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Rijec urednika

Dragi citatelji!

Dakle, docekali smo i jubilej. Vec¢ desetljece, prema vec ustaljenom rasporedu, u kolovozu
mjesecu objavljujemo novi broj ¢asopisa Hemofilija — sluzbenog glasila Drustva hemofilica-
ra Hrvatske. Ovo je, dakle, njegov deseti broj u nizu te smo jako sretni zbog ¢injenice da smo
uspjeli odrzati kontinuitet njegova izlaZenja. Stoga se odmah na pocetku Zelim zahvaliti svi-
ma vama na aktivnoj podrsci, ali i svim suradnicima koji su na bilo koji nac¢in pridonijeli nas-
tanku svakoga pojedinoga od ovih deset brojeva. Bez svih vas Casopisa ne bi bilo.

I u ovom broju donosimo vam niz zanimljivih, informativnih, kvalitetnih i korisnih ¢lana-
ka. Drzat cemo se uobicajenih modela pa cemo i ovaj broj zapoceti prikazom aktivnosti Dru-
stva u proteklih godinu dana.

Nakon opisa aktivnosti Drustva govorimo o onom $to je od krucijalne vaznosti za osobe
s hemofilijom, a to je kucna terapija. Prvo ¢emo vidjeti tekst o kucnoj terapiji iz perspektive
Hrvatskog zavoda za zdravstveno osiguranje, a onda i iz perspektive lije¢nika koji je uklju-
¢en u proces odobravanja terapije.

Ono $to nas uvijek zanima jesu novosti u lijecenju hemofilije pa cemo nakon tekstova o
kucnoj terapiji govoriti upravo o tome, a onda cemo prijeci na pitanje nastajanja tzv. ciljnog
zgloba kod hemofilicara.

Slijedi tekst o bolestima povezanim sa starenjem osoba s hemofilijom, poglavito u kon-
tekstu bubreznih kamenaca, a onda ¢emo kratko prosetati i kroz povijest hemofilije.

U nastavku govorimo o problematici konzumiranja alkohola kako u opcoj tako i u popu-
laciji osoba s hemofilijom. Pravilna intravenozna primjena ¢imbenika zgrusavanja krvi je te-
matika naseg sljedeceg teksta, a nakon njega cemo iz psihologijske perspektive govoriti o so-
cijalnim odnosima, a posebice specificnostima partnerskih odnosa kod osoba s hemofilijom.

Ovoga puta donosimo i jedan vrlo zanimljiv pothvat naseg kolege subolesnika iz Ameri-
ke a koji se, ni vise ni manje, popeo na Mount Everest. Slijedi prikaz dvaju sudjelovanja ¢la-
nova Drustva na medunarodnim konferencijama, a onda i intervju s jednim nasim dragim su-
bratom koji je s nama podijelio svoje iskustvo Zivota s hemofilijom.

Predzadnji dio i ovoga broja ponovno je rezerviran za umjetnicke izricaje nasih najmlad-
ih, a zavrsavamo s prisjecanjem na jednu veliku osobu, nasu prijateljicu i edukatoricu, a ko-
ja je nazalost preminula prije nekoliko mjeseci.

Na kraju ovog obracanja jo$ jedanput se najsrdacnije zahvaljujemo svim suradnicima koji
su na bilo koji nacin doprinijeli nastanku (i) ovog broja. Posebice hvala autorima tekstova te
djeci koja su nam slala svoje radove. Pozivamo i dalje sve vas koji imate bilo kakvu ideju za
koju smatrate da bi je bilo dobro obraditi u Casopisu da nam se javite. Vaga nam je suradnja
izrazito vazna kako bi se i dalje nastavilo s redovitim izlazenjem Casopisa te odrzala ideja vo-
dilja njegova pokretanja — pruZanje kvalitetnih informacija osobama s hemofilijom i drugim
poremecajima zgrusavanja krvi, njihovim obiteljima, prijateljima, ali isto tako i zdravstvenim
djelatnicima te stru¢njacima razlicitih drugih profila koji svojim radom doprinose kvaliteti zi-
vota ove populacije.

Hvala vam na citanju!

Doc. dr. sc.

Marko MARINIC




Tomislav

RAGUZ

= Radionica
venepunkcije u sklopu
Lietnog kampa

¥ Sudionici

10. Ljetnog kampa

Aktivnosti Drustva hemofilicara Hrvatske
u 2016./2017. godini

Postovani citatelji!

I ovoga puta Zelim vas barem ukratko in-
formirati o aktivnostima Drustva hemofilicara
Hrvatske kroz proteklih godinu dana. Pri to-
me cu se prvenstveno koncentrirati na neke
od vecih projekata koje smo u tom razdoblju
realizirali.

Kao i zadnjih 10-ak godina najveci projekt
Drustva je svakako »Ljetni kamp«. Tako je bi-
lo i prosle godine. Kamp se i ovoga puta
odrzao u hotelu »Ivan« u Solarisu pokraj Sibe-
nika, i to od 2. do 4. rujna. Bio je to deseti
kamp po redu, a ukupno je brojao 190 sudio-
nika. Pogledamo li unazad svih tih deset go-
dina njegova odrzavanja evidentno je da smo
imali mnostvo izvrsnih predavanja i radionica
(venepunkcije, psiholoske pomodi, fizikalne
terapije itd.), a upoznali smo i brojne pred-
stavnike drugih udruga i, §to je od izrazitog
znacaja, razmjenjivali smo medusobno vlasti-
ta iskustva na dobrobit svakoga od nas.

Slobodno mozZemo reci da mnostvo pos-
tignutih rezultata u smislu podizanja kvalitete
Zivota osoba s hemofilijom u tih deset godi-
na moZzemo zahvaliti upravo projektu ljetnog
kampa. Ideja da se na jednom mjestu okupi
lije¢nike, medicinske sestre, predstavnike dr-
Zavnih institucija — posebice Hrvatskog za-
voda za zdravstveno osiguranje, predstavnike
farmaceutskih kompanija cije lijekove koristi-

mo te pacijente i njihove obitelji, pokazala se

- i
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<+« Predavaonica
na Ljetnom kampu
bila je puna

<« Predavanje
dr. Faganela iz Drustva
hemofilicara Slovenije

4 Kikic¢i u Solarisu

<« Bili smo
jako vrijedni




# Vesela splitska ekipa
— obiljezavanje
Dana hemofilije

= S prijateljima iz
Drustvo hemofilicara
Slovenije na druzenju u

Murskoj Soboti

¥ Jarunsko druzenije
povodom Svjetskog
dana hemofilije

izvrsnom. Zajednickim snagama smo postigli
da osobe s hemofilijom mogu Zivjeti bolje us-
prkos bolesti, aktivno se ukljuciti u drustveni
zivot, a djeca redovitije pohadati skolu i ima-
ti Sto normalnije djetinjstvo. U tom smjeru
planiramo nastaviti i dalje.

Jedan od posebno vaznih i dragih proje-
kata je svakako i obiljezavanje Svjetskog da-
na hemofilije (17. travnja). Ove godine oku-
pili smo se na dva mjesta — u Kastel Kambe-
loveu kod Splita i na otoku Tres$njevka zagre-
backog jezera Jarun. Zahvaljujemo se svima
koji su nasli vremena i mogucnosti da uveli-
¢aju na$ dan, a nadamo se da ce nas sljede-

Druzili se nismo samo na teritoriju Lijepe
nase nego smo potegnuli i preko granice. Na
poziv nasih prijatelja iz Drustva hemofilije Slo-
venije sudjelovali smo i u aktivnostima koje

je njihovo drustvo organiziralo i to u Murskoj
Soboti te u Ljubljani.

Bili smo aktivni i na konferencijama u or-
ganizaciji Europskog konzorcija hemofilije
(EHC). Proslogodisnja redovna konferencija
EHC-a odrzala se u Stavangeru u Norveskoj,
a predstavljali su nas Tomislav Raguz, Ivica
Rovis, Tihomir Strizrep i Ivan Paclik, dok su
nas na konferenciji o §to kvalitetnijem uprav-
ljanju i radu nacionalnih udruga osoba s he-
mofilijom (koja se odrzala krajem lipnja i po-
Cetkom srpnja u Bruxellesu) predstavljali Ivan
Paclik i Marko Marinic. O obadvije ove kon-
ferencije u nastavku Casopisa postoji zaseban
tekst pa na ovom mjestu necemo konkretni-
je govoriti 0 njima.

Bili smo i na sastanku u Hrvatskom zavo-

du za zdravstveno osiguranje. Nastojali smo
pregovorima dobiti $to bolju skrb 0 nama, a
posebice u kontekstu odobravanja novih lije-

kova za osobe koje su inficirane virusom he-
patitisa C.

Osim spomenutoga bilo je i mnostvo dru-
gih angazmana, sastanaka, komunikacija, no
u jednom ovakvom tekstu nije moguce, a za-
pravo niti potrebno sve ih opisivati.

[ za kraj, jo§ samo jedan detalj. Dana 23.
lipnja 1992. godine osnovano je Drustvo he-
mofilicara Hrvatske tako da smo ove godine
obiljezili i Cetvrt stoljeca njegova postojanja.
U tih 25 godina zajednickim snagama napra-
vili smo puno za boljitak svih nas, a nadamo
se da cemo u narednom razdoblju biti i jos
uspjesniji. S tom nadom, ili bolje re¢eno od-
lukom, najsrdacnije vas sve pozdravljamo u
ime cijelog Drustva hemofilicara Hrvatske.

Ku¢no lijecenje hemotilije

Pravo na lijekove

Hrvatski zavod za zdravstveno osiguranje (u
daljnjem tekstu: HZZO), sa sjedistem u Za-
grebu na adresi: Margaretska 3, javna je usta-
nova, koja provodi zdravstveno osiguranje
osnovom odredbi zakonskih i podzakonskih
akata koji utvrduju prava, obveze i odgovor-
nosti ugovornih ustanova i osiguranih osoba.

Osigurana osoba u okviru prava na zdrav-
stvenu zastitu iz obveznog zdravstvenog osi-
guranja ima pravo na koriStenje lijekova koji
su utvrdeni Odlukom o utvrdivanju Osnovne
liste lijekova HZZO-a (u daljnjem tekstu: Os-
novna lista lijekova) i Odlukom o utvrdivanju
Dopunske liste lijekova HZZO-a (u daljnjem
tekstu: Dopunska lista lijekova). Iznimno,
osigurana osoba kod koje lijecenje iz medi-
cinskih razloga nije moguce provaoditi lijeko-
vima koji se nalaze na Osnovnoj i/ili Dopun-
skoj listi lijekova, mozZe ostvariti pravo na li-
jek koji nije utvrden tim listama lijekova, pod
uvjetom da je potrebu koristenja lijeka odo-
brilo povjerenstvo za lijekove bolnice u kojoj
se osigurana osoba lijeci, i to na teret sredsta-
va bolnicke zdravstvene ustanove koja je ob-
vezna osigurati nabavu lijeka.

Osnovna lista lijekova sadrzi medikoeko-
nomski najsvrsishodnije lijekove za lijecenje
svih bolesti. Referentna cijena lijekova (cijena
koju HZZO placa iz obveznog zdravstvenog
osiguranja na razini najnize cijene koja garan-
tira opskrbu osiguranih osoba HZZO-a) ut-
vrduje se u postupku javnog nadmetanja pre-
ma posebnim propisima. Dopunska lista lije-
kova sadrzi lijekove s visom razinom cijene u
odnosu na cijene iz Osnovne liste lijekova.

Lijekovi za lijecenje hemofilije se u
100% iznosu financiraju na teret
sredstava HZZO-a
Lijekovi koji se primjenjuju za lijecenje hemo-
filije nalaze se na Osnovnoj listi lijekova, §to

znaci da se trosak njihove primjene u punom
iznosu placa iz obveznog zdravstvenog osi-
guranja, odnosno osigurane osobe u cijelosti
ostvaruju pravo na te lijekove, bez doplate.

Uvazavajuci Cinjenicu da se radi o iznim-
no skupim lijekovima te bi trosak njihove pri-
mjene znatno teretio bolnicke proracune, na-
vedeni su lijekovi stavljeni na Popis posebno
skupih lijekova. HZZO je u okviru svojih mo-
gucnosti i raspolozivih financija izdvojio po-
sebna novcana sredstva koja su namijenjena
iskljucivo za financiranje lijecenja lijekovima
s Popisa posebno skupih lijekova, pa trosko-
vi primjene takvih lijekova ne terete bolnicki
prorac¢un. Takav poseban fond postoji od
2005. godine, a osnovan je s ciljem osigura-
nja vece dostupnosti skupih lijekova osigura-
nim osobama koje boluju od rijetkih i teskih
bolesti.

Lijekovi za ku¢no lijecenje hemofilije
na Popisu posebno skupih lijekova
Hemofilija je nasljedna bolest poremecaja
zgrudavanja i obzirom da, prema dostupnim
podacima, postoji 1 oboljela osoba na 8.000
stanovnika, ona se svrstava u tzv. rijetke bo-

lesti.

Kako bi se osiguranim osobama koje bo-
luju od hemofilije olaksao svakodnevni zivot
i omogucila dostupnija zdravstvena zastita
vezana za primjenu lijekova, HZZO je lijeko-
ve stavio na Popis posebno skupih lijekova i
omogucio da oboljeli, koji lijekove za lijece-
nje hemofilije koriste u tzv. programu kuc-
nog lijecenja, iste mogu podizati u najblizoj
ugovornoj ljekarni.

Uvjeti za ostvarivanje prava
na »Kuéno lijeenje«

Oboljela osoba s hemofilijom mora biti ospo-
sobljena za samoprimjenu lijeka. Primjena li-
jeka moze biti u svrhu prevencije, ali isto ta-

Tea STRBAD,
dr. med.

Specijalist klinicke
farmakologije i
toksikologije; Pomocnica
ravnatelja za medicinske
poslove u Hrvatskom
zavodu za zdravsiveno

osiguranje
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4 ¢ Grdfikon 1
4 Tablica 1

ko i»na zahtjev« u slucaju neke ozljede, udar-
ca itd. Namjera primjene lijekova u kucnim
uvjetima je da se osiguranim osobama olaksa
ranom intervencijom u lije¢enju, ¢ime se pre-
venira nastavak drugih nepotrebnih troskova
zbrinjavanja komplikacija.

Bolesnik svoje redovne kontrole provodi
kod bolnickog doktora, specijaliste hemato-
loga. Osnovom njegove preporuke o potreb-
noj koli¢ini lijeka za odredeno sljedece raz-
doblje, u Centru za hemofiliju u Klinickom
bolnickom centru Zagreb se ispunjava Tiska-
nica »Zahtjev za odobrenje kucnog lijecenja
za osigurane osobe s hemofilijome« Na Tiska-
nici moraju biti obavezno navedeni osobni
podaci o osiguranoj osobi (provjera statusa
osigurane osobe), naziv lijeka i potrebna ko-
licina te kratko obrazloZenje potrebe za odo-
brenjem kucnog lijecenja. Lijecenje mora
odobriti Bolnicko povijerenstvo KBC Zagreb,
a koje onda svu dostupnu dokumentaciju

2017.

upucuje na odobrenje u HZZO. Medicinski
vieStaci HZZO-a, uvidom u ranija odobrenja i
novi zahtjev s prilozenom dokumentacijom,
odobravaju pocetak i/ili nastavak kucnog li-
jeCenja odredenim lijekom. Odobrava se
maksimalna kolicina koja se moze podic¢i u
lieckarni na mjesecnoj osnovi, kroz toc¢no
odredeno razdoblje koje se uvijek jasno naz-
naci u danom odobrenju na samoj Tiskanici
(odobrena koli¢ina se ne mora obvezno po-
dizati ako bolesnik ima dovoljnu mjesecnu
kolicinu kod kuce jer je ideja kucnog lijece-
nja da bolesnik ima dovoljnu koli¢inu lijeka,
a ne »stvaranje« zaliha kod kuce). O tome $to
je, u kojoj kolicini i kroz koje razdoblje odo-
breno, obavijest dobivaju osigurana osoba s
hemofilijom, Centar za hemofiliju, ljekarna
koja ce opskrbljivati osiguranu osobu s odo-
brenim lijekom i veledrogerija koja ce lijek
dostavljati u liekarnu. Ideja »kucnoge lijecenja
je da se lijek podize u najblizoj liekarni, a ko-
ju izabire osigurana osoba.

