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Rijec urednika

Dragi citatelji!

Pred vama je novi broj ¢asopisa Hemofilija. Kao sluzbeno glasilo Drustva hemofilicara Hrvat-
ske, ¢asopis od 2008. godine redovito izlazi jedanput godisnje i ovo je njegov dvanaesti broj
u nizu. Stoga odmah na pocetku Zelim zahvaliti svima onima koji su na bilo koji nacin pri-
donijeli nastanku bilo kojega od dosadasnjih brojeva. Bez vas taj kontinuitet ne bi bio mo-
guc.

I u ovom broju donosimo niz zanimljivih, kvalitetnih i korisnih tekstova. Kao i obi¢no, po-
¢injemo prikazom aktivnosti Drustva proteklih godinu dana, a onda prelazimo na stru¢ni dio.
Najprije donosimo tekst o nac¢inima lije¢enja hemofilije danas i sutra, a potom govorimo ka-
ko kontrolirati provodenje profilaktickog lijecenja oboljelih od hemofilije.

Jedna je od nama uvijek zanimljivih i vaznih tema pogled u buducnost kroz dosege no-
vih istrazivanja o lijeenju hemofilije. Stoga sljedeci ¢lanak govori o rezultatima genske tera-
pije hemofilije B. Slijedi tekst o karakteristikama i tretmanu bolova s kojima se susrecu oso-
be s hemofilijom.

Prehrana je jedan od svakako najvaznijih dijelova Zivota svakog covjeka. Upravo o tome,
a u kontekstu osoba s hemofilijom, govore sljedeca dva teksta — prvi o vaznosti prehrane
osoba s hemofilijom, a drugi o dodacima prehrani — §to se smije, a §to se ne smije.

Slijedi tekst o starenju s hemofilijom, nacinu nosenja sa stresom s kojima se oboljeli ces-
to suocavaju, a onda i o tome koliko je zapravo vazna radionica venepunkcije koju odrzava-
mo svake godine u sklopu naseg ljetnog kampa.

Intervju s nasim vrijednim ¢lanom donosimo u nastavku, a potom nekoliko izvjestaja o
sudjelovanju ¢lanova Drustva hemofilicara Hrvatske na razlic¢itim medunarodnim skupovima
koji se ti¢u zivota s poremecajima zgrusavanja. Prvi u nizu tih tekstova donosi dvije repor-
taze iz Bruxellesa, jednu s EHC-ove godisnje konferencije i drugu s konferencije za voditelje
udruga.

Nasi mladi ¢lanovi donose prikaz sudjelovanja na Inhibitor-summitu u Barretstownu kod
Dublina te prikaz radionice EHC-a za mlade odrZane u Amsterdamu. Na kraju slijedi tekst o
prvoj konferenciji za Zene s poremecajima zgrusavanja krvi odrzanoj u Frankfurtu.

Najveseliji dio svakog broja stranice su namijenjene nasim malim umjetnicima. Dje¢ji klub
je pretposljednji dio ovog broja, a kad smo vec kod umjetnosti, mislim da boljeg kraja nema
od stihova. Stoga, pjesma »Najmilija A« naseg slavonskog subrata!

Na kraju ovog obracanja jo$ jedanput najsrdacnije zahvaljujemo svim suradnicima koji su
na bilo koji nac¢in pridonijeli nastanku (i) ovog broja. Posebice hvala autorima tekstova te dje-
ci koja su nam slala svoje radove. Pozivamo i dalje sve vas koji imate bilo kakvu ideju za ko-
ju smatrate da bi je bilo dobro obraditi na ovim stranicama da nam se javite. Va$a nam je su-
radnja izrazito vazna kako bi se i dalje nastavilo s redovitim izlazenjem casopisa te odrzala
ideja vodilja njegova pokretanja — pruzanje kvalitetnih informacija osobama s hemofilijom i
drugim poremecajima zgrusavanja krvi, njihovim obiteljima, prijateljima, ali i zdravstvenim
djelatnicima te stru¢njacima razlic¢itih drugih profila koji svojim radom pridonose kvaliteti zi-
vota ove populacije.

Hvala vam na citanju, srda¢no!

Doc. dr. sc.

Marko MARINIC




Doc. dr. sc.

Marko MARINIC

Predsjednik Drusiva
hemofilicara Hrvatske

= Sudionici 12.
Edukacijskog

lietnog kampa u
Tuheljskim Toplicama

¥ S jednog od
predavanja u Kampu

« Pitanja i komentari
sudionika Kampa

Aktivnosti Drustva hemofilicara Hrvatske
u 2018./2019. godini

Vec prema obicaju, u sljedecih nekoliko re-
daka/stranica Zelio bih vas informirati o ba-
rem dijelu aktivnosti Drustva hemofilicara
Hrvatske u proteklih godinu dana.

Drustvo je i ovom razdoblju bilo vrlo ak-
tivno, na razlicitim poljima i na razlicite naci-
ne. Puno se toga realiziralo, no jos se vise pla-
nira. Nadamo se da ce se planovi i ostvariti.

Jedna od stvari koje su konstantne, i koje
su medu glavnim aktivnostima Drustva, jesu

kontakti i dogovori sa svim akterima ukljuce-
nima u skrb oboljelih od hemofilije — od
HZZO-a, farmaceutske industrije, lijecnika,
medicinskog osoblja, pa do samih ¢lanova.
Svaka od tih instanci izrazito je vazna i samo
se koordinacijom svih aktera moze pridonije-
ti podizanju kvalitete Zivota svih nas.

Od velikih aktivnosti DHH-a nakon izlas-
ka proslog broja Hemotilije prvi je na redu
bio nas 12. Edukacijski ljetni kamp. Odrzali
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smo ga prvi puta na kopnu, u hotelu Well u
Tuheljskim Toplicama, od 30. kolovoza do 2.
rujna 2018. Po odazivu sudionika, kamp je
bio rekordan. Ukupno je kroz njega proslo
oko 240 osoba, a programski bio je na vrlo
visokoj razini. Imali smo mnostvo predavanja
(o ortopedskoj skrbi, novim tretmanima pro-
blema sa zglobovima, novim terapijama, re-
habilitaciji, vaznosti tjelesne aktivnosti, cijep-
lienju, pravima koja moZemo ostvariti, o tome
kako se nositi s dijagnozom hemofilije, kako
se uopce oboli od hemofilije itd.), kvalitetne
radionice (venepunkcija, psiholoska radioni-
ca o asertivnom ponasanju), viezbali smo u
bazenu, postavljali kinesio trake, razmjenjiva-
li iskustava, druzili se... Sve je to zasigurno
rezultiralo podizanjem spoznaja o suvreme-
nom tretmanu hemofilije, a onda i podiza-
njem kvalitete zivota svakog pojedinca.

