta véljs plasmagivarna ut och testas, faktorkoncentraten behandlas med olika
kombinationer av vatviarme, dngviarme, kemiska metoder och annan hdggradig rening.

Rekombinant framstéllda faktor VIII- och IX-koncentrat for hemofili A respektive hemofili B &r
registrerade och dominerar numera faktor VIII-anvindningen. Aven de nya faktorkoncentraten har dock
potentiella risker. Det dr darfor viktigt att behandlingen f6ljs upp noggrant for att uppticka eventuella
komplikationer framfor allt vad géller utveckling av antikroppar.

Overgangen fran plasmabaserade faktor VIII-koncentrat till rekombinanta preparat sker successivt. Alla
barn rekommenderas numera behandling med rekombinanta preparat. Plasmabaserade faktor VIII-preparat
anvéands fortfarande framst eftersom det varit brist pa rekombinanta produkter. Effekten och sikerheten av
rekombinanta respektive moderna plasmabaserade preparat kan sigas vara likvardig. Rekombinant
framstéllt faktor VIII-koncentrat leder till utveckling av antikroppar i samma utstrackning som
plasmabaserade preparat. Samtidigt har sékerheten forbattrats hos plasmabaserade preparat genom
effektivare rening och virusinaktivering.

Samtliga faktorkoncentrat maste tillféras genom intravends injektion, vilket stéller sirskilda krav pa
psykologisk forberedelse och teknik vid behandling av de yngsta barnen. Ibland blir det nédvéndigt med
inldggning av central venkateter i form av Port-A-Cath. Da varje forsening i tillforseln av preparatet
innebér risk for en 6kad blodning och komplikationer i form av led- eller muskelskador 4r undervisning
om hembehandling en nddviandighet. Erfarenheten visar att fordldrar kan léra sig att skota injektionerna
dven pa barn i 1-2 arséldern. Barnen kan sedan sjélva i skoléldern tridna pé att ta dver uppgiften. Detta

forutsatter hjilp fran en sjukskoterska som ar val insatt i sjukdomen.
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Behandling med faktorkoncentrat

Svarare former av blodarsjuka

* Regelbunden profylaktisk behandling med faktorkoncentrat intravendst varannan eller var
tredje dag. Behandlingen péborjas vid 1-3 ars alder och ir i de flesta fall livslang.

* Den blodarsjuke/anhorig 1ar sig tidigt hembehandling.

* Vid akuta symtom ges behandling med faktorkoncentrat. Om patienten har profylaxbehandling
ges en extrados vid akut blodning. Den blodarsjuke/anhorig kontaktar jourhavande lékare vid
hemofilicentrum. Vid behov kontaktar hemofilicentrum ldkare pé patientens hemortssjukhus.

* Indikation for akut eller planerad kirurgi och ortopedteknisk atgérd dr densamma som for icke
blodarsjuka.

* Inhibitorer mot faktorkoncentrat behandlas sa snart som mojligt nir sddana uppkommer.

Lindrigare former av blodarsjuka

» Mild hemofili A behandlas vanligen med Octostim®. Ovriga, d v s moderat hemofili A och B
samt mild hemofili B, med faktorkoncentrat.

Riktlinjer for behandling med faktorkoncentrat

Enheter av faktorkoncentrat som bor tillforas rdknas ut med hjélp av: nivd som bor uppnas i plasma
(kIE/mL) samt vikt (kg)

* Vid lindrig led eller muskelblédning hdjs faktornivan till 30-40 % av normal faktorhalt (0,3-0,4
kIE/mL)

* Vid storre eller allvarlig blodning hojs faktornivén till 60—80 % av normal faktorhalt (0,6-0,8
kIE/mL)

*Vid stora operativa ingrepp eller livshotande blodning hojs faktornivén till 100 % av normal
faktorhalt (1,0 kIE/mL)

Utbytet av intravenos tillforsel av faktor VIII dr cirka 100%. Utbytet av faktor IX dr, pd grund av storre
distibutionsvolym, endast 50-60%, lagre for rekombinant &n for plasmabaserad faktor IX.

Halveringstiden for faktor VIII-koncentrat dr normalt 10—15 timmar, nagot kortare for barn och i
samband med akuta stérre blodningar. Halveringstiden for faktor IX-koncentrat ar ldngre, 20-30
timmar. Detta innebér att vid akuta stdrre blodningar ges vanligen faktor VIII-koncentrat tre ganger per
dygn och faktor IX-koncentrat tvd gédnger per dygn.

ALLMAN REGEL: 1 enhet faktor VIII-koncentrat per kilo kroppsvikt hojer halten av faktor VIII i
blodet med 2% (2 kIE/mL). Hos en person med svér form av hemofili A och 0% faktor VIII i blodet
berdknas 50 enheter per kilo h6ja koncentrationen till 100%. Till en person som véger 70 kilo ges
saledes vid en allvarlig blédning 3 500 enheter faktor VIII.

For faktor [X-koncentrat 6kas doseringen motsvarande det lagre utbytet. Till en person med
hemofili B som véager 70 kilo ges initialt vid en allvarlig blodning 5000 enheter faktor IX.
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BEHANDLING PA HEMORTENS SJUKHUS

Kontakt med jouren vid patientens hemofilicentrum maste etableras omgaende vid trauma eller blodning. I
normalfallet ringer den blodarsjuke sjélv, eller anhorig, till jouren pa hemofilicentrum som tar stéllning till
vilka atgirder som ska vidtas. Hemofilicentrum meddelar, vid behov av akut undersokning, i sin tur
lakaren pa hemorten. Detta sker for att minska véntetiden for behandlingen. Ofta behandlar sig patienten
sjalv hemma med faktorkoncentrat och dker sedan till hemortssjukhuset. Den blodarsjuke skall medfora
eget faktorkoncentrat till sjukhuset.

