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|ec urednika

Drage citateljice i citatelji,
pred vama se nalazi novi broj naseg ¢asopisa Hemofilija. Od njegova pokretanja davne 2008.
godine, ovo je njegov sedamnaesti broj.

Jako sam sretan jer vam i u ovom broju donosimo niz zanimljivih, kvalitetnih i korisnih
tekstova. Kao i uvijek, zapocinjemo prikazom aktivnosti Drustva hemofili¢ara Hrvatske u
proteklom razdoblju, konkretnije u 2024. godini. Vidjet éete da je aktivnosti bilo doista jako
puno, a uvjereni smo da ¢e tako biti i dalje.

Prvi stru¢ni medicinski ¢lanak govori o Zenama i djevojkama s poremecajima zgrusavanja
krvi. Tema je to o kojoj se, u kontekstu hemofilije i poremecaja krvarenja, u povijesti nije bas
Cesto govorilo. Srecom, situacija se u zadnje vrijeme bitno mijenja, i mi smo tu temu proteklih
nekoliko godina nastojali na razliite nacine aktualizirati, a evo to sada ¢inimo i ovdje.

Nastavljamo tekstom o vaznosti posjedovanja adekvatne dokumentacije o bolesti za svaku
osobu s hemofilijom, posebice prilikom putovanja u inozemstvo. Slijedi tekst o trombocitima
i lijekovima koji utje¢u na njihovu funkciju u hemostazi, a zatim prilog o moguénostima i
komplikacijama venskog pristupa kod djece i odraslih osoba s hemofilijom.

O sarkopeniji i pripravcima u prehrani bolesnika s hemofilijom govori nas sljedeéi ¢lanak.
Potom donosimo tekst o naj¢esé¢im poteskocama pri primjeni i produzivanju kuéne terapije
kod djece s hemofilijom, kao i tekst o nuznosti redovite tjelesne aktivnosti kod osoba s he-
mofilijom.

U novije vrijeme jedna od velikih tema jest inkluzivni dodatak. O na¢inima ostvarenja
tog prava govori nas$ sljededi tekst. Potom slijede dva izvjeStaja s medunarodnih skupova:
prvi govori o kongresu Svjetske federacije hemofilije i konferenciji Europskoga konzorcija
hemofilije, a drugi o jednom vaznom okruglom stolu odrzanom u Bruxellesu.

Nasi najmladi ¢lanovi i ovoga su puta bili aktivni u umjetni¢kom izrazavanju. Stoga sva-
kako pogledajte njihove radove u rubrici Djecji klub!

I ovaj broj, nazalost, zavrSavamo rubrikom In memoriam, odnosno sje¢anjem na jednog
naseg dragog ¢lana koji nas je u protekloj godini napustio.

Kao i uvijek, na kraju ovog obraéanja jo$ jedanput najsrdacnije zahvaljujemo svim su-
radnicima koji su na bilo koji na¢in pridonijeli nastanku i ovog broja. Posebice hvala autorima
tekstova te djeci koja su nam slala svoje radove. Sve vas koji imate prijedlog za bilo koju
temu koju bi bilo dobro obraditi na ovim stranicama pozivamo da nam se javite. Vasa nam
je suradnja izrazito vazna kako bi ¢asopis i dalje redovito izlazio te kako bi se odrzala ideja
vodilja njegova pokretanja — pruzanje kvalitetnih informacija osobama s hemofilijom i drugim
poremecdajima zgrusavanja krvi, njihovim obiteljima, prijateljima, ali i zdravstvenim djelat-
nicima te stru¢njacima razli¢itih drugih profila koji doprinose kvaliteti Zivota ove popula-
cije.

Hvala vam na citanju!

Srdacno,
dr. sc. Marko Marinic¢

Dr. sc.
Marko MARINIC



Dr. sc.

Marko MARINIC

Predsjednik Drustva
hemofilicara Hrvatske

- Potpisivanje ugovora
o stipendiranju

Aktivnosti Drustva
hemofilicara
Hrvatske U

2024. godini

Kao i u svakom prethodnom broju nasega
glasila, zelio bih vas ukratko obavijestiti o ak-
tivnostima DruStva u proteklom razdoblju,
ovoga puta u 2024. godini.

Godina 2024. bila je za Drustvo hemofili-
¢ara Hrvatske iznimno aktivna i sadrzajno
bogata. Prisutni smo bili na razli¢itim podru-
¢jima - nastavljena je komunikacija s kljuc-
nim dionicima u skrbi o hemofiliji i drugim
poremecajima zgrusavanja krvi (HZZO i dr-
zavne institucije, lije¢nici, medicinsko osob-
lje, psiholozi, socijalni radnici, farmaceuti
itd.), vrlo intenzivna komunikacija i suradnja
s nasim internacionalnim krovnim organiza-
cijama (European Haemophilia Consortium,
EHC i World Federation of Hemophilia, WFH),
a posebice intenzivna bila je komunikacija s
¢lanovima Drustva. Osnazivanje, edukacija i
jacanje medusobne potpore unutar zajednice
temeljne su pretpostavke za Sto kvalitetniji
zivot s hemofilijom, von Willebrandovom bo-

ra Hrvatske « Volumen 17., broj 1., 2025.

les¢u i drugim rijetkim poremecajima krva-
renja.

Godinu smo zapoceli raspisivanjem novog
natjecaja za stipendije za Skolsku/akademsku
godinu 2024./2025. Povjerenstvo za dodjelu
stipendija pregledalo je sve pristigle prijave,
sastavilo rang-listu kandidata, a nakon toga
je Upravni odbor odlucio da stipendiju dobije
pet nasih mladih ¢lanova. Ova inicijativa po-
kazuje nasu predanost ulaganju u buduénost
mladih ¢lanova — ne samo putem financijske
pomodi nego i motivacijom za nastavak obra-
zovanja i osobni razvoj unato¢ zdravstvenim
izazovima.

U travnju smo, kao i svake godine, obilje-
Zili Svjetski dan hemofilije. Organizirana su
tri regionalna okupljanja, ponovno u Dalma-
ciji, Slavoniji i Zagrebu. Okupio se velik broj
ljudi na svim lokacijama, ukupno njih viSe od
dvjesto, Sto nam zorno govori koliko su za-
jednistvo i osjecaj pripadnosti vazni, koliko
smo snazni u medusobnoj potpori te koliko
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se dijeljenjem novih spoznaja i vlastitih iskus-
tava moze pomo¢i drugima, a posebice rodi-
teljima novodijagnosticirane djece s hemofili-
jom i drugim poremecajima krvarenja. Mis-
lim da to zajedniStvo koje svi mi u udruzi
bastinimo moze biti lijep primjer onim zajed-
nicama u kojima taj drustveni aspekt nije to-
liko izrazen, a koji dokazano rezultira podi-
zanjem kvalitete zivota oboljelih osoba i nji-
hovih obitelji.

Drustvo je tijekom godine bilo vrlo pri-
sutno i u javnosti, uzoj, $iroj, pa ¢ak i onoj in-
ternacionalnoj. Prof. Ana Boban, prof. Ernest
Bili¢ i ja gostovali smo u emisiji Dr. Beck na
Hrvatskoj televiziji, gdje smo nase teme pri-
blizili $iroj javnosti i govorili o izazovima, ali
i o napretku u terapiji i skrbi. Emisija je po-
lucila velik uspjeh i stiglo nam je mnostvo po-
zitivnih reakcija.

Odrzano je i dosta predavanja, na razlici-
tim skupovima, a svakako bih Zelio istaknuti
predavanje za lije¢nike i ¢lanove Hrvatskoga
lije¢ni¢kog zbora, ¢ime smo dodatno ojacali
profesionalnu suradnju i senzibilizaciju
zdravstvenih djelatnika za specifi¢ne potrebe
nasih ¢lanova.

Nas rad prepoznat je i izvan granica Li-
jepe NaSe, $to nam medu ostalim potvrduje i
poziv za intervju za Casopis o hemofiliji koji
izdaje Irsko drustvo hemofilije. Na taj smo
nacin imali priliku predstaviti rad Drustva i
na medunarodnoj sceni, podijeliti svoja is-
kustva s globalnom zajednicom. Bududéi da

taj Casopis izlazi i u digitalnom izdanju te se
Salje na brojne adrese u Irskoj i izvan nje, bit
¢e nam drago ako neko od nasih iskustava i
nacina rada bude od koristi nekoj konkretnoj
osobi ili udruzi oboljelih.

Tijekom srpnja ugostili smo Karine Kocha-
rian, regionalnu menadzericu Svjetske fede-
racije hemofilije. Gospoda Kocharian i ja kao
¢lan Upravnog odbora Svjetske federacije i
predsjednik nase udruge, posjetili smo nas

N Nokon zavrsenog
snimanja emisije o hemofiliji

< Gostovanje na Hrvatsko
televiziji u emisiji Dr. Beck

< Predavanie ¢lanovima
Hrvatskoga lijecnickog
zbora




2 S regionalnom
menadzericom WFH-a u
posjetu nasem Centru za
hemofilijy KBC-a Zagreb

- Posietili smo i Centar za
hemofiliju djece

> Posjet prijateljima iz
Slovenije u Centru za
hemofiliju djece u Ljubljani
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A Radni posjet prijateljima
iz Bosne i Hercegovine te
sastanak s predstavnicima

Fonda za zdravstveno
osiguranje u Sarajevu

> A onda i posjet Centru
za hemofiliju u Banjoj Luci

Centar za hemofiliju na Rebru, ali posjetili
smo i udruge i centre u Bosni i Hercegovini i
Sloveniji. Razmjenom primjera dobre prakse
te jacanjem medusobne suradnje, nadamo se,
napravili smo barem sitan korak u daljnjem
podizanju kvalitete Zivota osoba s hemofili-
jom, von Willebrandovom boleséu i drugim
poremecajima zgrusavanja krvi u nasim dr-
Zavama.

Predstavnici Drustva sudjelovali su i na
brojnim medunarodnim edukacijskim skupo-
vima. Prvi od njih bio je EAHAD (The Euro-
pean Association for Haemophilia and Allied
Disorders) kongres u veljaci prosle godine.
Odrzan je u Frankfurtu, sudjelovali smo u
cjelovitom edukacijskom dijelu programa, a
zgodno je istaknuti i da je jedan manji dio po-
dataka dobivenih nasim istrazivanjem kvali-
tete zivota osoba s hemofilijom u Hrvatskoj
koristen pri izradi uvodnog dijela postera i
predavanja koje je, u sestrinskom dijelu kon-
gresa, prezentirala nasa sestra Josipa Belev.
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U travnju smo sudjelovali na kongresu
Svjetske federacije hemofilije u Madridu.
Predstavnici udruge bili su dopredsjednik
udruge Kruno Sokol, tajnik Ivan Paclik i ja. Uz
sudjelovanje na samom kongresu, sudjelovali
smo i u radu Generalne skupstine WFH-a, a
ja sam imao cast i odrzati predavanje o sta-
renju s hemofilijom u kojemu sam prezenti-
rao dio rezultata naseg istrazivanja kvalitete
zivota. OpSirnije o tom skupu mozete proci-

M Dio hrvmskog fima na
EAHAD sastanku u
Frankfurtu

< Nakon predavanja prof.
Boban u Frankfurtu

¥ Nosa sestra Josipa Belev
dobila je i nagradu za
najbolju SLAM prezentaciju
u sestrinskom dijelu EAHAD
konferencije u Frankfurtu

< Dio hrvatskog tima sa
sudionicima jednog od
sastanaka u Madridu
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- Predavanje s rezultatima
naseg istrazivanja o
specificnostima starenja
osoba s hemofilijom u sklopu
kongresa Svjetske federacije
hemofilije u Madridu

N S predsjednikom

Svietske federacije hemofilije
Cesarom Garridom u
Madridu

V¥ Sudionici radionice za
udruge prije kongresa
Svjetske federacije hemofilije
u Madridu

tati u nastavku ovog broja Hemofilije u izvjes-
taju Ivana Paclika.

U lipnju 2024. godine sudjelovali smo i na
. EHC Leadership Conference u Bruxellesu.
WV Hrvatski tim ispred L. e .,
zgrade Europske komisie v~ Udrugu smo predstavljali Dominik Cepié,
Brusellesu za viljeme EHC Tyan Leder i ja, a Dominik i ja imali smo i ak-

Leadership konferencije . . .
. § tivne uloge predavaca, odnosno voditelja se-

N Nas mladi clan . - . o
Upravnog odbora drzi sija. U sklopu konferencije odrzana je i Ge-
predavanie v sklopu EHC paralna skupstina EHC-a na kojoj su Drustvo

Leadership konferencije u L -
Bruxellesu hemofilicara Hrvatske, konferencija EHC-a u
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Zagrebu i jo$ neki nasi angazmani nekoliko
puta spomenuti kao primjeri kvalitetnog rada
i dobre prakse.

Koncem lipnja 2024. godine sudjelovao
sam u radu ISTH (The International Society
on Thrombosis and Haemostasis) kongresa
odrzanog u Bangkoku. Obavio sam nekoliko
sastanaka s raznim dionicima skrbi o hemo-
filiji iz svijeta, uklju¢ujudi i predstavnike taj-
landske udruge hemofilije. Kongres je bio

znacajan i po tome $to su na njemu predstav-
ljene nove smjernice za lijeCenje hemofilije.
Nakon $to smo 2023. godine mi bili do-
macini EHC konferencije u Zagrebu, ta je
uloga prosle godine pripala bugarskom udru-
Zenju osoba s hemofilijom. U Sofiji smo do-
predsjednik, tajnik, ¢lan Upravnog odbora i
ja predstavljali Hrvatsku i sudjelovali u svim
aktivnostima. Uz to, ja sam odrzao predava-
nje o jednoj vaznoj i Cesto zanemarenoj temi

11

& S kolegama iz Svjetske
federacije hemofilije u
posjetu tajlandskoj udruzi
oboljelih od hemofilije

K Predstavnici Drustva s
predsjednikom EHC-a
Miguelom Cratom u Sofiji

" Predavanije o
seksualnosti kod osoba s
hemofilijiom na EHC
konferenciji u Sofiji

< Kompletan hrvatski tim
u Sofiji
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— seksualnosti osoba s hemofilijom. U ovom
broju objavljujemo izvjesSce i s tog skupa iz
pera Ivana Paclika.

Prosle godine odrzan je i prvi europski Be
Active kamp za mlade. Radi se o kampu pod
pokroviteljstvom jedne od farmaceutskih
kompanija, namijenjen sudionicima iz sred-
nje i jugoisto¢ne Europe, a odrzan je u Bu-
garskoj u suradnji s njihovim udruZenjem
osoba s hemofilijom. Hrvatsku je predstav-

ljalo dvoje nasih ¢lanova.
Tijekom ljeta posjetio nas je i Thibaut Fe-
derlen, ¢lan francuskog drustva hemofilije, a
?O Egigﬁijig:ﬂmd koji je odludio proputovati Europu biciklom

pu
uBugarskoj  te time pokazati da su, uz dobru terapiju i or-
N Hrvatski fim s prijatelima  ganizaciju, ¢ak i takvi podvizi dostupni oso-
1z Slovenije | Makedoniie  hama s hemofilijom. Tajnik DHH-a i ja ugos-
na EHC New Tech o
Workshopu u Helsinkiju tili smo ga u Zagrebu.

¥ Ugosilli smo v Zagrebu | Koncem listopada dosao je red i na New
predstavnika francuskog  Technology Workshop EHC-a. Ovoga puta
drosvahemofilie kollie o qryan je u finskoj prijestolnici Helsinkiju.

bio na proputovaniju ) . o J
Europom i 1o bicklom  Sretni smo da nam se pridruzila i doktorica

Ena Rankovi¢ iz KBC-a Zagreb, a kao preda-
vacica nastupila je i nasa prof. Ana Boban.
Najvedi projekt prosle godine bio je, na-
ravno, nas 18. Edukacijski ljetni kamp. Po-
novno smo ga zadnjeg kolovoskog vikenda
organizirali i odrzali u Tuheljskim Topli-
cama, a broj sudionika bio je nikad vedi —
ukupno je sudjelovalo gotovo 280 osoba!
Kamp se ponovno pokazao kao srediSnje
mjesto za edukaciju, razmjenu iskustava i
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A Radionica venepunkcije i
primjene terapije — jedno
od sredisnjih miesta u
svakom nasem kampu

<& Upute se pozorno
slusaju

& Venepunkciju se moze
viezbati i na maminim
rukama...