Ku¢no lijegenje hemofilije u Hrvatskoj
U program kucnog lijecenja hemofilije je da-
nas ukljuceno oko 170 bolesnika (broj boles-
nika na kucnom lijecenju se krece od 115
osoba 2006. godine do 176 u 2014. godini).
Od svih odobrenja do sada su kucno lijece-
nje imale odobrene samo 2 osobe Zenskog
spola, a ostali bolesnici su svi bili muskog
spola. Otprilike 35% svih odobrenja odnosi
se na djecu do 18 godina Zivota (najvise ih je
u dobi izmedu 6 i 12 godina), a samo oko
10% odobrenja se odnosi na oboljele iznad
55 godina.

U pocetku programa kucnog lijecenja
100% oboljelih je podizalo lijek u najblizoj
bolnickoj liekarni. Godinama se taj broj sma-
njuje i ideja podizanja lijeka u najblizoj ljekar-
ni rezultira ¢injenicom da danas vise od 80%
oboljelih lijek podize u ljekarni najblizoj svo-
me mjestu stanovanja, a samo 20-ak % obolje-
lih lijek jos uvijek podiZe u bolnickoj liekarni.
HZZO nastoji potaknuti sve oboljele da izabe-
ru ljekarnu izvan bolnice (Grafikon 1).

Od svih dostupnih lijekova u Tablici 1 su
prikazane kolicine lijekova koje su odobrene,
a koje su primjenjivane u kucnom lijecenju
kod osiguranih osoba, ovisno o dobnoj sku-
pini.

Odnos odobrenih lijekova se po godina-
ma mijenja (Grafikon 2).
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Ako se promatra broj odobrenih lijecenja
kod bolesnika s hemofilijom po Zupanijama,
odnos je kao u Grafikonu 3.

Zakljueak

HZZO svojim aktivnostima nastoji oboljelima
od hemofilije osigurati lijeCenje u skladu sa
strucnim preporukama, za $to su osigurana
posebna financijska sredstva. S druge strane,
bolnicki specijalisti i Centar za hemofiliju
imaju obvezu urednog popunjavanja Tiskani-
ce i pripreme odgovarajuce dokumentacije
koja se 3alje u HZZO radi odobrenja pocetka
i/ili nastavka kucnog lijecenja.

Ipak, najvazniju ulogu ima sam bolesnik
koji mora voditi racuna o svojoj bolesti i svo-

2017.

il

-

jem lijecenju. Vazno je redovito se kontrolira-
ti kod specijaliste hematologa, a kucno lijece-
nje provoditi u skladu s dobivenim preporu-
kama i odobrenjem. O primijenjenim lijeko-
vima kod kuce obavezno se mora voditi

Dnevnik. Radi nastavka kucnog lijecenja i

odobrenja potrebne kolicine za sljedece raz-
doblje osigurana osoba se mora javiti svom
specijalisti oko 2 mjeseca prije isteka vazeceg
odobrenja kako bi se cijela procedura odo-
bravanja provela na vrijeme i bez komplika-
cija.

NAJAVA

11. ETNI KAMP DRUSTVA HEMOFILICARA HRVATSKE
Sibenik, Hotelsko naselje Solaris, Hotel lvan
1.—3. rujna 2017. godine

4 Grafikon 2
<« Grafikon 3
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Prof. dI, sc.
Silva ZUPANCIC

SALEK,
dr. med.

Klinika za unutamje
bolesti, Zavod za
hematologiju, Referentni
cenfar za hemostazu i
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Kako produziti ku¢nu terapiju
za slijedecu godinu?

Postupak je jednostavan, medutim preporu-
¢am zapoceti prikupljati dokumentaciju bar
jedan i pol do dva mjeseca prije isteka roka
tekuceg rjesenja. Potrebno je pripremiti:

1. DNEVNIK ispunjen datumima primjene

lijeka i nalijepljenim etiketama s bocica li-

jeka,

2. POTVRDE iz najblize ljekarne gdje se

lijek podize o preuzetoj kolicini lijeka,

3. Tekuce RJESENJE s vidljivim terminom

isteka kucnog lijecenja.

Ovisno o dobi, dogovoriti termin pregle-
da u Centru za hemofiliju za odrasle (prof. dr.
sc. Silva Zupancic Salek) ili za djecu (prof. dr.
sc. Ernest Bili¢). Pregled je izrazito bitan, a
potrebno je napraviti i odredene nalaze (ko-
agulacija, kompletna krvna slika, biokemija,
genetika i markeri hepatitisa, HIV). Osobe
koje su HCV pozitivne ne mogu dobiti re-
kombinantni lijek za kucnu terapiju. Tijekom
posjete hematologu procjenjuje se potrebna
kolicina lijeka s obzirom na prethodnu godi-

nu potrosnje lijekova i ta se koli¢ina upisuje
u Tiskanicu. Evidentiraju se druge bolesti kao
i uzimanje kronicne terapije.

S nalazom hematologa Centra za hemofi-
liju (koji je certificiran od EU kao centar iz-
vrsnosti), novim laboratorijskim nalazima i is-
punjenom Tiskanicom dokumentacija se
upucuje na bolnicko Povjerenstvo, a potom u
Odjel za lijekove Hrvatskog zavoda za zdrav-
stveno osiguranje.

Vazno je napomenuti da je pregled u
Centru za hemofiliju KBC-a Zagreb neopho-
dan. Pojedini pacijenti imaju hematologa u
svojim gradovima gdje Zive i mogu donijeti
njihovo misljenje ili preporuku koja se uglav-
nom prilaze kompletnoj dokumentaciji.

Rjesenja kucnog lijecenja izdaju se uglav-
nom na rok od 12 mjeseci. Ideja o produze-
nju roka na dvije godine nije prihvacena od
strane HZZO-a. U slucaju potrebe za vecom
ili manjom koli¢inom lijeka pise se obnova li-
jeka i obrazloZenje za povecanje ili smanjenje
mjesecne kolicine.

This is to certify that

is a designated
European Haemophilia Comprehansive Care Cenlbre
for a period of three years.

R < lage ¢ e

[lata OF gl b

Fhilygy == Shusisiges
Frawedeni

[T T
Fligirarnd
faTereT (& P TS i

siaili i

fielan O Fegmmrg
Fomm g

Novosti u lijecenju hemotilije

Velik iskorak u lijecenju hemofilije dogodio
se 1965. godine kada je Judith Pool »otkrila«
da krioprecipitat (pripravak ljudske plazme)
sadrzi ¢ak 0x vece kolicine FVIII od same
plazme. Tim pronalaskom zapravo je i poce-
lo uspjesno lijecenje hemofilije A i von Wille-
brandove bolesti.

Zbog losih mogucnosti testiranja davatelja
plazme velik broj hemofilicara se zarazio vi-
rusima, najprije hepatitisa B i C, a osamdese-
tih godina i virusom HIV-a. Od tada pocinje
znacajno bolja kontrola davatelja plazme i
preparati su sigurniji. Osamdesetih su na-
pravljeni prvi pripravci Cistog FVIII iz plaz-
me, a 1992 godine i prvi rekombinantni FVI-
IT koji u sebi nema ljudske plazme. 2000. go-
dine se javlja poboljsana 2. generacija, a
2003. godine i 3. generacija rekombinantnih
faktora napravljenih iz umjetno stvorenih
kultura zivotinjskih stanica (najcesce stanice
kineskog hrcka). 2015. godine je registriran i
prvi preparat IV generacije, napravljen na
kulturi ljudskih stanica. Od 2014. proizvode
se i faktori s produljenim djelovanjem, i to
FVIII koji ima za 50% dulje djelovanje, a us-
koro se ocekuje i FIX, koji ce djelovati i 5x
dulje od sadasnje »devetke«. U klinickim stu-
dijama je preparat FIX kojega ce biti dostat-
no davati svaka 2 tjedna.

U prosincu 2011. godine, oko Bozica, po-
javio se ¢lanak u najpoznatijem medicinskom
¢asopisu, New England Journal of Medicine,
koji je napravio pravu revoluciju u shvacanji-
ma lijecenja hemofilije. Naime, tada je Sesto-
rici bolesnika s hemofilijom B dato cjepivo.
Radilo se zapravo o virusu (AAV) u diji je ge-
nom »ugraden« gen za hemofiliju B. Osobe
oboljele od hemofilije B su zarazene viru-
som, on je u jetri poceo razmnozavanje i ta-
ko je jetra pocela proizvoditi i FIX. Osim
simptoma blagog ostecenja jetre ispitivani
pacijenti nisu imali drugih problema. Svima

uklju¢enima u to istrazivanje porasla je vri-
jednost FIX s 0% na 3-15%. Dakle ne moze se
reci da su bili izlijeceni, jer aktivnost faktora
nije bila kao u zdravih, nego je sada teski
oblik hemofilije postao blagi, a poznato je da
hemofilicari s blagim oblikom rijetko krvare i
mogu normalno zivjeti bez potrebe za na-
doknadom faktora.

Nakon toga su zapocela brojna istraziva-
nja na hemofiliji B, jer je gen za tu bolest zna-
¢ajno manji i bolje se ugraduje u »nosaca« a
to je virus. Krajem 2016. su pocela i ispitiva-
nja s virusom u koji je ugraden gen za FVIII
i rezultati su izvrsni, prvih 10 bolesnika ima
vrijednosti od 16-60%.

Problem je $to vrsta virusa koji sluze kao
»nosaci« gena — adenovirusi (AAV) nisu inte-
grativni virusi, tj. oni nisu »vje¢no« u ljudskom
organizmu nego nakon nekog vremena ne-
staju iz organizma pa samim tim i gen za he-
mofiliju koji je bio ugraden u njih. Zato se sa-
da puno radi s drugom vrstom virusa koji
mogu posluziti kao »nosacic gena za hemofi-
liju — lentivirusima, koji kada se jednom
unesu u ljudski organizam u njemu ostaju za
stalno.

Ovdje se pojavljuje zanimljiv fenomen. S
jedne strane zadnjih desetak godina u Hrvat-
skoj i razvijenim zemljama se javljaju posve
neprirodni pokreti medu pucanstvom protiv
cijepljenja. Naime, razni Sarlatani obmanjuju
javnost i Sire neistine o Stetnosti cijepljenja.
Plaseci neuke i naivne od mozebitnih nuspo-
java. Treba istaknuti da svaki lijek, pa tako i
¢jepivo u odredenom postotku ima i nezelje-
nih djelovanja, ali kada se stavi »na vagu« ko-
rist i moguca steta od cijepljenja tada je neus-
poredivo znacajnija korist, tj. zastita od zaraz-
nih bolesti. Mnogi su zaboravili, ili bolje re-
¢eno nisu niti dozivjeli umiranje od ospica,
difterije ili pak invaliditet od poliomijelitisa. S
pravom se moZe reci da je cijepljenje postu-
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pak koji je s relativno malo uloZenog novca
doveo do velikog napretka u stanju zdravlja
¢itave populacije.

S druge strane brojni roditelji hemofilica-
ra i oboljeli od hemofilije s nestrplienjem
oc¢ekuju pronalazak cjepiva koje bi ih izlijeci-
lo od ove bolesti. Kada se to jednog dana do-
godi i doista hemofilije postane izljeciva bit
¢e zanimljivo vidjeti koliko ¢e vremena pro-
teci da se ponovo jave neki pametnjakovici
koji ce biti protiv cijepljenja, jer povijest se
uvijek ponavlja!

U normalnom sustavu zgruSavanja krvi
postoje faktori koji sluZe za zgrusavanje i fak-
tori koji kontroliraju da ne dode do pretjera-
nog zgrusavanja. Ako nema prvih nastaje kr-
varenje, a ako nema drugih krv se pojacano
zgrusava i nastaju tromboze, odnosno zacep-
lienja krvnih Zila. Odavna je postojala nakana
da se ljudima kojima nedostaje jedan faktor
zgrusavanja pokusa oslabiti i ovaj drugi put,
tj. faktore koji nastoje sprijeciti zgrusavanje.
Tako bi se nekako pokusala napraviti »ravno-
teZa« tih dviju skupina faktora.

Sada su u klinickim pokusima najmanje tri
lijeka koji bi djelovali na nacin da oslabe fak-

tore koji sprjecavaju zgrusavanje. To su blo-
katori inhibitora tkivnog faktora (engl TFPD)
concizumab i jo$ jedan lijek za sada samo
kodnog imena. Oba lijeka bi bili dobri i za
»obi¢ne« hemofilije i za hemofilicare kod ko-
jih je doslo do stvaranja protutijela na fakto-
re zgruSavanja. Prvi su nalazi ohrabrujuci.

Drugi lijek iz te skupine je fitusiran, koji
blokira antitrombin III, a treci lijek iz ove
skupine je SERPIN- PC koji blokira protein C.

U proslom broju ovog ¢asopisa opsirnije
je pisano o emicizumabu, monoklonskom
protutijelu s 2 receptora koji se daje kod oso-
ba s inhibitorima na FVIII, jer on »premoscu-
je« Faktor VIII, tj. »veZe faktor prije i faktor
poslije« u lancu koagulacije, pa faktor VIII
onda nije potreban. Taj se lijek daje potkoz-
no 1x tjedno.

Nitko ne zna kojom ce se brzinom razvi-
jati tehnologija novih lijekova za lijecenje he-
mofilije. Optimisti kazu da ce za 10-ak godi-
na hemofilija biti posve »pod kontroloms, oni
umjereni misle za malo dulje vremena, ali je
razvidno da se uskoro hemofili¢ari mogu na-
dati terapiji koja ce ih posve izjednaciti sa
zdravom populacijom, a u dogledno vrijeme
i posve izlijeciti.

Ciljni zglob

Jedna od osnovnih znacajki teske hemofilije
je pojava spontanih krvarenja u misice i zglo-
bove. Krvarenja se najéesce ponavljaju u is-
tom zglobu ili zglobovima te takve zglobove
tada nazivamo ciljnim zglobovima (engleski
target joints). Ciljni zglobovi u osoba s tes-
kom hemofilijom su najc¢esce gleznjevi, kolje-
na i laktovi, iako to mogu biti i kukovi, ruc-
ni zglobovi ili ramena (Slika 1.). Tako se de-
finicija ciljnog zgloba razlikuje izmedu poje-
dinih udzbenika, najcesce se ciljnim zglobom
smatra onaj zglob u koji se u zadnjih 6 mje-
seci javilo krvarenje vise od cetiri puta. U
ovom tekstu cemo pokusati objasniti zasto se
krvarenja najcesce javljaju upravo u zglobovi-
ma te kako nastaje ciljni zglob.

Kako nastaje ciljni zglob?

U nasim zglobovima gotovo svakodnevno
javljaju se mala oStecenja krvnih Zila uzroko-
vana fizickom aktivnoscu ili manjim trauma-
ma, no zdrav organizam je vrlo ucinkovit u
zacjeljivanju  ovakvih ostecenja. Medutim,
kod osoba s teskom hemofilijom ¢ak i vrlo
mala ostecenja krvnih Zila u zglobu ili miicu
mogu uzrokovati produzeno krvarenje jer je
zaustavljanje krvarenja iz krvne Zile osteceno.
Krvarenja u zglobove koja su se javila bez
jasnog uzroka nazivamo spontanim krvarenji-
ma, iako znamo da su posljedica mikrotrau-
ma u zglobu.

Spontano krvarenje u zglob zapocinje o0s-
tecenjem krvne Zile u zglobu i istjecanjem kr-
vi izvan krvozilnog sustava. Zglobni prostor
se tada puni krvlju i volumen zgloba se po-
veca, sto dovodi do izrazite boli i paralize mi-
Sica koji okruzuju zglob. U sljedeca 3-4 tjed-
na ce se krv iz zgloba razgraditi, a visak te-
kucine odstraniti. Nakon primjene koncentra-
ta faktora te uz pomoc fizikalne terapije i
pazljivog vjeZzbanja zglob ce se oporaviti, po-

vratiti normalan opseg pokreta, misicnu sna-
gu i izgled.

Medutim, kada se u kracem periodu javi
nekoliko krvarenja u istom zglobu on se ne
stigne oporaviti i vratiti u normalno stanje iz-
medu dvije epizode krvarenja. Uskoro ce
krvarenja u taj isti zglob postati sve cesca,
¢ak i uz posebnu paznju posvecenu ¢uvanju
zgloba. Gubitak opsega pokreta i slabost
okolnih misica tada postaju konstantni sve
dok opetovana krvarenja ne prestanu. Zglob
nakon nekog vremena ostaje trajno otecen i
poprima »vrecasti« oblik, a volumen mu ne
raste na racun krvi u zglobu nego zbog buja-
nja stanica sinovijalne membrane, tanke op-
ne koja obavija zglob. Ovakav zglob se tada
naziva ciljnim zglobom.