I u protekloj godini nastavili smo s pro-
gramom stipendiranja ¢lanova Drustva hemo-

4 Radisna i vesela
sesfrinska ekipa
u Kampu

<« Genijalni voditeljski
par — ma kakva
Barbara Kolar i

Dusko Curli¢

¥ Dobitnici tombole

filicara Hrvatske — srednjoskolaca i studena- <+ < Roditelji

ta. Sukladno Pravilniku o stipendiranju razra- Srednioskolaca
potpisuju ugovore o

dili smo kriterije, osnovali Povjerenstvo za  gjipendiraniu
dodjelu stipendija, raspisali Natjecaj te dodi-
jelili ukupno sedam stipendija — dvije stu-
dentske i pet srednjoskolskih.
Nismo zaboravili ni nase najmlade clano-
ve. Njima smo poslali prigodne darove za
Bozi¢, i nadamo se da smo time izmamili po-
koji osmijeh i priustili im malo radosti.
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4 Predsjednici drustava
hemofili¢ara iz
Slovenije i Hrvatske —
bilateralna suradnja

= Predavanie lije¢nice
iz Slovenije na
bilateralnom simpoziju
o hepatitisu

4 Prof. Zupanci¢-Salek
o hepatitisu

U studenom 2018. godine odrzali smo bi-
lateralni simpozij s Drustvom hemofilicara
Slovenije. Simpozij pod nazivom »Je li eradi-
kacija HCV infekcije u pacijenata s hemofili-
jom realnost ili utopija?« odrzan je u hotelu
International u Zagrebu. Predavanja su drza-
li lije¢nici hematolozi, infektolozi, hepatolozi,
laboratorijski djelatnici te predstavnici slo-
venskog i hrvatskog drustva hemofilicara.
Sudjelovali su ¢lanovi obaju drustava, a naj-

mijenjen genskim testovima, naime vise nije
dovoljno imati dijagnozu hemofilije, potreb-
no je znati i o kojoj se to¢no mutaciji gena ra-
di. Isto tako uredaj ce se moci koristiti pri di-
jagnosticiranju potencijalnih nositeljica gena
za hemofiliju kod nasih sestara, sestri¢ni, ro-
dakinja itd. T odmah smo ga stavili i u eduka-
cijske svrhe, naime u travnju smo, zajedno sa
Svjetskom federacijom hemofilije i KBC-om
Zagreb, organizirali internacionalnu radionicu

Hemofilija © Glasilo Drustva hemofilicara Hrvatske ® Volumen 12., broj 1., 2019.

.r-"i‘r-'q_

vaznija poruka skupa bila je da je eradikacija
hepatitisa kod preostalih osoba s hemofilijom
koje su imale nesrecu da ga prilikom lijece-
nja u proslosti dobiju, itekako moguca. Su-
vremena antivirusna terapija pokazuje iznim-
ne rezultate te su prakticki svi oboljeli koji su
je primali rijesili problem hepatitisa.

Nabavili smo i suvremeni uredaj za labo-
ratorij KBC-a Zagreb koji ¢e pomoci dijagnos-
ticiranju hemofilije. Uredaj je prvenstveno na-

o laboratorijskoj dijagnostici hemofilije. Sud-
jelovali su predstavnici razli¢itih europskih la-
boratorija, a medu predavacima bili su i vodi-
telji laboratorija iz Indije, Kanade i drugi.

U prosincu 2018. po drugi put sudjelovali
smo na -Inhibitor summitu« koji se u organi-
zaciji Europskoga konzorcija hemofilije odr-
zao u Barretstownu pokraj Dublina. Tri nasa
predstavnika nazocila su tom vrlo vaznom
skupu za posebno osjetljivu skupinu osoba s

hemofilijom — osobe s razvijenim inhibitori-
ma na nadomjesnu terapiju. Konkretnije o sa-
mom skupu doznajte iz izvjeStaja nasih mla-
dih predstavnika Durice Marosevica i Domi-
nika Cepica u ovom broju naseg glasila.

Nas mladi clan Jakov Sergo sudjelovao je
u svibnju ove godine na radionici EHC-a na-
mijenjenoj mladim ¢lanovima europskih dru-
Stava hemofilije. Radionica je odrzana u Ni-
zozemskoj, u Amsterdamu, a izvjesce i s tog
skupa nalazi se u ovom broju.

Sudjelovali smo i na godisnjem kongresu
Europskoga konzorcija hemofilije u Bruxelle-
su, Belgija. Kongres se trebao odrzati u Ba-
kuu, Azerbajdzan, no zbog odredenih pro-
blema koji su se pojavili pri ishodenju viza
odluceno je da se premjesti na »neutralane te-
ren, u Bruxelles. Nazocili su predstavnici
upravnog i nadzornog odbora te predsjednik
DHH-a (Kruno Sokol, Ivan Paclik, Miroslav
Paclik i Marko Marinic).

U travnju vec tradicionalno obiljeZavamo
na$ dan, Svjetski dan hemofilije, a ove smo
godine bili osobito aktivni. S ciliem podizanja
razine svijesti o hemofiliji, a u sklopu medu-
narodne akcije koju je pokrenula Svjetska fe-
deracija hemofilije pod nazivom -Light it up
red, obojili smo brojne znamenitosti u Hrvat-
skoj, tocnije u Cetiri najveca grada — Zagre-
bu, Splitu, Rijeci i Osijeku. U Osijeku u crve-
no je bio obojen pjesacki most preko Drave,
u Rijeci Trsatska gradina i lucke dizalice, u

4 Organizatori
internacionalne
radionice za djelatnike
laboratorija

« Clanovi DHH-a na
putu na Inhibitor Summit
u Barretstownu u Irskoj

¥ Na Kongresu EHC-a
u Bruxellesu




8 Hemofilija ® Glasilo Drustva hemofili¢ara Hrvatske ® Volumen 12.,

broj 1., 2019.