& & il tatinim..

& ..a na kraju i na sebi

V Edukacija za sestre iz
svih KBC-ova u Hrvatskoj

medusobno povezivanje ¢lanova, no on je
ujedno pokazatelj snazne suradnje s Cen-
trom za hemofiliju, dje¢jim i adultnim, me-
dicinskim osobljem, drzavnim institucijama,
farmaceutima i svim drugim profesijama
uklju¢enim u skrb o nasim ¢lanovima.
Koristim ovu prigodu kako bih najsrdac-
nije zahvalio svima njima! Nista od toga ne
bi bilo mogucée bez tako snazne potpore i su-
radnje, a moram istaknuti i to da je ta surad-
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- Radionica psihosocijalne
podrske za roditelie
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A Sudionici 18.
Edukacijskog kampa

< Fizioterapeutske viezbe
u dvorani
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m 12 13 14 15
PREDAVACI NA
18. EDUKACIJSKOM
LJETNOM KAMPU
1-Josipa Belev
2 — Ana Boban
3 — Dora Fabijanovi¢
4 - Marina Grubi¢
5 — Mitja Kavei¢
6 —s. Katarina Margarita
Kovacevi¢
7 — Asja Prgin Rogosi¢
8 — Drazen Pulani¢
9 — Kruno Sokol
16 7 18 19 10 — Marijo Vodanovi¢

1N - lvan Andri¢

12 — Ernest Bili¢

13 — Dominik Cepi¢

14 — Ajna Dzani¢

15 — Ivana Hrastar

16 — Karolina Mali¢ Tudor
17 — Marko Marini¢

18 — Irena Preloznik Zupan
19 — Minka Urbanci¢

<< Pozomo slusanje
I
predavanja

< Dvorana je bila vecim
dijelom popunjena

¥ A najmladi su imali svoju
zanimaciju
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- Komentara i pitanja
sudionika wvijek je puno

>-> Vazno je ukljuciti se

i pitati

- A na svako pitanje nasi
stru¢njaci rado rado ¢e
odgovoriti..

>-> ... i podieliti svoja
znanja

M Nordijski smo hodali
i u Tuhelju

- Pod struénim vodstvom
instruktorice nordijskog
hodanja, sestre Josipe

> Krecemo!
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&< Postavljanje

kinezioloskih traka

< Program u organizaciji
mladih DHH-a

k¥ Dio ¢lanova Upravnog
odbora u zaviinoj sesiji
Kampa

¥ Puno smo toga naudili
jedni od drugih svih ovih
godina

nja itekako prepoznata i izvan granica Hr-
vatske. Brojnost sudionika kampa, kvaliteta
programa i medusobna interakcija sudionika
doista su na razini koje trebamo biti svjesni
i nastaviti je njegovati.

Rado smo se odazvali pozivu Drustva he-
mofilikov Slovenije za sudjelovanje u njiho-
vom kampu za odrasle, a takoder rado smo
posjetili i nase sestre na Trgu Bana Jelaci¢a u
Zagrebu povodom njihovog dana — Meduna-
rodnog dana sestrinstva.

U studenom 2024. godine ponovno sam
sudjelovao na sastanku ¢lanova Upravnog
odbora WFH-a (WFH Board of Directors).
Moj mandat u tom tijelu traje do travnja
2026. godine, a do tada ¢u svakako dati sve
od sebe kako bih dodatno pozicionirao nasu
udrugu u medunarodnom kontekstu i dao
barem mali doprinos daljnjem razvoju skrbi
za osobe s hemofilijom i drugim poremeca-
jima krvarenja u zemljama diljem svijeta.

<< U kampu Drusiva
hemofilikov Slovenije

K Posjet nasim sestrama
povodom Medunarodnog
dana sestrinstva
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- ERIN summit u Zagrebu

V Proslogodisnii
broj Hemofilije
Y Clanovi WFH Board

of Directors nakon
sastanka u Montrealu
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U 2024. godini objavili smo novi, ve¢ 16.
broj ovog naseg glasila. Casopis je jako dobro
primljen ne samo u zemlji nego i u inozem-
stvu, a posebice ga je pohvalila uprava Eu-
ropskoga konzorcija hemofilije na ERIN (The
European Rare and Inhibitor Network) sum-
mitu koji je u prosincu, uz nasu pomo¢, or-
ganiziran u Zagrebu. Casopis nam je svakako
jedan od glavnih nacina kvalitetnog informi-
ranja zajednice u Hrvatskoj, no jako je lijepo

i poticajno dobiti takvu potvrdu kvalitetnog
posla i s medunarodne razine.

U studenom smo zapoceli i s ostvariva-
njem jedne nove ere u radu Drustva. Naime,
nakon 32 godine postojanja udruge konac¢no
se pocela pomalo realizirati ideja o samo
naSem prostoru za rad. Grad Zagreb izdao je
rjeSenje da nam se u dugotrajan najam treba
dodijeliti gradski prostor, a onda su nam dali
na razgledavanje neke od prostora koje su u
tom trenutku imali na raspolaganju. Kako ni-
jedan od tih prostora nije bio primjeren za
nase potrebe, potraga se nastavila i pocetkom
2025. godine, kada smo jedan prostor ko-
nacno i odabrali. No o tome ¢emo rijecju i sli-
kom potanko izvijestiti u sljedecem broju He-
mofilije. Uglavnom, i taj je san dosanjan! Na-
damo se da ¢e biti dobar i dugotrajan, od-
nosno da ¢e se njime osigurati daljnji napre-
dak u radu udruge, na dobrobit svih nas.

Kao i svaku prethodnu i 2024. godinu
smo zavrsili akcijom darivanja nasih najmla-
dih ¢lanova, tj. djece do 15 godina. Svima
njima osigurali smo simboli¢an ali vazan
znak paznje, a osmijesi na njihovim licima
jasno su nas jo$ jedanput podsijetili zasto sve
ovo radimo.

S velikim iskustvom usli smo u 2025. go-
dinu, svjesni da smo do sada svi skupa posti-
gli puno, ali i da je dosta toga jo$ pred nama.
Planova i energije kao i obi¢no ne manjka,
uvjereni smo da Ce biti i realizacije.

Srdacdan pozdrav i hvala na ¢itanju!

A Vrijedni volonteri
pripremaju bozi¢ne
poklone

> Clanovi Upravnog
odbora ispred nasih
budu¢ih zajednickih

prostorija




/ene i djevojke s
poremecajima zgrusavan|a

Nasljedni poremeéaiji krvarenja

Nasljednih poremecaja krvarenja ima mno-
go i vedina podjednako zahvaca muskarce
i zene. NajceS¢e se medutim percipiraju
kao bolesti muske populacije zbog visoke
ucestalosti hemofilije i njezine tipi¢ne kli-
nicke slike, koja, barem u najteZem obliku,
zahvaca uglavnom muskarce.

S druge strane, ve¢ina poremecaja krva-
renja ima kod muskaraca i Zena jednaku
klinicku sliku, osim $to Zene zbog specific-
nih bioloskih razlika spolova imaju i krva-
renja vezana za reproduktivni sustav kao
Sto su obilna menstrualna krvarenja, trud-
noca i porod.

Nazalost, unato¢ vrlo jasnim znakovima
krvarenja, nasljedni poremedaji krvarenja
kod djevojaka i Zena ¢esto ostaju neprepoz-
nati i nedijagnosticirani. Zabrinjavajuca je
¢injenica da je put od prvog znaka krvare-
nja do postavljanja dijagnoze nasljednih
poremecaja krvarenja kod Zena znatno du-
Zi nego kod muskaraca.

Vise je razloga zasto dijagnoza poreme-
¢aja krvarenja toliko kasni. Jedan razlog si-
gurno lezi u neprepoznavanju nenormal-
nog (patoloskog) krvarenja, jer nije uvijek
lako ocijeniti je li odredeno krvarenje ured-
no ili pak predugo ili preobilno.

Takoder, mnogo je razloga zasto netko
krvari, a kako su nasljedni poremecaji kr-
varenja rijetki, lijenici se obi¢no fokusiraju
na CeSce razloge. Konac¢no, za to¢nu dijag-
nostiku nasljednih poremecaja krvarenja
klju¢no je imati specijaliziran koagulacijski
laboratorij koji ¢ée mo¢i obraditi uzorke krvi
i utvrditi o kakvom se poremecaju radi.

Potrebno je dakle, podizati svijest o nas-
ljednim poremedajima krvarenja u opcoj
populaciji, ali i medu lije¢nicima i zdrav-
stvenim radnicima.

Hemofilija u djevojaka i Zena

Od nasljednih poremecaja krvarenja naj-
poznatiji su hemofilija A i hemofilija B, te
se u opc¢oj populaciji o njima najvise zna.
Teski oblik bolesti ima tipicnu klinicku
sliku u kojoj dominiraju spontana krvare-
nja u zglobove i misice $to dovodi do kro-
ni¢nog osteéenja zglobova i invalidnosti.
Kod blagih i umjerenih oblika bolesti spon-
tana su krvarenja rijetka, ali nakon traume
ili invazivnih i operativnih zahvata ¢esta su
pojacana i produljena krvarenja koja mogu
biti opasna po zivot.

Iako se najtezi oblik bolesti gotovo is-
kljucivo javlja kod muskaraca, ne smijemo
zaboraviti da i Zene koje nose gen za he-
mofiliju mogu imati snizenu aktivnost FVIII
ili FIX te znakove krvarenja. To je prepoz-
nalo Internacionalno drustvo za trombozu
i hemostazu (International Society on
Thrombosis and Haemostasis, ISTH), koje
je prije nekoliko godina uvelo novu klasifi-
kaciju nositeljica hemofilije (Tablica 1).
Prema toj klasifikaciji zene mogu imati
tesku, umjerenu ili blagu hemofiliju kao i
muskarci, a tezina bolesti definira se jed-
nako kao i kod muskaraca, ovisno o razini
aktivnosti FVIII ili FIX. Aktivnost FVIII/FIX
<1% oznacava tesku hemofiliju, aktivnost
1-5% umjerenu, a aktivnost FVIII/FIX
>5% blagu hemofiliju. Zene koje nose mu-
tirani gen za hemofiliju, a imaju aktivnost
FVIII/FIX >40%, nazivaju se nositeljice he-
mofilije. Ovisno o tome imaju li ili nemaju
znakove krvarenja, one mogu biti simpto-
matske ili asimptomatske.

Prema toj klasifikaciji ve¢ina Zena koje
nose mutirani gen za hemofiliju nositeljice
su hemofilije jer u svojim stanicama nose
jedan zdrav i jedna mutiran gen za FVIII ili
FIX. Zdravi gen u vedini sluCajeva moze
proizvesti dovoljnu koli¢inu FVIII ili FIX, te
je aktivnost FVIII i FIX najces¢e >50%.

Prof. dr. sc.

Ana BOBAN,
dr. med.

Centar za hemofiliju

Zavod za hematologijy,
Klinika za unutarnje
bolesti, KBC Zagreb
Medicinski fakultet

Sveucilista u Zagrebu
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Zena koja nosi mutirani gen za hemofiliju
FVII/FIX <0.40 IU/mL FVII/FIX >= 0.40 IU/mL
Ima znakove Nema znakove
<0.01. IU/mlL 0.01-0.05 IU/mL >0.05 IU/mlL krvarenija krvarenija
Zena s teskom Zena s umjerenom  Zena s blagom Simptomatska Asimptomatska
hemofilijom hemofilijom hemofilijom nositeljica nositeljica
hemofilije hemofilije

A Tablica 1 — Nazivlje
nositeljica i zena s
hemofilijom

Takva aktivnost FVIII i FIX uglavnom je do-
voljna da odrzi urednu hemostazu i zaus-
tavi krvarenje.

Prezentacija krvarenja kod Zena s he-
mofilijom ne razlikuje se od one u muska-
raca s hemofilijom i istom razinom aktiv-
nosti FVIII ili FIX, s napomenom da Zene
dodatno mogu imati krvarenja vezana za
reproduktivni sustav, kao Sto su obilna
menstrualna krvarenja te krvarenja vezana
za trudnocu i porod.

Gledamo li nacin nasljedivanja hemo-
filije i statisticku vjerojatnost da dijete nas-
lijedi mutirani gen od majke, mozemo pro-
cijeniti da na svakog muskarca s hemofili-
jom dolaze 2,4 Zene koje nose mutirani
gen za hemofiliju. Sve te Zene trebale bi
biti testirane kako bi utvrdile aktivnost
FVIII ili FIX i doznale svoj rizik za krvare-
nje.

Von Willebrandova bolest

Von Willebrandova bolest najces¢i je nas-
ljedni poremecdaj krvarenja koji jednako
pogada Zene i muskarce. Ucestalost bolesti
je 1:100 stanovnika, no procjenjuje se da
se i u razvijenom svijetu von Willebran-
dova bolest dijagnosticira u 1:10.000 oso-
ba. Jedan je od razloga to Sto veéina bo-
lesnika ima blage ili vrlo blage simptome
krvarenja, te mogu prozivjeti i cijeli Zivotni
vijek bez ozbiljnih znakova krvarenja. Pos-
toje medutim i teski oblici bolesti kod ko-
jih, kao i u hemofiliji, dolazi do spontanih
krvarenja u miSi¢e i zglobove. Kod von
Willebrandove bolesti tipi¢no se javljaju
krvarenja u kozu i iz sluznica, najcesée iz
nosa te disnog, mokraénog i probavnog su-
stava.

Kao i kod hemofilije, prezentacija krva-
renja u von Willebrandovoj bolesti jednaka
je kod muskaraca i zena izuzmu li se gine-
koloska krvarenja. Medutim, vise od 80%

Zena s von Willebrandovom bolesti ima
obilna menstrualna krvarenja i to je ujedno
najces¢i simptom krvarenja u toj bolesti.
Postavi li se dijagnoza bolesti na vrijeme,
obilna menstrualna krvarenja mogu se za-
ustaviti i tako sprijeciti i komplikacije krva-
renja kao $to su razvoj anemije i manjak
Zeljeza (sideropenija).

Kod von Willebrandove bolesti takoder
su CeS¢e komplicirane trudnocde i spontani
pobacaji, kao i obilno i produljeno krvare-
nje nakon poroda (postpartalno krvare-
nje). Obilna postpartalna krvarenja zahti-
jevaju produljen boravak u bolnici ili po-
novni primitak u bolnicu nakon otpusta
kudi, primjenu terapije Zeljezom te pone-
kad transfuzije koncentratima eritrocita.
Ako se bolest ne prepozna i ako se adekvat-
no ne lijeci, krvarenja se teSko mogu zaus-
taviti i mora se kirurSki odstraniti mater-
nica (histerektomija). Nazalost, ponekad
krvarenje bude toliko obilno da zavrsi smr-
¢u.

Navedene komplikacije mogu se sprije-
¢iti adekvatnom terapijom i pazljivom ko-
ordinacijom izmedu hematologa i gineko-
loga educiranih za zbrinjavanje poreme-
¢aja krvarenja.

Vrlo rijetki nasljedni
poremecaii krvarenja

Vrlo rijetke nasljedne poremecaje krvare-
nja uzrokuju manjak FII, FV, FVII, FX, FXI i
FXIII te nedostatak ili promijenjena funk-
cija fibrinogena. Prezentacija krvarenja u
tim bolestima ovisi o vrsti poremecaja i ra-
zinama aktivnosti pojedinog faktora. Uzrok
krvarenja moze biti i poremecaj funkcije
trombocita, klju¢nih stanica u procesu za-
ustavljanja krvarenja. Nasljedni poremecaji
funkcije trombocita vrlo su rijetki, a simp-
tomi krvarenja mogu biti vrlo izrazeni.
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Prepoznavanije simptoma krvarenja
kod Zena i djevojaka

Kod Zena i djevojaka simptomi krvarenja u
nasljednim poremecajima krvarenja mogu
biti izrazeniji nego kod muskaraca jer se
kod njih javljaju i krvarenja vezana za re-
produktivni sustav. Obilna menstrualna kr-
varenja vrlo su Cesta i javljaju se u oko 25%
Zena generativne dobi. Procjenjuje se da je
polovica svih Zena barem jedanput u Zivotu
imala obilno menstrualno krvarenje.