Sinovijalna membrana koja je u zdravom
obliku glatka, prozirna i tanja od lista papira,
postaje debela oko 5 mm, neravne povrsine,
gusto isprepletena mrezom kapilara. Kapilare
u sinovijalnoj membrani bujaju jer pokusava-
ju odstraniti slobodnu krv iz zgloba. Ovako
zadebljana sinovijalna membrana je osjetljivi-
ja na mikrotraume od zdrave sinovijalne
membrane te su krvarenja sada ¢esca. Nova
krvarenja ponovo potic¢u proliferaciju sinovi-
jalne membrane, i tako se stvara zacarani
krug. Krvarenja u ciljni zglob nastaju lako te
se ponekad mogu javiti i unato¢ dobroj pro-
filakti¢noj terapiji koncentratima koagulacij-
skih faktora.

Dugotrajne promjene sinovijalne mem-
brane dovode do promjena i na ostalim dije-
lovima zgloba. Hrskavica nestaje, okolna
kost je osteoporoti¢na, tetive postaju zadeb-
ljane i skracene, a miSici hipotonicni, bez
snage. Ovakav zglob ostaje trajno ostecen te
se ne moZe vise vratiti u zdravo stanje. Tada
i bol u zglobu postaje kroni¢na i vise nije ve-
zana samo za aktualna krvarenja u zglobu.
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Kako sprijeciti nastanak ciljnog zgloba?

Najbolji nacin sprecavanja nastanka ciljnog
zgloba je izbjegavanje krvarenja u zglobove
jer cak i jedno krvarenje moze pokrenuti za-
¢arani krug koji dovodi do kroni¢nog ostece-
nja zgloba. A najbolja mjera kojom moZemo
sprijeciti krvarenje u zglob je pravovremena i
pazljiva profilakticka terapija faktorima zgru-
Savanja. Profilakticku terapiju treba individu-
alno prilagoditi svakom bolesniku i njegovim
potrebama. Nekad nam se moze ciniti da
profilakticka terapija nije potrebna jer se oz-
bilijna krvarenja ne dogadaju. Medutim, is-
trazivanja su pokazala da cak i mala, nepre-
poznata, asimptomatska krvarenja mogu uz-
rokovati pocetna oStecenja zgloba, koja se
doduse ponekad mogu otkriti tek na snimka-
ma magnetske rezonancije. Ovaj podatak
nam govori da je izbjegavanje krvarenja u
zglobove vrlo vazno vec od ranog djetinjstva.
Takoder, kako smo ranije objasnili, ve¢ i ma-
la krvarenja mogu zapoceti proces propada-
nja zgloba te je stoga vrlo vazno nastaviti s
redovnom profilaktickom terapijom. Na po-
molu su nove vrste lijekova kojima bi primje-
na profilakse u hemofiliji trebala biti jedno-
stavnija te s nestrpljenjem oc¢ekujemo rezulta-
te studija i dostupnost ovih lijekova na trzis-
tu.

Vrlo vazan korak u sprecavanju nastanka
cilinog zgloba je stvaranje dobrog odnosa iz-
medu osobe s hemofilijom i njegovog lijecni-
ka te redovite kontrole u specijaliziranom
centru za lijecenje hemofilije. Na taj se nacin
mogu otkriti rane promjene na zglobovima i
sprijeciti njihova progresija.

Rizik krvarenja u zglobove ovisi i o statu-
su misica koji okruzuju zglob. Snazni i ¢vrsti
misici sluZe kao stabilizatori i cuvari zgloba
koji ne dopustaju -krive« pokrete cime se
moZe znacajno smanjiti rizik nastanka krvare-
nja. Takoder ce jaca muskulatura omoguciti
slobodnije kretnje i bolju stabilnosti tijela, sto
dodatno smanjuje rizik krvarenja. Fizikalna
terapija ima vrlo vaznu ulogu u lijecenju i re-
habilitaciji zgloba nakon krvarenja, ali i spre-
¢avanju krvarenja. Pravovremenim zapocinja-
njem i provodenjem fizikalne terapije pod
nadzorom stru¢njaka mozZe se sprijeciti, ili
barem usporiti progresija promjena u zglobu
koje dovode do kronic¢nih ireverzibilnih pro-
mjena.

U izgradnji i ouvanju misicne mase i ocu-
vanju opsega pokreta zglobova nam, osim fi-
zikalne terapije, pomaze i bavljenje sportom,
naravno u dogovoru s lije¢nikom. Odredene
sportove (kontaktni borilacki sportovi, ronje-
nje, ragbi) svakako treba izbjegavati zbog vi-
sokog rizika krvarenja, medutim postoje
sportovi kojima se osobe s hemofilijom mo-
gu sigurno baviti, kao $to su tr¢anje, nordij-
sko hodanje, veslanje, kuglanje, jahanje, fit-
nes, golf, plivanje, stolni tenis, voznja bici-
klom itd. Prije zapocinjanja novog sporta sva-
kako je potrebno razgovarati s lijecnikom o
izboru sporta, intenzitetu treninga te pazljivo
dogovoriti program primjene profilakse.

Kako otkriti koji je zglob ciljnie

Ciljni zglob se otkriva na temelju razgovora,
klinickog pregleda i radioloske obrade.

Prvo je potrebno uzeti detaljnu anamnezu
s posebnim osvrtom na sve dogadaje vezane
za pojedini zglob. Treba ispitati kada su pro-
blemi sa zglobom poceli, koliko puta i u ko-
jim razmacima se javljalo krvarenje u taj
zglob (posebice u zadnjih 6-12 mjeseci), ka-
ko je krvarenje lijeceno te je li rezultiralo gu-
bitkom pokretljivosti zgloba, bolovima ili po-
javom Sepanja.

Klinickim pregledom se posebnim mjere-
njima koje obavlja lije¢nik fizijatar ili fiziote-
rapeut objektivizira opseg pokreta zgloba i
procjenjuje misicna snaga. Serijsko mjerenje
opsega pokreta (engl. range of motion,
ROM) kroz neko vrijeme moze biti vrlo koris-
no u otkrivanju ciljnog zgloba i procjeni po-
trebe za intervencijom.

Konacno, radioloskom obradom, konven-
cionalnim rendgenskim snimkama zglobova,
CT-om ili koristenjem magnetske rezonanci-
je, mogu se opisati promjene na kostima ti-
pi¢ne za pojedine stupnjeve ostecenja zglo-
ba. U evaluaciji ostecenja zgloba koristimo i
ultrazvuk. Postoji vise bodovnih sustava koje
koristimo u procjeni stadija ostecenja zglobo-
va. Slikovne metode takoder koristimo ne sa-
mo u postavljanju dijagnoze, nego i u prace-
nju progresije promjena na zglobovima te
postavljanju indikacije za ortopedskim lijece-
njem.
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Kako lijeciti ciljni zglob?
Odluku o lijecenju ciljnog zgloba donose za-
jedno hematolog, fizijatar, ortoped i svakako
sam bolesnik.

Prva opcija lijecenja ciljnog zgloba je in-
tenzivna fizikalna terapija kojom se pokusava
maksimalno vratiti funkcija odtecenog zglo-
ba. Naravno da svaku fizikalnu terapiju treba
provoditi uz adekvatnu profilakti¢nu terapiju
uz nadzor hematologa. Ucinak fizikalne tera-
pije zajedno procjenjuju fizijatar, fiziotera-
peut, hematolog i bolesnik.

Ponekad se koriste udlage, ortoze ili dru-
ga ortopedska pomagala koji pomazu stabili-
zirati i odteretiti zglob i time smanjuju kronic-
nu bol i olaksavaju mobilnost bolesnika.

Sinovijektomija je metoda kojom se iz
zgloba odstranjuje sinovijalna membrana i ti-
me sprecava javljanje novih krvarenja. Ovom
metodom zglob ne postaje ponovo kao nov,
ali se moze znacajno smanjiti kronic¢na bol i
povecati opseg pokreta u zglobu. Sinovijek-
tomija moze biti radioaktivna (kada se pomo-

cu injekcije u zglob ubrizgava radioaktivna
tvar), te kirurska (kada artroskopski ili otvo-
renom operacijom odstranjuje nabujala sino-
vijalna membrana).

Zadnja opcija lijecenja ciljnog zgloba su
ortopedski zahvati na zglobu, artrodeza
(ukocenje zgloba) ili totalna zamjena zgloba.
Rezultati operacije osim o stanju zgloba i
kostiju ovise i o statusu okolnim misica i liga-
menata, a nakon operativnog zahvata slijedi
intenzivna fizikalna terapija.

U zbrinjavanju ciljnog zgloba je vrlo bitno
i lijecenje boli. Bolesnici s kroni¢nim promje-
nama u zglobu, ali i njihovi lijecnici, cesto
imaju poteskoca u razlikovanju boli uzroko-
vane krvarenjem od boli vezane uz kronic¢ne
promjene u zglobu. Ukoliko bol ne nestane
ili se bar ne smanji nakon primjene koncen-
trata faktora, vjerojatno se radi o kroni¢nim
promjenama. U lijecenju boli se na prvom
mjestu koriste analgetici, ali dodatan ucinak
imaju i ranije spomenuta ortopedska poma-
gala te fizikalna terapija.
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Bubrezne bolesti i mokraé¢ni kamenci
U bolesnika s hemofilijom
— Hemotilija i starenje

Hemofilija je nasljedna bolest zbog manjka
FVIII ili FIX s dobrom prognozom ukoliko se
pravovremeno lijeci, odnosno kontrolira krva-
renje. Bolesnici s hemofilijom sve duze Zive
pa samim time imaju sve ¢esce i druge boles-
ti kao i opc¢a populacija. Prosjecni oc¢ekivani
zivotni vijek u bolesnika s hemofilijom danas
se znacajno produZio u usporedbi sa 70-im i
80-im godinama proslog stoljeca. To je po-
najprije zbog smanjenja infekcija koje se pre-
nose krvlju (hepatitis B i C, HIV), zbog djelo-
tvornijih i sigurnijih lijekova (nadomjesnih
faktora) te bolje dostupnosti profilakse.!

Kvaliteta Zivota i starenje
u bolesnika s hemofilijom

Sve se ¢esce javljaju izazovi u lije¢enju boles-
ti u bolesnika s hemofilijom koje zahvacaju
¢itavu populaciju — poput kardiovaskular-
nih, malignih, bubreznih, muskuloskeletnih
bolesti, dijabetesa i drugih.

Ucestalost arterijske hipertenzije u boles-
nika s hemofilijom cak je visa nego u normal-
noj populaciji, a takoder se primijetila i pove-
cana prisutnost bubreznih bolesti.? Prije su
glavni uzrok smrtnosti bila krvarenja, no si-
tuacija se s vremenom mijenja. Bolja dostup-
nost faktora proizvedenih iz ljudske krvi —
plazme dovela je do vece pojave infekcija vi-
rusima koje se prenose krvlju poput HIV-a i
hepatitisa C (HCV) i posljedi¢no do AIDS-a
(vise u svijetu nego kod nas), te kroni¢nih
bolesti jetre, ciroze i terminalnog zatajenja.
Prosjecan zivotni vijek bolesnika s hemofili-
jom je prema istrazivanjima identi¢an opcoj
muskoj populaciji kad se izuzmu oni bolesni-
ci s hemofilijom koji su zarazeni HIV-om i
HCV-om.34 Zahvaljujuci novoj i prociscenoj
tehnologiji proizvodnje faktora iz ljudske
plazme te pojavi rekombinantnih faktora, li-
jecenje je postalo znacajno sigurnije. Cimbe-
nici koji smanjuju kvalitetu zivota prema do-

sadasnjim istrazivanjima su infekcije i bolesti
zglobova (hemofilicka artropatija).>

Kardiovaskularne bolesti

Smatralo se u ranijim istrazivanjima prije 20-
tak godina da hemofilija stiti od sr¢anog uda-
ra (infarkta) te da je 80% smanjen rizik od fa-
talnog sr¢anog udara u bolesnika s hemofili-
jom u odnosu na ostalu populaciju.67 Boles-
nici s hemofilijom imaju ¢imbenike rizika za
kardiovaskularne bolesti (arterijska hiperten-
zija, ¢ak i visa nego u opcoj populaciji, hiper-
lipidemija, Secerna bolest). Dvostruko je vise
bolesnika s hemofilijom dozivjelo infarkt mi-
okarda u periodu 2000.—2007. nego u raz-
doblju 1990.—1999.89 Jedan od razloga je
starenje, povecana stopa rizika za ishemijsku
bolest srca, ali i lijekovi koji se daju bolesni-
cima s hemofijjom i inhibitorima (rekombi-
nantni FVIIa, koncentrat aktiviranog protrom-
binskog kompleksa). Najcesce su se koronar-
ni incidenti dogadali nakon primjene lijeka.10

Maligne bolesti

Dosad su najéesce opisani slucajevi non-
Hodgkinovog limfoma u bolesnika s hemofi-
lijom i HIV-om te hepatocelularnog karcino-
ma u bolesnika s infekcijom HCV-om.11 Po-
kazano je da tezina hemofilije dovodi do sni-
zavanja rizika od malignih bolesti, odnosno
da manjak FVIII djeluje antikancerogeno.l?
Medutim, zbog produZenja zZivotnog vijeka i
sve boljeg lijecenja bolesnici s hemofilijom
osim karcinoma jetre (HCC) imaju i druge tu-
more (karcinom prostate, debelog crijeva).
Smatra se da su i druge zlocudne bolesti osim
HCC-a povezani s infekcijom HCV-om.13

Bubrezne bolesti

Bolesnici s hemofiiljom imaju i bubrezne bo-
lesti koje su do tri puta ¢esce nego u opcoj
populaciji. Bolesnici s hemofilijom i terminal-
nom bubreznom bolesti imaju visu smrtnost.
HIV infekcija i arterijska hipertenzija su ¢im-
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benici rizika koji se povezuju s bubreznim
bolestima, premda je u starijih bolesnika s
hemofilijom vise c¢imbenika koji utjecu na
bolest bubrega.2 Ucestale hematurije (pojava
krvi u mokraci) dovode do poremecaja i bo-
lesti parenhima (tkiva) bubrega.l® Kronic¢na
bubrezna bolest dovodi do arterijske hiperte-
nije ali i arterijska hipertenzija dovodi do bu-
brezne bolesti, zatajenja, kardiovaskularnih
bolesti i krvareceg mozdanog udara.14

Mokracni kamenci ili urolitijaza je pojava
kamenaca u mokracnom sustavu i predstav-
ljaju javnozdravstveni i klinicki problem koji
pogada sve skupine bolesnika. Godisnja
ucestalost u opcoj populaciji je oko 4,5 na
10.000 u skupini mladoj od 40 godina, a ovi-
si o geografskim, klimatskim, etnickim, ge-
netskim te prehrambenim ¢imbenicima, dok
prevalencija (stopa onih koji imaju ili su ima-
li kamence) varira od 1-20%. U zemljama vi-
Seg Zivotnog standarda (SAD, Kanada, Sved-
ska) prevalencija iznosi preko 10%.1> Dosad
ne postoji dovoljan broj studija niti radova
koji bi jasno istaknuli ¢imbenike rizika za
nastanak urolitijaze osim mikrohematurije
(nevidljiva krvarenja iz mokracnog sustava)
ili hiperkalciurije (pojacano izlucivanje kalci-
ja bubrezima).16 Kamenci mogu dovesti do
poremecaja bubrezne funkcije koji moze biti
i trajan, povecane potrebe za primjenom fak-
tora i naposlijetku operativnih uroloskih za-
hvata §to znacajno smanjuje kvallitetu Zivo-
ta.l’

Nije do kraja jasno koji ¢imbenici dovode
do kamenaca u mokracnom sustavu. Stoga
smo odlucili provesti istraZivanje kod boles-
nika s hemofilijom A i B u nasem Centru pod
nazivom »Pojavnost i ¢imbenici rizika za uro-
litijazu u bolesnika s hemofilijome. To je ujed-
no i tema doktorskog rada jednog od autora
ovoga teksta, a koja je uspjesno obranjena
pred komisijom na Medicinskom fakultetu,
Sveucilista u Zagrebu 2015. Cilj je prikupiti
Sto vise bolesnika s hemofilijom kako bismo
mogli istaknuti skupine bolesnika koji imaju
povecan rizik od kamenaca. LijeCenje kame-
naca, posebno kirurskim uroloskim tretma-
nom, moZe biti mukotrpno, ponekad neus-
pjesno ili praceno iznimno visokim rizikom
od teskog krvarenja u bubregu i mokracnim
putevima Sto iziskuje povecanu potrosnju
faktora, visih doza nego inace, sto kod stari-
jih bolesnika moze imati i protrombogeni

ucinak. Dosad se u istrazivanje, koje traje 2 i
pol godine ukljucilo 70-tak bolesnika s he-
mofilijom. Planirano je ukljuciti 100 do 120
bolesnika s hemofilijom A i B.