U OSIJEKU je u crveno
bio obojen pjesacki most
preko Drave
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U SPLITU je u crveno
bila obojena fontana na Rivi
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U ZAGREBU su u crveno bile obojene sve fontane ispred Nacionalne i
sveuéilisne knjiznice, a na najvisem slapu jedne od njih bila je i
Jeoprojekcija

P
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¥ Okupljanje u povodu
Svjetskog dana
hemofilije u
Oprisavcima
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Splitu fontana na Rivi ispred crkve sv. Franje,
a u Zagrebu sve fontane u ulici Hrvatske
bratske zajednice; na jednoj od njih s najvi-
$im vodoskocima u obliku svojevrsnog »vode-
nog videozida« bila je i projekcija loga Svjet-
skog dana hemofilije, loga Drustva hemofili-
Cara Hrvatske te prigodan opis dogadaja. Vi-
djeti sve te znamenitosti obojene u crveno,
pa cak i s videoprezentacijom na vodoskoku,
bilo je doista fascinantno. Brojni su mediji

4 Svjetski dan
hemofilije na Jarunu

= Odgovorna
predsjednicka duznost
na Jarunu

== S okupljanja
u Splitu

prenijeli te slike i obavljeno je nekoliko me-
dijskih istupa vezano uz taj dan. Najveci broj
¢lanova okupio se kod zagrebackih fontana.

Organizirali smo i tradicionalna okuplja-
nja ¢lanova na tri lokacije u Hrvatskoj, od
Dalmacije (Split), preko sredisnje Hrvatske
(Jarun, Zagreb) do Slavonije (Oprisavci). Oku-
pio se velik broj ¢lanova, lije¢nika, medicin-
skog osoblja, farmaceuta i prijatelja DHH-a.
Zbog brojnosti ¢lanova koji Zive u Zagrebu i
okolici, najveci posjet bio je na zagrebackom
Jarunu. Proveli smo korisne i ugodne zajed-
nicke trenutke, a nadamo se da cemo se i do-
godine naci u najmanje jednakom broju.

U svibnju smo sudjelovali i na prvom Me-
dunarodnom kongresu EHC-a namijenjenom
Zenama s poremecajima zgrusavanja krvi.
Konferencija je odrzana u Frankfurtu, a sud-
jelovali su Josipa Belev, Zelika Martinovic i
Marko Marini¢. Mnostvo je novih kontakata
uspostavljeno i doznali smo vise novih infor-
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macija o tom ne ba najcesce tematiziranom
dijelu populacije oboljele od hemofilije.

Sudjelovali smo i na konferenciji namije-
njenoj voditeljima udruga (Leadership confe-
rence). Konferencija je odrzana u lipnju u
Bruxellesu, a sudjelovali su ¢lan Upravnog
odbora Ivan Paclik i predsjednik DHH-a Mar-
ko Marinic.

Od 29. kolovoza do 1. rujna ove godine
planiramo odrzati trinaesti edukacijski kamp
Drustva. Ponovno cemo se naci u hotelu
Well u Tuheljskim Toplicama. Planiramo
mnostvo predavanja, edukacija, radionica,
vijezbi i razmjena iskustava. Govorit cemo o
novim terapijama, nacinu provodenja profi-
lakse, o stresu, prehrani osoba s hemofilijom,
bolovima i mnogim drugim temama, a tradi-
cionalno odrzat ¢emo i radionicu venepunk-
cije, kako onu zajednicku tako i individuali-
zirane radionice za svakog pojedinog ¢lana
kojem je potrebna edukacija. Vjerujemo da

11

¢e se ponovno odazvati velik broj ljudi i da
c¢e svatko usvojiti pokoju novu spoznaju ko-
ja e mu moci podici kvalitetu Zivota.

Na kraju istaknimo i to da se Upravni od-
bor Drustva hemofilicara Hrvatske redovito
sastaje i dogovara o daljnjim aktivnostima.
Zeleci da te aktivnosti budu $to primjerenije,
sedam clanova Odbora maksimalno se trudi
detektirati potrebe i probleme s kojima se
¢lanstvo susrece, a onda iznaci najoptimalni-

R

ja rjesenja. Stoga koristim ovu prigodu da po-
zovem sve vas da se slobodno obratite vodi-
teljima Drustva s bilo kakvim prijedlogom,
savjetom, problemom... Sve §to moZe koris-
titi osobama s hemofilijom i drugim poreme-
cajima zgruSavanja krvi u Hrvatskoj dobro-
doslo je i ucinit cemo sve $to je u nasoj mo-
¢i da Sto viSe dobrih ideja bude realizirano, a
problema rijeseno.
Hvala vam!

4 ¢ Predstavnici DHH-a
na putu na konferenciju
O zenama s
poremecajima
zgru$avanja

4 Na jednoj od
radionica na Leadership
conference u Bruxellesu
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Prof. dI, sc.
Silva ZUPANCIC

SALEK
dr. med.

TKBC Zagreb, Klinika za
unufarnje bolesti, Zavod
za hematologiju, Referentni
centar za hemostazu i
frombozu

Medicinski fakultet
Sveucilista u Zagrebu

Medicinski fakultet
Osijek, Sveueiliste J. J.
Strossmayera u Osijeku

Hemotilijo — kako se

danas lijecimo?

Danas se lijecenje hemofilije temelji na nado-
mjesnoj primjeni ili supstituciji nedostatnog
faktora koji je potreban pri pojavi akutnog
krvarenja (epizodno lijecenje ili lijecenje po
potrebi) najcesce u veliki zglob ili za preven-
ciju krvarenja ili profilaksu. Prepoznato je da
bolesnici s hemofilijom bez profilaktickog li-
jeCenja razviju tesko ostecenje velikih zglo-
bova, pa je stoga profilaksa ili preventivno li-
jeCenje zlatni standard u lijecenju bolesnika s
teskim oblikom hemofilije. Profilakticko lije-
¢enje znacajno je smanjilo morbiditet i mor-
talitet bolesnika s hemofilijom, produzilo Zi-
votni vijek bolesnika poput normalne muske
populacije i poboljsalo kvalitetu Zivota jer se
smanjila ucestalost krvarenja, manja su oste-
cenja lokomotornog sustava i omoguceno im
je aktivno sudjelovanje u fizickim aktivnosti-
ma. Profilakticko lijecenje pocinje u ranom
djetinjstvu prije ili nakon prvog krvarenja.
Koncentrati faktora zgrusavanja su plazmat-
skog podrijetla i/ili dobiveni rekombinant-
nom tehnologijom. Rekombinantni koncen-
trati faktora zgrusavanja proizvode se u neo-
grani¢enim koli¢inama.