Obilno menstrualno krvarenje medutim
nije lako prepoznati kao patolosko te se
Cesto i vrlo obilna krvarenja koja ometaju
svakodnevni zivot i dovode do anemije po-
gresno shvacaju kao “normalna”. Dojam o
tome koliko je menstrualno krvarenje obil-
no najcesce se temelji na edukaciji majke i
zenskih ¢lanova obitelji, jer ¢e djevojke od
njih nauciti kako menstruacije izgledaju.
Ako u obitelji postoji nasljedni poremecaj
krvarenja, djevojka ¢e svoja vrlo obilna kr-
varenja dozivljavati kao normalna jer ¢e ih
usporedivati sa svojim najblizima. Percep-
cija menstrualnog krvarenja takoder ovisi
nih medija, ali i o osobnosti, stupnju obra-
zovanja te kulturoloskom okruzenju. U po-
jedinim su sredinama menstrualna krvare-
nja i dalje tabu-tema.

Postoji nekoliko upitnika koji mogu olak-
Sati prepoznavanje obilnog menstrualnog kr-
varenja. Najjednostavnije je pravilo 7:2:1.
Prema tom upitniku menstrualno je krvare-
nje obilno ako traje dulje od 7 dana, sanitet-
ske proizvode (uloske ili tampone) potrebno
je mijenjati ¢eS¢e nego svaka 2 sata ili pos-
toje koaguli ve¢i od kovanice od 1 eura.

Najjednostavnija definicija obilnog men-
strualnog krvarenja jest da je to ono krva-
renje koje remeti svakodnevni zivot, te dje-
vojke ili Zene “u te dane” ne mogu redovito
sudjelovati u nastavi u $koli ili na fakultetu,
obavljati svoj svakodnevni posao, biti ak-
tivne u sportu i tjelesnim aktivnostima te
izbjegavaju druzenja i slobodne aktivnosti.

Jedan od sigurnih znakova da je mens-
trualno krvarenje obilno jest razvoj ane-
mije zbog kroni¢nog gubitka krvi.

Relativno Cest simptom kod Zena s nas-
ljednim poremecajima zgrusavanja jest kr-
varenje iz rodnice nakon spolnog odnosa.
Nazalost, taj simptom vrlo Cesto ostaje ne-

prepoznat jer ga bolesnice vrlo rijetko pri-
javljuju svojim lije¢nicima. S druge strane,
cak i ginekolozi na redovitim pregledima
ne postavljaju uvijek to pitanje.

Za lakse razlikovanje urednog od poja-
¢anog krvarenja sacinjen je upitnik o sklo-
nosti krvarenju (Bleeding Assessment Tool,
BAT) koji na temelju anamnestickih poda-
taka o krvarenju i njegovu zbrinjavaju pro-
cjenjuje kolika je vjerojatnost da osoba ima
sklonost krvarenju.

Upitnik se u obliku prilagodenom samo-
ispunjavaju u opcoj populaciji moze naci
na stranici www.VWDtest.com. Rezultat je
vidljiv odmah nakon ispunjavanja testa.
Broj bodova vedéi od 6 kod zena i 3 kod mu-
Skaraca oznacava povecan rizik od sklo-
nosti krvarenju.

Zasto su zene Cesto
nedijagnosticirane?

Nasljedni poremecaji zgrusavanja u Zena
Cesto ostanu nedijagnosticirani jer se ti po-
remecaji tradicionalno povezuju s muskar-
cima. Stoga mnoge Zene godinama zive s
teSkim simptomima bez prave dijagnoze.

Menstruacije koje su toliko obilne da
ometaju svakodnevni zivot Cesto se bana-
liziraju ili pogresno pripisuju “hormonskim
promjenama”. U mnogim slucajevima zene
se dijagnosticira tek nakon ozbiljnih kom-
plikacija kao $to je prekomjerno krvarenje
nakon poroda.

Majke ¢iji sinovi boluju od hemofilije
Cesto zanemaruju sasvim jasne znakove
svojeg krvarenja jer viSe paznje pridaju bo-
lesti svojih sinova, prate svako krvarenje i
njihovo lijeCenje. Ta krvarenja obi¢no nisu
jako obilna, te ih majke smatraju nevaz-
nima u usporedbi sa znakovima krvarenja
koji se javljaju ili se mogu javiti kod sinova.

Vaznost svijesti, edukacije i potpore

Podizanje svijesti o simptomima poreme-
¢aja zgrusavanja kod djevojaka i Zena
klju¢no je za pravovremenu dijagnozu i li-
jeCenje. Djevojke i Zene trebaju znati da
“obilne menstruacije” nisu nesto s ¢ime se
treba pomiriti i da mogu biti znak ozbiljnog
zdravstvenog stanja. Klju¢no je prepoznati
znakove krvarenja i potraziti pomo¢. Pos-
toje lijekovi kojima se krvarenje moze lije-
¢iti i prevenirati i tako sprijeciti nastanak
komplikacija i dugoro¢nih posljedica.
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- Prilog 1 — Dozvola za
unosenije lijeka u kabinu
zrakoplova i prelazak
drzavne granice

Zahvaljujuéi dostupnosti novih ucinkovitih
lijekova bolesnici oboljeli od hemofilije sve
viSe putuju i bave se razli¢itim aktivnos-
tima kao i vecina njihovih zdravih vr$nja-
ka. Povec¢ana mobilnost donosi medutim i
neke nove izazove. Pri ulasku u zrakoplov,
primjerice, osoblje zaduZeno za sigurnost
strogo pazi $to putnici nose sa sobom. Oso-
be s hemofilijom ¢esto, a zbog bojazni od
gubitka prtljage, sa sobom u kabinu zrako-

plova posve ispravno nose jednu ili dvije
doze lijeka. Da bi to bilo dopusteno, mora-
ju imati i valjan dokument koji potvrduje
njihovu dijagnozu i legalnu potrebu za
unoSenjem lijeka u zrakoplov (Prilog 1).
Opusteniji nacin zivota oboljelih od he-
mofilije donosi i Ceste ozljede, a onda i po-
sjete hitnim sluzbama. Svjedoci smo jos
uvijek nedostatnog znanja o hemofiliji, po-
sebice mladih lije¢nika, koji su obi¢no za-
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poslenici hitnih sluzni, pa u slu¢aju krvare-
nja treba odmah reagirati. Ima li uz sebe
valjan pisani dokument s podacima o bo-
lesti, nacinu i preporukama za lijecenje,
smanjit ¢e moguénost pogreske i nepotreb-
nog ¢ekanja. Stoga je knjizica oboljelog od
hemofilije, dokument veli¢ine kreditne kar-
tice, neizostavan u dzepu svih oboljelih od
hemofilije. Uz osnovne podatke o bolesti,
bolesniku i terapiji knjizica sadrzava i bro-
jeve telefona roditelja, te lije¢nika i centra
za hemofiliju u kojem se bolesnik lijeci. Taj
je dokument vazan i informativan i za od-
gojitelje u vrti¢ima, nastavnike i ucitelje u
Skolama te za sve one koji se skrbe za
osobe oboljele od hemofilije (Prilog 2).
Ako osoba oboljela od hemofilije ili od
umjerenog ili teskog oblika von Willebran-
dove bolesti putuje u inozemstvo pozeljno
je imati dokument na jeziku zemlje u koju
je dosla, prvenstveno radi toga da se sma-

nje mogucnosti pogreske, nepotrebnog Ce-
kanja ili nesporazuma. Zbog toga su lijec-
nici Zavoda za pedijatrijsku hematologiju i
onkologiju KBC-a Zagreb kreirali tri doku-
menta prilozena ovom tekstu.

Prvi je formular s dozvolom za uno$enje
lijeka u kabinu zrakoplova i prelazak dr-
zavne granice s lijekom. Drugi je osnovna
knjizica oboljelog od hemofilije, a treci
knjizica oboljelog sa svim podacima na en-
gleskom jeziku te s osnovnim informaci-
jama o hemofiliji na jo$ pet svjetskih jezika
(Prilog 3).

Literatura:

Bili¢ E “Djetinjstvo s hemofilijom“ Zagreb, Fotosoft
2015.

Dokumentacija Zavoda za pedijatrijsku hematologiju
i onkologiju Klinickog bolni¢kog centra Zagreb —
Drzavnog referalnog centra za pedijatrijsku he-
matologiju i onkologiju.
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¥ Prilog 2 — KnjiZica
oboljelog od hemofilije

- (na sliedecoj stranici)
Prilog 3 — Knjizica
obolielog od hemofilije na
stranim jezicima
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Trombociti i lijekovi koji utjecu
na njihovu funkciju u hemostazi

Hemostaza je odgovor organizma na oz-
ljedu krvne zile i krvarenje, te se dijeli na
primarnu i sekundarnu hemostazu. U pri-
marnoj hemostazi, koja nastupa odmah
nakon ozljede, dogada se vazokonstrikcija
malih krvnih Zila (arterija i arteriola) $to
usporava krvni optjecaj u podrudju ozljede
i daljnje krvarenje, a istodobno dolazi i do
aktivacije trombocita. Nakon toga slijedi
sekundarna hemostaza, u kojoj sudjeluju
faktori zgrusavanja poput faktora VIII i fak-
tora IX. Stoga osobe s hemofilijom Ai B u
pravilu nemaju poremecdaj primarne he-
mostaze, ve¢ imaju oslabljenu sekundarnu
hemostazu.

Trombociti su klju¢ne stanice u primar-
noj hemostazi. Trombociti se stvaraju u
kostanoj srzi iz megakariocita i cirkuliraju
u krvi, a njihova je glavna uloga pokretanje
mehanizma zgruSavanja u slucaju ozljede
endotela krvne Zile. Trombociti su diskoid-
nog oblika, nemaju jezgru, endoplazmat-
sku mrezicu ili Golgijev aparat, a za obav-
ljanje svojih funkcija ovise o proteinima
sintetiziranim u megakariocitima. U unu-
trasnjosti trombocita nalaze se alfa i guste
(delta) granule, lizosomi i mitohondriji, a
na povrsini brojni glikoproteini, koji imaju
vaznu ulogu u reakcijama adhezije i agre-
gacije trombocita, odnosno u primarnoj he-
mostazi. Normalno se u krvi nalazi izmedu
1501 450 x 10°/L trombocita. Ako se u krvi
nalazi snizen broj trombocita rijec¢ je o trom-
bocitopeniji, a ako postoji poremecaj funk-
cije trombocita (Sto se odreduje posebnim
testovima funkcije trombocita) rije¢ je o
trombocitopatiji.

Blaga trombocitopenija stanje je kada je
broj trombocita izmedu 150 i 100 x 10°/L,
umjerena kada je njihov broj izmedu 99 i
50 x 10°/L, a broj trombocita manji od 50
x 10°/L oznacava tesku trombocitopeniju.
Stanja kada je broj trombocita manji od 30

x 10°/L posebno su znacajna jer je tada po-
vecan rizik od spontanog krvarenja. Uobi-
¢ajeno nalaz trombocitopenije kada su
trombociti iznad 50 x 10°/L nece uzroko-
vati spontana krvarenja, osim u situaci-
jama kada su pridruzene druge bolesti ili
se primjenjuje terapija koja dovodi do he-
mostatskih poremecaja.

Neki lijekovi utje¢u na funkciju trombo-
cita, odnosno mogu dovesti do trombocito-
patije. Primjerice, acetilsalicilna kiselina
(kao sto je aspirin) i drugi nesteroidni pro-
tuupalni lijekovi (NSAID) mogu izazvati
blag, sustavan poremecaj primarne hemos-
taze inhibicijom normalne funkcije trom-
bocita. Nesteroidni protuupalni lijekovi $i-
roko se primjenjuju protiv bolova, upale i
povisene tjelesne temperature, a acetilsali-
cilna kiselina i u kardiovaskularnim i cere-
brovaskularnim bolestima. Acetilsalicilna
kiselina acetilira i trajno inaktivira ciklook-
sigenazu (COX), dok drugi NSAID reverzi-
bilno blokiraju COX i tako uzrokuju dis-
funkciju trombocita inhibicijom stvaranja
tromboksana A2, eikosanoida koji aktivira
trombocite i utjeCe na vazokonstrikciju.
Dakle, acetilsalicilna kiselina i drugi NSAID
mogu povecati rizik od nastanka krvarenja
i u osoba koje ina¢e nemaju poremecaje
hemostaze, najcesce iz probavnog trakta.

U osoba koje boluju od poremecaja
zgruSavanja kao $to je hemofilija potreban
je svakako dodatan oprez pri uzimanju te
skupine lijekova. Ako ih je bas nuzno uzi-
mati zbog odredene medicinske indikacije,
tada je svakako prijeko potrebna konzulta-
cija s hematologom i adekvatna hemostat-
ska profilaksa.
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Mogucnosti i komplikacije venskog
pristupa u oboljelih od prirodenin

poremecaja zgrusavan|d

Prirodeni poremecaji zgrusavanja rijetke
su, nasljedne bolesti koje obiljezava pove-
¢ana sklonost krvarenju.

NajceSca je prirodena koagulopatija
von Willebrandova bolest, koja nastaje au-
tosomno dominantnom (tip 1, 2A, 2B, 2M)
ili recesivnom (tip 2N, tip 3) mutacijom
gena na 12. kromosomu. Slijede hemofilija
A i B, koje su uzrokovane mutacijom gena
na X kromosomu koji daje upute za stvara-
nje ¢imbenika zgrusavanja VIII, odnosno IX
te hemofilija C, autosomno recesivno nas-
ljedna bolest uzrokovana mutacijom gena
za F XI na 4. kromosomu. Znacajan broj
oboljelih od hemofilije A (70%) i od hemo-
filije B (50%) ima teski oblik bolesti s razi-
nom F VIII/ F IX manjom od 1%.

LijeCenje prirodenih koagulopatija pro-
vodi se nadomjesnom primjenom koncen-
trata onog ¢imbenika zgrusavanja koji bo-
lesniku nedostaje. Neovisno o vrsti lijece-
nja (profilakticko, “na zahtjev” — tijekom
akutnog krvarenja ili indukcija imune tole-
rancije kod nastalih inhibitora na F VIII/F
IX), bolesnici moraju primati Ceste infuzije
koncentrata ¢imbenika zgrusavanja. Stoga
u oboljelih postoji potreba za ponavljanim
ili trajnim venskim pristupom, $to je u pe-
dijatrijskoj populaciji izazov zbog anatom-
skih i fizioloskih specifi¢nosti djece.

Primjena nadomjesne terapije ¢imbe-
nika zgruSavanja moze se primjenjivati pu-
tem:

— venepunkcije periferne vene

— ugradnje srediSnjih venskih katetera

(potkozni: Port-A-Cath ili vanjski ti-
pa Hickman, Broviac, Groshong)

— operativnim postavljanjem arterio-

venske (A-V) fistule.

Venepunkcija periferne vene ruke ili
Sake najce$di je i najjednostavniji oblik te-
rapijskog pristupa, osobito kod djece, a
provode ga medicinsko osoblje u zdrav-

stvenim ustanovama te roditelj/skrbnik ili
dijete kod kuc¢e nakon provedene edukaci-
je. Pri venepunkciji mogu nastati kompli-
kacije: hematom na mjestu ubodne rane,
bol, strah, vazovagalna reakcija (preznoja-
vanje, nesvjestica), nemir djeteta, infekcija
ili ozljeda zivca.