Faktorkoncentrat finns vanligen ocksa deponerade pa hemortssjukhusen av sjukhusapoteken vid
Karolinska sjukhuset, Sahlgrenska Universitetssjukhuset och Universitetssjukhuset MAS sa att de snabbt
finns att tillgd om patientens eget forrad tagit slut. Ett lager av faktorkoncentrat finns ocksa pa apoteket
CW Scheele i Stockholm.

Faktorkoncentrat finns dven tillgéngligt for personer med mildare former av blodarsjuka, som inte
brukar ha hembehandling. Personer med mild form av hemofili kan i samband med t ex trauma mot skalle
eller buk utveckla livshotande blddning. Dosering av faktorkoncentrat och hur ldnge behandlingen skall
fortga avgors fran fall till fall beroende pa blodningens karaktir och blodarsjukans svarighetsgrad. Trauma
far ej underskattas.

Alla kirurgiska ingrepp pa blodarsjuka skall ske i samrad med hemofilispecialist. Storre operationer
maéste utforas vid ett hemofilicentrum.

Detta motiveras dels av behovet av nérhet till ett koagulationslaboratorium som kan utféra akuta
faktoranalyser for styrning av behandlingen, dels av den kliniska erfarenhet av behandling och

komplikationer som krévs for att operationsrisken ej skall bli hdgre for blodarsjuka an for andra patienter.

Patienter med blodarsjuka som drabbats av trauma eller blodning, och inte sjdlva kan injicera
faktorkoncentratet, méste snabbt omhéndertas. Sa linge faktorkoncentrat ej tillforts fortglr blodningen.
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Komplikationer av behandlingen

Hepatit

Faktorkoncentrat tillverkade av blodplasma fran manga blodgivare anvéindes tidigare for att behandla
blodarsjuka. Det innebar risk for smitta med olika slags blodburna virus. Idag ar flera olika hepatitvirus
kénda. Hepatit B och C har identifierats som de vanligaste orsakerna till akut och kronisk hepatit vid
hemofili. Fall av hepatit A har tidigare upptéckts bland blddarsjuka utomlands. For att ha en god
kidnnedom om eventuell risk for blodburna smittimnen méste hemofilildkaren vara vél insatt i hur
faktorkoncentraten framstills och renas och fortlopande folja den internationella utvecklingen.

Av de blodarsjuka som tidigare erhéllit icke-virusinaktiverade faktorkoncentrat har minst 80 procent
smittats av hepatit C och i stor utstrickning &dven av hepatit B. Endast ett fatal ar fortfarande barare av
hepatit B-viruset med kronisk infektion. Fran borjan av 1980-talet vaccineras alla dnnu ej infekterade
blodarsjuka mot hepatit B om de behandlas med plasmabaserade koncentrat. Hepatit C innebér en kronisk
leverinflammation och ddrmed f6ljer en 6kad risk for utveckling av skrumplever och levercancer.

Behandlingen med interferon for att eliminera smittan har haft kvarstaende effekt hos endast 10-15
procent av de blodarsjuka. Kombinationsbehandling med interferon och ribavirin har haft kvarstaende
effekt i ca 40%. For ndrvarande pagér behandling med PEG-interferon och ribavirin, vilket har nagot
hogre effekt. Behandlingen &r behiftad med biverkningar. De vanligaste ar feber och muskelvérk.
Biverkningarna forbéttras oftast under behandlingen och &r oftast fordragbara av patienten. Nagot vaccin
mot hepatit C existerar ¢j. De idag anvinda faktorkoncentraten betraktas som sikra avseende hepatit C.

Utbrott av hepatit A har utomlands beskrivits hos personer med hemofili som behandlats med
faktorkoncentrat som virusinaktiverats med enbart en kemisk metod (s k solvent-detergent), effektiv for
inaktivering av hepatit B och C samt hiv men ej for hepatit A. Hepatit A leder ¢j till kronisk inflammation
av levern men kan ibland, speciellt om personen tidigare haft andra hepatiter, leda till en livshotande form
av hepatit. Vaccination av de blodarsjuka mot hepatit A har darfor genomforts vid landets
hemofilicentrum. Aven om hepatitsmitta via faktorkoncentrat idag #r forsumbar kan vaccination
rekommenderas da smittorisk finns via fédodmnen i vissa lander.

Via landets tre hemofilicentra har hepatitsmittan anmaélts till smittskyddsldkare. Vidare har den
hepatitsmittade informerats om gillande smittskyddsregler och sin skyldighet att informera tandldkare och
sjukvardspersonal om det finns risk for kontakt med blod. Den hepatitsmittade har ocksa fatt hjdlp med att
gora anmadlan till lakemedelsforsdkringen.

De sirskilda behov av rdd och stod som hepatitsmittade behdver tillgodoses inom hemofilicentrums

verksamhet
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Hiv-Aids

Niér de forsta testerna for hiv (humant immunbrist-virus) blev tillgéngliga 1984 foretogs en omfattande
undersokning bland de blodarsjuka i Sverige. Det visade sig att cirka hundra personer var hiv-smittade. De
hade fatt icke virmebehandlat faktor VIII-koncentrat framstéllt ur utlindsk plasma och smittades
huvudsakligen 1980-82. Tvé tredjedelar av de hiv-drabbade har i dagsldget (arsskiftet 2002/2003) avlidit.

Sedan arsskiftet 1985/86 da fyra hemofili B-patienter smittades av ett svenskt faktor IX-koncentrat, har
inga nya fall intrdffat. De faktorkoncentrat som anvinds idag bedoms vara helt sikra avseende hiv. Ett
fatal sexualpartners drabbades av smittan, daremot ej Gvriga familjemedlemmar. De hiv-smittade
blodarsjuka togs redan fran bérjan om hand vid landets tre hemofilicentra. Kontakter utvecklades med
infektionskliniker. I nuldget har i princip alla berérda regelbunden kontakt med infektionslikare.
Infektionsldkaren styr den medicinska behandlingen av hiv. Avancerade behandlingsformer gor att
sjukdomen nu aktivt kan bromsas.