Sadasnje lijecenje hemofilije
Sadasnje lijecenje bolesnika s hemofilijom
ucinkovito je i pruza znacajnu dobit mnogim
bolesnicima, no ne moze zadovoljiti sve po-
trebe bolesnika zbog cestih intravenskih pri-
mjena koncentrata uslijed kratkog poluzivota
koncentrata FVIII/IX, imunogeni¢nosti kon-
centrata faktora VIII/IX i stvaranja neutralizi-
rajucih protutijela IgG osobito u hemofiliji A.
Pojava inhibitora u hemofiliji A je u 20-30%
bolesnika, a u hemofiliji B 2-5%. Prisutnost
inhibitora ¢ini nadomjesnu terapiju koncen-
tratom FVIII neucinkovitom i bolesnici s pri-
sutnim inhibitorima uglavnom imaju tezu kli-
nicku sliku bolesti u usporedbi s onima bez
inhibitora.

Terapija koncentratima kratkog djelovanja
je ucinkovita ali zahtjevna, jer osim $to se pri-
mjenjuje intravenski potrebno ju je davati vi-
Se puta tjedno. Znacajan broj bolesnika ne
pridrzava se pravilnog rasporeda (adherenci-
ja) u primjeni lijeka iz razlic¢itih razloga (npr.
zbog zaboravnosti, opterecenja, nespretnosti
itd.), pa se lijeCenje odvija nepravilno, pres-
kacu se odredeni termini primjene lijeka, do-
lazi do recidivnih krvarenja i pogorsanja sta-
nja velikih zglobova.

U Hrvatskoj lijecimo se plazmatskim i re-
kombinantnim koncentratima FVIII/IX. To su
koncentrati kratkog djelovanja i primjenjuju
se profilakticki svaki drugi dan ili tri puta
tiedno u bolesnika s hemofilijom A, a dva pu-
ta tjedno u bolesnika s hemofilijom B. Kon-
centrati kratkog djelovanja imaju poluvrijeme
eliminacije FVIII otprilike oko 12 sati, a FIX
ima 18-30 sati.

Razvoj rekombinantnog koncentrata fak-
tora zgrusavanja produzZenog djelovanja na-
predak je u lijecenju hemofilije jer se smanju-
je broj venepunkcija i primjene lijeka perifer-
nim venama, a istog je ucinka kao i kratko-
djelujuci koncentrati FVIII/FIX. Dugodjeluju-
¢i koncentrati faktora zgrusavanja osobito su
prakti¢ni u lijecenju hemofilije u male djece s
otezanim venskim pristupom, a i kod svakog
bolesnika s otezanim venskim pristupom. Ta-
kav nacin lijecenja znacajno poboljsava adhe-
renciju ili redovitu primjenu lijeka, smanjuje
se ucestalost krvarenja u zglobove i poboljsa-
va kvaliteta zivota jer duZe odrzava visu razi-
nu koncentracije F VIII/IX u cirkulaciji. Dva
su glavna mehanizma kojima se postiZze pro-
duzenje eliminacije lijeka, PEGiliranje i teh-
nologija Fc fuzije. Tehnologija Fc fuzije prva
je tehnika produZenog poluvremena elimina-
cije lijeka, a predstavnik je efmoroctocog al-
fa (Elocta), tj. tFVIII bez B domene na koji je
vezan dimer Fc domene ljudskog imunoglo-
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bilina IgG. Odobrila ga je 2014. FDA (Food
and Drug Administration), Americka agencija
za hranu i lijekove, a u Hrvatskoj lijek prima
nekoliko bolesnika s hemofilijom A. Srednja
vrijednost poluvremena eliminacije rFVIIIFc
je 1,5 x duza od kratkodjelujucih. Umjereno
produZenje poluvremena eliminacije FVIII
objasnjava se interakcijom s endogenim vWF
i stvaranjem kompleksa FVIII-vWF. Tehnolo-
gija PEGiliranja je metoda koja kovalentno
veze PEG (polietilenglikol) kako bi se sprije-
c¢ila proteoliza FVIII i smanjilo izlucivanje
molekule FVIII iz cirkulacije. Predstavnici te
skupine su N8-GP (turoctocog alfa pegol) s
poluvremenom izlucivanja FVIII 18-19 sati,
BAX855 (Adynovi) s eliminacijom FVIII 14-16
sati te BAY 96-9027 (Jivi) s 19 sati. Treba sva-
kako uzeti u obzir i individualnu eliminaciju
FVIII/IX iz cirkulacije, pa je u svakog boles-
nika na koncentratima produzenog djelova-
nja potrebno odrediti farmakokinetiku. Kon-
centrati s produzenom eliminacijom FIX pro-
duzuju izlucivanje za 3-5 x kratkodjelujucih
koncentrata faktora IX. Trenuta¢no je na ras-
polaganju Alproflix, rFIXFc, a ocekuje se Re-
fixia (nonacog beta pegol) N9-GP. Doziranje
koncentrata produzenog djelovanja FIX je
jednostavnije, 1 x tjedno ili jednom u 2 tjed-
na. Vazno je znati da je poluvrijeme elimina-
cije rFVIII i 1FIX s produZenom eliminacijom
krace u djece nego u odraslih, pa je kod dje-
ce potrebno ¢esce doziranje.

Nove terapijske mogué¢nosti u
lije¢enju hemofilije bez supstitucijske
terapije faktorima zgrusavanja
Danas postoji nekoliko nacina kojima posti-
zemo profilakticki ucinak u hemofiliji bez
primjene koncentrata faktora VIII/IX. Takvo
lijecenje zovemo lijeCenjem bez supstitucije
faktorima zgrusavanja — od engleske rijeci
Non-(factor) replacement therapies. Dvije su
velike prednosti navedene terapije: 1) ne pri-
mjenjuju se faktori zgrusavanja, pa nema raz-
voja inhibitora na FVIII i 2) primjenjuju se
supkutano i djelovanje je duze, pa se primje-
njuju uglavnom jednom tjedno ili ¢ak mjesec-
no. Adherencija ili pridrzavanje rezima pri-
mjene lijeka je znacajno bolja s novim lijeko-
vima. Dva su pristupa u lijecenju hemofilije
bez supstitucije faktorima zgrusavanja: mime-
tici FVIII i inhibitori fizioloskih antikoagulan-
sa. Predstavnik skupine mimetika FVII je
emicizumab (Hemlibra) tvrtke Hoffmann —