Sredi$nji venski kateteri (SVK) primje-
njuju se u lijeCenju dojencadi i male djece
u kojih je venski pristup otezan zbog dobi
i veli¢ine perifernih vena, zatim u djece
koja ne podnose ucestale venepunkcije te
one koja su razvila inhibitore na ¢imbenike
zgruSavanja. Implantiraju se putem desne
jugularne vene u gornju Suplju venu ili u
potklju¢nu venu operativnim zahvatom u
opcoj anesteziji, uz obveznu perioperativ-
nu primjenu koncentrata ¢imbenika zgru-
Savanja tijekom 5 dana, a kod djece s inhi-
bitorima uz “premosc¢ujuéu” terapiju s ak-
tiviranim koncentratom protrombinskog
kompleksa (aPCC) ili rekombinantnim
¢imbenikom VII (rFVII). Kateteru pristupa
medicinsko osoblje ili educirani roditelj/
/skrbnik postujuéi pravila asepse uz pri-
mjenu topikalne anestetske kreme (EMLA)
na kozu.

Nakon primjene ¢imbenika zgruSavanja
kateter se ispire i heparinizira, ¢ime se odr-
Zava njegova funkcija. Pri stomatoloskim
ili operativnim zahvatima u djece sa sredis-
njim venskim kateterom mora se primije-
niti antibiotska profilaksa. Kateteri se ko-
riste onoliko dugo koliko je potrebno dok
se roditelj ne educira za venepunkciju, a
potom se operativno uklanjaju.

Komplikacije ugradenog SVK-a mogu
biti:

— akutne: pojava hematoma oko kate-
tera, krvarenje u sredoprsju, perfora-
cija, pneumotoraks, zra¢na embolija,
poremecaji sr¢anog ritma, tamponada
srca
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— kroni¢ne: infekcija, tromboza i meha-

nicka ostecenja katetera.

Infekcije su naj¢es¢a komplikacija ug-
radnje SVK-a s incidencijom od 0.42-
0.66/1000 dana prisutnosti SVK-a u veni.
Prva infekcija nastaje u 44-51% slucajeva
prosjecno nakon 290 dana od ugradnje
SVK-a, ¢escée kod djece mlade od 6 godina,
s inhibitorima ili s ugradenim perifernim
kateterima (Broviack, Hickman), zbog po-
pustanja mjera asepse koje provode rodite-
lji/skrbnici. Uzro¢nici mogu biti gram po-
zitivne bakterije kao Sto su Staphylococcus
epidermidis ili Staphylococcus aureus i
gram negativne bakterije Pseudomonas
spp., Enterobacter cloacae. Escherichia
coli, Klebsiella spp., Serratia liquifaciens i
Acinetobacter spp. Klinicki se infekcija oci-
tuje vrucicom, toplinom, oteklinom, boli i
crvenilom koZe i potkoznog tkiva iznad
SVK-a, sepsom, septickim artritisom ili en-
dokarditisom.

SVK se mora ukloniti u slucaju ponav-
ljaju¢ih pozitivnih hemokultura s istim uz-
roc¢nikom infekcije, kod perzistentne bak-
terijemije koja traje 48-72 sata unatoc pri-
mjeni antibiotika ili kod infekcije rezistent-
nim uzrocnicima (npr. Candida albicans).

Druga najcesc¢a komplikacija su trom-
boze s incidencijom od 0.056 na 1000
dana prisutnosti SVK-a. Rizik za nastanak
tromboze povecan je nakon razdoblja od
48 mjeseci od ugradnje katetera. Zahvada
2% djece s hemofilijom.

Tromboze mogu biti:

- “tihe”: dijagnosticiraju se venografi-

jom ili doppler UZV-om

— simptomatske uz nastanak otekline,

boli ili pojacanog venskog crteza.

Profilaksa tromboze primjenom anti-
koagulantne terapije nije preporucljiva i ne
provodi se.

Mehanicke poteskoce nastaju zbog kom-
presije katetera u prostoru izmedu klju¢ne
kosti i 1. rebra te posljedi¢nog prijeloma
katetera i distalne embolizacije. Ako vrsak
SVK-a prodre u desni atrij mogu nastati
aritmije i sr¢ani muralni tromb. Erozija
SVK-a uzrokuje nastanak otvorene rane i
slabo cijeljenje koze iznad SVK-a. Svaku
mehanicku poteskoéu potrebno je prija-

viti proizvodacu, a kateter treba ukloniti
hitnim operativnim zahvatom.

Nakon ugradnje SVK-a potrebno je re-
dovito pracenje: pregled svakih 6 mjese-
ci, a u slucaju sumnje na duboku vensku
trombozu potrebno je uciniti doppler UZV
ili venografiju.

Kateter se mora ukloniti u slucaju nas-
tanka infekcije, tromboze ili mehanicke
malfunkcije te zbog Zelje bolesnika ili pres-
tankom potrebe za uporabom SVK-a.

U literaturi nisu zabiljezeni smtrni is-
hodi navedenih komplikacija.

Arteriovenska fistula (A-V fistula) pred-
stavlja alternativu SVK-u u slu¢aju nas-
tanka komplikacija, osobito kod djece s in-
hibitorima. Uspostavlja se kirurskim zahva-
tom izmedu brahijalne arterije i susjedne
bazili¢ne ili cefalicne vene nakon detaljne
klinicke i ultrazvuéne procjene pogodnog
mjesta na nedominantnoj ruci, “end-to-
end” ili “side-to-side” spojem. Zahvat se iz-
vodi u opcoj anesteziji, uz antibiotsku pro-
filaksu te prije- i postoperativnu primjenu
koncentrata ¢imbenika zgruSavanja tije-
kom 5 dana (100% — 50% — 35% razina F
VIII/F IX). Tijekom prva 3 dana od postav-
ljanja A-V fistule primjenjuje se radi sprje-
Cavanja nastanka okluzije spoja infuzija he-
parinom. A-V fistula “dozrijeva” tijekom 6—
8 tjedana i potom se mozZze rabiti za pro-
vedbu terapije. Uklanja se ¢im se postigne
periferna venepunkcija, a najkasnije nakon
4 godine od ugradnje.

Pristup A-V fistuli, koji je jednostavniji
nego SVK-u, provodi takoder medicinsko
osoblje ili educirani roditelj/ skrbnik uz
primjenu pravila asepse.

Komplikacije mogu biti:

— akutne: nastanak postoperativnog he-
matoma, tranzitorna distalna ishe-
mija, odgodeno dozrijevanje radi ma-
njeg kalibra vena u djece

— kroni¢ne: tromboza, aneurizmatska
dilatacija, gubitak prohodnosti te asi-
metrija/hipertofija ruke.

Nakon uspostavljanja A-V fistule po-
trebno je jedanput na godinu raditi UZV
doppler i UZV srca.

Venepunkcija u oboljelih od prirodenih
poremecaja zgrusavanja ostaje najsire zas-
tupljen i najjednostavniji pristup lijeCenju
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u Republici Hrvatskoj, koji u ranim godi-
nama zivota provodi medicinsko osoblje u
zdravstvenim ustanovama, dok se rodi-
telj/skrbnik ili dijete ne osposobi za pri-
mjenu lijeCenja. Ugradnja SVK ili A-V fis-
tule primjenjuje se u oboljelih od hemo-
filije A ili B u slucaju razvoja inhibitora i
potrebe za primjenom indukcije imune to-
lerancije onoliko dugo koliko je neophod-
no, a potom se, nakon postizanja terapij-
skog odgovora, uklanjaju.

Iako sredisnji venski kateteri omogu-
¢uju siguran i dugorocan pristup, povezani
su s visokim rizikom od infekcija i drugih
komplikacija. A-V fistule predstavljaju po-
uzdanu alternativu, osobito u pacijenata s
inhibitorima, no njihova je uporaba ogra-
ni¢ena anatomskim faktorima i zahtijeva
vrijeme prilagodbe, ali ne uvijek dugoroc-
no odrziv izbor. Profilaksa, pravilna eduka-
cija roditelja i skrbnika te strogi asepticki
postupci klju¢ni su za prevenciju kompli-
kacija.

Izbor venskog pristupa u djece s priro-
denim poremecajima zgrusavanja mora

biti individualiziran, uzimajudi u obzir kli-
nicko stanje, dob, anatomiju i potencijalne
komplikacije. Multidisciplinarni pristup te
rana identifikacija komplikacija mogu
znatno povecati uspjeSnost i sigurnost te-
rapije.
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- Tablica 1 — Izazovi s
kojima se bolesnici s
hemofilijom susrecu u
razlicitoj Zivotnoj dobi

Sarkopenija i pripravci u
orehrani bolesnika s hemofilijom

Uvod

Hemofilija je nasljedni poremecaj zgrusa-
vanja i prenosi se spolno recesivnim naslje-
divanjem putem X kromosoma. Razlikuje-
mo hemofiliju A (manjak F VIII), hemofili-
ju B (manjak F IX) i iznimno rijetku hemo-
filiju C (manjak F XI). Najcesc¢e su hemofi-
lija A (1:5000 muske novorodencadi) i he-
mofilija B (1:25.000-30.000 novorodene
muske djece). Klinicki je ta dva tipa hemo-
filije tesko razlikovati. Danas je u svijetu re-
gistrirano vise od 400.000 bolesnika s he-
mofilijom (BSH). Dijagnoza se rutinski
postavlja odredivanjem aktivnosti FVIII i
FIX kod bolesnika s pozitivnom obiteljskom
anamnezom; 30% BSH nema pozitivhu
obiteljsku anamnezu poremecaja zgrusava-
nja. Godine 1920. prosje¢na dozivljena dob
BSH iznosila je 11,4 godine, a danas je za-
hvaljujuéi boljem lije¢enju hemofilije ali i
komplikacija koje nosi bolest (hepatitis B,
C, HIV) prosjecna zivotna dob veca od 70
godina i izjednacava se s op¢om populaci-
jom, posebno kod blazih oblika bolesti. U
Tablici 1 prikazani su razliciti izazovi s ko-
jima se oboljeli od hemofilije susrec¢u s ob-
zirom na zivotnu dob - djecju, odraslu i
stariju.

Iz tablice je vidljiva vaznost i uloga tje-
lesne aktivnosti i optimizirane, balansirane
prehrane bolesnika s hemofilijom. To je

preduvjet za zdravlje miSi¢no-koStanog
sustava te pokretljivost tijela i zglobova
¢ime se smanjuje i rizik krvarenja.

Sarkopenija u bolesnika s
hemofilijom

U situacijama kao Sto su nepokretljivost ili
smanjena mobilnost (akutno krvarenje ili
razvijena hemofilicka artropatija) i stanja
nakon operativnih zahvata, uobicajena
prehrana nije dovoljna i potrebno joj je pri-
dodati enteralne dodatke. Fizioloski nakon
40. godine zivota pocinje smanjenje mi-
Si¢ne mase u ljudskom tijelu za oko 1% na
godinu, pa ¢e tako osoba bez znacajnijih
bolesti u dobi od 70 godina imati prosjecno
oko 30% manju misi¢nu masu nego u dobi
od 40 godina.

Misi¢nu masu potrebno je odrzavati re-
dovitom tjelovjezbom, dovoljnim i ¢esé¢im
unosom proteina (bjelancevina) i drugih
vaznih nutrijenata kao $to je vitamin D
(kolekalciferol). Bolesnici starije Zivotne
dobi znatno brze gube miSi¢nu masu u mi-
rovanju, oko 3,5-7 puta brze nego djeca ili
mlade odrasle osobe (18-40 godina). To
namece potrebu tjelovjezbe i hodanja te
rane vertikalizacije (uspravljanja) boles-
nika nakon operativnih zahvata ili akutnih
oboljenja. Potrebno je redovito vjezbati pri-
lagodeno dobi i bolesti. Cilj lije¢enja svake
bolesti pa tako i hemofilije jest zaustaviti

Dje¢ja dob Odrasla dob Starija dob

- dijagnoza - lijecenije krvarenja - kardiovaskularne bolesti

- pocetak lije¢enja - artropatija - bubreZne bolesti

- profilaksa - profilaksa - hipertenzija, dijabetes, debljina

- inhibitori -HCV, HBV, HIV - maligne bolesti

- venski pristup - inhibitori - HIV, HCV kroni¢ne infekcije s komplikacijama
- krvarenja - prehrana, - muskuloskeletne bolesti

- surad|jivost tielesna aktivnost - neuroloske i psihijatrijske bolesti

- Skola i sport - nestabilnost hoda, sklonost padovima

- prehrana, tielesna aktivnost
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tjelesno propadanje te poboljsati funkcio-
nalni status, a to je moguce postiéi ade-
kvatnim lijecenjem bolesti u kojem sudje-
luje niz struka i specijalista (Slika 1) te
adekvatnom prehranom i tjelovjezbom.

Sarkopenija je naziv za smanjenje mase,
snage i funkcije misSica odnosno miSi¢ne
sposobnosti. Do gubitka misSi¢ne mase do-
lazi kod mnogih bolesti i stanja bez obzira
na zivotnu dob. Starenje nije jedini uzrok
gubitka miSi¢ne mase i funkcije. Primarna
sarkopenija povezana je sa starenjem, a se-
kundarnu sarkopeniju uzrokuju nedovoljna
prehrana, tjelesna neaktivnost ili bolesti.
Tako sarkopenija moze biti pridruzena bilo
kojoj izrazenoj organskoj bolesti poput bo-
lesti srca, pluca, jetre, bubrega, malignim
bolestima, endokrinoloskim, kroni¢nim
upalnim bolestima, neuroloskim bolestima,
ali i hemofiliji.

Nutritivni ili prehrambeni uzroci sarko-
penije su neodgovarajuc¢i unos proteina i
energije, nedostatak mikronutrijenata (npr.
vitamina D, Zeljeza, cinka, vitamina B sku-
pine), pothranjenost ili pretilost. Smanjena
apsorpcija nutrijenata u probavnom traktu
takoder dovodi do sarkopenije. Epidemija
pretilosti u razvijenim zemljama podrazu-
mijeva povecanu tjelesnu masu i indeks tje-
lesne mase (body mass index, BMI) $to pri-
kriva lo$ status miSi¢ne mase.

Smjernice Drustva za sarkopeniju, ka-
heksiju i bolesti tjelesnog propadanja isti¢u
vaznost tjelovjezbe u kombinaciji s ade-
kvatnim unosom proteina i energije kao
klju¢nu komponentu u prevenciji i lijeCenju
sarkopenije s najve¢om razinom preporuke
(A).

Bududi da je unos proteina kod vecdine
starijih osoba nedostatan, potrebno ga je
povecati (A). Preporuka je povedati unos
proteina na 1-1,5 g/kg/dan; primjerice
osoba od 70 kg za uobicajene aktivnosti
treba na dan unijeti 70-100 grama pro-
teina. Preporuka je prehrani dodati mjeSa-
vinu esencijalnih aminokiselina bogatih le-
ucinom. Visoka razina preporuke je izmje-
riti vrijednosti 25(0OH) - kolekalciferola
odnosno vitamina D u krvi kod svih boles-
nika sa sarkopenijom (A).Vazno je odrza-
vati vrijednost koncentracije vitamina D u
krvi > 100 nmol/L.

Preporuke za tjelovjezbu odnose se na
vjezbe otpora (rad s utezima, podizanje di-
jelova tijela dok se lezi na podu) i aerobne
vjezbe (hodanje, plivanje, voznja bicikla) u
trajanju od 20-30 minuta tri puta na tje-
dan. Nordijsko hodanje pozeljno je zbog is-
todobnog aktivnog sudjelovanja vise misic-
nih skupina te bolje apsorpcije proteina iz
hrane i dodataka prehrani.

U usporedbi s mladim osobama, misic¢-
na masa starijih osoba manje je osjetljiva

A Slika 1 — Strucnjaci i
specijalisti koji sudjeluju u
lijiecenju bolesnika s
hemofilijom
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na anabolicke podrazaje i zato su im nakon
obroka potrebne viSe vrs$ne vrijednosti ami-
nokiselina (svi proteini, pa tako i miSi¢ni,
izgradeni su od razli¢itih aminokiselina)
kako bi se prevladala anabolicka neosjetlji-
vost i potaknula sinteza miSi¢nog tkiva.
Klju¢no je unos proteina pravilno raspodi-
jeliti tijekom dana: potrebno je unijeti
barem 25-30 g visokovrijednih proteina po
obroku u barem dva ili tri odvojena obroka
kako bi se stimulirala sinteza miSi¢ne
mase.