De hiv-positiva blodarsjuka kontrolleras vid hemofilicentrum, men kontrollerna &r nagot mer frekventa
an for ovriga. Nagra extraresurser har inte tilldelats hemofilivirden med anledning av hiv-katastrofen.
Principen har varit att de drabbade skall skdtas inom den befintliga organisationen, det vill séga vid ett

hemofilicentrum och vid en lokal sjukvéardsenhet.

PSYKOSOCIALA INSATSER

Centrala anslag har mojliggjort aktivt arbete av kurator, sjukskoterska och i1 forekommande fall psykolog.
Den som blivit hiv-smittad genom blodprodukter inom sjukvérden har sedan 1993 ritt till fri sjukvard,
tandvard, ldkemedel och en utokad narstdendepenning for anhorig.

Stodverksamheten for de hiv-positiva har bestatt av samtal i grupp eller individuellt, hembesok,
kamratstddjande verksamhet och psykosocialt stod. Stodinsatserna maste fortlopande forbéttras och sker i

samarbete mellan sjukvérden, de berdrda och deras anhoriga. Stodet skall vara starkt individualiserat.

Inhibitorer

Antikroppar som neutraliserar faktor VIII eller faktor IX (s k hammare eller inhibitorer) utvecklas hos
cirka en tredjedel av de blodarsjuka med svar hemofili. I viss man kan risken forutsdgas med ledning av
vilken mutation patienten har i sin faktor VIII/IX gen. Hos en mindre del av patienterna forsvinner

antikropparna spontant. I regel upptrader antikropparna redan inom de tio forsta behandlingstillfillena och
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de flesta som drabbas dr barn som paborjar den forebyggande behandlingen. Vid utveckling av
antikroppar ger behandlingen med faktorkoncentrat inte 6nskad effekt. Blodningar uppstar trots
regelbunden profylax och tillforsel av extra faktorkoncentrat stillar inte en akut blédning.

Antikropparna mot faktorkoncentrat hos hemofili A-patienter ger i sig inga allmdnna symtom. Hos
personer med hemofili B kan allergiska reaktioner forekomma vid tillforsel av faktor IX-koncentrat, till
exempel nisselutslag, astmaliknande besvir, blodtrycksfall, njurskada och chock. Sannolikt vallar alla
typer av koncentrat, inklusive gentekniskt framstéllda, denna komplikation.

Vid hog titer av antikroppar omdjliggors helt behandling med faktor VIII eller IX. Patienten har
bendgenhet att drabbas av allvarliga, svarbehandlade blodningar. Vid 1ag titer av antikropparna kan det

rdcka med en 0kning av tillférd méngd faktorkoncentrat.

ELIMINERING AV ANTIKROPPAR

Det yttersta mélet vid behandlingen av blodarsjuka personer med inhibitorer &r att sa snart som mojligt
inducera immuntolerans, s att behandlingen med den saknade faktorn ater blir effektiv. Tidig
toleransbehandling tycks ge storre mojlighet att uppna lyckade resultat.

I Sverige rader enighet om att denna behandling bor ges dven om den ar dyrbar och krivande.
Resultaten dr goda i fall av inhibitorer av 14g eller mattlig titer. Patienter med inhibitorer av mycket hog
titer dr emellertid svarbehandlade.

Behandlingsprincipen innebdr att tillfora stora mangder faktor VIII eller IX under lang tid.
Behandlingen kombineras ibland med cellhdmmande medel (cytostatika)/immunpéverkande medel for att
forkorta behandlingen. Eftersom de drabbade ofta &r sma barn kan problem med att injicera i venvdgarna

uppstd, varfor implantation av s kallad Port-A-Cath kan vara nédvandig.

BEHANDLING AV BLODNINGAR

Innan immuntolerans induceras krévs handlingsberedskap for hur akuta blodningar skall hanteras. Om
antikroppstitern ar 1ag kan behandling med hogt dosfaktorkoncentrat atminstone tillfalligt ge blodstillning.
Om antikroppstitern dr hog kan speciella koncentrat som innehaller aktiverade koagulationsfaktorer (s k
”by-passing agents”, t ex Feiba, NovoSeven), anviandas. Effekten dr ofta svar att férutse. Koncentraten &r
mycket dyra.

En annan metod &r att tillfdlligt avldgsna antikropparna genom att plasman fér passera ett filter som

binder till sig gammaglobulin och dédrmed den koagulationshimmande antikroppen (protein A-adsorption)
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Detta kan utnyttjas i samband med blodningar eller infor nddvéndiga operationer. Behandlingen ar

komplicerad och tillimpas inte pa sma barn. Effekten dr 6vergdende inom négra dagar till en vecka.

Problemet med inhibitorer kommer att kvarsta under 6verskadlig framtid
och ar kanske den mest angeldgna fragan att komma till rdtta med.
Behandlingen &dr dyr och komplicerad och bér darfor vara
vetenskapligt inriktad sa att den medicinska utvecklingen gynnas.

Ortopedisk vard

Det mest typiska symtomet vid blodarsjuka dr ledblodningar. De kan uppsta bade som f6ljd av skada
och spontant. Det &r speciellt hoft-, knd-, fot- och armbagsleder som drabbas.

I det akuta skedet &r en ledblodning mycket sméirtsam och ger en nedsatt ledfunktion med
forsdmrad rorlighet och kraft som foljd. Pa sikt utvecklas fordndringar som kan gora leden helt
obrukbar.

Upprepade ledblodningar medfor kroniska skador som omfattar brosk, ledkapsel, omgivande
skelettstruktur och muskler. Hos blddarsjuka patienter som under uppvéxtaren haft ménga ledbldédningar
och dér modern terapi och profylax satts in sent forekommer fordndringar med varierande svarighetsgrad i
ett flertal stora leder. Dessa blodarsjuka patienter kraver ortopedisk kontroll och ibland &ven ortopedisk
korrigering.

Operativ behandling kan komma i fraga for blodarsjuka patienter med svéra ledsmartor,
rorelseinskrankning eller felstdllning. Behandlingen utfors av ortoped med erfarenhet av blddarsjuka vid
ett hemofilicentrum.