Bolesnici s hemofilijom mogu imati i ne-
prepoznata manja krvarenja u mokracnom
sustavu, Sto se smatra da moZe doprinijeti na-
stanku kamenaca.

Cilj naseg istrazivanja/doktroskog rada
jest odrediti ucestalost kamenaca u bolesnika
s hemofilijom te pokazati da je ucestalost
mokracnih kamenaca veca nego u opcoj po-
pulaciji. Nadalje, cilj je utvrditi ¢imbenike ri-
zika za nastanak urolitijaze u bolesnika s he-
mofilijom.

Zelimo u radu utvrditi utjecaj tezine he-
mofilije (blagi, srednje teski, teski tip) i vrste
lijeka-faktora (rekombinantni vs. plazmatski
faktor) na ucestalost mokracnih kamenaca.
Stoga je vazno da se nasi bolesnici s hemofi-
lijom jave u Centar i odazovu istrazivanju jer
je pregled sveobuhvatan i razmislja se o svim
bolestima koje smo neke i naveli. Naravno,
najvise paznje je posveceno bubreznim bo-
lestima i mokracnim kamencima. Na dan pre-
gleda u Centru, ili ukoliko ste primljeni na
Odjel, dobit cete suglasnost i informacije o
ovom istrazivanju te upitnik kojeg cete uz
pomoc lijecnika ispunjavati. U ispitivanju se
koriste rutinske metode kao 3to su krvne pre-
trage (kompletna krvna slika), biokemijski
testovi (glukoza, elektroliti, bubrezni para-
metri, jetreni enzimi, bilirubin, proteini), ko-
agulogram s faktorima i inhibitorima, serolo-
gija na viruse hepatitisa B i C, virus humane
imunodeficijencije (HIV), PTH, vitamin D,
uzorak urina, 24-satni urin radi mjerenja ko-
licine izlucenih elektrolita i drugih supstanci
koje doprinose nastanku kamenaca te mikro-
bioloske pretrage urina, tumorski biljezi PSA
(specifi¢ni antigen prostate) i AFP (alfa-feto-
protein). Bitno je da dan prije pregleda poc-
nete skupljati urin u plasticnu bocu ili slicnu
posudu. Od radioloskih metoda radit ce se
svakome standardno ultrazvuk (UZV) uro-
trakta, kao bezbolna i sigurna metoda (bez
ionizirajuceg zraCenja) koja moze dati infor-
maciju o gradi bubrega, prisutnosti kamenca
u bubrega, prosirenju (dilataciji) kanalnog
sustava zbog kamenca u mokracovodu, a ta-
koder prikazuje i mokracni mjehur. Prije pre-
trage se preporuca 2-3 sata ne mokriti. Boles-
nicima koji budu imali klinicku indikaciju i



18

Hemofilija ® Glasilo Drustva hemofilicara Hrvatske ® Volumen 10., broj 1., 2017.

patoloski nalaz UZV urotrakta radit ce se i
niskodozni CT urotrakta u drugom koraku
koji daje vise podataka o strukturi i veli¢ini
kamenaca nego standardno rentgensko sni-
manje.

Za sva pitanja, nejasnoce, informacije o
ovom ispitivanju mozete se obratiti osoblju u
Centru za hemofiliju ili na Odjelu za trombo-
zu, hemostazu i benigne bolesti krvotvornog
sustava Zavoda za hematologiju.
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Hemofilija kroz povijest

Iako je hemofilija rijetka bolest u opcoj popu-
laciji, bila je poznata u Europi od 19. stoljeca
kao bolest aristokratskih obitelji poteklih od
engleske kraljice Viktorije, te se nerijetko na-
zivala i »kraljevskom bolesti« (engleski »royal
disease«). No, prvi opisi hemofilije datiraju jos
iz 10. stoljeca, kada je prije vise od 1000 go-
dina glasoviti arapski lije¢nik Al-Zahrawi (ko-
jeg inace smatraju ocem Kkirurgije) opisao
obitelji u kojima muski ¢lanovi umiru od kr-
varenja nakon minimalne traume. Kasnije su
kroz stoljeca periodi¢no opisivane manifesta-
cije hemofilije u medicinskoj literaturi tih vre-
menskih razdoblja, no poceci znanstvene ana-
lize bolesti poceli su tek pocetkom 19. stolje-
ca. Tako je 1804. godine dr. John Conrad Ot-
to, lije¢nik iz Philadelphije, opisao obitelji u
kojima muskarci imaju veliku sklonost krva-
renju, prepoznavsi u svom opisu da je bolest
nasljedna, da zahvaca uglavnom samo mus-

karce i da je prenose zdrave zene. Zanimlji-
vo da je to bila tek druga bolest za koju su
opisane u medicinskoj literaturi karakteristike
X-spolno vezane prenosivosti nakon dalto-
nizma (bolest neprepoznavanja boja, koju je
prvi opisao dr. John Dalton, proucavajuci se-
be i vlastitu obitel)).

Dakle, u europskim medicinskim krugovi-
ma 19. i pocetka 20. stoljeca hemofilija je bi-
la poznata bolest od koje su bolovali muski
¢lanovi brojnih aristokratskih obitelji Europe
koje su svoje pretke imali u potomcima en-
gleske kraljice Viktorije. Kraljica Viktorija je
prenijela hemofiliju na svog sina Leopolda te
na svoje dvije kceri princezu Alice i princezu
Beatrice (nositeljice bolesti), koji su kasnije
prenijeli bolest na razne artistokratske obite-
lji, posebno Spanjolske, Njemacke i Rusije.
Engleski princ Leopold, roden 1853. godine,
sin kraljice Viktorije, bolovao je od hemofije
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i umro u dobi od 31. godine drugi dan nakon
pada i udarca u glavu po svemu sudeci zbog
intracerebralnog krvarenja. On je imao k¢i
princezu Alice koja je bila nositeljica bolesti i
¢iji je sin princ Rupert Alexander imao hemo-
filiju. Poznata je pri¢a o ruskom prijestolonas-
liedniku carevicu Alekseju Nikolajevicu Ro-
manovu (1904.—1918.) koji je bolovao od
hemofilije koju je nasljedio od svoje majke
carice Aleksandre, koja je bila jedna od pra-
unuka engleske kraljice Viktorije. Lijecenje
carevica Alekseja u kojemu je sudjelovao rus-
ki mistik Grigorij Rasputin bilo je tema i mno-
gih umjetnickih djela, ekranizirano u filmovi-
ma, opisano u knjigama i pjesmama. U Spa—
njolskoj je princeza Beatrice, kci engleske
kraljice Viktorije, imala dvoje unuka hemofi-
licara — princa Alfonsa i princa Gonzala, ko-
ji su oboje umrli od teskih krvarenja nakon
naizgled bezazlenih prometnih nesreca.
Razlika izmedu hemofilije A i B je otkrive-
na tek sredinom 20. stoljeca. Danas se zna da
hemofilija A nastaje zbog nedostatka faktora
VIIT u 1 na 5.000 do 10.000 muske novorode-
ne djece. Hemofilija B nastaje zbog nedostat-
ka faktora IX i javlja se u 1 na 40.000 muske
novorodene djece. I hemofilija A i B su X-ve-
zane spolno nasljedne bolesti gdje su majke
prenositeljice bolesti a oboljevaju muska dje-
ca. Oko trecine oboljelih nastaje zbog novo-

nastale spontane mutacije u genu za FVIII ili
FIX.

Analize posmrtnih ostataka ruske carske
obitelji pokazale da je po svemu sudeci he-
mofilija koju je carevic Aleksej Nikolajevic
nasljedio o engleske kraljice Viktorije bila he-
mofilija B. Proucavanjem obiteljskog stabla
kraljice Viktorije nisu utvrdeni njezini preci
koji bi imali sklonost krvarenju, tako da je
najvjerojatnije ona imala spontanu ili de no-
vo mutaciju koja je dovela do bolesti.

Danas je poznato da hemofilija nije naj-
¢eSca nasljedna bolest krvarenja, vec je to
von Willebrandova bolest koja zahvaca i mu-
Skarce i Zene, s prevalencijom od 1 na 100 do
1 na 10.000 stanovnika. Otkrice von Wille-
brandove bolesti je jako kasnilo za otkricem
hemofilije, jer je tu bolest prvi put opisao tek
1926. godine finski lijecnik dr. von Wille-
brand u izoliranoj populaciji otoka Foglo u
Alandskom arhipelagu izmedu Svedske i Fin-
ske, nazvavsi tu bolest pseudohemofilija. Na-
ime, primijetio je slicnosti bolesti s od ranije
poznatom hemofilijom (teska, potencijalno
smrtnonosna krvarenja, spontana ili nakon
minimalne traume), ali i razlike (jer zahvaca i
muskarce i Zzene u podjednakom omjeru), pa
ju je nazvao pseudohemofilija. Kasnije je ta
nova bolest nazvana njemu u ¢ast von Wille-
brandova bolest.
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Alkohol

Alkohol je jedno od najstarijih psihoaktivnih
sredstava. Istodobno, alkohol je jedno od naj-
povoljnijih i najdostupnijih sredstava ovisnos-
ti. Iako ne pripada u skupinu ilegalnih opoj-
nih sredstava, za osobe mlade od 18 godina
alkohol je zabranjen. Upotreba alkohola i
posljedice njegove konzumacije jedan su od
vodecih javnozdravstvenih problema u svije-
tu. Smatra se da je vise od 200 bolesti pove-
zano s konzumacijom alkohola.

Od stetnog djelovanja alkohola
nije posteden
niti jedan organ!

U svijetu godisnje umire vise od 3 miliju-
na ljudi od posljedica bolesti i stanja koje su
direktno povezane s konzumacijom alkoho-
la. Prema podacima Svjetske zdravstvene or-
ganizacije godi$nja potrosnja ¢istog alkohola
na svijetskoj razini iznosi 6,2 1 dok u Hrvat-
skoj ona iznosi 12,2 | po stanovniku.

Procjenjuje se kako je u Hrvatskoj trenut-
no oko 250000 ljudi ovisnih o alkoholu, dok
njih 800000 prekomjerno konzumira alkohol.

U¢inci alkohola

Alkohol utjece na zdravlje svake osobe koja
ga konzumira, ali je posebno stetan za djecu
i mlade, trudnice te osobe koje boluju od
kroni¢nih bolesti.

Dugoroc¢na konzumacija alkohola moze
imati za posljedicu, uz razvoj teske ovisnosti
i pojavu psihickih smetnji, poremecaj obitelj-
skih odnosa, nefunkcioniranja na radnom
mjestu, poremecaja odnosa s drugim osoba-

ma itd. Alkohol ima negativan ucinak na sve
organske sustave, a posebno na jetru u kojoj
se alkohol u najvecoj mjeri razgraduje. Kon-
zumacija alkohola takoder povecava rizik od
ostecenja bubrega, srca, zeluca (ulkus, gastri-
tis), ostecenja perifernih Zivaca, koze, ostece-
nja funkcija oka i dr.

Jedan od vaznijih negativnih ucinaka jest
ucinak na na$ Ziv€ani sustav, posebno na
kratkoro¢no pamcenje. To je razlog zasto se
osoba cesto ne sjeca pojedinih dogadaja u
stanju pijanstva.

Dugotrajna konzumacija moze dovesti do
raznih psihickih smetnji i poremecaja (oteza-
na koncentracija, slablienje pamcenja, ank-
sioznost, Ceste oscilacije raspoloZenja, pretje-
rana razdrazljivosti, ravnodusnost itd.). Kod
svake osobe ista koli¢ina alkohola izaziva al-
koholiziranost razli¢itog stupnja ovisno o spo-
lu, jelesnoj tezini, kronicnim bolestima itd.

Stanje opijenosti
— akutna intoksikacija
mozgal

Male kolic¢ine alkohola izazivaju prolazni
osjecaj boljeg raspolozZenja, opustanja, posta-
jemo pricljiviji, komunikativniji. Medutim,
konzumiranje vecih koli¢ina izaziva osjecaj
depresivnog raspolozenja i uznemirenosti.

Alkohol cesto potice agresivho ponasanje
¢ime se povecava rizik ulaska u konflikt s
drugim osobama.

Neprepoznavanje objektivnih rizika pod
utjecajem alkohola moze nas dovesti u niz ri-
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Konzumacijom alkohola
drasticno smanjujemo
nasu sposobnost
donosenja kvalitemih odlukal

zi¢nih situacija. Cijeli zivot osudeni smo na
neprestano donosenje odluka, od onih manje
bitnih do onih klju¢nih za na$ Zivot. Upravo
zbog navedenog, mozemo se naci u vrlo ne-
zgodnim situacijama koje su posljedica dono-
Senja krivih procjena i reakcija (npr. u pro-
metu, u obiteljskom Zivotu, na radnom mjes-
tu itd.)

Alkohol je posebno 3tetan za mladi orga-
nizam i njegovo uzimanje u najranijoj dobi
moze uzrokovati trajne posljedice. Razlog to-
me je izrazito Stetan ucinak alkohola na Ziv-
¢ani sustav koji je kod mladih osoba jos u
razvoju. Upravo zbog toga, mnogi stru¢njaci
predlazu tzv. »nultu toleranciju« prema upo-
trebi alkohola u djece i mladih.

Alkohol nazalost ¢esto sluzi kao simboli¢-
no sredstvo inicijacije u grupe vrsnjaka. Mla-
di radi prihvacanja i dokazivanja u drustvu
¢esto posezu za alkoholom ¢ime svoj mladi
organizam izlazu svim njegovim negativnim
ucincima.

Dobro je poznata veza izmedu konzuma-
cije alkohola i stradanja u prometu. Alkoholi-
zirani vozaci najceSce precjenjuju svoje mo-
gucnosti. Utjecaj alkohola na vozac¢a manifes-
tira se usporenim reakcijama, slabijom koor-
dinacijom pokreta, smanjenjem mogucnosti
pracenja prometa, predvidanja situacija te do-
nosenja ispravnih odluka.

Treba spomenuti i negativan utjecaj alko-
hola na spolnu funkciju muskaraca i Zena.
Kod Zena alkohol ¢esto uzrokuje poremecaje
menstrualnog ciklusa, sterilitet, dok kod mu-
Skaraca moze biti uzrok impotenciji.

Alkohol i hemofilija

Alkohol djeluje:

— tako da se osoba ponasa na drugaciji na-
¢in od uobicajenog,

— negativno na mogucnost donosenja kvali-
tetnih odluka — c¢ime se osoba dovodi u si-

tuacije u kojima riskira vise nego bi to inace
¢inila,

— negativno na sposobnost zgrusavanja krvi,
— negativno na sposobnost koordinacije tije-
la te time dodatno povecava rizik od ozljedi-
vanja,

— negativno u smislu da ako dode do trau-
me pod utjecajem alkohola bit ce jako tesko,
a mozda i nemoguce primijeniti lijek.

Alkohol dovodi do dehidracije (gubitka
tekucine iz tijela) Sto ima za posljedicu kola-
biranje vena te time jo§ vise otezava intrave-
noznu primjenu terapije. Primjenu terapije ta-
koder otezava i nasa oslabljena koordinacija
do koje dovodi konzumacija alkohola.

Kada smo pod utjecajem alkohola teze
cemo medicinskom osoblju koje nam pruza
pomoc objasniti od kojeg poremecaja koagu-
lacije bolujemo te koju terapiju uobicajeno
koristimo. To nam moze smanjiti Sansu da u

| u malim kolicinama
alkohol je stetan
za nas organizam!

Sto kracem periodu dobijemo adekvatnu me-
dicinsku pomoc.

Upotreba ¢ak i minimalnih koli¢ina alko-
hola negativno utje¢e na sposobnost zgrusa-
vanja krvi, §to povecava rizik od krvarenja
kod osobe s hemofilijom te ucinkovitost sa-
me terapije.

Alkohol ima negativan zdravstveni uc¢inak
na sve nase organske sustave. Taj negativni
ucinak posebno se odnosi na jetru Sto
predstavlja dodatni zdravstveni rizik za osobe
s oStecenjem jetre, oboljele od kroni¢nih he-
patitisa ili osobe koje su zbog HIV infekcije
na antiretrovirusnoj terapiji.

Infravenska primjena

cimbenika zgrusavania krvi

Hemofilija je nasljedni poremecaj zgrusavanja
krvi, javlja se u dvije vrste — A i B. Hemofi-
lija se ocituje nedostatkom ili smanjenom ak-
tivnosti ¢imbenika zgrusavanja krvi. Kod he-
mofilije A nedostaje ¢imbenik VIII dok kod
hemofilije B nedostaje ¢imbenik IX. Postoje
tri oblika bolesti ovisno o postotku aktivnos-
ti faktora (Tablica 1.). Zbog nedostatnog ¢im-
benika zgrusavanja javljaju se krvarenja naj-
¢esce u zglobove i misice, ali isto tako mogu
se pojaviti i brojna druga krvarenja, vidljivo iz
Tablice 1.