Nedavno je objavljen rad o sarkopeniji
kod BSH koji je uklju¢ivao 30 bolesnika s
hemofilijom A i 26 odraslih volontera bez
hemofilije. Premda o tome ne postoji do-
voljno studija, pretpostavlja se da BSH pate
od sarkopenije zbog ogranicene pokretlji-
vosti zglobova i miSi¢ne aktivnosti uslijed
krvarenja u zglobove. Za procjenu misi¢ne
aktivnosti koristile su se metode poput di-
namometra za snagu misic¢a, brzine hoda,
brzine ustajanja i sjedanja. Za pokretljivost
zglobova i misiénu aktivnost koristili su se
6-minutni test hoda, ultrazvucna procjena
debljine m. rectus femorisa (misi¢ straznje
loze natkoljenice) i m. vastus intermediusa
(srednja glava kvadricepsa ili prednje loze
natkoljenice) kao i Haemophilia Joint He-
alth Score (HJHS) te Haemophilia Early
Arthropathy Detection-Ultrasonography
(HEAD-US). Sarkopenija je dokazana kod
50 posto oboljelih od hemofilije. Procjena
debljine miSi¢a snazno je povezana s misic¢-
nom snagom i funkcionalnom izvedbom.
Losiji status zglobova takoder je povezan
sa sarkopenijom.

Lijecenje sarkopenije i
enteralni pripravci

Visokokvalitetni proteini kljucni su za stva-
ranje (izgradnju) misSi¢a. Europsko udruze-
nje za prehranu (ESPEN) u svojim smjer-
nicama preporucuje dnevni unos proteina
od 1,2-1,5 g/kg/dan kod odraslih lije¢enih
od akutnih ili kroni¢nih bolesti te ozljeda i
operativnih zahvata. Preporuka je unositi
20-25 grama visokokvalitetnih proteina
koji sadrzavaju veée koncentracije EAA ili
esencijalnih aminokiselina (fenilalanina,
valina, triptofana, treonina, izoleucina,
meionina, histidina, leucina i lizina) i
BCAA (razgranatih aminokiselina), a to su
leucin, izoleucin i valin. Unos leucina od

2,5-2,8 grama po obroku jamdi povoljan
anabolicki uc¢inak odnosno izgradnju mi-
Sic¢a. To uglavnom sadrzavaju proteini si-
rutke.

Proteinski pripravak na listi HZZO-a,
baziran na proteinima sirutke visoke Cis-
toce (92,5%), zove se Pronutim i bogat je
cisteinom. Namijenjen je bolesnicima s gu-
bitkom miSi¢ne mase, snage, funkcije mi-
Sica, starijim bolesnicima izrazene krhkos-
ti, poput osteoporoze, bolesnicima nakon
trauma, imobiliziranim osobama u perio-
perativnom razdoblju s nedovoljnim uno-
som proteina te bolesnicima sa Se¢ernom
bolesti. MoZe se primjenjivati samostalno
ili kao dodatak uz visokoenergetske pri-
pravke obogadene omega 3 masnim kiseli-
nama (npr. kod onkoloskih bolesnika). Pro-
nutim ima neutralan okus, moze se pri-
pravljati u obliku napitka (¢aja, kave, ju-
he), a jedna vredica od 20 grama ima 18,5
grama proteina sirutke.

Preporuka je uzimati dvije vreéice na
dan. Pripravak ima i antioksidativni u¢inak
zbog cisteina, koji je prekursor stvaranja
glutationa (prirodni antioksidans), pobolj-
Sava stvaranje misi¢nih proteina i dobro se
podnosi §to povecava suradljivost.

Slika 2 pokazuje SARC-F bodovnik pre-
ma kojem se provodi procjena bolesnika u
riziku od sarkopenije za primjenu enteral-
nih pripravaka bogatih proteinima u lijece-
nju i prevenciji sarkopenije.

Uz proteine sirutke, na listi HZZO-a na-
laze se i drugi pripravci za lijeCenje i pre-
venciju sarkopenije: Resource 2.0, ili Re-
source Aktiv, Ensure (Compact, Plus, Ad-
vance, Fibre), Fresubin (Energy, ili visoko-
kalorijski 3,2 kcal/ml). Postoji viSe proizvo-
daca enteralnih pripravaka i u nacelu se
koriste za prehranu pothranjenih bolesnika
(malnutricija povezana s boles¢u) kod ko-
jih je indiciran mali unos energije i protei-
na ili kada zbog medicinskih razloga nije
moguce zadovoljiti prehrambene potrebe
uobicajenom prehranom. Bududi da nisu
svi pripravci jednaki, potrebna je kvalitetna
prosudba odnosno uzimanje nutritivne
anamneze kako bismo odlucili koji pripra-
vak dati bolesnicima koji uz hemofiliju i ar-
tropatiju mogu imati i druge akutne ili kro-
nicne bolesti.

Slika 3 pokazuje $to je potrebno pitati
bolesnike u anamnezi prehrane.



Hemofilija « Glasilo Drustva hemofili¢ara Hrvatske « Volumen 17., broj 1., 2025.

Vazan je inicijalni razgovor s bolesni-
kom (30-40 minuta) kako bi se prikupili
svi potrebni anamnesticki podaci i dale os-
novne smjernice za promjenu prehrambe-
nih navika.

Zatim se iznosi plan prehrane i primje-
ne dodataka prehrani te se oni uskladuju s
ostalom farmakoterapijom i individualno
prilagodavaju. Nadalje, vazna je i evalua-
cija putem kontrolnih pregleda (jedanput

mjesecno ili svaka 2—-3 mjeseca kod kroni¢-
nih bolesnika), a ona obuhvaca motrenje
promjena antropometrijskih parametara te
uspjesnost implementacije i provedbe pro-
pisanog plana prehrane.

Postoje i pripravci namijenjeni bolesni-
cima s kroni¢nim bubreznim bolestima, je-
trenim te Se¢ernom bolesti. Ako nije mogu-
¢e unositi ve¢i volumen prehrane, a potre-
ba za kalorijama je velika, mogu se davati

35

< Slika 2 — SARC-F
procjena rizika od
sarkopenije. Rizik od
sarkopenije postoji ako je
SARC-F = 4 ili vise

< Slika 3 — Kako pravilno

uzeti nutritivnu anamnezu
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pripravci manjeg volumena (npr. od 125
ml umjesto od 250 ml). Uz proteine, uglji-
kohidrate, masne Kkiseline svi pripravci
imaju i znatan udio minerala te vitamina,
tako da su pripravci cjeloviti. Nadalje, ako
malnu hranu ili tekuce pripravke, pripravci
se mogu primijeniti u obliku pudinga.
Vazno je da ih lije¢nik specijalist ordinira i
navede indikaciju kako bi ih odabrani li-
jecnik obiteljske medicine mogao propisati
na recept jer se nalaze na listi lijekova
HZZ70-a.

Resource Activ je visokokalorican (1,6
kcal/ml ili 320 kcal/bocici), a uz 20 grama
proteina po bocici sadrzava i visoke doze
EAA, BCCA ukljucujudi i leucin, te 544 IU
vitamina D, 480 mg kalcija, omega masne
kiseline, uz ostale klju¢ne minerale i vita-
mine i prebioticka vlakna.

Takav pripravak moze se uzimati kao
dodatak prehrani u mnogo razli¢itih bo-
lesti. Kod pokretnih bolesnika smanjena
funkcionalna sposobnost utvrduje se
SARC-F = 4 bodovnikom (ili drugim tes-
tom, na primjer brzinom hoda ili testom
ustajanja sa stolca), dok je kod nepokret-
nih bolesnika dovoljna klinicka procjena.
Preporuku za primjenu daje bolnicki speci-
jalist, a on ordinira i nastavak primjene
svakih 6 mjeseci te procjenjuje uc¢inak i po-
trebu za nastavkom primjene.

Postoje i pripravci obogacdeni omega
masnim kiselinama (npr. Supportan drink,
Prosure) koji su namijenjeni bolesnicima s
malignom bolesti i rizikom od pothranje-
nosti i maligne kaheksije. Sadrzavaju
omega-3 masne kiseline, koje povoljno dje-
luju na upalno zbivanje u organizmu kod
maligne kaheksije, odnosno tumora, a uz
protuupalni u¢inak povoljno djeluju i na
misi¢éni, imunosni i kardiovaskularni sus-
tav.

Zaklju¢ak

Hemofilija i drugi nasljedni poremecaji
zgrusavanja heterogene su bolesti. Cilj je
prepoznati skupine u riziku od razvoja sar-
kopenije. Nutritivhu potporu vazno je op-
timizirati posebno prije i nakon operativnih
zahvata te dodati i druge vrijedne nutri-
jente kao $to su vitamini D, C i B skupine
te minerali kao Sto je Zeljezo. Sve nave-
deno doprinosi boljoj kvaliteti zivota, veéoj

misi¢noj masi, snazi i funkcionalnoj izvedbi
te poboljsanju psihofizickog statusa u bo-
lesnika s hemofilijom.
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Hemofilija je rijetka bolest sustava zgrusa-
vanja krvi. Obic¢no se otkriva u ranijoj Zi-
votnoj dobi, posebice kod teskog oblika bo-
lesti. U takvim slucajevima dijagnoza se
najcescée postavi u razdoblju izmedu prve i
druge godine Zivota. GodiSnje u Hrvatskoj
od hemofilije oboli 2 do 5 djecaka. U 2/3
slucajeva hemofilija se prenosi unutar obi-
telji, a ostalo je rezultat spontanih, novih
mutacija.

U Klinici za pedijatriju u Dnevnoj bol-
nici dje¢je hematologije i onkologije tije-
kom cijelog radnog tjedna susre¢emo se s
djecacima koji imaju hemofiliju ili neki
drugi oblik poremecaja zgrusavanja krvi.
Glavni smo centar za hemofiliju i bolesti
zgrusavanja krvi kod djece. Kod nas na
Rebru pocinje prva edukacija i suoc¢avanje
s tom “kraljevskom bolesti”, koja se danas,
uz puno zrtve i truda, jako dobro lijeci.

Dok je dijete malo, svu brigu i skrb za
bolesno dijete preuzimaju roditelji. Odras-
tanje uz hemofiliju je zahtjevno, stresno i
tesko. U prvoj godini pazi se da se dijete ne
ozlijedi, ali kada prohoda ozljede i padovi
postaju neizbjezni. Zato se u razdoblju iz-
medu prve i druge godine Zivota kod teskih
oblika hemofilije zapocinje s primjenom
profilakse $to je uvelike poboljsalo i una-
prijedilo zivot djece s hemofilijom smanju-
judi im ucestalost krvarenja.

Dok je dijete malo roditeljima je vrlo
naporno viSe puta na tjedan voditi ga u
zdravstvenu ustanovu na intravensku pri-
mjenu faktora. Unato¢ brojnim edukaci-
jama i susretima, poteskoce i problemi sas-
tavni su dio njihova zZivota. Problemi i po-
teskoce roditelja djece s hemofilijom su:
postavljanje dijagnoze hemofilije ili pore-
medaja zgruSavanja krvi, prepoznavanje
znakova krvarenja kod djeteta, strah i pre-
velika zastita djeteta, manjak znanja o he-

Najcesce poteskoce pri primjeni i
oroduzivanju kuéne terapije
«od djece s hemoftilijom

mofiliji, predrasude o hemofiliji te zanema-
rivanje bolesti u svakodnevnom Zivotu.

Dijagnoza hemofilije ili
poremedaja zgru$avanja krvi

Prvi susret s dijagnozom hemofilije kod
svih roditelja izaziva osjecaj straha i neiz-
vjesnosti. Pritom je vrlo vazno kako ¢e im
se ta dijagnoza priop¢iti. Bududi da je he-
mofilija rijetka bolest, medicinsko osoblje
koje je s njome manje upoznato obi¢no je
u strahu i ne zna dobro priop¢iti dijagnozu
roditeljima. U centrima gdje se svakodnev-
no susre¢emo s hemofilijom puno je pri-
mjereniji nacin priop¢avanja dijagnoze i
objasnjavanja kako postupati i zastititi di-
jete.

Prepoznavanije znakova krvarenja

Bududi da nam mala djeca Cesto ne znaju
reci da su se ozlijedila i da imaju krvarenja,
na roditelju ili skrbniku zadatak je da pre-
pozna krvarenje. Opasna su i ozbiljna i
vanjska i unutarnja krvarenja te je nuzno
na vrijeme prepoznati znakove krvarenja,
a to su: neobjasnjivo plakanje, nastanak
modrica ili oteklina, izbjegavanje koriste-
nja jedne ruke, oslanjanje na jednu nogu,
toplina, trnci, osjeéaj pritiska, ogranicenja
pokretljivosti, gréevi miSi¢a u zahva¢enom
podrucdju.

Strah i prevelika zadtita

U brizi za dobro djeteta s hemofilijom ro-
ditelji ga zbog straha od ozljeda i krvarenja
znaju previse $tititi. Stititi dijete svakako
treba, no prevelika zastita stvara poteskoce
pri djetetovu odrastanju i sazrijevanju. Di-
jete se nikada ne moze potpuno zastititi od
svega, na primjer da nikada ne padne ili da
ga drugi ne gurnu. Uz to, pretjerana zastita
Cesto je uzrok ismijavanja druge djece;
oboljelo dijete se tijekom odrastanja moze

Katarina s.
Margarita
KOVACEVIC,

mag. med. tehn.

KBC Zagreb,

Klinika za pedijatriju,
Dnevna bolnica djecje
hematologije i onkologije
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zbog toga osjecati usamljeno, a to u njemu
rada snazan revolt u kasnim fazama odras-
tanja.

Neznanje

Stjecanje znanja uklanja strah i olaksava
zivot. Danas imamo brojne edukacije o he-
mofiliji, ljetni edukacijski kamp, Casopise,
letke, brosure, upute o lijekovima. Sve to
uvelike moze pomodi u stjecanju dovoljne
razine znanja kako bismo djetetu s hemo-
filijom pomogli zivjeti normalnim zivotom.

Problemi sa zdravstvenim
djelatnicima

Hemofilija je rijetka bolest i s njom se ne
susrecu svi zdravstveni djelatnici svaki dan
ili Cesto. Zbog nedovoljnog znanja o toj bo-
lesti nastaju mnoge poteskoce i nejasnoce.

Zdravstveni djelatnik kojemu dode di-
jete s hemofilijom, bolesti s kojom se prije
nije susreo, isprva osjeti strah. Dijete s he-
mofilijom, naime, na prvi pogled izgleda
kao zdravo dijete, a roditelj navodi da dije-
te krvari i da treba dobiti faktor. Zdravstve-
ni djelatnik mora i roditelju i djetetu vjero-
vati da dijete krvari.

Kako bi suradnja izmedu zdravstvenog
djelatnika i roditelja bila laksa, potrebno je
shvatiti da je roditelj jako zabrinut zbog
djetetova stanja, a ponekad i ljutit zbog ne-
razumijevanja zdravstvenog djelatnika koji
bi mu trebao pomo¢i primijeniti faktor in-
travenski u trenucima kada to on sam u
kuénim uvjetima nije bio u moguénosti uci-
niti.

Jedan od razloga zbog kojega zdrav-
stveni djelatnici navode da ne Zele primi-
da je faktor “transfuzijski pripravak”, a oni
u domu zdravlja ili nekoj drugoj ambulanti
ne daju transfuziju.

Faktor zgrusavanja jest transfuzijski pri-
pravak, ali to nije transfuzija krvi nego pri-
pravak koji osobi s hemofilijom zaustavlja
krvarenje jer mu taj faktor manjka.

HZZO je davnih godina odobrio kué¢no
lijeCenje i, uz potrebnu edukaciju, pri-
mjenu faktora od strane roditelja ili druge
osobe koja nije zdravstvene struke izvan
zdravstvene ustanove. Stoga nema razloga
da zdravstveni djelatnik ne primijeni faktor
ako to roditelji ne mogu uciniti. Potrebna

je kontinuirana edukacija i dobra suradnja
na svim razinama zdravstvene skrbi.