Operationerna utfors under forstérkt faktorskydd. Hénsyn tas till patientens blodningssituation och
ingreppets art. Extra faktortillforsel sker med successivt minskade doser under ldkningsforloppet. Infor en
operation laggs en behandlingsplan upp i samrad mellan ortopedisk kirurg och hemofilispecialist. Varden

sker pé avdelningar med sérskilt erfarenhet av blodarsjuka. Detta géller dven patienter med hiv-infektion.
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KONTROLLER

* BARN MED BLODARSJUKA kontrolleras regelbundet av barnlédkare som undersoker lederna och vid behov
konsulterar ortoped. Blodarsjuka barn har som regel inga ledbesvér om de erhallit profylax fran tidig alder
och inte utvecklat inhibitorer mot koagulationsfaktorn.

* VUXNA BLODARSJUKA har varierande grader av ledbesvir beroende pé svarighetsgraden av blodarsjuka
och om profylaktisk behandling har givits och nir denna pabdrjades. Vuxna blodarsjuka med kroniska
ledforandringar kontrolleras déarfor regelbundet av ortoped knuten till hemofilicentrum. Patientens
ledstatus undersoks och registreras. Vid behov gors en kompletterande rontgenundersdkning. Patienten far
1 lindrigare fall allminortopedisk radgivning t ex betraffande skor och vristskydd. Olika typer av

rorelsetrdning och behandling fas med hjélp av sjukgymnast (se nedan).

BEHANDLING

* OPERATIONER som &r aktuella kan vara av klassisk ortopedisk typ, t ex synovektomier, osteotomier
och artrodesoperationer. Aven ortopediska ingrepp av artroskopisk typ och ledplastiker pa armbége, axel,
knd och hoftled utfors.

* POSTOPERATIV BEHANDLING. Postoperativ trdning sker i samrdd med sjukgymnast efter ett individuellt

upplagt trdningsprogram. Samverkan sker ocksd med sjukgymnast pa hemorten.

Sjukgymnastik

God fysisk formaga har stor betydelse for den blodarsjukes allméntillstand och vélbefinnande. Fysisk
traning starker muskulatur och minskar risken for dterkommande blddningar. Traningen bidrar ocksa till
att behalla rorligheten i leder och smidigheten 1 muskulaturen. Efter en blodning krivs sjukgymnastik for

att aterstédlla forlorade funktioner.

BARN

Profylaktisk behandling med faktorkoncentrat har lett till att de barn som véxer upp idag i stort sett kan
leva ett normalt liv och delta i aktiviteterna pd daghemmet och i skolan. Undantag &r de barn som

utvecklat antikroppar mot faktorkoncentratet. Barnsjukgymnastens arbete &r i forsta hand forebyggande.
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Genom att ldra barnen att trina styrka, stabilitet och koordination undviker man eller minskar skadorna i

leder och muskulatur. Sma barn stimuleras naturligt genom lek. Storre barn kan trdna mer malinriktat.

VUXNA

De blodarsjuka som inte har haft tillgéng till profylax under sin uppvéxt har besvér fran leder och muskler.
Forslitningar, inflammationer, kontrakturer med felstdllningar samt nya blédningar medfor smérta och
minskad rorelseforméga. Smértan utldser en forsvagning av muskulaturen runt den drabbade leden, vilket
tillsammans med en minskad ledrorlighet ger de tunna fortvinade muskler som tillhor bilden av svar

hemofili utan adekvat behandling.

SJUKGYMNASTEN

* INFORMERAR om hur leder och muskler fungerar. Denna kunskap &r viktig eftersom forédldrarna ér de
forsta som maste uppméirksamma om barnet har en ledblodning.

* BEDOMER RORLIGHET OCH MUSKELSTYRKA.

* FORESLAR LAMPLIGA FRITIDS- OCH IDROTTSAKTIVITETER och motiverar till regelbunden fysisk trdning.

* PROVAR UT OCH TRANAR IN HJIALPMEDEL som ledskydd, stadiga skor, hjalm (for barn) och ger rad om
bostadsanpassning (ibland gors denna insats av arbetsterapeut knuten till hemofilicentrum).

* TRANINGSPROGRAM EFTER BLODNING. Forlorad rorlighet och muskelstyrka maste &tervinnas med
forsiktiga rorelser i smértfritt omfing och utan att en ny blédning provoceras fram.

* BEHANDLING AV RORELSEHINDER behover ofta individualiseras, men kan ibland ocksa ske i gruppform
(t ex gruppgymnastik och bassdngtraning). Individuell behandling med sjukgymnastik sker ofta efter
skriftlig eller muntlig instruktion till sjukgymnast fran ortoped om lamplig led- eller muskelbehandling.

* TRANAR PATIENTER POSTOP EFTER ORTOPEDISKA INGREPP

* ARBETAR MED METODER SOM LINDRAR SMARTA, t ex TENS, bassdngOvningar, massage, virme-kyla,
avslappning, avlastning, och korrigering av felaktig kroppsstéllning.

* STODJER OCH INFORMERAR KOLLEGOR PA DE BLODARSJUKAS HEMORTER om hur behandlingen skall

fortga.
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Smartvard

Bland ménga vuxna blédarsjuka &r smirta en pataglig realitet pa grund av de destruerande
forandringarna i belastande leder. Barnen blir tidigt utsatta for stick i form av provtagning och

behandling.

Profylax med faktorkoncentrat och tréning av leder och muskler minskar risken for blédningar och &r
darfor viktiga forebyggande atgérder mot smirta. Vid en blodning dr adekvat behandling med

faktorpreparat, avlastning och kyla m m atgarder som minskar den akuta smaértan.

SMARTBEHANDLING

* For att rétt behandling skall kunna erbjudas méste SMARTSITUATIONEN ANALYSERAS, med hédnsyn tagen
béde till sjukdomen och till patientens livssituation. Behandlingen kan inriktas mot grundsjukdomen (t ex
ledplastik) eller mot symtomen.