Lijecenje hemofilije ili sprjecavanje krva-
renja (tzv. profilaksa) provodi se intraven-
skom primjenom nedostatnog cimbenika
zgrusavanja krvi. U Hrvatskoj oboljeli od he-
mofilije imaju pravo na kucnu terapiju bilo
da se ona odnosi na primjenu ¢imbenika ka-
da krvarenje nastane (tzv. terapija na zahtjev)

na lijeka 2 ili 3 puta tjedno s ciljem sprjeca-
vanja krvarenja). U procesu tretmana obolje-
lih od hemofilije vaznu ulogu ima pravilna
intravenska primjena lijeka kao i pravilno
postupanje s lijekom i otpadom nakon pri-
mjene. Pravilno postupanje s lijekom je od
izuzetne vaznosti buduci da se prilikom apli-
kacije lijeka ulazi iglom u zatvoreni sterilni
sustav, odnosno krvotok. Prilikom primjene
lijeka potrebno je postovati pravila aseptic-
kog rada.

Prije obja3njenja samog postupka primje-
ne koncentrata ¢imbenika zgrusavanja po-
trebno je usvojiti pojedine pojmove kojih je
bitno strogo se drzati kako bi se kvalitetno
mogao primijeniti lijek.

Asepsa je metoda rada kojom se sprjeca-
va prijenos mikroorganizama s jednog mjesta
na drugo direktnim ili indirektnim putem. U
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¥ Tablica 1.
Oblici hemofilije prema
postotku aktivnosti

ili se provodi kao profilaksa (redovita primje-  tu svrhu Koristi se dezinfekcija i sterilizacija.  faktora
. VRIEME
TEZINA RAZINA EPIZODE BROJ POSTAVUANJA
HEMOFILIE FAKTORA KRVARENJA KRVARENJA DUAGNOZE
Teska <1 % (<0,001) Spontana krvarenja 24 do 48 Oko prve godine
pretezno u misice i krvarenja godisnje Zivota
zglobove
Umjerena 1-5 % (0,01-0,05) Rijetko spontana 4 do 6 Oko 5. do 7.

krvarenja, jaka krvarenja godisnje
krvarenja nakon
manje traume ili

kirurskog zahvata

godine zivota

Blaga 540 % (0,05- 0,40)

Krvarenja nakon vece  Nema pravila
traume ili kirurskog
zahvata

U odrasloj dobi,
kod prometnih
nesreca ili
kirurskog zahvata
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To znaci da ako je nesto u procesu rada ste-
rilno ili dezinficirano ono takvo mora ostati

do zavrsetka procesa primjene lijeka.
Dezintekcija je postupak kojim se smanju-
je broj mikroorganizama na odredenom po-
drucju. Ovim se postupkom ne uklanjaju nji-
hove spore. Dezinfekcija se moze provoditi
na kozi, sluznicama, predmetima ili zraku.
Kod primjene ¢imbenika zgrusavanja dezin-
fekcija se koristi u tri navrata, sljedecim re-
doslijedom: dezinfekcija radne povrsine, ru-
ku i pred samu venepunkciju dezinficira se
ubodno mjesto. Dezinfekcija radne povrsine
znaci prebrisati plohu na kojoj ce se otapati

lijek.

Dezinfekcija ruku znaci temeljito pranje
ruku sapunom i toplom vodom u trajanju od
3 minute. Ruke treba prati od zapesca prema
¥ Slika 1. prstima, prste prati kruznim pokretima svaki
¥ ¥ Slika 2. zasebno, te na kraju sapunicu isprati od za-

pesca prema prstima pod tekucom vodom.
Po zavrsetku pranja ruke treba obrisati papir-
natim ruénikom, cistom salvetom ili ¢istim
rucnikom. Kada su ruke dezinficirane njima
ne bi trebalo dodirivati okolne predmete
(kvaka, stolac, 3alica...), osim pribora za raz-
rjedivanje lijeka, u suprotnom postupak pra-
nja ruku treba ponoviti.

Dezinfekcija ubodnog mjesta vrsi se ne-
posredno prije samog uboda iglom. Ubodno
mjesto se dezinficira vaticom namocenom u
alkohol. Jednom dezinficirano mjesto moze
se dodirivati jedino sterilnom iglom i to unu-
tar jedne minute koliko djeluje dezinfekcijsko
sredstvo. U suprotnom dezinfekciju je po-
trebno ponoviti novom vaticom namoc¢enom
u alkohol.

Sterilnost je odsutnost svih mikroorgani-
zama i njihovih spora. Sterilizirati se mogu
samo predmeti odnosno neziva materija, jer
se tim postupkom unistavaju sve Zive stanice.
U pakiranju koncentrata ¢imbenika zgrusava-
nja postoje predmeti koju su sterilni i takvi
moraju ostati. Sterilni predmeti ne smiju do-
taknuti nista osim drugog sterilnog predmeta
i dezinficiranog ubodnog mjesta.

Postupak pripreme i primjene
koncentrata ¢imbenika zgrusavanja

Radna povrsina mora biti ¢vrsta, a idealna
pozicija je sjedenje za stolom. Sa stola uklo-
niti nepotrebne predmete te dezinficirati rad-
nu povrsinu. Pripremiti kutije s koncentratom
¢imbenika zgrusavanja. U slucaju da je pre-
poruceno skladistenje lijeka u frizideru, kon-
centrat ¢imbenika potrebno je prethodno
temperirati na sobnoj temperaturi, nikako ne
zagrijavati na radijatoru, u toploj vodi ili bli-
zu bilo kojeg izvora topline (sunce, grijali-
ce...). Dezinficirati ruke prema objasnjenju.
Ukoliko lijek aplicira druga osoba preporuca
se nosenje zastitnih rukavica.

Na Slici 1. i 2. prikazani su sadrzaji paki-
ranja u kojima se nalazi koncentrat ¢imbeni-
ka zgrusavanja dva razlicita lijeka. Sadrzaji
pakiranja razlicitih proizvodaca su u osnovi
slicni. Razlika od lijeka do lijeka je u konek-
toru preko kojeg se vrsi otapanje lijeka. Sva-
ki lijek ima svoj prilagodeni konektor s kojim
je vazno nauciti ispravno rukovati. Svi susta-
vi za otapanje dijele se na dva tipa: otvoreni
i zatvoreni sustavi. I jedna i druga vrsta ima-
ju svoje prednosti i nedostatke. Kod novijih
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pakiranja proizvodac¢i mahom prelaze na sus-
tave zatvorenog tipa, njihova glavna prednost
je smanjena mogucnost zagadenja lijeka tije-
kom pripreme i sprjecavanje ozljede ostrim
predmetom, dok je cesto njihov nedostatak
zahtjevno rukovanje dijelovima sustava. Uz
dobru edukaciju i puno vjezbe svakako se
moze svladati koristenje i najzahtjevnijih sus-
tava za otapanje lijeka. Otvorenim sustavima
za otapanje lijeka osnovni je nedostatak mo-
gucnost kontaminacije lijeka zbog cestog
premjestanja Strcaljke i nastavka za navlace-
nje lijeka u Strcaljku. Svakako prednost jed-
nostavnost koristenja.

Slika 3. prikazuje koji dijelovi sistema za
otapanje i aplikaciju lijeka tijekom postupka
moraju ostati sterilni — vrhovi bocica sa lije-
kom i otapalom, vrhovi sustava za otapanje,
pocetak i kraj bebi sistema, kljun Strcaljke, te
ako postoje igle za navlacenje lijeka. Kako bi
osigurali sterilnost navedenih dijelova vazno
je postovati nacin otvaranja sterilno zapakira-
nih dijelova — na svakom pakiranju nazna-
¢eno je mjesto gdje se otvara (Slika 4.).

Na Slici 5. prikazan je primjer postavljanja
zatvorenog sustava u bocicu s otapalom.

Kakav god bio sustav otapanja lijeka (ot-
voren ili zatvoren) vazno je zapamtiti da se
sustav uvijek postavlja u bocicu s otapalom,
a nakon toga u bocicu s lijekom (Slika 6.).
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Slika 7. prikazuje postavljanje sustava za
otapanje u bocicu s lijekom. Prilikom tog ma-
nevra vazno je drzati okomito bocicu s ota-
palom u odnosu na bocicu s lijekom. Na taj
nacin omogucava se da vakuum koji je u bo-
¢ici s lijekom povuce otapalo a ne zrak.

Kada je sustav za otapanje pravilno pos-
tavljen lijek se ne smije tresti niti muckati jer
se na taj nacin ostecuje. Lijek se ostavi na sto-
lu da se spontano otopi tako ce se sprijeciti
nastanak mjehurica i pjene (Slika 8). Dok se
lijek otapa potrebno je sterilno otvoriti trcal;-
ku.

Slike 9. i 10. prikazuju nacin na koji se na
sistem za otapanje nastavlja strcaljka. Pazljivo
povlaceci klip prema sebi (s tim da bocica s
otopljenim lijekom mora biti gore) navuce se
kompletna koli¢ina lijeka u Strcaljku (Slika
1D).

Nakon pravilnog rastapanja lijeka, strcalj-
ku ostaviti nekoliko minuta na ravnoj podlo-
zi kako bi nestali mjehurici zraka koji su nas-
tali prilikom navlacenja lijeka. Za to vrijeme
bitno je pravilno odabrati venu. Odabrana
vena mora biti dostupna za samoprimjenu i
dovoljno debela, a nakon stavljanja esmarho-
ve poveske i opipljiva. Svakako treba izbje-
gavati vene koje su zavojite i tankih stjenki.

Za samoprimjenu lijeka preporucuju se
podlakti¢ne vene nedominantne ruke. Zbog
Cestih venepunkcija tijekom godina, kod oso-
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ba s hemofilijom veliki je problem pronala-
zak venskog pristupa. Stoga je potrebno strp-
liivo palpirati vene nakon stavljanja esmarho-
ve poveske. Tek nakon temeljite inspekcije
podlaktice kada se sa sigurnoscu pronade
dobra vena moze se pristupiti venepunkciji
(Slika 12). Svakako treba racunati na to da je
pogresan ubod iglom moguc novi izvor krva-
renja, stoga treba posebnu paznju, vrijeme i
strpljenje posvetiti odabiru vene. U slucaju da
lijek aplicira druga osoba svakako se potreb-
no sa oboljelim konzultirati i poslusati savjet,
buduci da oboljeli od hemofilije ¢esto imaju
golemo iskustvo kod odabira vene za vene-
punkciju.

Prije same venepunkcije sistem za primje-
nu lijeka prostrca se sa otopljenim lijekom ta-
ko da se istisne zrak iz sistema. U krvotok ne
smije uci zrak koji se moze naci u sistemu za
primjenu.

Slika 13. predstavlja postavljanje igle u ve-
nu. Nakon odabira vene postavlja se esmar-
hova poveska, 10 do 20 c¢m iznad mjesta
predvidenog za venepunkciju. Sljedeci korak
je dezinfekcija kako je u tekstu vec objasnje-
no. Vrh igle je sterilan i zastitna kapica skida
se neposredno prije uboda. Igla se postavlja
pod kutom od 45°. Siguran znak da je igla
postavljena u venu je povrat krvi u sistem za
aplikaciju lijeka — Slika 13., pod brojem 3 i

T

4

et

B e

27

4 Slika 11.
» Slika 12.
<« Slika 13.



28 Hemofilija ® Glasilo Drustva hemofilicara Hrvatske ® Volumen 10., broj 1., 2017.

VAZNO:
lijek primijeniti unutar dva safa od pocetka krvarenja

prije primjene drzati lijek na sobnoj tfemperaturi

prilikom primjene postovati pravila asespse

pazljivo odabrati venu

pridrzavati se preporucene doze lijeka

lagano primjenjivati lijek

ubodno miesto drzati sfisnuto 3 minute nakon vadenia igle

zbrinuti ofpad nakon davanja lijeka

voditi evidenciju o danom lijeku

Odvazite se i sami sebi dajte lijek!

Nakon $to je potvrdeno da je igla dobro
postavljena skida se esmarhova poveska. Pri-
tiscuci klip prema unutra lagano se aplicira li-
jek (Slika 13., broj 5). Slika 13., broj 6, prika-
zuje propiranje sistema za primjenu fiziolos-
kom otopinom kako bi se iskoristio svaki mi-
lilitar lijeka. Na taj nac¢in zaostali lijek u siste-
mu se istisne u venu. Za ispiranje je potreb-
no minimalno 5 ml fizioloske otopine.

Kada je lijek u cijelosti primijenjen i sis-
tem propran fizioloSkom otopinom, moze se
izvaditi igla iz vene. Na samo ubodno mjesto
stavlja se Cista vatica ili flaster koji se nalazi u
nekim pakiranjima lijeka, slobodnom rukom
se vadi igla i odmah baca u spremnik za 0s-
tri otpad koji mora biti na dohvat ruke. Kada
se igla spremi na sigurno potrebno je ¢vrsto
stisnuti ubodno mjesto kako bi se sprijecio
nastanak modrice (hematoma). Pritisak ubod-

nog mjesta mora trajati minimalno 3 minute.
Ako je ubod u podrucju lakatne jame, prili-
kom pritiska ubodnog mjesta ruku treba drz-
ati ravno, a ne savijenu u laktu kako je to u
narodu uvrijezeno.

Nakon primjene koncentrata zgrusavanja
otpad koji je ostao mora se adekvatno zbri-
nuti. Ostri otpad u spremnik za ostro, ostalo
u komunalni otpad.

Takoder ne treba zaboraviti adekvatno
dokumentirati primijenjeni lijek. Sve zapisati
u dnevnik primjene lijeka bilo da se radi o
profilaktickoj dozi ili o dozi lijeka primijenje-
noj zbog krvarenja.

Komplikacije venepunkcije su: prsnuce
vene i paravenska primjena lijeka. Prsnuce
vene primijeti se kod postavljanja igle u venu
krv se pocne vracati, a onda stane. Takve
komplikacije znace da je prilikom postavlja-
nja igle u venu igla prosla kroz venu. Svaka-
ko treba izvaditi iglu i ubodno mjesto stisnu-
ti te postupak ponoviti na drugom mjestu, a
za to je potrebno uzeti novu iglu.

Paravenska primjena lijeka znaci da prili-
kom postavljanja igle nije pogodena vena ne-
go je vrh igle pored vene. Prilikom primjene
lijeka u sistem se ne vraca krv a kod pritiska
klipa pojavljuje se »jastucic« pored ubodnog
mjesta. U tom slucaju iglu je potrebno izvadi-
ti i ubodno mjesto stisnuti. Za ponovnu pri-
mjenu koristi se nova igla.

Broj osoba s hemofilijom nije velik kako
u svijetu tako i u kod nas pa se nerijetko bo-
lesnici susrecu sa zdravstvenim radnicima ko-
ji nisu rutinirani u primjeni koncentrata fakto-
ra zgruSavanja krvi. Stoga je jako bitno da
sam oboljeli ili ¢lan obitelji nauci pravilnu
primjenu lijeka. U Hrvatskoj se lijek po zako-
nu moZe dati u kucnim uvjetima tako da tu
prednost treba iskoristiti i odvaziti se na sa-
moprimjenu lijeka.

Hemofilija, komunikacija i partnerstvo

Iako je dostupnost profilaktickog lijecenja
kod nove generacije pacijenata oboljelih od
hemofilije znacajno olak3ala prilagodbu na
zbrinjavanje bolesti, i dalje postoji financijski
i psiholoski teret cjeloZivotne primjene fakto-
ra. Osobe s poremecajima zgrusavanja krvi
cesto izvjeStavaju o znacajnom negativnom
ucinku bolesti na razvoj i kvalitetu partner-
skih odnosa. 2012. godine provedeno je do-
sad najvece istrazivanje o psihosocijalnim
ucincima hemofilije, a sudjelovalo je 1386
oboljelih u 11 zemalja svijeta. 36% sudionika
izvjestava kako njihova bolest negativno utje-
¢e na partnerstvo jer stvara financijski i emo-
cionalni teret povezan s fizickom boli, tjeles-
nim invaliditetom i brigama o odgoju djece.
Najcesce brige koje iskazuju oboljeli su: osje-
¢aj neadekvatne mogucnosti zadovoljavanja
egzistencijalnih potreba svoje obitelji (znacaj-
nije prisutne kod osoba s artropatijom). Strah
od krvarenja i boli te sram zbog nastanka oz-
lieda, losa slika o sebi, nize samopouzdanje i
negativno vrednovanje vlastitog fizickog iz-
gleda su cesce prisutni kod osoba sklonijih
spontanim krvarenjima, kao i u drzavama u
kojima jo$ nije dostupno profilakticko lijece-
nje.