La Roche i Chugai Pharmaceuticals. Radi se o
kimericnom bispecificnom protutijelu koje
premostava FIXa i faktor X da bi se usposta-
vila funkcija nedostatnog faktora VIII. Procje-
na aktivnosti FVIIT emicizumaba u pretklinic-
kim studijama ekvivalentna je 10-15% nor-
malne aktivnosti FVIII s tjednim potkoZnim
injekcijama. Emicizumab se pokazao ucinko-
vitim u profilaksi krvarenja u bolesnika s in-
hibitorima na FVIII §to je rezultiralo time Sto
su lijek registrirale za uporabu FDA i EMA
(Europska agencija za lijekove) u indikaciji
profilakse krvarenja u odraslih osoba i djece
s hemofilijom A i inhibitorima. Poc¢etkom go-
dine odobrena je nova indikacija za emicizu-
mab (FDA I EMA) profilaksa krvarenja u bo-
lesnika s teskom hemofilijom A bez inhibito-
ra. U slucaju pojave akutnog krvarenja za vri-
jeme lijeCenja emicizumabom u bolesnika s
inhibitorima potrebno je primijeniti rFVIla
(NovoSeven). Dokaz ucinkovitosti emicizu-
maba su rezultati klinickih studija HAVEN 1
u odraslih bolesnika s teskom hemofilijom A
i inhibitorima kod kojih se primjenom emici-
zumaba smanjila ucestalost krvarenja za 87%
u usporedbi s onima koji nisu primali taj li-
jek. Cak 63% bolesnika nije imalo niti jedno
krvarenje koje je zahtijevalo lijeCenje. Rezul-
tati klinicke studije u djece s hemofilijom A i
inhibitorima (HAVEN 2) pokazali su da goto-
vo 95% djece na profilaksi emicizumabom ni-
je imalo krvarenje koje je zahtijevalo lijece-
nje, a njih 65% nije imalo niti jedno krvare-
nje. Zavrena su klinicka ispitivanja (HAVEN
3) u bolesnika s hemofilijom A bez inhibito-
ra kao i ona kod kojih se ispituje doziranje
emicizumaba jednom mjesecno umjesto jed-
nom tjedno.

Inhibicija fizioloskih antikoagulansa je
oblik lijecenja hemofilije bez supstitucijske
terapije i to: inhibicijom antitrombina, inhibi-
cijom faktora puta tkivnog faktora i aktivira-
nim proteinom C. Fitusiran (Sanofi Genzy-
me/Alnylam) je sintetska mala molekula RNA
koja blokira stvaranje antitrombina. U tijeku
su klinicka ispitivanja za bolesnike s hemofi-
lijom A i B sa i bez inhibitora. Mjese¢na pot-
koZna primjena fitusirana snizava razinu anti-
trombina na otprilike 20% normalne razine.
To sniZenje antitrombina ucinkovito je u pre-
venciji krvarenja. Trenutacno su u ispitivanju
tri lijeka cije je djelovanje inhibicija TFPI. Je-
dan je od Pfizer PF06741080; zatim concizu-
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mab (Novo Nordisk), koji je monoklonsko
protutijelo protiv TFPI i sprjecava vezanje
FXa za TFPI te tako povisuje hemostasku
aktivnost kompleksa FVIIa-TF i stabilizira
ugrusak. Treci je BAY 1093884 (Bayer) u
1. fazi ispitivanja. Rezultati 1. faze klinic-
kog ispitivanja pokazali su sniZenje nor-
malnog TFPI na oko 20% $to je povezano
sa smanjenim vremenom zgrusavanja i sto-
ga se moZe primijeniti profilakticki jednom
tjedno i jednom mjesecno. Sljedeci mogu-
¢i postupak lijecenja je inhibicija aktivira-
nog proteina C. Djelovanjem na antikoa-
gulantni ucinak aktiviranog proteina C u
modelu hemofilije u misa uspostavlja se
hemostaza. Inhibicija proteina S je u ranoj
fazi ispitivanja.

Genska terapija dovodi do izljecenja
hemofilije. U tijeku su zavrsna klinicka is-
pitivanja u bolesnika s hemofilijom B. (Vi-
di ¢lanak doc. dr. sc. Drazena Pulanica.)

Razvoj novih oblika lijeenja omoguca-
va bolesnicima s hemofilijom sa i bez inhi-
bitora znacajno bolju profilaksu i bolju
kvalitetu Zivota.
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Lijecenje hemofilije sastoji se od nadomjesta-
nja faktora koagulacije koji nedostaje boles-
niku.

Kod oboljelih od hemofilije A nedostaje
faktor VIII zgrusavanja krvi, a kod hemofilije
B faktor IX zgrusavanja krvi. Terapija nave-
denim faktorima moze se provoditi »po po-
trebi«, tj. kada dode do vidljivog krvarenja
(npr. naticanje zgloba) ili kada se oboljeli pri-
prema za operativni zahvat. Ponekad se fak-
tor moze dati i prije oc¢ekivane vece tjelesne
aktivnosti, npr. prije skolskog izleta ili vecer-
njeg izlaska s drustvom.

Drugi je oblik lijecenja profilakticko lije-
cenje hemofilije, a sastoji se u davanju manjih
koli¢ina F VIIL ili F IX da bi se kod hemofili-
cara najteZzeg oblika bolesti s aktivnoscu fak-
tora zgrusavanja <1% uspjelo odrzavati aktiv-
nost faktora iznad 2%, sto je dostatno da ne-
maju teza ni spontana krvarenja. To dugoroc-
no smanjuje ostecenje hrskavice zglobova §to
znacajno podize kvalitetu Zivota hemofilica-
ra. Primarnu profilaksu treba zapoceti prije
ostecenja zgloba, tj. prije krvarenja u zglobo-
ve. Profilakticko lijecenje djece oboljele od
hemofilije cesto je otezano zbog nepriklad-
nog venskog pristupa. Kod manje djece, oso-
bito one s izraZenijim potkoznim masnim tki-
vom, tesko je pronaci venski put. Postoje raz-
liciti protokoli primarne profilakse kod djece
(protokol Malmo te nizozemski, francuski ili
kanadski protokol). Za sve navedene proto-
kole preduvjet je poceti terapiju prije ostece-
nja zglobne hrskavice i to najkasnije do kra-
ja druge godine Zivota. Ovisno o protokolu
terapija se daje u dozi od 15-50 ij./kg TT,
1-3 x tjedno.