* Vid kronisk smérta (langre dn 3-6 manader) dr ett MULTIDISCIPLINART BEHANDLINGSSATT mest fruktbart.
Rehabiliterande atgdrder med insatser fran kurator, psykolog, hemofilisjukskoterska, ortoped och
sjukgymnast spelar en viktig roll i behandlingen.

* ORTOPEDISKA ATGARDER &vervégs alltid ndr smértan ar ett framtradande symtom pa ledskadan. Aktuella
behandlingsalternativ dr injektion av kortison, synovektomi (avldgsnande av slemhinnan i leden),
ledprotes m m. Under vintetiden fram till operationen méste smértan ocksa lindras. Overbelastning av
andra leder kan medfora ytterligare smérta, varvid inldgg, ortoser, klackforhojning etc r mojliga
hjdlpmedel for smartlindring och funktionsforbattring.

* SIUKGYMNASTEN kan formedla 6kad kroppskédnnedom och kunskap om sméirta och genom behandlingar
reducera smértan (se ovan).

* TRANSKUTAN NERVSTIMULERING (TENS) har ibland en god effekt och har inga kidnda negativa bieffekter.
Operation med inliggande av elektroder for nervstimulering anvinds inte for blodarsjuka. Aven blockader
och andra ingrepp har begriansad anvéndning pa grund av blddningsrisken

* Ett langdraget smirttillstdind kan permanentas 4ven om den underliggande orsaken undanrdjts med
exempelvis operation. Smértkadnsligheten 6kar ofta vid langdragna smarttillstdnd. Samspelet med
individens psykiska och sociala situation kan leda till en invalidiserande kronisk smérta. I dessa situationer
ar specialkunskap om smaérta och dess behandling ofta nédvéndig och insatser frin SMARTKLINIKER kan

vara mycket vardefull.
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* Anvindning av SMARTSTILLANDE OCH /ELLER INFLAMMATIONSDAMPANDE LAKEMEDEL &r ofta nodvéndig.
Paracetamol utgor basbehandlingen och kan vid behov kombineras med dextropropoxifen eller kodein,
dessa kan dock vara beroendeframkallande.

Vid ledforiandringar uppstar ofta inflammationer, vars smartkomponent kan ddmpas med
antiinflammatoriska medel. De s k COX-2 himmarna paverkar inte trombocytfunktioner och ger déarfor ej
okad blodningsrisk. Om effekten ar otillricklig provas ibuprofen och diklofenac, som endast kortvarigt
hammar trombocytfunktionen.

Vissa medel mot depression och epilepsi kan ha en forstirkande effekt pa den smartstillande
behandlingen och kan provas vid 1&ngvarig smiérta. Vid svar smérta kan morfin och liknande
smartstillande medel behova tillgripas. Biverkningar och beroenderisk utgér dock klara begrénsningar,

sarskilt vid kronisk smérta.

BARN OCH SMARTA

Forstielse for att barn har samma rétt som vuxna till smértlindring har tagit 14ng tid att uppna. An idag
finns en benédgenhet att underskatta barns behov av smirtlindring eftersom deras mojlighet att uttrycka
smarta skiljer sig fran vuxnas. Behandling av barn kréver en god kunskap om barn och de metoder som
finns for att minska smaérta. och en psykologisk inlevelseférméga bade frén fordldrar och personal. Infor

smartsamma stick dr det numera vanligt att bedova barnets hud med EMLA-salva.

Tandvard

Regelbunden och forebyggande tandvard ar viktig for att tidigt upptécka och motverka tandskador
och storningar av bettutvecklingen och ddrmed undvika framtida komplicerade ingrepp. Kirurgiska

ingrepp 1 munhélan pa blodarsjuka kraver erfarenhet och speciella rutiner.

Oralkirurgiska ingrepp utfors vid en tand- och kakkirurgisk enhet i anslutning till ett hemofilicentrum.
Denna samordning &r en forutséttning for en effektiv och sidker behandling. Blddarsjuka personer bor dven
erbjudas regelbundna kontroller av tandstatus i anslutning till hemofilicentrum. Patienter med inhibitorer,

hiv eller hepatitsmitta stiller sirskilda krav pa tandvarden.
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Information till den lokala tandvardspersonalen om vad som kan och bdr goras i det individuella fallet
lamnas av hemofilicentrum. Vissa blodarsjuka har all sin tandvérd forlagd till det sjukhus dir
hemofilicentrum ligger.

Forebyggande behandling med faktorkoncentrat eller andra blodstillande preparat kravs alltid, dven vid

besdk hos tandhygienist.

Gynekologi och obstetrik

Anlagsbirare av hemofili som har ldga faktorvédrden har ofta stora problem med menorrhagier —
rikliga menstruationsblodningar. De kan dessutom drabbas av allvarliga blddningar i buken vid

dgglossning.

Cyklokapron® ir forstahandspreparat for dessa kvinnor, eventuellt i kombination med Octostim®. Om
detta inte ar effektivt ges p-piller av kombinationstyp.

Kvinnor med 6kad blodningsbendgenhet bor utredas fore en planerad graviditet dd prenataldiagnostik
med korionbiopsi eller fostervattenprov kan bli aktuell.

Graviditeten, forlossningen och efterforloppet skall skotas i samrad med ett hemofilicentrum. En
individuell behandlingsplan skall upprittas som innefattar behandling med Cyklokapron®, Octostim® och
faktor VIII/IX, allt efter diagnosen och dess svérighetsgrad. Epiduralanestesi skall ej ldggas om
faktornivaerna &r sinkta.

Vid misstankt eller faststilld blodningssjukdom hos fostret sker forlossningen enligt ordinarie rutiner.

Instrumentell forlossning bor undvikas.

Stod och egenvard

Blodarsjuka kraver ett forhallningssétt som bygger pa helhetssyn och langsiktighet. Detta innebér att
stod och rehabilitering sker i samarbete mellan olika professioner och olika delar av vardkedjan for
att bereda den blodarsjuke basta mdjliga funktionsformaga.