Mala preporuka roditeljima: kada naidu
na otpor zdravstvenih djelatnika, neka to
prijave centru za hemofiliju, koji moZze odr-
zati radionice i potrebne edukacije zdrav-
stvenih djelatnika, ¢ak i ako su oni terito-
rijalno znatno udaljeni od centra.

Predrasude
U nekim mjestima i obiteljima jo$ uvijek je
prisutna predrasuda da je majka “kriva”
zbog toga Sto dijete ima hemofiliju s obzi-
rom na to da ju je od nje naslijedilo. To ote-
zava suradnju jer se zna dogoditi da se
skriva da dijete ima hemofiliju, jer “Sto ¢e
drugi re¢i? Kako ¢e se prema njemu pona-
sati?”
Nemar

Hemofilija se danas dobro lije¢i. Imamo
kuénu terapiju u svome domu i krvarenja
su rjeda. Hemofilija s ku¢nom terapijom
nije izlijeCena; potrebne su mjere zastite od
krvarenja odnosno od mikrokrvarenja, koja
ne bole, ali imaju dugoro¢ne posljedice.
Takva krvarenja, naime, oStec¢uju zglobove
i u kasnijoj dobi iziskuju kirurske sanacije,
koje su se brigom i odgovornos¢u mogle iz-
bjedi.

Dakle, kako pomodi roditelju, djetetu i
zdravstvenom djelatniku kod poteskoda s
hemofilijom? Odgovor je jasan: kontinui-
ranom edukacijom, strpljenjem, podrskom,
razumijevanjem i trazenjem pomo¢i ako je
pomoc¢ potrebna.



kod osoba s hemoﬂhg’}om
— koliko je dovoljnos

Tjelesna aktivnost danas se sve viSe pre-
poznaje kao temelj zdravog nacina zZivota,
kako u prevenciji bolesti, tako i u o¢uvanju
opceg blagostanja. Za osobe koje Zive s
kroni¢nim zdravstvenim stanjima, poput
hemofilije, tjelesna aktivnost ima jo$ dub-
lje znacenje. Iako se Cesto povezuje s rizi-
kom, pravilno dozirana i stru¢no vodena
aktivnost moze donijeti niz zdravstvenih
prednosti i znatno poboljsati kvalitetu Zzi-
vota.

Hemofilija je nasljedni poremecaj zgru-
Savanja krvi koji, izmedu ostalog, moze uz-
rokovati i ucCestala krvarenja u zglobove.
Takva krvarenja s viemenom mogu dovesti
do ozbiljnih posljedica kao $to su bolovi,
oticanje zglobova, ogranicena pokretlji-
vost, smanjenje miSi¢ne mase, gubitak kos-
tane gustoce te oStecenje zglobova. Svi ti
faktori u konacnici utjecu na smanjenje sa-
mostalnosti i funkcionalnosti pojedinca.

Ipak, brojne studije i klinicka iskustva po-
tvrduju da redovita tjelesna aktivnost, uz
odgovarajucu prilagodbu i stru¢ni nadzor,
moze te degenerativne procese usporiti i
znatno pridonijeti opéem zdravlju.

Vjezbanje kod osoba s hemofilijom po-
zitivno utjecCe na brojne aspekte zdravlja.
Pravilnim kretanjem poboljsava se funkcija
zglobova i misica, potiCe se ocuvanje kosta-
ne mase i miSine snage, smanjuje osjecaj
boli te ujedno povedava stabilnost tijela,
¢ime se smanjuje rizik od padova i ozljeda.
Uz benefite na tjelesnoj razini, redovita tje-
lesna aktivnost ima i vazan psiholoski uci-
nak jer vraca osjecaj kontrole, jaca samo-
pouzdanje i podize kvalitetu Zivota.

Pri odabiru tjelesne aktivnosti vazno je
voditi racuna o individualnim sposobnos-
tima, dobi, prethodnoj razini aktivnosti te
obliku bolesti. Nisu sve tjelesne aktivnosti
jednako sigurne za osobe s hemofilijom.

lvan ANDRIC,
mag. physioth.

Josip DRAZENOVIC,
mag. physioth.
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Neke se smatraju potpuno sigurnima, po-
put Setnje, plivanja, nordijskog hodanja,
koriStenja stacionarnog bicikla i orbitreka.
Neke su aktivnosti umjerenog rizika, poput
voznje bicikla, plesa, joge, kuglanja ili ves-
lanja. Odredeni sportovi i vjezbe, posebno
oni s intenzivnim kontaktom ili velikim op-
tere¢enjem, poput boksa, ameri¢kog nogo-
meta, slobodnog penjanja ili powerliftinga,
nose visok rizik i stoga se ne preporucuju.

Optimalan program vjezbanja za osobu
s hemofilijom trebao bi ukljucivati vise
komponenti: aerobne vjezbe, vjezbe snage
te vjezbe za stabilnost i fleksibilnost. Ae-
robne aktivnosti, poput hodanja, voznje bi-
cikla ili plivanja, povoljno djeluju na rad
srca i plu¢a te doprinose izdrzljivosti. Vjez-
be snage, koje se provode najcesée dva do
tri puta na tjedan, jacaju miSi¢e i pomazu
stabilizirati zglobove. Uz to, vazno je uklju-
Citi i izometrijske te proprioceptivne vjez-
be, koje su posebno vazne za oCuvanje rav-
noteze i koordinacije. U izometrijskim vjez-
bama dolazi do kontrakcija miSica, ali se
pokret ne izvodi. Proprioceptivnim vjezba-

ma jaca se osjecaj za prostor oko sebe i po-
lozaj svojeg tijela u njemu. Prije svakog tre-
ninga preporucuje se desetominutno zagri-
javanje, a nakon treninga trebalo bi se po-
svetiti kratkom istezanju radi lakseg opo-
ravka miSica.

Kada je rijeC o trajanju i ucestalosti ak-
tivnosti, preporuke variraju ovisno o indi-
vidualnoj kondiciji, tezini bolesti i ciljevima
koje osoba zeli postici. Ipak, najceséi savjet
glasi da se treba Sto viSe kretati tijekom da-
na, cak i kada nije rije¢ o strukturiranom
treningu. Svaki oblik kretanja — bilo da je
rije¢ o laganoj Setnji, voznji biciklom do
trgovine ili kuéanskim poslovima — dopri-
nosi o¢uvanju funkcionalnosti tijela.

Na kraju, vazno je razumjeti da se tje-
lesna aktivnost kod osoba s hemofilijom ne
smije shvatiti kao opasnost nego kao sna-
zan terapijski alat. Pravilno usmjerena i
kontinuirana aktivhost moZe znatno po-
boljSati ne samo tjelesnu funkciju nego i
emocionalno i socijalno zdravlje. Kretanje,
u tom kontekstu, postaje ne samo pozeljno
nego i nuzno - jer kretanje je zivot.
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Inkluzivni

Inkluzivni dodatak je novcana naknada na-
mijenjena osobi s invaliditetom u svrhu prev-
ladavanja razli¢itih prepreka koje mogu
sprjecavati njezino puno i u¢inkovito sudje-
lovanje u drustvu na ravnopravnoj osnovi s
drugima.

Zakon o inkluzivnom dodatku, koji je stu-
pio na snagu 1. sije¢nja 2024. godine, zami-
jenio je i objedinio Cetiri prethodne vrste so-
cijalnih naknada namijenjenih osobama s in-
validitetom:

1. osobnu invalidninu

2. doplatak za pomo¢ i njegu

3. uvecani doplatak za djecu (za djecu s
tezim ili teSkim invaliditetom ili oSte-
¢enjem zdravlja)

4. naknadu do zaposlenja.

Cilj je Zakona bio pojednostavniti pos-
tupke i osigurati pravedniju raspodjelu po-
moci osobama s invaliditetom.

Za ostvarivanje prava na inkluzivni doda-
tak, osoba podnosi zahtjev nadleznom po-
dru¢nom uredu Hrvatskoga zavoda za soci-
jalni rad prema mjestu prebivaliSta. Uz ispu-
njeni zahtjev potrebno je priloziti:

1. Presliku medicinske dokumentacije ko-
jom se objektiviraju bolesna stanja (na-
lazi specijalisti¢kih pregleda, otpusna
pisma, povijesti bolesti i sl.) te za djecu
i nalaz psihologa te misljenje stru¢nog
tima odgojno-obrazovne ustanove i/ili
ustanove u kojoj je dijete uklju¢eno u
habilitacijske/rehabilitacijske postupke
(logoped, edukacijski rehabilitator/de-
fektolog, socijalni pedagog, pedagog,
socijalni radnik).

2. Barthelov indeks, koji je potreban samo
za osobe s tjelesnim oSte¢enjem i samo
za odrasle i djecu od navrsSenih 7 godi-
na.

3. Presliku Nalaza i miSljenja Zavoda za
vjeStacenje, profesionalnu rehabilita-
ciju i zaposljavanje osoba s invalidite-

tom prethodno provedenih vjestacenja,
ako postoje.

4. Potvrdu banke (ovlastenje/suglasnost)

o broju tekucéeg racuna u slucaju isplate
na racun.

Barthelovim indeksom procjenjuje se ra-
zina neovisnosti koju osoba ima u obavljanju
osnovnih aktivnosti.

Uredbom o metodologijama vjeStacenja
propisano je tko utvrduje Barthelov indeks:

— kada se utvrduje tjelesno osteéenje kod
odraslih, Barthelov indeks utvrduje dr. med.
specijalist fizikalne medicine i rehabilitacije,
dr. med. specijalist ortopedije ili dr. med. spe-
cijalist neurologije

— kada se utvrduje tjelesno ostecenje kod
djece, Barthelov indeks utvrduje dr. med.
specijalist fizikalne medicine i rehabilitacije,
dr. med. specijalist pedijatrije, dr. med. spe-
cijalist Skolske medicine ili edukacijski reha-
bilitator.

Obrazac za podnosSenje zahtjeva za inklu-
zivni dodatak moze se preuzeti s:

https://socskrb.hr/obrasci/

U postupku odlucivanja Hrvatski zavod za
socijalni rad prosljeduje medicinsku doku-
mentaciju Zavodu za vjeStacenje, profesio-
nalnu rehabilitaciju i zaposljavanje osoba s
invaliditetom (ZOSI) radi utvrdivanja stupnja
invaliditeta. Na temelju nalaza i misljenja Za-
voda za vjeStacenje Hrvatski zavod za soci-
jalni rad donosi rjeSenje kojim se odreduje
pravo na inkluzivni dodatak i pripadajuéa ra-
zina potpore.

Pravo na inkluzivni dodatak ne priznaje
se:

1. osobi kojoj je priznata usluga smjestaja

ili organiziranog stanovanja

2. osobi koja osobnu invalidninu ostva-

ruje prema posebnim propisima

3. osobi koja doplatak za pomo¢ i njegu

ostvaruje prema posebnim propisima,
osim korisnika prava na pomo¢ i njegu

Nikolina COVIC,

socijalna radnica

Hrvatski savez za rijetke
bolesti, Zagreb
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koji su navedeno pravo ostvarili prema
propisima o mirovinskom i invalid-
skom osiguranju koji su vazili do 31.
prosinca 1998. godine.

Pravo na inkluzivni dodatak ne priznaje se
osobi kojoj je utvrdena 4. i 5. razina inkluziv-
nog dodatka, a:

1. koja ima u vlasnistvu drugi stan ili ku-

¢u, uz stan ili ku¢u koju koristi za sta-
miti i tako osigurati sredstva za puno i
ucinkovito sudjelovanje u drustvu na
ravnopravnoj osnovi s drugima

2. koja ima u vlasnistvu poslovni prostor

koji ne koristi za obavljanje registrirane
djelatnosti

3. kojoj je osiguran smjestaj u ustanovi so-

cijalne skrbi i kod drugih pruzatelja so-
cijalnih usluga u zdravstvenoj ili u dru-
goj ustanovi odnosno organizirano sta-
novanje.

Inkluzivni dodatak razvrstan je u pet ra-
zina potpore, koje ovise o vrsti, teZini i stup-
nju oStecenja funkcionalnih sposobnosti, kao
i o dobi korisnika (Tablica 1).

Na temelju nalaza i miSljenja Zavoda za
vjesStacenje, Hrvatski zavod za socijalni rad
donosi rjeSenje kojim se odreduje pravo na
inkluzivni dodatak i pripadajuca razina pot-
pore.

Kao $to je veé spomenuto, potpora se raz-
vrstava u pet razina na temelju Liste vrste i
tezine invaliditeta — oSteéenja funkcionalnih

sposobnosti definirane propisima kojima se

ureduje vjeStacenje i metodologija vjeStace-

nja na sljededi nacin:

1. Prvu razinu potpore mogu ostvariti:

a) djeca do sedam godina s tjelesnim oStece-
njem IIL. ili IV, stupnja

b) djeca od sedam do 18 godina s tjelesnim
oStecenjem IV. stupnja s Barthelovim in-
deksom 0—20

¢) djeca od sedam do 18 godina s tjelesnim
oStecenjem IV. stupnja s Barthelovim in-
deksom 21-35 i dodatnom tesko¢om III.
ili IV. stupnja

d) djeca od sedam do 18 godina s tjelesnim
oStecenjem III. stupnja s Barthelovim in-
deksom 36—60 i dodatnom tesko¢om III.
ili IV. stupnja

e) djeca s ostecenjem vida IV. stupnja s do-
datnom tesko¢om

f) djeca s oste¢enjem sluha IV. stupnja s do-
datnom tesko¢om

g) djeca s gluhosljepocom IV. stupnja

h) djeca s poremecajem iz autisti¢nog spektra
IV, stupnja

i) djeca s psihickom bolesti IV. stupnja

j) djeca s kroni¢nom bolesti IV, stupnja

k) djeca i odrasle osobe s tezim i teskim inte-
lektualnim teSko¢ama IV, stupnja

D) odrasle osobe s tjelesnim oSte¢enjem IV.
stupnja s Barthelovim indeksom 0—20
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m) odrasle osobe s poremecajem iz autistic-
nog spektra IV. stupnja s dodatnom tesko-
¢om

n) odrasle osobe s psihickom bolesti IV. stup-
nja s dodatnom tesko¢om.

2. Drugu razinu potpore mogu ostvariti:

a) djeca od sedam do 18 godina s tjelesnim
oStecenjem IV. stupnja s Barthelovim in-
deksom 21—35 bez dodatne teskoce

b) djeca od sedam do 18 godina s tjelesnim
oStecenjem II. stupnja s Barthelovim in-
deksom 61—-90 i dodatnom teskoc¢om III.
ili IV, stupnja

¢) djeca s oste¢enjem vida IV. stupnja bez do-
datne teskoce

d) djeca s ostecenjem sluha IV. stupnja bez
dodatne teskoce

e) djeca s gluhosljepoc¢om III. stupnja

f) djeca s poremecajem iz autisti¢nog spektra
III. stupnja s dodatnom tesko¢om

g) djeca s psihickom bolesti III. stupnja s do-
datnom tesko¢om

h) djeca s razvojnim teSko¢ama koje nisu de-
finirane Listom osteéenja IV. stupnja

i) djeca s kroni¢nom bolesti III. stupnja

j) odrasle osobe s tjelesnim oSteéenjem IV.
stupnja s Barthelovim indeksom 21—35

k) odrasle osobe s oSte¢enjem vida IV, stupnja
bez ostatka osjeta svjetla ili s dodatnom te-
Sko¢om

1) odrasle osobe s ostecenjem sluha IV. stup-
nja s dodatnom teskoé¢om

m) odrasle osobe s gluhosljepo¢om IV, stup-
nja

n) djeca s intelektualnim tesko¢ama III. stup-
nja s dodatnom tesko¢om

0) djeca i odrasle osobe s lakim i umjerenim
intelektualnim tesko¢ama IV. stupnja

p) odrasle osobe s poremecajem iz autistic-
nog spektra IV. stupnja bez dodatne te-
skoce

q) odrasle osobe s psihickom bolesti IV. stup-
nja bez dodatne teskoce

r) odrasle osobe s kroni¢nom bolesti IV, stup-
nja uz postojanje potrebe za specificnom
njegom uz izvodenje medicinsko-tehnickih
zahvata.