Ako se profilakticko lijecenje na vrijeme
zapocne te bolesnik pravilno prima faktor
zgrusavanja, moze se ocekivati znatno bolje
stanje zglobova u zreloj dobi. To je osobito
vazno zato $to se Zivotni vijek hemofilicara
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znacajno produZio, pa se tako pretpostavlja
da ce sada rodeni hemofilicar zivjeti jednako
dugo kao njegov zdravi vrinjak.

U sklopu profilaktickog lijecenja vrlo je
vazna edukacija roditelja u davanju profilak-
ticke terapije. Nakon nekog vremena roditelji
mogu samostalno davati terapiju kod kuce.
Ohrabrivanje, podrska i nadzor roditelja nad
provedbom kucne terapije su neophodni,
kao §to je nuZno i povremeno provjeravanje
tehnika i postupaka davanja u nadleznom
centru za hemofiliju. Sve postupke u kucnom
lijecenju roditelji trebaju dokumentirati i
predociti lijecnicima u centru za hemofiliju
kada dolaze na kontrolne preglede. Jedino je
tako moguce odrediti ispravnu dozu lijeka,
planirati potrodnju te preduhitriti moguce
komplikacije. Davanje lijeka preko sredisnjih
venskih katetera je jednostavnije, ali je takav
nacin davanja povezan s povecanom ucesta-
loscu infekcija, tromboza te ¢ini se i vecim ri-
zikom za nastanak inhibitora na ¢imbenike
zgruSavanja.

Svaki postupak koji se provodi u kucnoj
terapiji osoblje centra za hemofiliju treba
prethodno raspraviti s ¢clanovima obitelji i bo-
lesnikom.

U sklopu kontrole pravilne provedbe pro-
filakse neophodno je voditi dnevnik davanja
faktora zgrusavanja. Dnevnik dobro dode ro-
diteljima kao podsjetnik da ne zaborave dati
profilaksu. Lije¢nicima dnevnik omogucava
bolji uvid u efikasnost terapije jer se uspore-
divanjem podataka iz dnevnika te vremena i
nacina krvarenja moze prosuditi i uspjeSnost
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terapije. Ta je prosudba neophodna kada se
terapija mijenja, tj. temeljem dnevnika moze
se prosuditi jesu li bolesniku potrebne vece
pojedinacne doze ili veca ucestalost davanja
ili u krajnjoj liniji promjenu preparata koji pri-
ma. Sve je to neophodno za kreiranje pravil-
ne i svakom pacijentu prilagodene terapije.

U konacnici, i djelatnicima HZZO-a mno-
go je lakse procijeniti redovitost davanja i po-
trebu za lijekom pri odobravanju rjesenja za
oboljele od hemofilije.

Jos 2007. godine Marylin Manco Johnson
zakljucila je u studiji objavljenoj u casopisu
The New England jJournal of Medicine da
kod hemofilicara koji su na lijeCenju »po po-
trebi« nastupaju nevidljiva krvarenja koja do-
vode do ostecenja zgloba i da pacijenti na re-
dovitoj profilaksi imaju znatno manje ostece-
nja kao posljedicu »nevidljivog« mikrokrvare-
nja. To se posebice moze vidjeti nakon deset
i vise godina profilakse. Posljednjih nekoliko
godina objavljeno je u medicinskoj literaturi
vise radova indijskih i kineskih autora koji
zakljucuju da i vrlo male kolicine lijeka (10-
15 ij/kgTT) davane 1-2x tjedno profilakticki
imaju iznimno velik pozitivan utjecaj na
zdravlje hemofilicara i da smanjuju ostecenje
zgloba. Dakle i mala doza redovito davanog
faktora zgrusavanja hemofilicarima znatno
unapreduje kvalitetu Zivota jer smanjuje broj
mikrokrvarenja i ostecenja zglobova.

Zakljuc¢no treba naglasiti da redovito pro-
vodenje profilakse i vodenje dnevnika dava-
nja faktora unapreduju zdravlje hemofilicara i
znatno popravljaju kvalitetu njihova Zivota

15
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Rezultati genske terapije

hemofilije B

U danasnje vrijeme svjedoci smo uzbudljivog
razvoja novih lijekova za lije¢enje odredenih
oblika hemofilije poput koncizumaba (mono-
klonalnog protutijela na inhibitor puta tkiv-
nog faktora), fitusirana (specificnog inhibito-
ra antitrombina kojim se povecava stvaranje
trombina), emicizumaba (monoklonalnog
protutijela koje promovira stvaranje FXa u ne-
dostatku FVIID), a sve se vise istrazuje i gen-
ska terapija hemofilije.

Nasljedna hemofilija A (nedostatak FVIII)
i posebno nasljedna hemofilija B (nedostatak
FIX) bolesti su koje se doimaju kao idealni
kandidati za gensko lijecenje: to su mono-
genske (X-vezane) bolesti, fenotip bolesti po-
vezan je s razinom nedostatka cirkulirajuceg
koagulacijskog faktora, odgovor na gensku
terapiju moze se lako mjeriti (porastom kon-
centracije faktora u krvi), a porast razine fak-
tora vec za samo 1-2% u cirkulaciji moze zna-
¢ajno smanjiti sklonost krvarenju. Posebno je
prikladan gen za FIX (hemofiliju B) jer je ma-
len i moZe se lako uvesti u razne vektore te
postoje etablirani animalni modeli.

U ponajboljem hematoloskom ¢asopisu
Blood Miesbach i suradnici (University Hos-
pital Frankfurt, Frankfurt, Njemacka) pokaza-
li su uc¢inkovitost genske terapije teske i um-
jerene hemofilije B s virusnim vektorom
AAV5 (engl. adeno-associated virus-5, AAV5S),
gdje su bolesnici postigli stabilnu ekspresiju
FIX, dobro podnosili postupak i nisu imali
nezeljene imunoloske odgovore.

Cilj je genske terapije za hemofiliju B
smanyjiti rizik krvarenja i omoguciti jednokrat-
nom terapijom endogenu sintezu/aktivnost
FIX, ¢ime se smanjuje ili prekida daljnje pri-
manje intravenskih koncentrata FIX. AMT-
060 je novi proizvod za transfer gena koji
kombinira AAV5 vektor s divljim tipom ljud-
skog gena za FIX i promotor specifi¢an za je-

tru; primjenjuje se kao jednokratna intraven-
ska infuzija u trajanju od 30 minuta.

Ta multinacionalna studija ukljucila je de-
set odraslih osoba s hemofilijom B (FIX< 2 %
od normale) i fenotipom teskih krvarenja, od
kojih je pet primilo jednokratnu dozu od
5x1012 kopija genoma AMT-060/kilogram, a
pet 2x1013 kopija genoma AMT-060/kilogram.