Mnogi sudionici istrazivanja, iako imaju
zadovoljavajuce partnerske odnose (78% su-
dionika je u partnerskom ili bra¢nom odno-
su), izvjestavaju o tome kako ne iznose otvo-
reno ove brige partnerima i ¢lanovima obite-
lii jer, s jedne strane, smatraju da nemaju
adekvatne komunikacijske vjestine, a s druge
strane ih ne Zele dodatno emocionalno opte-
retiti. 48% sudionika je dozivielo negativno
iskustvo prilikom iznosenja Cinjenica i briga
vezanih uz zbrinjavanje poremecaja zgrusa-
vanja prijateljima, partnerima, ¢lanovima obi-
telji ili radnim kolegama. Nedovoljno znanje
o hemofiliji u socijalnoj okolini oboljelog dje-
¢aka, uz neadekvatnu podrsku obitelji, moze

se negativno odraziti na njegovu ukljucenost
u skolske aktivnosti, kao i sportske te vrs-
njacke interakcije koje su primjerene dobi.
Zbog ranijih negativnih iskustava u stvaranju
i odrzavanju zadovoljavajucih obiteljskih i
prijateljskih odnosa, u adolescenciji takav
mladi¢ moze postati sklon socijalnom povla-
¢enju i izbjegavanju stupanja u intimne veze.
Kako bi se stvorio kvalitetan i zadovoljavaju-
¢i partnerski odnos medusobnog povijerenja,
nuZan je otvoren i iskren razgovor o hemofi-
liji i zbrinjavanju bolesti izmedu partnera, kao
i razmjena medusobnih briga, ocekivanja i
potreba kako bi se osigurala medusobna
podrska. U tom procesu veliku vaznost ima i
adekvatna komunikacija.

Muskarci i zene: koje su nase
temeljene psiholoske razlike?

lako je moderno drustvo ucinilo puno kora-
ka k postizanju ravnopravnosti izmedu spo-
lova, s druge strane ravnopravnost ne mijenja
¢injenicu da postoje fizioloske i psiholoske
razlike izmedu muskaraca i Zena. Psiholoske
aspekte razlika je ponekad tesko opisati, ali
one snazno utjecu na formiranje razlic¢itih od-
nosa izmedu ljudi razli¢itog spola, a obuhva-
¢a prijateljstvo, partnerstvo, poslovnu surad-
nju, brak i roditeljstvo.

Neka od uobicajenih vjerovanja o razlika-
ma odnose se na to da su muskarci orijenti-
rani rjesavanju zadataka, dominantni, glasni,
ali i agresivni. Istovremeno se vijeruje kako su
Zene emocionalne, njezne, bolje u tumacenju
izraza lica, Citanju izmedu redaka, osjetljive
prema potrebama drugih, ali i pasivne te
sklone ogovaranju.

Razlike u stilu komunikacije

Najveca razlika u stilu komunikacije izmedu
muskaraca i Zena odnosi se na razlicit doziv-
ljaj svrthe komunikacije. Naime, muskarci i

Maija SEDMAK,

mag. psihologije

]

Klinika za pedijatriju,
KBC Zagreb
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zene u komunikaciji imaju drugacije potrebe,
ciljeve 1 vrijednosti. Razumijevanje tih razlika
predstavlja klju¢ kreiranja i odrZavanja us-
pjesnih odnosa. Ako postajemo svjesni kako
drugi spol komunicira, moZzemo ucinkovitije
prilagoditi vlastiti obrazac komunikacije.

Glavne razlike u obrascima komunikacije
muskaraca i Zena odnose se na Cinjenicu da
su muskarci orijentirani ciljevima, i pojam o
sebi grade kroz postignuce i sposobnost da
ostvare rezultate. S druge strane, Zene su ofi-
jentirane stvaranju odnosa i pojam o sebi gra-
de kroz osjecaje i kvalitetu odnosa. Muskarci
i Zene se na drugaciji nacin nose i sa stresom:
muskarci su skloniji povlacenju iz situacija i
razgovora, dok se zene suocavaju traZenjem
podrske i razgovorom o uzroku stresa. U bi-
ti, muskarci se Zele osjecati potrebno, cijenje-
no, i priznato, dok se Zene Zele osjecati pos-
tovano, voljeno i odano.

Istrazivanja o razlikama pokazuju da Zene
komuniciraju kako bi ojacale socijalnu pove-
zanost 1 stvorile odnose, dok muskarci koris-
te jezik kako bi postigli dominaciju i ostvari-
li mjerljive ciljeve (poput rjesavanja proble-
ma). Zene uglavnom vise izrazavaju emocije,
pazljivije su i ljubaznije, manje psuju, dok su
muskarci u komunikaciji asertivniji i Zeljni
moci. Dok muskarcima komunikacija sluZi
kao alat ostvarivanja statusa i dominacije u
odnosu, Zenama je svrha komunikacije raz-
govarati o zajednickim temama i problemima
kako bi se stvorila i ojacala intimna poveza-
nost. One istovremeno imaju manje jasan fo-
kus o tome gdje granice njihove veze presta-
ju, a gdje pocinje njihov osobni identitet. Is-
trazivanja nadalje pokazuju kako su muskar-
ci asertivniji i da je cilj njihove komunikacije
mijerljiv ishod, poput dominacije. Zene, s dru-
ge strane, cijene suradnju i imaju zZelju »biti u
skladnim odnosima« s drugima. Naime, njima
je proces komunikacije i razgovor vrijednost
sama po sebi. Zene razgovaraju s drugim Ze-
nama kako bi stvorile jacu i intimniju pove-
zanost te ocekuju da muskarci reagiraju na is-
ti nacin.

Kako riesavamo sukobe?

Muskarci i Zene se razlikuju u stilu komunici-
ranja i pri fjesavanju kriznog dogadaja. Naj-
¢esca pogreska u komunikaciji obuhvaca raz-
govor o rjeSavanju sukoba. Kada Zele rijesiti
problem, muskarci slijede prirodenu im ten-

denciju da ponude rjesenje dok Zene traze
razumijevanje, empatiju i savjet. To ¢esto uz-
rokuje nesporazume u komunikaciji sa su-
protnim spolom, jer se razgovoru pristupa
drugacije. Muskarci kada ¢uju da Zena spomi-
nje problem, buduci da su orijentirani ciljevi-
ma, brzo se odmicu od analize problema i
nude rjesenja, Sto Zene Cesto dozivljavaju kao
manjak razumijevanja.

Sto nam je privla¢no
IstraZivanja koja se bave faktorima koje Zene
i muskarci procjenjuje privlacnima kod su-
protnog spola pokazuju da je muskarcima u
vecoj mjeri vazan izgled i mlada dob partne-
rice, dok su Zenama vaznije karakteristike
koje upucuju na to da ce se potencijalni part-
ner brinuti za njih i djecu. Dokazano je da ze-
ne kod muskaraca vrednuju kvalitete poput
sigurnosti u sebe, odlu¢nosti, pozitivnog sta-
va prema Zivotu, brige o svom zdravlju, al-
truizma i briznosti. Jednako im je vazan do-
bar smisao za humor, jer takve muskarce do-
kim istrazivanjima, Zenama su privlacni mus-
karci koji imaju kucnog ljubimca. Takoder
privlacnijima procjenjuju muskarce koji su
promisljeni, usmjereni na sadasnjost, na po-
trebe svoje partnerice te koje imaju dobre ko-
munikacijske vjestine.

Razlike pocinju u ranoj dobi

Razlike u komunikaciji pocinju vec¢ u ranoj
predskolskoj dobi. Djecaci stvaraju medusob-
ne odnose kako bi radili nesto zajedno
(sportske aktivnosti, igra i sl.) te centar njiho-
vog prijateljstva ¢ine aktivnosti. Djevojcica-
ma, s druge strane, razgovor predstavlja te-
melj prijateljstva. Za vecinu zena jezik komu-
nikacije usmjeren je postizanju bliskosti, dok
je vecini muskaraca cilj razgovora pregovara-
nje u cilju postizanja rjesenja i ostvarivanje
moci. Dok muskarci traze kontrolu, a preferi-
raju nejednakost i vrednuju neovisnost, Zene
traZe razumijevanje, a preferiraju jednakost te
vrednuju slicnosti buduci da ih vide kao na-
¢in povezivanja s drugim pojedincima.
Postoje i neke druge zanimljive cinjenice
koje mogu objasniti dojam da »muskarci ma-
nje govore«. Primjerice, Zene izgovaraju dvo-
struko vise rije¢i od muskaraca. Tocnije, ne-
ka istrazivanja pokazuju da Zena izgovori 250
rije¢i u minuti, dok muskarci izgovaraju 125
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rijeci. Tijekom dana Zene izgovore 25.000 ri-
je¢i u usporedbi s muskarcem izgovori »sa-
mo« 12.000 rijeci. Cini se da do kraja dana
muskarci iscrpe svoje kapacitete za komuni-
kaciju, dok Zenama ostaje jo§ puno rijeci za
izgovoriti.

Nadalje, postoje razlike i u stilu konverza-
cije. Zene obic¢no brze razgovaraju kad su uz-
budene i mogu prekidati svoje partnere koji
se bore za pronalazak adekvatnih rije¢i. Ka-
da se to dogodi, muskarci mogu izgubiti
glavnu misao onoga Sto su htjeli reci ili se
povudi jer osjecaju kako nisu mogli izraziti
ono S§to osjecaju. Njima je, naime, teZe ime-
novati emocije i pratiti govor o emocijama.

Kako uspjesnije komunicirati:
prakfiéni savjeti
Komunikacija je najvaznija stvar u svakom
odnosu. Razumijevanje nacina na koji se mu-
Skarci i zene razlikuju pri ovom procesu oja-
¢at ¢e empatiju i razumijevanje druge strane,
posebno kad se radi o raspravljanju emocio-
nalnih problema. Medusobno uvazZavanje je
presudno za stvaranje i odrzavanje emocio-
nalno uravnotezenog i zdravog ljubavnog
odnosa. Komunikacijski nesporazumi su uo-
bi¢ajeni dio svakodnevnog zivota, ali vecina
nejasnoca se moze izbjeci te sacuvati stabil-

nost odnosa, prateci nekoliko smjernica.

1. Razgovarajte licem u lice kad god je to
moguce. Ovo se pravilo obvezno primjenjuje
na komunikaciju o nekom problemu. Istin-
skim slusanjem i pracenjem neverbalnih zna-
kova komunikacije (gledanje u o¢i, pracenje
tona glasa i izraza lica) mogu se na najbolji
nacin razmijeniti osjecaji i ojacati medusobna
povezanost.

2. Pronadite pravo vrijeme. Vecinu vreme-
na pokusavamo razgovarati s osobom do ko-
je nam je stalo kada je zauzet(a) necim dru-
gim, $to smanjuje vjerojatnost jasne i ucinko-
vite komunikacije. Pri¢ekajte dok ne dobijete
priliku za stvarno komuniciranje.

3. Oslonite se na tehnologiju samo ako
zelite razmijeniti informacije. Ako s nekim ze-
lite ozbiljno razgovarati izbjegavajte to ucini-
ti putem sms-a, e-maila, ili virtualnih mreza.
Ovo se moZe povezati s prvim naputkom:
ako je komunikacija osobna, ostvarit cete
bolji dojam razgovorom licem u lice. Kada to
nije moguce, aplikacije poput Skype-a i Face-

Time-a mogu pomoci ostvarivanju bolje po-
vezanosti.

4. Zatrazite jasnocu. Ako niste u potpu-
nosti razumjeli §to druga osoba govori ili trazi
od vas, trazite pojasnjenje. To mozZe biti iza-
zov kada se u igri pojavljuje emocionalni oki-
da¢, ali upravo zato je i vazno. Bez jasne ko-
munikacije oboje cete postati frustrirani.

5. Saznajte i postujte kulturne razlike oso-
be za koju ste zainteresirani. Danas, u vrije-
me izrazenih migracija, gotovo svi dolaze iz
nekog drugog mjesta. PokaZite interes za Zi-
votni stil, obicaje, jezik, klimu i vrijednosti
partnerice. Slusajte pazljivo, postavljajte pita-
nja, ucite polako i budite strpljivi.

0. Ako ste gladni, umorni, ljuti ili nezado-
voljni, izbjegavajte komunikaciju. Odmorite
se, najedite i opustite se prije nego sto se us-
mjerite na partnericu. Emocije nisu cinjenice
i ono kako se osjecate sada ne mora biti po-
vezano s onime $to vas je uzrujalo. Pobrinite
se za sebe, a potom komunicirajte s partneri-
com.

7. Uvijek budite iskreni. Ponekad svi go-
vorimo male lazi, posebno na pocetku odno-
sa kako bismo ostavili bolji dojam ili pak ka-
ko ne bismo povrijedili osobu do koje nam je
stalo. No i lazima se ugroZava srz odnosa:
povjerenje. Iskrenost vas oboje unaprijed mo-
7e spasiti nepotrebne patnje.

8. Ne 3utite 0 onome $§to vas brine u od-
nosu. MoZete razgovor odgoditi za dan ili
dva, no ako vas ne$to muci vise od dva da-
na pocnite razgovarati o tome.

9. Prepoznajte da se Zene Zele osjecati po-
vezano, sigurno i da im je veza na ¢vrstom
temelju. Na primjer, ako se vratite kuci iscrp-
lieni od posla, a vidite da vasa partnerica Ze-
li razgovarati, pokusajte reci: »Nedostajala si
mi i pitao sam se kako si. Zelim ¢uti sve o to-
me, ali sada sam umoran. Trebam nekoliko
minuta da dodem k sebi od napornog dana.
Mozemo li razgovarati za 20 minuta?«

10. Nemojte odmah nuditi rjesenja proble-
ma. Ako niste sigurni §to vasa partnerica tre-
ba u odredenom trenutku dobro je pitati je.
Mozete reci: »Zvucis stvarno uzrujano. Zelis li
da te samo slusam ili Zeli$ i neke prijedloge
kako da to rijesis?

11. Dopustite partnerici da izgovori svoje
strahove i budite joj podrska pri suocavanju
s teskim Zivotnim situacijama. Zene se osje-
¢aju osnazene svojim znacajnim odnosima.
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Vas brizljiv stav pridonijet ce uspjehu vase
partnerice u ostvarivanju njezinih ciljeva. Ne
trebate joj umanjivati strah i pokusavati rijesi-
ti njezine probleme: ona samo Zeli da je slu-
Sate i razumijete.

12. Za osobe oboljele od hemofilije, kao i
za roditelje djeteta s poremecajem zgrusava-
nja, partnerski i seksualni odnosi mogu ima-
ti posebnu dinamiku. I ovdje je vazna otvo-
rena i iskrena komunikacija o vasim brigama
i potrebama. Hemofilija ne ogranicava vasu
sposobnost da budete intimni s nekim. Bolo-
vi, strahovi od boli i strahovi od krvarenja
mogu utjecati na spolnu Zelju, no, spolni od-
nosi mogu ukljucivati razlicite aktivnosti, od
kojih neke ne nose gotovo nikakav fizicki ri-
zik. O pitanjima seksualnosti mozete konzul-
tirati svog lije¢nika ili psihoterapeuta.

Zakljueno

Komunikacija je proces. Iako muskarci u od-
nosu na zene imaju razliciti stil komunicira-
nja to ne umanjuje potencijal postizanja blis-
kosti i jo$ veceg medusobnog razumijevanja.
Osoba s poremecajem zgrusavanja krvi se su-
ocava sa slicnim izazovima postizanja adek-
vatnog partnerskog odnosa kao i bilo koja
druga osoba danasnjice.

Vecina parova ima financijske brige, oku-
pirana je zahtjevima uskladivanja karijere,
kao i dilemama vezanim uz planiranje obite-

lji. Potrebno je uloziti obostrani trud kako bi
se izgradio blizak ljubavni odnos. Vjestine
rjeSavanja problema i uspjesne komunikacije
koje razvijete da biste zadovoljili te izazove
su iste koje cete koristiti za suocCavanje sa
zbrinjavanjem poremecaja zgrusavanja krvi.