3. Trec¢u razinu potpore mogu ostvariti:

a) djeca do sedam godina s tjelesnim oStece-
njem II. stupnja

b) djeca od sedam do 18 godina s tjelesnim
oste¢enjem III. stupnja s Barthelovim in-
deksom 36—60 bez dodatne teSkoce

c¢) djeca od sedam do 18 godina s tjelesnim
oStecenjem II. stupnja s Barthelovim in-
deksom 61—90 bez dodatne teskoce

d) djeca s osStecenjem vida III. stupnja

e) djeca s oSte¢enjem sluha III. stupnja

f) djeca s razvojnim teskocama koje nisu de-
finirane Listom osteéenja III. stupnja

g) djeca s kroni¢nom bolesti II. stupnja

h) djeca i odrasle osobe s poremecajem iz au-
tisticnog spektra III. stupnja bez dodatne
teSkoce

i) djeca s psihickom bolesti III. stupnja bez
dodatne teskoce

j) odrasle osobe s tjelesnim oStecenjem III.
stupnja s Barthelovim indeksom 36—60

k) odrasle osobe s oste¢enjem vida III. ili IV,
stupnja bez dodatne teskoce

1) odrasle osobe s oStecenjem sluha III. ili IV,
stupnja bez dodatne teskoce

m) odrasle osobe s gluhosljepo¢om III. stup-
nja

n) djeca i odrasle osobe s intelektualnim te-
Skodama III. stupnja bez dodatne teskoce

0) odrasle osobe s psihickom bolesti III. stup-
nja

p) odrasle osobe s kroni¢nom bolesti IV. stup-
nja

q) osobe s poremedajem glasa, jezika i go-
vora IV. stupnja.

4. Cetvrtu razinu potpore mogu ostvariti:

a) djeca s oStecenjem vida II. stupnja

b) djeca s osStec¢enjem sluha II. stupnja

¢) djeca s razvojnim tesko¢ama koje nisu de-
finirane Listom oStecenja II. stupnja

d) djeca i odrasle osobe s intelektualnim te-
skoc¢ama II. stupnja s dodatnom tesko¢om

e) djeca s psihickom bolesti II. stupnja s do-
datnom tesko¢om

f) odrasle osobe s tjelesnim ostecenjem II.
stupnja s Barthelovim indeksom 61—-90

g) odrasle osobe s kroni¢nom bolesti III. stup-
nja

h) osobe s poremecajem glasa, jezika i go-
vora III. stupnja.

5. Petu razinu potpore mogu ostvariti:

a) odrasle osobe s ostecenjem vida II. stup-
nja

b) odrasle osobe s oStecenjem sluha II. stup-
nja

c¢) djeca i odrasle osobe s intelektualnim te-
Skocama II. stupnja bez dodatne teskoce

d) djeca i odrasle osobe s psihickom bolesti
II. stupnja bez dodatne teskoce

e) odrasli samci s kroni¢nom bolesti II. stup-
nja
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f) osobe s poremecajem glasa, jezika i govora

I1. stupnja.

Postupak za priznavanje prava na inklu-
zivni dodatak pokrece se na zahtjev stranke
ili po sluzbenoj duZnosti.

Razinu potpore utvrduje Zavod za soci-
jalni rad na temelju nalaza i misljenja Zavoda
za vjeStaCenje, profesionalnu rehabilitaciju i
zaposljavanje osoba s invaliditetom prema
propisima kojima se ureduje vjeStacenje i me-
todologija vjestacenja tj. Uredbom o metodo-
logijama vjeStacenja kojom se ureduje nacin
i postupak vjestacenja u svrhu ostvarivanja
prava u podrudju socijalne skrbi.

Uredba o metodologijama vjestacenja sa-
drzava listu vrste i tezine invaliditeta — oSte-

¢enja funkcionalnih sposobnosti prema kojoj
vjestaci provode vjeStaCenje. Navedena lista
sadrzava i popis specijalistickih nalaza po-
trebnih za svaku vrstu pojedinog ostecenja (u
Uredpbi lista se zove Prilog V. LISTA VRSTA I TE-
ZINE INVALIDITETA - OSTECENJA FUNKCIO-
NALNIH SPOSOBNOSTI — LISTA II)

Navedena lista sluzi kao temelj za stru¢no
vjesStaCenje te osigurava uskladenost u pro-
cjeni funkcionalnih sposobnosti osoba s inva-
liditetom. Cijela lista moZe se pronadi u
Uredbi o metodologijama vjeStacenja (NN
96/23).

U nastavku je dio liste koji se odnosi na
tjelesno ostecenje za odrasle i djecu te za kro-
ni¢ne bolesti kod odraslih i djece.
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Kao sto je spomenuto, na temelju nalaza
i misljenja Zavoda za vjeStacenje Hrvatski
zavod za socijalni rad donosi rjesenje kojim
se odreduje pravo na inkluzivni dodatak i pri-
padajuca razina potpore.

Na rjeSenje o ostvarivanju prava na inklu-
zivni dodatak koje je donio Zavod za soci-
jalni rad stranka ima pravo izjaviti zalbu Mi-
nistarstvu rada, mirovinskog sustava, obitelji
i socijalne politike u roku od 15 dana od da-
na dostave rje$enja. Zalba se predaje Hrvat-
skom zavodu za socijalni rad koji je izdao rje-
Senje.

Kontakti:

Hrvatski savez za rijetke bolesti
Ivani¢gradska 38
10000 Zagreb

Nikolina Covi¢, socijalna radnica
mob.: 091/4443-038

mail: nikolina.hsrb@gmail.com
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Tijekom protekle godine predstavnici Drus-
tva hemofili¢cara Hrvatske sudjelovali su na
svim vaznijim medunarodnim skupovima ve-
zanima za skrb o oboljelima od poremecaja
zgrusavanja. U nastavku procitajte izvjeStaje
sa svjetskog kongresa u Spanjolskoj i europ-
ske konferencije u Bugarskoj.

Kongres Svjetske federacije
hemofilije v Madridu

Svjetska federacija hemofilije (WFH) odrzala
je svjetski kongres od 21. do 24. travnja
2024. godine u Spanjolskoj prijestolnici Ma-
dridu. Nakon $to je prosli kongres, onaj u ka-
nadskom Montrealu 2022. godine, zbog svi-
ma nam poznatih razloga odrzan u takozva-
nom hibridnom obliku, konac¢no je doslo vri-
jeme da se svi sudionici okupe na istome mje-
stu, pa je tako u Madrid doputovalo vise od
tri tisu¢e delegata iz 135 drzava. Medu njima
su bila i tri predstavnika Hrvatske: Marko

N Stadion

Santiago Bernabéu

- Unutar stadiona

nrernacionaing eauxkadcl|d

Marinié, predsjednik Drustva hemofilicara
Hrvatske, Kruno Sokol, dopredsjednik Drus-
tva te moja malenkost, tajnik Drustva.

Sastanci razli¢itih odbora Svjetske federa-
cije odrzavali su se i po nekoliko dana prije
sluzbenog pocetka kongresa, a na njima je
kao ¢lan Upravnog odbora WFH-a sudjelovao
predsjednik Drustva Marko Marini¢. Kruno
Sokol i ja trebali smo u Madrid sletjeti u ne-
djelju 21. travnja u prijepodnevnim satima te
odmabh otié¢i na Generalnu skupstinu, koja je
trebala trajati od 12 do 15 sati, kao predstav-
nik Hrvatske i njegov zamjenik. Bududi da se
predvidalo glasanje o mnogim vaznim pita-
njima, imali smo i moguénost glasanja putem
interneta ne uspijemo li sti¢i na vrijeme, no
vjerovali smo kako ¢emo je iskoristiti jedino
ako zapnemo u prometu pri odlasku iz zrac-
ne luke. Nazalost, sudbina je htjela da nas
dvojica cijelu Generalnu skupstinu pratimo
na svojim mobitelima.

U nedjelju 21. travnja u rano jutro nas
smo dvojica i nekolicina hrvatskih hematolo-
skih lije¢nika Cekali ukrcaj u zrakoplov za
Miinchen pa dalje u Madrid. Ve¢ smo poka-
zali karte i bili pusteni u tunel kada je razgla-
som objavljeno da se let odgada. Nakon vise
od sat vremena doznali smo da je let otkazan
i putnici su prebaceni na alternativne letove.
Nas dvojica trebali smo letjeti preko Frank-
furta, no prtljaga nam je i dalje bila u prvom
zrakoplovu, a kad smo je uspjeli uzeti veé
smo bili zakasnili na sad vec¢ drugi let. Uz to,
viSe nismo mogli uc¢i u prostor za ukrcaj, pa
smo bili osudeni boraviti u malenom kafi¢u
u zoni za check-in do 16 sati i novog leta, sa-
da za parisku zra¢nu luku Charles de Gaulle.
I u tom smo kaficu, ispijajudi po tko zna koju
kavu, odradili Generalnu skupstinu. Na pari-
Skom aerodromu sreli smo i neke nase lijec-
nike, koji su stigli drugim ranijim letovima,
no s istim ciljem — da se kona¢no do¢epamo
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Madrida. A u tome smo i uspjeli, no tek sat
prije ponodi!

Moram napomenuti kako se na dan naseg
dolaska u Madridu igrao El Clasico — nogo-
metna utakmica izmedu velikih $panjolskih
rivala Real Madrida i Barcelone. Sva srec¢a da
nisam kupio ulaznice za tu utakmicu, iako
sam o tome razmisljao, jer bi s obzirom na
otkazane letove i kasnjenje ostale neiskoris-
tene. Takoder, nismo zamijetili pretjeranu na-
vijacku euforiju iako smo bili smjesteni samo
dvije postaje podzemne od stadiona Santiago
Bernabéu, koji smo posijetili i razgledali zad-
nji dan boravka, nakon zatvaranja kongresa.

Mjesto odrzavanja kongresa bio je IFEMA
Madrid, visSenamjenski prostor s mnostvom
velikih paviljona i zgrada u kojima se isto-
dobno odrzava nekoliko razli¢itih sajmova,
kongresa i skupova svih vrsta. Nesto kao za-
grebacki Velesajam, no mnogo vece i urede-
nije. Dovoljno je re¢i kako sredi$njom alejom
izmedu svih tih paviljona prolaze dvije duge
pokretne trake za hodanje u oba smjera kako
bi posjetitelji Sto brze i jednostavnije presli
toliku udaljenost.

Predsjednik Svjetske federacije hemofilije
Cesar Garrido sluzbeno je otvorio kongres u
nedjelju navecer, nakon Generalne skupstine.
Sljedeca tri dana bila su ispunjena predava-
njima, panel-diskusijama i radionicama, po
tri ili Cetiri istodobno, od 9 sati ujutro do 6
poslijepodne. Bududi da je Marko ¢esto imao
druge prethodno dogovorene obveze, Kruno
i ja trudili smo se “pohvatati” Sto viSe naj-
prijed dogovarali tko ¢ée kada oti¢i u koju
dvoranu. Naravno da u ovako kratkom pri-
logu nije moguce iscrpno prepricati sve $to
smo culi, no pokusat ¢u prenijeti barem ono
najosnovnije.

Tema prvog predavanja prvog dana kon-
gresa bilo je starenje osoba s hemofilijom, ko-
je zbog napretka u lijeCenju mogu zivjeti ko-
liko i njihovi zdravi vr$njaci, no mogu biti po-
godene i drugim zdravstvenim problemima
starije dobi. Takoder, iako se profilaksom ve-
¢inom mogu sprijeciti nova krvarenja, kro-
ni¢na artropatija vjerojatno ce se pogorsavati
te postati glavni problem kojim ¢e se lije¢nici
morati pozabaviti. Uz to ide i bol te mogudéi
kardiovaskularni problemi zbog nedovoljno
kretanja. Kao nastavak te teme slijedilo je
predavanje o vaznosti pradenja stanja zglo-

bova od djetinjstva do starije dobi, kao i za-
nimljiva panel-diskusija o razlikama u stare-
nju muskaraca i zena s poremecajima krva-
renja. Nakon toga prikazano nam je koliko je
dosad napredovala genska terapija i kojim se
problemima znanstvenici jos moraju pozaba-
viti. Sljedeée predavanje prosirilo je tu temu
prikazujudi prednosti, ali i nedostatke i mo-
guce rizike novih terapija poput faktora s
produljenim djelovanjem, ultraproduljenim
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<V Najveéa dvorana
za predavanja

djelovanjem ili non-faktor lijekova kao $to je
emicizumab. Treba spomenuti i izlaganje o
vaznosti vodenja registara oboljelih jer je to
vrlo korisno za napredak skrbi o oboljelima i
otkrivanje podrudja kojima treba posvetiti
viSe pozornosti.

Drugi dan otvorena je tema kojoj je WFH
posvetio slogan Svjetskog dana hemofilije
2025. godine: Zene i djevojke s poremecaji-
ma krvarenja, s naglaskom na ¢esto zanema-
rivane tegobe nositeljica hemofilije te obilna
menstrualna krvarenja. Istaknuta je potreba
za inicijativama koje bi povecale dostupnost
terapije za Zene s poremecajima krvarenja,
ali i poboljsale i ubrzale dijagnosticiranje.
Ova izrazito zanimljiva tema ve¢ je neko vri-
jeme vrlo aktualna u cijelom svijetu, ali i kod
nas. Nama je toga dana najvaznije bilo pre-
davanje naSeg Marka Marinica o kvaliteti Zi-
vota osoba s hemofilijom i o rezultatima is-
trazivanja o toj temi provedenog u Hrvatskoj.

N Marko Marini¢ drzi
predavanje naslova
"Ageing, Comorbidities
and Personal Well-Being of
Adults with Haemophilia”



50

- Predstavnici Hrvatske i
predsjednik WFH-a
Cesar Garrido

N Fotografija s prijateljima
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no pitanju zasto oboljeli s jednakom razinom
faktora ne moraju imati jednak broj i jac¢inu
krvarenja. Na kraju smo bili upoznati s naj-
novijim procjenama WFH-a da do 75% osoba
s poremecajima krvarenja koje zZive u siro-
masnijim i vrlo siromasnim drzavama uopce
nema ispravnu dijagnozu, a da onima koje su
dijagnosticirane terapija nije dostupna ili nije
dostatna. To pogotovo vrijedi za osobe s von
Willebrandovom boles¢u, koja se smatra naj-
ucestalijom od svih nasljednih bolesti krvare-
nja, a dijagnosticirana je kod tek nesto vise
od 100.000 ljudi od kojih je neznatan dio iz
siromasnijih zemalja.

Posljednjeg dana kongresa predstavljeno
nam je zanimljivo istrazivanje o profilaksi,
odnosno njenim razli¢itim dozama otkada je
osmisljena kao nacin lijecenja, a sve je uspo-
redeno i s profilaksom emicizumabom u ma-
lim dozama. Ukratko, zakljuceno je kako te-
rapiju treba prilagoditi pojedinom pacijentu

Bilo je govora i o napretku u lije¢enju oso-
ba s vrlo rijetkim poremecajima krvarenja,
stomatoloskim problemima tih osoba, isprav-
nom nacinu odlucivanja o odgovarajucoj te-
rapiji s obzirom na to da su nove brojnije ne-
go ikada dosad, kao i o izazovima pri izboru
najboljeg lijeka za novooboljele, odnosno za
djecu. Uspjeli smo poslusati i predavanje o
jos nejasnim aspektima postizanja hemosta-
ze, a vezano S tim i o pitanju fenotipa, odnos-

jer se ne moZze sa sigurnoséu redi sto bi bilo
najbolje za sve. Slusali smo i o inhibitorima
u kontekstu razvoja novih terapija te o vaz-
nosti pravodobnog uocavanja pojave inhibi-
tora i ispravnog terapijskog odgovora.

Na samom zavrSetku sluzbenog dijela
kongresa zakljuceno je kako je napredak u li-
jeCenju hemofilije doveo do gotovo normalne
ocekivane zivotne dobi za oboljele te znacaj-
nog poboljsanja kvalitete Zivota oboljelih, ba-
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rem u razvijenim zemljama. No, istaknuto je
i to kako pri procjeni uspjesnosti terapije
treba uzeti u obzir ne samo klinicki mjerljive
stavke kao $to su broj krvarenja, stanje zglo-
bova ili razina faktora, nego i pacijentovu sa-
moprocjenu kvalitete zivota, zadovoljstvo te-
rapijom, razinu kroni¢ne boli i sli¢no.