Aterkommande utbildning och informationsinsatser behdvs for att den blodarsjuke pa ett bra sétt

skall kunna varda sig sjalv.
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PSYKOSOCIALT STOD

Den blodarsjukes behov av psykologiskt stod kan uppsté i allvarliga situationer, vid komplikationer till
sjukdomen eller i kampen med smaértan. Livskriser i samband med aldrande, skilsmissa, dodsfall och
arbetsldshet kan bli extra pressande nir man lever med en kronisk sjukdom. Det &r ként att psykisk stress
kan oka blodningsbendgenheten.

Psykologiskt stod och omhéndertagande av barnfamiljer skall ges nér diagnosen ir ny, i akuta
sjukdomssituationer eller under pressande skeden i familjelivet. Foraldrar behdver diskutera och fa stod i
fordldrarollen. Blodarsjuka ungdomar kan behdva hjilp att bearbeta allvarliga tankar kring framtid och
familjebildning.

Aven anhoriga behdver ibland stod for att orka utgdra ett positivt stod for den blddarsjuke. Bland de
blodarsjuka kan inte minst de som har drabbats av antikroppar, hiv eller hepatit, ha behov av kvalificerat

psykologiskt stod.

KURATIVT STOD

Sambandet mellan den sociala situationen och ohélsa dr belagt. Kuratorn vid hemofilicentrum ingar i
teamet kring den blodarsjuke och dennes familj och tillgodoser praktiska, psykiska och sociala behov som
kan uppsta till f61jd av sjukdomen.

Kuratorn har en samordnande funktion mellan hemofilicentrum, andra vardgivare och myndigheter. I
stodsamtal och bearbetande samtal under kortare eller langre perioder hjélper kuratorn den blddarsjuke att
orka med en svar situation. Kuratorn medverkar ocksa vid planeringen av rehabilitering och ger stod till
den blodarsjukes anhoriga. Vid hemofilicentrum kan kuratorn medverka genom att i samtal, individuellt
eller i grupp, stodja ovrig personals arbete.

For familjer med ett blddarsjukt barn behovs en tidig och aterkommande kontakt med kurator under det
forsta aret samt i akuta eller pressade situationer. Blodarsjuka med inhibitorer och deras anhdriga har
sarskilt behov av kurativ hjélp. Det dr ocksa viktigt att uppmérksamma de dldre tystare blodarsjukas
sociala situation. Patientenkéter visar att manga lever med rorelsehinder och under smértpéverkan, en del
med knapp ekonomi som fortidspensionerade. Manga blddarsjuka har ytterligare en eller flera svara
diagnoser, som hiv eller hepatit, vid sidan av blodarsjukdomen. Mgjlighet till kurativt stod méste dven

erbjudas pa hemorten.
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BIDRAG OCH STOD

Hiér berors nagra vanliga stodinsatser som ér tillgéngliga for blodarsjuka. I socialforsékringen finns
ytterligare ett antal stodformer som kan vara aktuella for blodarsjuka personer. For ytterligare information,
se Fakta och rad nr 13 — Samhéllets stod till blodarsjuka.

* VARDBIDRAG. Blodarsjuka barn med svar/moderat form kriaver utdkad vérd och tillsyn, vilket kan
medfora extra kostnader. Dé det skett atskilliga forbattringar inom hemofilivarden dr det motiverat att
vardbidraget minskar efter hand. Daremot kan blodarsjuka med inhibitorer vara i behov av helt vardbidrag
under lang tid.

» ANDRA BIDRAG. Blodarsjuka med uttalade funktionshinder har liknande behov som andra med
rorelsehandikapp. Bidrag som kan vara aktuella for vuxna &r bilstdd och handikapperséttning.
Bedomningen sker individuellt. Lakarutlatanden bor utfardas av ldkare vid hemofilimottagning. Ibland
kan anpassning av bostaden behdvas. Barn med inhibitorer kan ocksa vara beréttigade till bilstdd och
behova anpassning av bostaden.

* DAGHEM OCH SKOLA. Forsta aren pd daghem kan blddarsjuka barn behdva extra stod och tillsyn. Detta
kan tillgodoses genom extra personalresurs till gruppen. For barn med inhibitorer kan behovet kvarsta

dven forsta skolaren och det kan for dessa patienter finnas behov av en mera personlig assistent.

UTBILDNING I EGENVARD

Ansvaret for att behandla sin sjukdom och se om sin hélsa och vilbefinnande vilar till stor del pa de
blodarsjuka sjédlva och deras anhoriga.
I detta ansvar ingar bland annat att:
* regelbundet kontrollera sjukdomen vid hemofilicentrum
» vara vilinformerad
» forebygga blodningar genom till exempel hembehandling, fysisk trining, skydd, val av yrke och livsstil
» vid behov behandla blédningar
* halla kontakt med hemofilicentrum och varden pa hemorten
» se till att reservlager av faktorkoncentrat finns hemma

Blodarsjuka personer méste darfor vara vil insatta i manga aspekter av sin sjukdom. Det forutsétter
aterkommande informations- och utbildningsinsatser av hemofilicentrum och patientorganisationen. Det
ar darfor betydelsefullt att de blodarsjuka och deras anhdriga ges mdjlighet att deltaga i kurs- och

konferensverksamhet med inriktning pa rehabilitering och utbildning om sjukdom och egenvard.
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Inslag i egenvérdsutbildning for blédarsjuka &r bland annat:

* PROFYLAKTISK BEHANDLING I HEMMET. En icke obetydlig del av ansvaret for behandlingen i vardagen
har dverforts pa den blodarsjuke. Hembehandling forutsétter att den blodarsjuke foljer givna ordinationer,
behirskar injektionsteknik, dokumenterar behandlingen i behandlingsprotokoll och rapporterar avvikelser
fran avtalad behandling. Fordldrarna skall vara informerade om hur man kan stddja sitt barn da
behandlingen introduceras.