Ako imate nedoumica vezanih uz postiza-
nje adekvatnog partnerskog odnosa ili proz-
ivljavate konfliktnu situaciju koju ne mozete
sami rijesiti, razmislite o profesionalnoj po-
moci. Netko tko nije ukljucen u situaciju vam
moze pomodi da objektivnije sagledate situa-
ciju i uvidite nove nacine rjeSavanja proble-
ma.
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S hemotilijom na Mount Everest
— Prica o Chrisu Bombardieru

Amerikanac iz Denvera postigao je nesto $to
mnogi u globalnoj zajednici osoba s poreme-
cajima krvarenja nisu mislili da bi ikad bilo
moguce: 22. svibnja 2017. postao je prvi cov-
jek s hemofilijom koji je osvojio najvisi pla-
ninski vrh na svijetu — Mount Everest!

Chris Bombardier, 31, ima teski oblik he-
mofilije B, no, kako sam kaze, naucio se no-
siti s tim i ipak Zivjeti punim plucima. Budu-
¢i da je odrastao u SAD-u, lijek mu je bio la-
ko dostupan, $to mu je omogucilo ostvarenje
mnogih ciljeva. Chris je bio strastveni igrac
bejzbola u srednjoj skoli i tijekom studiranja,
a naucio je skijati i planinariti u ranoj mlados-
ti. Jedina prepreka bilo je samostalno davanje
lijeka obzirom da se Chris neopisivo boji iga-
la, no ljubav prema bejzbolu bila je toliko ve-
lika da se ipak odlucio suoditi s tim strahom.
Nakon 5to je diplomirao, njegov stric Dave
Bombardier predlozio mu je da pode s njim

lvan PACLIK, prof.

planinariti na Rocky Mountains (Stjenovitu
planinu) kako bi planinarenje postalo njego-
va nova sportska zanimacija. Chris se odmah
»-navukao« i od tada je strastveni alpinist.
Tako se aplinizmom bavi ve¢ dugi niz go-
dina, vrhuncem svog alpinistickog staza sma-
tra osvajanje Sedam vrhova — cilj mu je, nai-
me, popeti se na najvise vrhove na svakom
od sedam kontinenata. Osim ostvarenja svog
osobnog cilja namjera mu je educirati ljude o
hemofiliji te prikupiti novac za hemofilicare u
zemljama treceg svijeta ¢ija je kvaliteta Zivota
izuzetno losa. Dok je putovao u Keniju 2011,
godine s Centrom za hemofiliju i trombozu iz
Indiane kako bi pomogao postaviti laborato-
rij i kliniku za hemofiliju, Chris je iskoristio
priliku popeti se na Kilimanjaro — najvisi vrh
Afrike. Osvajanje ovog vrha nadahnulo ga je  , Spreman za put, dli
za postavljanje novog cilja: postati prva 0so- sa suprugom
ba s hemofilijom koja ce se popeti na svih se- 4 Prvo pikanije
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dam, ukljucujuci i Mount Everest. Chris je ta-
koder iz prve ruke imao priliku vidjeti brutal-
nu stvarnost s kojom se suocavaju osobe s
hemofilijom u zemljama u razvoju. Obvezao
se da ce svako uspinjanje biti prilika za podi-
zanje svijesti o hemofiliji Sirom globusa i pri-
kupljanje sredstava za njegovu omiljenu do-
brotvornu organizaciju, Save One Life (Spasi-
te jedan zivot), ¢iji je ¢lan uprave posljednjih
6 godina. Save One Life iz Massachusettsa
pruza financijsku pomoc djeci i obiteljima u
13 drzava u razvoju koji moraju nositi dvo-
struki teret — poremecaja krvarenja i siro-
mastva. Organizacija pomaze kroz izravno
sponzoriranje, stipendiranje i pripomo¢ mik-
ro poduzeca.

Nakon Kilimanjara Chris je osvojio Acon-
caguu u Argentini, Elbrus u Rusiji, Denali na
Aljasci i Puncak Jaya u Papui Nove Gvineje.
Ove godine doslo je vrijeme za Mount Eve-
rest. Farmaceutska kompanija Octapharma,
koja proizvodi lijekove za hemofiliju A i za
von Willebrand u SAD-u, pristala je sponzo-
rirati i Chrisov uspon i dokumentarni film ko-
ji biljezi njegovu avanturu. Uz pomoc¢ ove
kompanije prikupljeno je i 30.000 dolara za
organizaciju Save One Life. Zanimljivo je na-
pomenuti da je suosnivac tvrtke Believe Ltd.
s kojom se Chris udruzio u svrhu stvaranja
dokumentarnog filma i serije online video fil-
mova o usponu na Mount Everest i putova-

nju u Nepalu jos jedan mladi muskarac s he-
mofilijom — Patrick James Lynch. Film bi tre-
bao biti objavljen u proljece 2018. godine, a
tim uklju¢en u njegovo stvaranje nada se ka-
ko ¢e napokon doc¢i do smanjenja nejedna-
kosti u skrbi s kojom se diljem svijeta suoca-
vaju oni koji nemaju pristup terapiji.

Chris je stigao u Kathmandu 27. ozujka sa
svojom suprugom Jessicom, osnivacicom or-
ganizacije Save One Life Laurie Kelley i film-
skom ekipom iz Believe Ltd. Prvi tjedan pu-
tovanja proveli su sastajuci se sa clanovima
Drustva hemofilicara Nepala te posjecujuci
bolnice i domove obitelji s hemofilijom. Sest
dana kasnije tim je zapoceo svoju odiseju.
Trebalo im je 9 dana kako bi dosli do baznog
kampa na Everestu na visini od 5.334 m. Jes-
sica i Laurie ostale su s Chrisom u baznom
kampu 3 dana nakon cega su se uputile na-
trag u civilizaciju.

Chrisa je pak cekalo 6 tjedana aklimatizi-
ranja, polako je napredovao do svakog od 4
kampa na sve vecim nadmorskim visinama i
¢ekao najbolje uvijete kako bi se sigurno po-
peo na planinu. Kao jednu od poteskoca tije-
kom uspinjanja, osim izuzetnog opreza kako
mu se lijekovi ne bi zamrznuli na planini,
Chris navodi i samo ¢ekanje povoljne vre-
menske prognoze nakon zavrietka druge
etape penjanja kako bi napustili bazni kamp.
Cekajuci razmisljao je o osvajanju vrha i o to-
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me koliko mu nedostaje dom. Ipak, nakon 16
dana, ¢ekanju je dosao kraj — vodi¢ Ryan
Waters nazvao je Chrisa i obavijestio ga da se
17. svibnja otvara »vremenski prozor«, odnos-
no da ce vremenski uvijeti biti povoljniji za
uspon na sami vrh.

Pet dana kasnije konac¢no je stao na najvi-
8i vrh na svijetu, a posljednje sate svog uspo-
na opisuje ovako: »Stajati na vrhu svijeta bilo
je nestvarno iskustvo. Gotovo sam se okre-
nuo i odustao prije juznog vrha, grebena
prekrivenog ledom koji je ostar poput ostrice
noza prije Hillary Stepa, no moj penjacki Ser-
pa mi je rekao: 'Ti to mozZes. Imas cilj i svr-
hu, i mozes uspjeti.' I8li smo polako zajedno
kroz taj dio i kad smo dosli na vrh Hillary
Stepa znao sam da cu uspjeti i malo sam za-
plakao. Nisam mogao vjerovati da cu doista
uspjeti.

Kada sam napokon vidio vrh sjetio sam se
zastave u koju sam imao u dzepu i kako su
je hemofilicari u Nepalu potpisali. Pomislio
sam kako sam sretan $to sam bio u moguc-
nosti odabrati penjati se i kako ce ovaj trenu-
tak, nadam se, privuci paznju na njihove po-
trebe te mozda donijeti bolju skrb za ljude s
hemofilijom diljem svijeta.«

Zivot hemofilicara u Nepalu je izuzetno
tezak, pristup faktoru je ogranicen i u potpu-
nosti ovisi o medunarodnim donacijama, a
profilaksa i preventivni tretmani uopce nisu

dostupni. Procjenjuje se da je u Nepalu 3.000
oboljelih od hemofilije, no dijagnosticiranih
je samo 552. Jasno je da o Chrisovom pothva-
tu ¢lanovi zajednice hemofilicara tamo mogu
samo sanjati zbog nedostatka terapije. Vecina
je sretna ako dozivi 20-te godine zivota, a ¢ak
i tih nekoliko godina prepuno je bolnih ne-
tretiranih krvarenja i neprestanih izazova.
Kao $to Everest predstavlja covjecanstvu naj-
tezi uspon, tako zajednica hemofilicara u Ne-
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4 Povratak

Sve fotografije preuzete su s Facebook profila:
Adventures of a Hemophiliac — Chris Bombardier

palu predstavlja jednu od najizazovnijih bor-
bi zajednice hemofilicara sirom svijeta.

Ove godine Turisticki odjel Nepala izdao
je rekordnu 371 dozvolu za penjanje na Mo-
unt Everest. Od ovog broja 60 osoba se uspe-
lo, ukljucujuci Chrisa, a 10 je cak izgubilo 7i-
vote — ukljucujudi svjetski poznatog alpinis-
ta Ulei Stecka.

Tijekom cijelog putovanja Chris je molio
zajednicu hemofilicara i druge da iskazu po-
drsku sponzoriranjem jednog djeteta ili doni-
ranjem njegovom fondu za Nepal pri Save
One Life organizaciji. Ostvaren je rekordan
broj obveza sponzoriranja, a pocetni iznos
prikupljenih sredstava premasen je za 150%.

U prosincu ove godine Chris planira os-
vojiti posljednji od Sedam vrhova — Mount
Vinson na Antarktiku. Na svojoj Facebook
stranici zakljucio je: »Kada ljudi s hemofilijom
dobiju terapiju i odgovarajucu medicinsku
skrb, samo nebo moze biti granica.«

|zvori:

1. http://www.raredr.com/news/hemophilia-
everest

2. http://www.1011now.com/content/news/Doane-
graduate-becomes-first-Hemophiliac-to-climb-Everest-
426054464.html

3. http://www.denverpost.com/2017/06/02/chris-
bombardier-mount-everest-summit/

4. http://adventuresofahemophiliac.com/

5. https://www.bombardierblood.com

Sudjelovanja na konterencijama

Stavanger

Europski konzorcij za hemofiliju (European
Haemophilia Consortium — EHC) odrzao je
svoju 29. godisnju konferenciju 2016. godine
u Norveskoj, u Stavangeru. Hrvatsku je ond-
je predstavljalo cetveroclano izaslanstvo ciji
¢lanovi su bili Tomislav Raguz, Ivica Rovis,
Tihomir Strizrep i moja malenkost Ivan Pa-
clik.

Stavanger, treci po veli¢ini norveski grad
(vec¢i su samo Oslo i Bergen), ima oko
200,000 stanovnika i od otkrica velikih zaliha
nafte i zemnog plina 1970-ih smatra se prijes-
tolnicom norveske naftne industrije. U Sta-
vangeru je takoder i jedan od centara NATO-
a, kao i nekoliko vojnih baza za norvesku
kopnenu vojsku i mornaricu. Naime, Norves-
ka ima obavezan vojni rok pa je u centru Sta-
vangera tesko proc¢i ulicom bez susretanja
grupe uniformiranih vojnikinja i vojnika.

Prvo §to osobu koja dolazi s drugog dije-
la Europe zacudi pri dolasku u Norvesku je
velicina prozora koji su gotovo dvostruko ve-
¢i nego kod nas te manjak zavjesa. Razlog to-
mu je kroni¢ni nedostatak sunca na Skandi-
navskom poluotoku zbog ¢ega arhitektonska
rjeSenja pokusavaju svaku sramezljivu zraku
sunca pustiti u kucu. Nakon spomenutoga
brzo se uocava i vrlo visoka briga o sigurnos-
ti. Pri vozZnji od aerodroma do hotela upozo-
reni smo da je upotreba pojasa obavezna i u
autobusima, a gala vecera je pocela petomi-
nutnim objasnjenjem $to uciniti u slucaju po-
7ara, potresa i slicnih nepogoda. Vrlo koris-
no, ali pomalo neuobicajeno.

Ono §to ce Sokirati svakog posjetitelja su
cijene. Stavanger je vec cijelo desetljece me-
du deset najskupljih gradova svijeta. Navedi-
mo samo neke od primjera koji to potkriep-

ljuju — autobusna karta gradskog prijevoza
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kosta 45 kuna, kava nekih 50. Posjetili smo
jednu od boljih norveskih pivnica, Cardinal
Pub, koja nudi preko 500 vrsta piva po cije-
nama od 100 do ¢ak 500 kuna. Najbolji pri-
mjer je racun iz jednog obicnog restorana po
kojem tri hamburgera, dva piva i jedan sok
kostaju nevjerojatnih 1000 kunal!

Ipak, uspjeli smo naci nesto sto je jeftini-
je nego u Hrvatskoj, a to su ribe i skoljke. Bu-
duci da je Norveska pomorska zemlja s vrlo
dugom obalom ne iznenaduje ¢injenica da ri-
ba i skoljaka ima u izobilju. Ovdje posebno
treba spomenuti losos koji nam je bio punu-
den uz bas svaki obrok u nekoliko varijanti
— dimljen, susen, mariniran, pecen...

U rano jutro prvog dana konferencije do
hotela je stigla jedna iznimna delegacija. Nai-
me, deseteroclana ekipa iz Nizozemske je
dolaskom u Stavanger zavrsila svoju biciklis-
ticku avanturu dugu 1300 kilometara, a koja
je zapocela 19 dana ranije u Utrechtu. Ova-

kav podvig zasluZuje posebno divljenje kada
znate da svih deset ¢lanova ekipe boluje od
nekog oblika poremecaja zgrusavanja krvi.
Svrha ove akcije bilo je podizanje svijesti o
vaznosti tjelesne aktivnosti kod oboljelih.

Sama konferencija je zapocela opcom
skupstinom na kojoj je, uz ostalo, predstavlje-
na hvalevrijedna akcija posredovanje izmedu
farmakoloskih kompanija i ministarstava
zdravstva drzava koje nabavljaju faktor u ko-
li¢cinama koje su puno ispod europskog pros-
jeka. Ideja je da se kroz pregovore dogovori
povecanje narudzbe uz smanjenje cijene od
strane farmakoloskih kompanija, ¢ime bi na
dobitku bile sve strane, a najvise hemofilica-
ri iz tih drzava.

U nastavku su slijedila zanimljiva preda-
vanja o aktualnim temama te je nakon
predstavljanja brige o oboljelima od hemofi-
lije u zemlji domacinu konferencije odrzano
predavanje o stomatoloskim zahvatima kod
pacijenata s poremecajima zgrusavanja krvi.
Takoder je detaljnije predstavljen razvoj gen-
ske terapije kao i lijekova s produzenim dje-
lovanjem. Na simpoziju o hepatitisu pred-
sjednik EHC-a Brian O'Mahony iznio je ohra-
brujucu ¢injenicu da je njegova rodna Irska
nekoliko mjeseci ranije postala prva zemlja
koja je potpuno izlijjecila sve svoje hemofili-
¢are od hepatitisa C! Priznao je da su ostala
dva oboljela pacijenta poodmakle Zivotne
dobi koji su, vjerojatno pod utjecajem prijas-
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njih neuspjesnih pokusaja lijecenja i teskih
nuspojava, odbili lijecenje, no to nikako ne
umanjuje ovo veliko medicinsko postignuce.
Za kraj treba spomenuti da je odrzano i
predstavljanje kandidata za domacina EHC
konferencije 2018. godine nakon c¢ega je us-
lijedilo glasovanje. Iako su Irci u najboljem
svjetlu predstavili Dublin kao odlican izbor
kojim bi se i obiljezilo 50 godina postojanja
Drustva hemofilicara Irske (osnovano davne
1968), vecina glasova ipak je odlucila da ce
konferenciju 2018. ugostiti daleki i pomalo
egzoti¢ni glavni grad Azerbajdzana, Baku.
Nakon svih zanimljivih i korisnih preda-
vanje, sudionici konferencije bili su pozvani
na gala veceru (na kojoj je, naravno, domini-
rao losos!) u jednom restoranu u centru Sta-
vangera na kojoj smo se neformalno podruz-
ili i izmijenili iskustva, ali i uspostavili neke
nove kontakte. Zadnjeg dana gospodin
O'Mahony i nasi norveski domacini zahvalili
su se svim posjetiteljima na dolasku te zaze-
lieli ugodan put kuci do nekog novog susre-
ta, nakon ¢ega su delegacije polagano napus-
tale Clarion Hotel Energy i Stavanger, ovisno
o redu letenja. Iduca godisnja EHC konferen-
cija, i to jubilarna trideseta, odrzat ce se u lis-
topadu 2017. takoder na sjeveru, u glavnom
gradu Litve, Vilniusu, a Drustvo hemofilicara
Hrvatske ce i tamo imati svoje predstavnike.