U kohorti koja je primila nizu dozu, sred-
nja endogena aktivnost FIX narasla je na 4,4
IU/dL, godisnja potrodnja intravenske primje-
ne FIX smanjila se za 81%, a srednja godiSnja
stopa spontanih krvarenja smanjila se sa 9,8
na 4,6% (53%).

U kohorti koja je primila visu dozu sred-
nja endogena aktivnost FIX narasla je na 6,9
IU/dL, godisnja potrodnja intravenske primje-
ne FIX smanjila se za 73%, a srednja godiSnja
stopa spontanih krvarenja smanjila se sa 3,0
na 0,9 (70%). Nije bilo smanjenja traumatskih
krvarenja. Aktivnost FIX bila je stabilna u ob-
je kohorte, a 8 od 9 ispitanika koji su pret-
hodno profilakticki primali FIX prestali su
primati profilakticke infuzije FIX. Prolazni
asimptomatski porast jetrene alanin amino-
transferaze u kohorti koja je primila nizu do-
zu (n = 1) ivisu dozu (n = 2) lijecen je pred-
nizolonom, bez snizenja aktivnosti FIX tije-
kom porasta transaminaze.

Autori zaklju¢uju da je jedna infuzija tran-
sfera gena putem AMT-060 imala dobar si-
gurnosni profil i rezultirala je stabilnim i kli-
nicki znacajnim porastom aktivnosti FIX, sa
znacajnom redukcijom spontanih krvarenja i
smanjenjem nadoknade koncentrata FIX, bez
uocenih nezeljenih imunoloskih reakcija. Stu-
dija je pokazala klinicku ucinkovitost i dobar
sigurnosni profil genske terapije teSke i um-
jerene hemofilije B.

(Blood. 2018;131(9):1022-1031.)

Bol u bolesnika
s hemotilijom

Bol je zasigurno najcesci simptom koji se jav-
lja u bolesnika i gotovo uvijek prvi simptom
koji bolesnik primjecuje. Kako u generalnoj
populaciji, tako je i u bolesnika s hemofilijom
bol najc¢esci simptom. Prema misljenju mno-
gih bolesnika s hemofilijom, bol je ujedno
najtezi simptom. Ne postoji bolesnik s tes-
kom ili umjerenom hemofilijom koji nije ba-
rem jednom osjetio bol zbog svoje bolesti.
Dodatno, prema nekim istrazivanjima cak
85% bolesnika s hemofilijom osjeca bolove
koji nisu povezani samo s promjenama u
zglobovima. Zabrinjavajuca je cinjenica da
oko 50% bolesnika s hemofilijom uzima po-
vremeno ili trajno lijek protiv bolova te da
¢ak 30% bolesnika nema zadovoljavajucu
kontrolu boli, kao §to je pokazalo jedno istra-
Zivanje.

Dobro je poznato da osjecaj boli znatno
smanjuje kvalitetu Zivota svakog pojedinca i
da negativno utjeCe na vise aspekata Zivota.
U bolesnika s hemofilijom dodatno je poka-
zano da je bol ¢imbenik koji ima najveci ut-
jecaj na ukupnu kvalitetu zivota, mnogo zna-
¢ajniji nego na primjer tezina artropatije ili
broj infuzija lijeka tjedno. Sli¢ne podatke po-
kazalo je i istrazivanje u grupi bolesnika s he-
mofilijom u Hrvatskoj, gdje je bol vrlo izraze-
no negativno utjecala na opce zadovoljstvo i
obavljanje svakodnevnih aktivnosti.

Stoga je logicno da se velik trud ulaze u
unapredenje lijekova i tehnika koji bi smanji-
li sjecaj boli.

Medutim, ne smijemo zaboraviti da bol
nije uvijek negativna ili losa, iako je takvom
percipiramo, ve¢ da ima vrlo vaznu i korisnu
ulogu u funkcioniranju naseg organizma.
Naime, bol je osjecaj nelagode kojim nas or-
ganizam upozorava da s nasim tijelom nesto
nije u redu, to jest da mu prijeti odredena
opasnost. Na primjer, kada stanemo na nesto
ostro ili dotaknemo nesto vruce, Zivci iz no-

ge ili ruke $alju mozgu brzu vijest o tome da
se nesto lose dogodilo, te mozak Salje signa-
le natrag u osteceni dio tijela kojima pokusa-
va zaustaviti oStecenje i ocuvati organizam, a
to u ovom slucaju znaci hitno pomaknuti ru-
ku ili nogu kako se ne bi dodatno ozlijedila.

Sli¢no se dogada kod bolesnika s hemofi-
lijom. Bol je najc¢esce prvi simptom koji upo-
zorava da je pocelo krvarenje u zglob, misic
ili neki drugi dio tijela, te tako bol postaje
signal koji pokrece nasu intervenciju kako bi
se krvarenje na vrijeme zaustavilo.

S druge strane, bol se ne mora nuzno ja-
viti kao upozorenje da se s organizmom do-
gada nesto potencijalno opasno. Kroni¢ne
promjene u zglobu, kakve vidimo u hemofi-
li¢noj artropatiji, mogu uzrokovati bolove ko-
ji mogu trajati vrlo dugo te biti ¢ak trajno pri-
sutni, medutim, najcesce ne oznacavaju no-
vonastalo zbivanje ili opasnost. Mozak je vec¢
davno »naucio« da se u zglobu koji boli nesto
dogodilo i promijenilo. Takve je boli potreb-
no $to ranije i ucinkovitije zaustaviti i sprije-
¢iti. Takva vrsta boli znacajno smanjuje kvali-
tetu zivota te moze dovesti i do depresije.

U hemofiliji se bolovi najcesce javljaju ve-
zano za lokomotorni sustav, sto ukljucuje mi-
Sice, kosti i zglobove. Najjednostavnije, bolo-
ve mozemo podijeliti na akutne, naglo nasta-
le, i kroni¢ne, dugotrajne, ¢iji intenzitet moze
varirati.

Akutnu bol u bolesnika s hemofilijom naj-
¢esce veZemo uz novonastalo krvarenje u
zglob, a dugotrajne boli uzrokuju kroni¢ne
promjene koje su posljedica brojnih opetova-
nih krvarenja u zglob. Medutim, etiologiju,
odnosno uzroke boli nije uvijek lako otkriti i
definirati, ¢ak ni lije¢nicima.