Uz navedeno slusali smo i o dentalnoj skr-
bi za sve osobe s poremecajima zgrusavanja,
sportskim ozljedama zglobova kod mladih
pacijenata, kirurskim zahvatima kod osoba
koje primaju neku od novih terapija, inicija-
tivama za povecanje dostupnosti terapije u
manje razvijenim zemljama i mnogim dru-
gim temama. Sva su predavanja bila zanim-
ljiva i korisna, tako da se moze reci kako je
ovaj kongres Svjetske federacije hemofilije
bio vrlo uspjesan. Velike pohvale idu i doma-
¢inima Spanjolcima, odnosno Spanjolskoj fe-
deraciji hemofilije (Federacién Espafiola de
Hemofilia, Fedhemo).

Kad govorimo o domadinu, evo nekoliko
crtica o gradu koji nas je ugostio — kraljev-
skom Madridu. Kako sam veé naveo, nasem
dolasku prethodili su problemi u zra¢nom
prometu, a nastavili su se i u cestovnom. Nai-
me, taksist koji nas je vozio od zra¢ne luke
do hotela nije znao ni osnove engleskog (ni
bilo kojeg stranog jezika), no tu je u pomo¢
uskodila taksi aplikacija na mobitelu. Poslije
smo shvatili da doti¢ni gospodin nije iznimka
— osim nase ljubazne recepcionarke u hotelu,
vecina stanovnika koje smo sreli govorila je
samo $panjolski. Cak i konobari u malo bo-
ljim restoranima. To je, na srecu, bila nasa je-
dina zamjerka. Sto se prijevoza tie, javni je
prijevoz vrlo dobro organiziran, to¢an, sigu-
ran i Cist, u Sto smo se uvjerili vozedi se pod-
zemnom Zeljeznicom. Naime, na$ prvotni
plan bio je koristiti organizirani prijevoz za
sudionike kongresa, odnosno voziti se auto-
busom koji je svakih pola sata trebao biti na
postaji u blizini naseg hotela. Prvoga smo da-
na ipak isprobali metro i nismo pozalili. Iako
smo morali presjedati na drugu liniju, voznja
je bila toliko jednostavna i brza da smo veé
sljede¢i dan imali osjecaj da tom rutom ide-
mo vel tjednima. Jedino neobi¢no iskustvo u
podzemnoj bilo je kada bi ¢ak i u kasnim ve-
Cernjim satima netko usao u vagon, poceo
pjevati (i to obi¢no vrlo dobro) te nenapadno
pokupio novac i otiSao.
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Sam grad jednostavno je monumentalan!
U vedini gradova koje sam posjetio naglasak
je na centru, a u Madridu se raskos vidi po-
svuda i razne palace nalaze se i kilometrima
od sredista. Uz katedralu Almudena i Kraljev-
sku palacu, koje su zaista impresivne, mozete
podi na bilo koju stranu i svako malo nabasati
na neko velebno zdanje. Muzej Prado i park
El Retiro svakako obidite ako se nadete u Ma-
dridu. Tu je i ve¢ spomenuti Santiago Berna-
béu, golem stadion koji prima vise od 80 ti-
suca gledatelja, ima nekoliko podzemnih ra-
zina trave koja se izmjenjuje ovisno o istro-
Senosti, muzej Real Madrida s osvojenim pe-
harima i svime $to moze zanimati prosje¢nog
ljubitelja nogometa... Otvoren je za turiste i
dok nema utakmica, a dok smo mi bili u
njemu postavljala se pozornica za veliki kon-
cert Spanjolskih glazbenih zvijezda koji je bio
na programu za nekoliko dana.

M Kraljevska palaca
N Katedrala Almudena

< Park El Retiro
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nog odbora DHH-a te pisca ovih redaka Ivana
Paclika, tajnika DHH-a.

Po dolasku u Sofiju vec je bilo vrijeme za
prve odavno dogovorene sastanke i obveze,
no u taj Cetvrtak, osim vecere dobrodoslice,
nije bilo sluzbenog programa. On je poceo
ujutro nakon registracije sudionika, kada je
predsjednik EHC-a Miguel Crato, u drustvu
naseg domacina, predsjednika Bugarske he-
mofilija asocijacije Jordana Nedevskog, otvo-
rio konferenciju. Slijedilo je, kako je uobica-
jeno, predstavljanje skrbi o osobama obolje-
lim od poremecaja krvarenja u zemlji doma-
¢inu.

Prva sesija bila je posveéena osobama s iz-
razito rijetkim poremecajima krvarenja i he-
mofilijom s inhibitorima, toc¢nije poremeca-
jima trombocita, a prije Generalne skupstine,

rezervirane samo za predstavnike nacional-
Mev{;;‘izﬁgpﬁgfs nih drustava oboljelih od hemofilije, odrzana
madridskoj ulici Gran Via su dva simpozija o prevenciji oste¢enja zglo-

Mnogo je toga $to ovdje ne mogu spome-
nuti, a jo$ vise mjesta koja nismo imali vre-
mena obidi. Stoga je Madrid definitivno grad
u koji bih se Zelio vratiti. Sto se ti¢e sljedeceg
kongresa Svjetske federacije hemofilije, on ¢e
se 2026. godine odrzati u Maleziji, konkret-
nije u njihovoj prijestolnici Kuala Lumpuru.

Konferencija Europskog konzorcija
hemofilije u Sofiji

Nakon vrlo uspjesne zagrebacke konferencije

2023. godine, Europski konzorcij hemofilije

(EHC) svoju je sljede¢u konferenciju odrzao

u bugarskom glavnom gradu Sofiji u suradnji

s Bugarskom hemofilija asocijacijom. Odr-

zana je od 4. do 6. listopada 2024. u hotelu

Grand Millennium, a Hrvatska je ovaj put

imala Cetiri predstavnika: Marka Marinica,

koji je osim kao predsjednik DHH-a nastupio

V Sofia Balkan Palace,  § ka4 predavac¢, Krunu Sokola, dopredsjed-

miesto odrzavanija ,

svecane vecere  Nika DruStva, Dominika Cepica, ¢lana Uprav-

> Nas hotel nocu

bova kao preduvjetu normalnog zivota, od-
nosno o suvremenim potrebama pacijenata i
izazovima u lijecenju. Uz to bilo je govora o
napretku u metodama dijagnosticiranja von
Willebrandove bolesti i izazovima njezina li-
jecenja.

Bududi da je Generalna skupstina ujedno
bila izborna, sudionici su nakon financijskog
izvjescéa i predstavljanja provedenih i buduc¢ih
planiranih aktivnosti imali zadatak glasanjem
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izabrati sedam ¢lanova Upravnog odbora Eu-
ropskoga konzorcija hemofilije koji ¢e orga-
nizaciju voditi sljedeéih godina. Uz to, gla-
salo se o domacinu sljedece konferencije. Na-
kon predstavljanja dvaju gradova kandidata,
odluceno je da se 2026. godine odrzi u najve-
¢em turskom gradu — Istanbulu, koji je dobio
vise glasova nego azerbajdzanska prijestol-
nica Baku. Zanimljivo je da je Baku trebao
biti domacdin jos 2018. godine, no zbog pro-
blema s vizama za sudionike konferencija je
odrzana na “neutralnom” terenu, u Bruxel-
lesu.

Sljedece jutro pocelo je skupom predava-
nja o zenama oboljelim od poremecaja krva-
renja i prenositeljicama hemofilije, a jedna
od moderatorica bila je nasa profesorica Ana
Boban. Slijedilo je jos nekoliko vrlo zanimlji-
vih predavanja, no mi smo nestrpljivo ¢ekali
14 sati i sesiju naslovljenu “Razgovarajmo o
seksu” u sklopu koje je nakon dvaju izlaganja
na red dosao Marko Marini¢, koji je govorio
o izazovima s kojima se u seksualnom Zzivotu
susre¢u osobe s poremecajima krvarenja i to
na temelju psihosocijalnih podataka prikup-
ljenih u opseznoj anketi provedenoj u Hrvat-
skoj. Dan je zatvorio set debata mladih su-
dionika, a navecer smo se svi uputili u hotel
Sofia Balkan Palace na konferencijsku sve-
¢anu veceru.
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N Pocetak konferencije

<& Marko Marini¢ drzi
predavanje "Challenges in
sex life for persons with
haemophilia based on
psychosocial data

' Hrvatska
"reprezentacija” i
predsjednik EHC-a Miguel
Crato
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NN Bulevar Vitosa,
najpopularnija Setnica
u Sofiji

A Crkva Svete Nedielie

- Katedrala
Aleksandra Nevskog
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Posljednjeg dana konferencije odrzana je
panel-diskusija o prednostima i moguénos-
tima upotrebe podataka dobivenih popunja-
vanjem PROBE upitnika o kvaliteti zivota
oboljelih od hemofilije. Uz to je istaknuto ka-
ko hemofilija ne pogada samo oboljele, od-
nosno da ima velik psiholoski utjecaj i na ¢la-
nove njihovih obitelji.

Na zadnjoj sesiji razmatrano je na koje
sve nacine EHC moZe pomodi svojim ¢lano-
vima, odnosno drustvima hemofilicara poje-
dinih zemalja. Nakon toga je konferencija
sluzbeno zavrSena, a sudionici koji nisu zurili
na svoje letove mogli su rucati i pozdraviti se
do sljedeceg susreta.

Sve u svemu, jo$ jedna konferencija us-
pjesno je odradena i u Hrvatsku smo se vratili
puni dojmova i novih spoznaja. Vidimo se na
sljedecoj konferenciji, u listopadu ove godine
u Becu!




Osnazivanie oboljelin |
zagovaranje promjend

Prosle godine imao sam cast odrzati prezen-
taciju na okruglom stolu Europskog konzor-
cija hemofilije (EHC) u Bruxellesu, Belgija.
Tema dogadaja, “Zajednicki rad na rijetkim
bolestima i zajedni¢ko donosenje odluka za
napredne tehnologije”, bila je prilika da is-
taknemo vaznost suradnje izmedu oboljelih
osoba, lije¢nika i institucija.

Moja prezentacija usredotodila se na to
kako zajednicko donoSenje odluka moze
znatno poboljsati zivote osoba s rijetkim bo-
lestima, posebno osoba s hemofilijom.

Istaknuo sam kako bi se oboljeli trebali
truditi biti $to obrazovaniji o svojoj dijagnozi.
Znanje o bolesti, mogu¢nostima lijecenja i
pravilnoj dozi lijekova klju¢no je za dobiva-
nje optimalne terapije. Upravo u suradnji s li-
je¢nicima dolazimo do prilagodenih rjesSenja,
onima koja odgovaraju individualnim potre-
bama svakog pacijenta.

Kako bih to ilustrirao predstavio sam graf
s usporedbom standardne mjese¢ne potros-
nje konkretnog lijeka za pacijenta moje te-
Zine s mojom osobnom mjese¢nom potros-
njom. Prikazana je velika razlika u potrosnji,
Sto zapravo naglasava vaznost personalizira-
nog pristupa lijeCenju. Bez prilagodbe tera-
pije individualnim potrebama, pacijenti riski-
raju ozbiljne komplikacije, trajna oSte¢enja
zglobova i povecane troskove za zdravstveni
sustav.

Nas$ Centar za lijeCenje hemofilije u Za-
grebu pravi je primjer vrhunske skrbi usmje-
rene na pacijenta. Struc¢njaci Centra pruzaju
visoku razinu lijecenja, usporedivu s naj-
boljim praksama u Europi, a istodobno edu-
ciraju pacijente o svim aspektima skrbi za
njih.

Takoder, zahvaljujuéi predanom radu i
Drustva hemofilicara Hrvatske, pacijenti u
nasoj zemlji imaju pristup suvremenim tera-
pijama i potporu u zagovaranju svojih prava.

Rad Drustva pomaze osigurati da svi paci-
jenti dobiju priliku za kvalitetniji Zivot.

Jedan od klju¢nih trenutaka mog izlaga-
nja bilo je pitanje koje sam postavio prisutnoj
publici: “Znate li koja su tri najskuplja lijece-
nja?” Netko je spomenuo gensku terapiju, a
ja sam odgovorio:

1. LijeCenje koje ne dobijete: Bez terapije,
krvarenja ostaju nelijeCena, Sto vodi do ne-
povratnog oStecenja zglobova, invaliditeta i
trajnih troskova za drustvo.

2. LijeCenje koje dobijete u premaloj koli-
¢ini: Nedovoljna doza znadi dulja i teza krva-
renja, Sto povedava rizik od komplikacija i
dugorocne troskove lijecenja.

3. Lijecenje koje dobijete prekasno: Kasna
intervencija uzrokuje iste probleme kao i ne-
dovoljna terapija, ostavljajuci oboljelog s traj-
nim posljedicama.

Zaklju¢no, podsjetio sam prisutne na to
koliko je vazno zagovarati vlastite potrebe i
edukacijom doprinositi promjenama. Da
moja majka nije uporno trazila najbolje lije-
Cenje dok sam bio dijete, a ja poslije kao
odrasla osoba, danas bih sigurno imao da-
leko teZe posljedice.

Tako u Hrvatskoj biljezimo znacajan na-
predak u lijecenju hemofilije, sviesni smo da
mnogi pacijenti diljem Europe i dalje nemaju
pristup naprednim terapijama. Promjene su
moguce samo uz suradnju pacijenata, lijec¢-
nika i drustva. Zajednickim trudom mozemo
osigurati buduénost u kojoj nitko neée ostati
zaboravljen i zakinut.

Dominik CEPIC
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Diecji kutak

Dragi nasi maleni
i oni malo vedi
Citateljil

Ove stranice rezervirane
su samo za vas. Ovdje
objavljujemo vase radove
pa vas pozivamo |
ohrabrujemo da nam ih
Saliete. Mozete nam
poslati primjerice neku
piesmu koju ste napisali
svojoj simpatiji iz razreda,
uciteljici, mami, tati, baki,
diedu, svom grady,
proliecu, biciklu ili bilo
kome/cemu drugome.
Mozete nam slati svoje
likovne radove, koji
moguy, ali i ne moraiju biti
tematski vezani uz
hemofiliju. MoZete crtati i
slikati sve $to vam je
drago i u vasim ocima
liepo. Neke od tih
radova objavit cemo na 3 i
ovim stranicama. Stoga
vas jo§ jedanput
pozivamo da slobodno
Saljefe 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

Pozdraaaaaaaaaaaav!!!
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1

Prolietna livada —
Matej Grubesa (7),
Zagreb

2

Obitelj Jurina — Petar
Jurina (11), Sveti Kriz
Zacretie

3

Kamion — Stjepan
Jurina (9), Sveti Kriz
Zacretie

4

Vlak — Karla Jurina
(7), Sveti Kriz Zacretie

5

Traktor — Stjepan
Jurina (9), Sveti Kriz
Zacretje

6

Jedrilice na moru —
Petar Jurina (11), Sveti
Kriz Zacretje

7

Stitch — Katja
Martinovi¢ (7), Zagreb
8

Duga — Marija Jurina
(5), Sveti Kriz Zacretje
9

Leptir — Mihael Jurina
(2), Svefti Kriz Zacretje

10 3
Morsko dno — Simun
Jambresié¢ (5), Slavonski

Brod
1

Zabava ljeti (flomaster
na majici) — Katja
Martinovi¢ (7), Zagreb
12

Lubenice — Marija
Jurina (5), Sveti Kriz
Zacretje



Od izlaska proslog broja naseg casopisa
ostali smo nazalost bez jednog naseg ¢lana
— Ivana Cindrica. Ivan je bio dugogodisnji
¢lan Drustva hemofili¢ara Hrvatske i
iznimno draga i dobra osoba koja je na svoj
nacin obiljezila ovu nasu zajednicu i svojom
osobnos$c¢u oplemenila ovaj svijet.

Bila nam je Cast poznavati ga!

Poc¢ivao u miru!



DONATORI | SPONZORI
U 2024. GODINI