Bruxelles

Bruxelles, glavni grad Belgije, Europske Uni-
je, ali i sjediste Europskog konzorcija za he-
mofiliju, jos jednom je bio domacin konfe-
rencije za $to uspjesnije vodenje nacionalnih
drustava hemofilicara. Konferencija je odrza-
na od 29. lipnja do 2. srpnja 2017. godine, a
medu sudionicima su bila i dva predstavnika
Drustva hemofilicara Hrvatske, Marko Mari-
nic i autor ovog izvjestaja, Ivan Paclik.
Mijesto odrzavanja konferencije bio je ho-
tel "Thon EU", smjesten u takozvanoj "europ-
skoj cetvrti" Bruxellesa, gdje se nalazi velik
broj zgrada u kojima djeluju razna politicka i
gospodarska tijela Europske Unije. Tako se
hotel nalazi tek nekoliko minuta hoda od
poznate zgrade Europske komisije i manje od
kilometar udaljenosti od zgrade belgijskog
parlamenta. Mjere osiguranja u ovoj cetvrti
bile su izrazito visoke tako da su se vrlo ces-

to mogle vidjeti vojne patrole s dugim cijevi-
ma, pogotovo ispred vaznijih zgrada, gdje su
Cesto parkirani i vojni transporteri i kamioni.
Ponegdje se na plo¢niku moze vidjeti i bod-
liikava Zica, sto sve skupa posjetitelju ulijeva
osjecaj sigurnosti, ali i nelagode.

Svrha ove konferencije je okupljanje ru-
kovoditelja i zaposlenika drustava hemofili-
¢ara iz $to veceg broja europskih drzava, kao
i predstavnika manjih grupa unutar pojedi-
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nog drustva (mladi, pacijenti s inhibitorima...)
kako bi razmijenili informacije i iskustva te
zajedno pokusali naci odgovore na aktualna
pitanja. Planirano je da ova konferencija bu-
de $to vise interaktivna te da omoguci svim
predstavnicima da aktivno sudjeluju u raspra-
vama i radionicama, $to je bila nit vodilja or-
ganizatorima pri sastavljanju programa.

Konferencija je tako bila zamisljena kao
skup razlicitih aktivnosti. Uobicajeni dio ¢ini-
la su tematska predavanja o genskoj terapiji
u lijecenju hemofilije, Zenama s poremecaji-
ma zgruSavanja krvi, lijekovima s produlje-
nim djelovanjem te nacinima prikupljanja fi-
nancijskih sredstava. Odrzane su i razne ra-
dionice za odredene predstavnike drustava,
rukovodstvo, zaposlenike i predstavnike mla-
dih koji su ovako dobili priliku medusobno
raspraviti njima najvaznije teme.

il

Kao $to je vec¢ uobicajeno, odrzana je i iz-
lozba te prezentacije postera (ovaj puta njih
sedam) s tematikom koja je vecinom bila ve-
zana za svakodnevni zivot bolesnika s hemo-
filijom, poput "Hemofilija i starenje" (Drustvo
hemofilicara Ujedinjenog Kraljevstva) ili "He-
mofilija i Zivot u dvoje" (Drustvo hemofilica-
ra Rumunjske). Predstavnici farmaceutskih
kompanija koje su sponzorirale ovu konfe-
renciju pozdravili su sve sudionike i ukratko
predstavili svoje planove za buducnost lijece-
nja hemofilije.

Posebno treba istaknuti po meni najza-
sija o tome kako u rad drustava ukljuciti i za-
drzati 3to vise volontera svih dobnih skupina,
a pogotovo mladih. Naime, iako je na skupu
bilo prisutno dosta mladih, mnoga drustva su
istaknula kako imaju sve manje novih aktiv-
nih ¢lanova. Vecina se slozila da je jedan od
razloga i napredak lijecenja, pod ¢ime se po-
drazumijeva kucna terapija i profilaksa. Bu-
duci da ovi izuzetno djelotvorni nacini lijece-
nja (o kojima se prije samo 20-ak godina u
Hrvatskoj moglo tek mastati) omogucuju
mladim hemofilicarima da vode sasvim nor-
malan Zivot i gotovo nesvjesni svojeg medi-
cinskog stanja oni jednostavno ne vide razlog
zbog kojeg bi se aktivno posvetili radu u svo-
joj udruzi.
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Medutim, mnogo je mjesta za napredak u
pogledu sto kvalitetnijeg lijecenja, na $to uka-
zuju sva stru¢na predavanja na svakoj europ-
skoj (i svjetskoj) konferenciji. Samo neki od
ocitijih primjera su razvoj genske terapije te
usavrsavanje i upotreba lijekova s produlje-
nim djelovanjem. Tako je u Republici Irskoj
vec neko vrijeme u upotrebi faktor koji se (za
hemofiliju B) u profilaksi primjenjuje samo
dva puta mjesecnol! Vrlo je vazno istaknuti da
se do ovakvog napretka moze doci samo uz
veliku aktivnost i stabilnost drustava hemofi-
licara, kako Hrvatske tako i drugih zemalja.
Za to je pak potrebna angaZiranost, a pogo-
tovo mladih ¢lanova. Istaknuto je i kako ak-
tivnosti koje drustva organiziraju u svojim
zemljama (ljetni kampovi, obiljezavanje Svjet-
skog dana hemofilije, aktivnosti za roditelje
male djece s hemofilijom...) imaju izrazit utje-
caj na dobrobit svakog ¢lana, stoga je vrlo
bitno da se mladi ¢lanovi aktiviraju sa svojim
novim idejama.

Zadnju vecer konferencije bila je organizi-
rana vecera u jednom restoranu te zajednic-
ko fotografiranje za uspomenu. Sljedece ju-
tro, prije zatvaranja konferencije, odrzan je
pomalo neformalan sastanak i diskusija o naj-
vaznijim zaklju¢cima te idejama koje smo
imali prilike cuti, a namjeravamo pokusati
implementirati kod kuce. Vecina sudionika
jos jednom je istaknula da ce na razlicite ino-

vativne nacine pokusati pozvati mlade ¢lano-
ve na vecu uklju¢enost u rad drustava kako
bi ih unaprijedili i dodatno razvili. S tom mis-
lju, medusobno smo se pozdravili i poceli na-
pustati hotel te se uputili prema zra¢noj luci.

4 Sudionici briselske
konferencije

< Hrvatski dvojac
u pauzi za kavu

» Posteri
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S Damirom Modri¢em
razgovarao Ivan Paclik

Moj zivot s hemotilijom

Kao sto vam je poznato, u svakom broju na-
Seg casopisa imamo clanak »Moj Zivot s he-
mofilijom« u kojem hemofilicari iznose svoja
Zivotna iskustva. Ove godine Urednistvo je
odlucilo malo izmijeniti koncept ove rubrike
i to tako da bude u formi intervjua. Nakon
malo promisljanja, odlucili smo da cemo pr-
vo intervjuirati naseg dugogodisnjeg prijatelja
i istaknutog c¢lana Drustva hemofilicara Hr-
vatske Damira Modrica koji je, ocekivano,
pozdravio nasu ideju i pristao na razgovor.
Stoga sam, nakon telefonskog dogovora, pos-
jetio Damira u njegovom naselju gdje smo
popricali ispijajuci jutarnju kavicu.

I: Pozdrav, Damire! Hvala $to si pristao
podijeliti svoju zivotnu pricu s citateljima. Za
pocetak, predstavi nam se i reci nam nesto o
svom odrastanju s hemofilijom.

D: Bok, Ivane, i pozdrav svim citateljima,
a posebno »braci po krvi«. Za one koji me ne

znaju, ja sam Damir Modri¢ i imam 44 godi-
ne. Bolujem od teske hemofilije A koja mi je
dijagnosticirana kada sam imao 6 mjeseci na-
kon §to mi je naizgled bez razloga jako na-
teklo lijevo koljeno. Tada pocinje moje lijece-
nje i ¢esti odlasci u bolnicu, prvo na Salatu,
na Hematolosko-onkoloski odjel na ¢elu ko-
jeg je tada bio prof. Tiefenbach, a kasnije (i
danas) na Rebro. Tada sam primao kriopreci-
pitat koji je bio standardna terapija do negdje
1990-ih, a imao sam krvarenja u gotovo svim
zglobovima, a najvise gleznjevima i koljeni-
ma. Takoder, odlasci kod stomatologa i vad-
enje zuba bili su mi dosta problemati¢ni.

I: A kako je bilo sa skolovanjem?

D: Moze se reci da je moje skolovanje bi-
lo sasvim standardno za hemofili¢ara u to vri-
jeme. Bio sam osloboden tjelesnog odgoja, a
zbog ucestalih krvarenja puno sam izostajao
s nastave. Moglo bi se reci da sam pola vre-
mena bio u skoli, a pola u bolnici. Sve moje
skolske kolege bile su upoznate s mojim sta-
njem te su me u svim prilikama cuvali od oz-
lieda i naprezanja, iako su neki pomalo bili u
strahu jer nisu znali puno o hemofiliji.

I: Je li se stanje popravilo kada si krenuo
u srednju Skolu?

D: Pa i ne bas. I3a0 sam u Upravnu sred-
nju skolu gdje sam takoder puno izostajao, u
prosjeku sam svaki razred imao vise od 200
opravdanih sati. Ponekad mi se ¢ini da sam
vise bio u bolnici nego na nastavi. Nazalost,
nije bilo neke koristi od mog skolovanja jer,
iako sam pokusao, zbog zdravstvenog stanja
nisam mogao nigdje raditi te sam ve¢ godina-
ma u invalidskoj mirovini obzirom da sam
zbog sto-postotnog tjelesnog ostecenja ne-
sposoban za rad.

I Mozes li nam malo detaljnije opisati
svoje zdravstveno stanje danas?

D: Faktor dobivam po potrebi, na kucnoj
sam terapiji, a kao i svi imam dobrih i losih
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mjeseci. Pikam se sam vec vise od dvadeset
godina i mogu reci da je imati lijek doma fan-
tasticna stvar, pogotovo u usporedbi s onim
sto sam prolazio kao dijete. Evo, i sad me
malo mudi glezanj, ali cu si dati faktor nakon
naseg razgovora i problem rijesen, a prije bih
trebao oti¢i u bolnicu i ponekad cekati sati-
ma kako bi me dezurni lije¢nik detaljno pre-
gledao prije primjene samog lijeka. Ono sto
me najvise mudi su velika oStecenja gleznje-
va, koljena, pa i laktova. Zbog toga se izrazi-
to tesko krecem pa sam malo »puniji.. To je
pak uzrokovalo probleme sa srcem i pluci-
ma. Naime, nedavno sam imao sr¢ani udar te
mi je ugraden stent, a imam i visok tlak.
Svugdje idem autom koji mi je neophodan za
bilo koji izlazak iz stana, ¢ak i na relativno
male udaljenosti. Idem redovito na kontrole
kod prof. Zupancic-Salek, a moram spome-
nuti da sam se izlijecio od hepatitisa C i to
nakon samo 6 mjeseci terapije interferonom
koja je prosla bez ikakvih nuspojava.

A kakav ti je drustveni Zivot, pogotovo u
pogledu hemofilije?

D: Kao prvo, moram se zahvaliti obitelji,
prijateljima, pa i susjedima na dugogodisnjoj
potpori i pomoci. Kako sam rekao, tesko se
krecem, ali uvijek se nade netko da priskoci
u pomoc. Iako c¢e nekome mozda zvucati
¢udno, ali vodim relativno normalan Zivot i
imam Sirok krug prijatelja i poznanika s koji-
ma se Cesto druzim. Posebno Zelim istaknuti
Drustvo hemofilicara c¢iji ¢lanovi su mi takod-
er veliki oslonac u Zivotu obzirom da savrse-
no medusobno razumijemo svoje svakodnev-
ne probleme. Osim na manifestacijama poput
lietnog kampa ili obiljezavanja svjetskog da-
na hemofilije, redovito se druzimo kad god
stignemo, a osobno mi je velika prednost §to
sam u Zagrebu, gdje nas je dosta pa ne mo-
ram daleko putovati.

L: T neka misao ili poruka za kraj?

D: Pa da jo$ jednom istaknem kako me
hemofilija i moja tjelesna ostecenja ipak nisu
sprijecila da zivim normalno, naravno u skla-
du sa svojim mogucnostima. Sretan sam kada
vidim da i moji prijatelji hemofilicari takoder
pozitivno gledaju na svoje stanje. Dok god
imamo faktora kod kuce u hladnjaku, sve je
dobro, zar ne?

I: Apsolutno se slazem! Hvala ti na razgo-
voru!

D: Nema na ¢emu, pozdrav svima!




44

Dragi nasi maleni i oni
malo vecdi Citateljil

Ove stranice rezervirane
su samo za vas. Ovdje
objavliuiemo vase radove
04a vas pozivamo |
ohrabrujemo da nam ih
saliete. Mozete nam
poslati primjerice neku
piesmu koju ste napisali
svojo] simpatiji iz razreda,
uciteljici, mami, tati, baki,
diedu, svom gradu,
proljecu, biciklu ili bilo
kome/¢emu drugome.
Mozete nam slati svoje
likovne radove, koji
mogy, ali i ne moraju biti
tematski vezani uz
hemofiliu. Mozete crtati
i slikati sve §to vam je
drago i u vagim ocima
liepo. Najbolie od th
radova objavit ¢emo na
ovoj stranici . Stoga vas
jos jedanput pozivamo
da slobodno aljete sve
$to mislite da moze
uliepsati ovaj nas casopis,
a mi ¢emo vam biti jako
zahvalni, bas kao sto smo
zahvalni i onima koji su
poslali svoje radove za
ovaj broj.

Hvalal

Pooooooooooocozdravil!

Diecji kutak
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11

Ria Bartoli¢ (8), Zagreb
— 1

Mia Belev (8], Zagreb
—4

Andrea Karali¢ (11),
Stari Perkovci

—2,3,5
Marko Kati¢ (7), Split
—6,7,8,12

Paula Koni¢ (8), Zagreb
—9

Fran Martinovi¢ (7),
Zagreb — 10

Emil Serdarevi¢ (10,
Biograd na moru
— 13, 14

Bruna Suevich (8),
Zagreb — 11

Radove saljite na e-mail adresu:
casopis.hemofilija@yahoo.com

ili postanskim putem na adresu:
Drustvo hemofilicara Hrvatske,

Urednistvo &asopisa Hemofilija,
Kispati¢eva 12, 10000 Zagreb



Liljana Faga¢ (od milja zvana Lili) rodena je
13. listopada 1962. godine u Velikoj Gorici. U
Velikoj Gorici je pohadala i osnovnu skolu, a
srednju medicinsku zavrsila je u Zagrebu,
Mlinarska 34.

U kolovozu 1981. godine pocela je raditi
na Djecjoj klinici Salata u Zavodu za hemato-
logiju i onkologiju, a 2009. godine ujedinje-
njem dje¢jih klinika Salate i Rebra nastavlja
svoj rad u istom Zavodu, ali na lokaciji Re-
bro.

U braku je zivjela s Miljenkom Fagacem s
kojim je imala dvije kceri Marinu i Ivanu, a
bila je i ponosna baka troje unucadi.

Uvijek je bila vedra i nasmijana, vrijedna,
odgovorna, saviesna, spremna na suradnju i
profesionalnu nadogradnju. U svojoj jedin-
stvenosti bila je postovana i voljena i od stra-
ne bolesne djece, njihovih roditelja, ali i cije-
loga svoga kolektiva.

Tijekom nekoliko godina bila je aktivan
¢lan Drustva hemofilicara Hrvatske te je kroz
sudjelovanje u radionicama, u sklopu ljetnog
kampa kojega Drustvo svake godine organi-
zira, dala svoj obol i u edukaciji osoba obo-
lielih od hemofilije i njihovih obitelji o tome
kako pravilno primjenjivati faktor te opceni-
to kako se kvalitetno skrbiti o ovoj bolesti.

U studenom 2016. godine iznenadilo ju je
saznanje da boluje od teskog karcinoma.

Svojim bezgrani¢nim optimizmom i voljom
za Zivotom krenula je u borbu s teskom bo-
lescu uz potporu svoje obitelji i cijelog kolek-
tiva, no nazalost Lili je vrlo brzo izgubila ovu
bitku i preminula u 55. godini Zivota.

Lili je bila draga kolegica, suradnica, pri-
jateljica, majka, baka, sestra... koje cemo se
uvijek rado sjecati.

(".'ﬂ Baver HealthCare

n /s Bayer schering Pharma

oclapharmar

Shire

@ Sobi
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