Barnet bor sé snart som mojligt fa delta i behandlingen och successivt ldra sig att ta eget ansvar. [ 9-12
ars alder ar de flesta barn intresserade och mogna nog att sjélva ldra sig intravends behandlingsteknik.
Patienter och foréldrar skall kdnna till hur faktorhalten successivt sjunker efter given dos och nir man har
behov av extra faktorkoncentrat. Man skall ocksé ha ett tillrickligt lager av faktorkoncentrat i hemmet.

* ATGARDER VID ALLVARLIGA BLODNINGAR. Alla bldarsjuka skall vara sa vilinformerade att de kan
avgora nir kontakt behdvs med ett hemofilicentrum vid akuta blddningar och trauma.

* KUNSKAP OM LEDER OCH BEHOV AV FYSISK TRANING. For att upptédcka och tidigt behandla blodningar
bor patienten och fordldrarna ha god kdinnedom om led- och muskelfunktion, kunna kénna igen tidiga
signaler pa led- eller muskelblodning, sjélv kunna upprétthalla god muskelstyrka genom adekvat traning
och kénna till vilka aktiviteter som innebér for stora risker for trauma.

* SkypD. Foréldrarna skall se till att det blodarsjuka barnet inte i onddan riskerar blédningar. Skydd
utdver hjalm i smébarnsaldern bor diskuteras med berdrd personal pa det hemofilicentrum patienten
tillhor.

» STRESSHANTERING. Blodningsbendgenheten kan méjligen 6ka vid stress. Darfor ér det psykiska
vélbefinnandet viktigt. Planering, sjdlvkdnnedom och kunskap om olika avslappningsmetoder kan
generellt sdgas vara viktiga instrument for att komma till rdtta med stressituationer.

* ALKOHOL. Manga blodarsjuka har via blodprodukter fatt en kronisk infektion/inflammation i levern av
hepatit C. Det innebér en dkad kénslighet hos levern for bl a alkohol, som dérfor bor nyttjas med matta.
Aven kombinationen av alkohol och de smirtstillande medel som manga blddarsjuka méste anvinda skall
undvikas.

* LAKEMEDEL som forsdmrar blodets levringsformaga bor undvikas. Acetylsalicylsyra som finns i
vanliga smaértstillande medel skall ej anvdndas. Mot inflammation kan vissa ldkemedel anvindas (se
kapitlet Smartvard). Kunskap om biverkningar av tilldtna ldkemedel ar viktig. En mattlig 6verdosering av
paracetamol kan leda till allvarliga leverskador.

* INTRAMUSKULARA INJEKTIONER far pa grund av stor risk for blodutgjutning i muskeln inte ges till
blodarsjuka, som sjidlva méste vara uppmirksamma pé detta i kontakter med varden. Blddarsjuka bor

ocksa alltid informera om sin sjukdom vid kontakter med varden for att undvika riskabla onddiga ingrepp.
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* FORHOJT BLODTRYCK, som ¢j behandlas, kan orsaka hjarnblodning. Det ér speciellt viktigt att
blodarsjuka foljer givna ordinationer om blodtrycksbehandling for att minska denna risk.

¢ Personer med hiv och hepatit maste kdnna till SMITTSKYDDSFORESKRIFTERNA, bland annat om skydd
vid sexuellt samliv, plikten att informera sjukvérdspersonal och tandldkare om smittrisk vid behandling,
forpackning av nedblodat material, omldggning av sar, risker vid utlaning av toalettartiklar, haltagning i
oron, tatuering m m.

* VID RESOR bor blodarsjuka ta med faktorkoncentrat i tillrdcklig méngd for att kunna inleda behandlingen
av en allvarlig blodning, andra blodstillande preparat samt smartstillande lakemedel. Vid resor utomlands
ar det 1dmpligt att via hemofilicentrum f& adresser till sjukhus dér blodarsjuka behandlas. Ett intyg fran
hemofilicentrum till tullmyndigheter om innehav av medicin och sprutor skall medforas. Kanyler far dock
ej packas i handbagaget vid flygresa.

* BLODNINGSRISKKORT utfirdas av hemofilicentrum i samband med diagnosen. Det skall fornyas
regelbundet. Kortet innehéller uppgifter om typ av blddarsjuka, rekommenderad behandling och uppgifter
om telefonnummer till hemofilicentrum. Det &r viktigt att blodarsjuka alltid har med sig kortet i hédndelse
av olycksfall. Det skall ocksa uppvisas vid ldkar- och tandldakarbesok.

« INFORMATION till omgivningen dr ett ansvar som till stor del vilar pa de blodarsjuka sjdlva. Foraldrar
till blodarsjuka barn har ett ansvar for att informera forskola och skola om de speciella férutséittningar som

géller for barnet.
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Ordlista

AIDS: Forvarvat immunbristsyndrom; egentligen slutstadium av hiv-infektion.
ARTRODESOPERATION: Steloperation

ARTROSKOPI: Titthalskirurgi

AUTOSOMALT: Nedirvt med kroppskromosom, drabbar bada konen lika.

COMPREHENSIVE CARE: Allomfattande vard, det vill sdga att allt som kan tinkas ha med
grundsjukdomen att gora skots vid ett expertcentrum.

DESMOPRESSIN: Ett syntetiskt framstéllt, hormonliknande likemedel med flera blodstillande effekter.
Saluférs som Octostim® och finns i form av nédsspray och som injektion.

DIREKT OCH INDIREKT GENDIAGNOSTIK: Analysmetod for att antingen pévisa felet pa exakt stille i
genen eller indirekt genom intilliggande markor.

DISTRIBUTIONSVOLYM: Den volym i kroppen i vilken tillférd méngd av ett faktorkoncentrat fordelas.
EMLA-SALVA: Salva med lokalbedévningsmedel.

EPIDURALANESTESI: Ryggmargsbeddvning.

FAKTOR: Aggviteimne som bidrar till blodets levring.

FAKTORKONCENTRAT: Renad koagulationsfaktor i koncentrerad form for intravends injektion.
FARMAKOKINETIK: Studium av vad som hinder med en medicin i kroppen.

FIBRIN: Tradddmne som bildas i blod vid koagulering.

HEMATOM: Blodutgjutning.

HEMOFILI: Blodarsjuka.

HEMOSTAS: Stoppande av blodflode.

HEPATIT: Gulsot.

Hi1v: Humant immunbristvirus.

INHIBITOR: Antikropp som hdmmar koagulationsfaktorns effekt.

IMMUNOLOGI: Liran om uppkomstsitt och foljder av immunsvar (=antikroppsbildning och celluldrt svar)
som framkallas av frimmande &mnen.

INDUCERA: Framkalla, foranleda.

IMMUNTOLERANS: Stinga av antikroppsproduktionen mot respektive faktor.

INTRAVENOS: Inne i, eller in i en ven.

INTRAUTERIN: I livmodern.

KOAGULATION: Reaktionskedja dér 16sliga dggviteimnen omvandlas till ett olosligt trddnt.
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KOMPLEMENTAKTIVERAD: Komplement, en faktor i blodet som om den aktiveras kan leda till en
allergisk reaktion med nésselutslag, andningsbesvir och blodtrycksfall.

KONTRAKTUR: Permanent lasning av en led, vanligtvis i icke funktionell stéllning.

KORIONBIOPSI: Vivnadsprov fran del av moderkakan, som bestér av fostrets celler.

LEDPLASTIK: Protesoperation

MOLEKYLARBIOLOGI: Liran om de minsta bestandsdelar i cellen som avgor organismens egenskaper.
MENORRHAGI: Riklig menstruation.

MUTATION: Fordndring i gen som leder till sjukdom.

OBSTETRIK: Forlossningsléra.

OSTEOTOMI: Klyvning eller borttagande av ben.

PORT-A-CATH: Dosa som inopereras under huden som man kan spruta medicin i eller ta blodprov fréan.
Dosan har via en tunn slang forbindelse med en storre blodader.

PARACETAMOL: Smértstillande medel som ingér i t ex Alvedon och Panodil.
PRENATALDIAGNOSTIK: Fosterdiagnostik.

PROFYLAKTISK: Forebyggande.

RECESSIV: Arftlighetsgdng som innebir att man méste ha sjukdomsanlaget i dubbel uppsittning eller
sakna ett motsvarande friskt anlag for att bli sjuk.

REKOMBINANT: Framstélld med genteknik.

SOLVENT-DETERGENT: Losningsmedel; anvinds for att doda hiv och hepatit i plasmaprodukter.
SYNOVEKTOMI: Avliagsnande av den sjukligt fordndrade ledslemhinnan.

TITER: Halt.

TRAUMA: Kroppsskada.

UTBYTE: Hur stor andel av tillford mingd faktorkoncentrat som stannar i blodet.

WFH: World Federation of Hemophilia.

WHO: World Health Organization.
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Mer information

INFORMATIONSMATERIAL

Fakta & Rad fran Kunskapscenter for blodarsjuka dr en serie fyrsidiga faktablad om blédarsjuka som har

utarbetats av hemofilivarden och Forbundet Blddarsjuka i Sverige. Faktabladen ger kortfattade kunskaper

om sjukdomen och vinder sig till de blodarsjuka sjilva, arbetskamrater, myndigheter, vardskolor och

vardpersonal.
Nr 1 Leva med blodarsjuka
Nr2  Blodarsjuka och hepatit
Nr3  Blodarsjuka och smérta
Nr4  Kvinnor och blodarsjuka
Nr5  Ett barn med blodarsjuka
Nr6  Elever med blodarsjuka
Nr7  Ett forbund for blodarsjuka
Nr8  Blodarsjuka och ledbesvir
Nr9  Unga blodarsjuka
Nr 10 Vérden av blodarsjuka
Nr 11 Leva med mild blodarsjuka
Nr 12 Egenvard av blodarsjuka
Nr 13  Sambhéllets stod for blodarsjuka
Nr 14  Patientritt for blodarsjuka
Nr 15 Anlagsbdrare av blodarsjuka
Nr 16  Antikroppar och blodarsjuka
Nr 17 Séllsynta blodningsrubbningar
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FORBUNDET BLODARSJUKA

Forbundet Blodarsjuka i Sverige ar en rikstdckande intresseorganisation. Férbundet organiserar personer
med hemofili, von Willebrands sjukdom och andra bloddningsrubbningar. I det intressepolitiska arbetet
som bedrivs inom férbundet ar vardfrdgorna prioriterade.

I samverkan med landets hemofilivard arbetar forbundet for forbattrad vard och behandling av
blodarsjuka personer. Forbundet uppmuntrar ocksa medicinsk forskning genom den nybildade
Aroseniusfonden.

Forbundet dr medlem i World Federation of Hemophilia och har ett gott samarbete med

systerorganisationerna i Europa och Norden.
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ADRESSER OCH TELEFONNUMMER

Karolinska Sjukhuset
Koagulationsmottagningen

171 76 Stockholm

Tel: 08-517 733 73 Fax: 08-517 750 84

Universitetssjukhuset MAS

Avd for koagulationssjukdomar

205 02 Malmo,

Tel: 040-33 23 92 el vx 040-33 10 00 Fax: 040-33 62 55

www.medforsk.mas.lu.se/koag

Koagulationscentrum

Sektionen for Hematologi och Koagulation

Sahlgrenska Universitetssjukhuset

413 45 Goteborg

Tel: 031-342 17 95 el vx 031-342 10 00 Fax: 031-41 74 38

Forbundet Blodarsjuka i Sverige

Box 15160

104 65 Stockholm

Tel: 08-546 40 510 Fax: 08-546 405 14
E-post: info@fbis.se

www.fbis.se

Kontaktpersoner for vardprogrammet:

Eva Sarman, Forbundet Blodarsjuka i Sverige

Erik Berntorp, Universitetssjukhuset MAS, Malmo
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