Zasto je bitno to¢no znati koji je uzrok
pojedine boli?

Lijecenje boli znatno ovisi o tome $to je
bol uzrokovalo. Najuspjesnije se bol rjeSava
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tako da se otkloni njezin uzrok. Dakle, ako je
bol uzrokovalo krvarenje u zglob, zaustavlja-
nje krvarenja ce postupno rijesiti i osjecaj bo-
li. Lijecenje ce se dakle temeljiti na zaustav-
ljanju krvarenja primjenom koncentrata fak-
tora te nefarmakoloskim mjerama, mirova-
njem, imobilizacijom, stavljanjem hladnih
obloga i elevacijom zgloba. Pravovremenim
lijecenjem akutnog krvarenja ne samo Sto
skracujemo trajanje osjecaja boli, vec smanju-
jemo kroni¢no ostecenje zgloba te prevenira-
mo bol koja bi se javila u kroni¢no promije-
njenom zglobu. Bol nam je u ovom slucaju
vrlo dobar i koristan parametar koji nam go-
vori o ucinkovitosti lijecenja. Ako se bol sma-
njuje i postupno nestaje, lijecenje je bilo us-
pjesno. Medutim, ako ne nestaje ili se ¢ak po-
jacava nakon §to smo proveli lijecenje, mora-
mo ponovo razmotriti uzroke boli i oblik li-
jecenja koji smo primijenili.

Dodatno, moZemo reci da i profilakticka
terapija koncentratima faktora ili novim lije-
kovima djeluje kao terapija protiv bolova jer
aktivno sprecava krvarenja i kroni¢na ostece-
nja zglobova kao uzrok bolova.

Kroni¢ni, dugotrajni bolovi u zglobovima
bolesnika s hemofilijom najc¢esce su posljedi-
ca promjena u zglobu koje zovemo hemofi-
licna artropatija. Ve¢ smo pisali o tome kak-
ve se promjene javljaju u ostecenim zglobo-
vima. Zadebljana sinovijalna membrana, sta-
njena ili nestala hrskavica, kostani osteofiti te
skraceni ligamenti i tetive i hipotrofi¢ni misi-
¢i oko zgloba promjene su koje pridonose
smanjenoj funkciji zgloba i stvaranju boli.
Dodatno, bolovi se mogu javiti i u susjednim
zglobovima zbog promijenjenog nacina kre-
tanja i drugacijeg opterecenja zglobova, te
¢ak i udaljenim zglobovima, na primjer u
zglobovima lakta ili ramena kod naslanjanja
na staku zbog bolova u koljenu.

Pristup lije¢enju tim bolovima drugaciji je
nego kod krvarenja u zglob i temelji se na fi-
zikalnoj terapiji kojom se pokusava Sto je
moguce vise vratiti funkcija ostecenom zglo-
bu, te ako nema drugog izbora kirurskim me-
todama, sinovijektomijom, artroskopijom ili
otvorenom operacijom zamjene dijela ili cije-
log ostecenog zgloba.

Ponekad je vrlo tesko razlikovati radi li se
kod bolnog zgloba o novonastalom krvare-
nju u zglob ili pogorsanju kroni¢nih starih
bolova uslijed poja¢anog opterecenja zgloba,

pogresnog pokreta ili promjene vremena. Ta-
da moramo obratiti pozornost i na druge
znakove koji prate bol. Tako se i kod novo-
nastalog krvarenja u zglob i pogorsanja (aku-
tizacije) kroni¢nih bolova mogu javiti otica-
nje zgloba, ogranicenje opsega pokreta u
zlobu, fiksirana pozicija zgloba u fleksiji te
ukocenost i osjecaj topline. Kroni¢nu hemo-
filicnu artropatiju karakteriziraju dodatno
atrofija misica, krepitacije i promjene u naci-
nu hoda, dok se kod krvarenja u zglob mo-
gu javiti crvenilo, spazam (gr¢) misica koji
okruzuju zglob, osjecaj punoce u zglobu te
osjecaj pikanja ili skakljanja koje prethodi
krvarenju.

Lijekovi protiv bolova (analgetici) najces-
ce su prvi oblik lijecenja za kojima poseZemo
kada nas nesto boli. Medutim, kod izbora li-
jekova moramo biti vrlo oprezni jer odredeni
lijekovi, a neke od njih mozemo kupiti u lje-
karni bez recepta, svojim djelovanjem mogu
pogorsati znakove krvarenja te ih bolesnici s
hemofilijom nikako ne smiju uzimati ili ih
smiju uzimati u malim koli¢inama uz pret-
hodnu konzultaciju s lije¢nikom.

Osjecaj boli je tesko to¢no definirati, a jo3
teze kvantificirati, jer je izrazito subjektivna.
Varira od pojedinca do pojedinca, a njezin
dozivljaj moze se razlikovati i kod iste osobe
ovisno o situaciji u kojoj se javila te o opcem
raspoloZenju. Vazno je naglasiti da bol cesto
nije proporcionalna ostecenju. Osjecaj i in-
tenzitet boli definira se u mozgu, koji taj os-
jecaj moZe pojacati ili smanjiti. Kakav ce on
biti ovisi 0 mnogo faktora. Stres, depresija,
strah od ponovnog krvarenja, pogorsanja sta-
nja ili potrebe za lezanjem u bolnici mogu
pogorsati osjecaj boli. S druge strane, osjecaj
da mozemo kontrolirati krvarenje, da imamo
ucinkovite lijekove te da znamo kako cemo
postupiti mogu znacajno umanjiti bolove. Ka-
ko je bol subjektivno kvantificirana, treba na-
glasiti da ce bitan i pozitivan utjecaj na tole-
ranciju boli imati i potpora obitelji odnosno
prijatelja, razumijevanje kolega na poslu te
opcenito razumijevanje okoline za tegobe
bolesnika s hemofilijom.

U buducnosti hemofiliju ¢eka mnostvo
novih lijekova i pristupa lijecenju koji ce, na-
damo se, u velikoj mjeri sprijeciti krvarenja i
oStecenja zglobova te time znacajno pobol;j-
Sati zbrinjavanje boli u bolesnika s hemofili-

jom.

Hemotilija i starenje

Lijecenje kardiovaskularnih bolesti u bolesnika s hemofilijom

Uvod

Bolesnici s hemofilijom rodeni prije sredine
70-ih i 80-ih godina 20. stoljeca proveli su
znatan dio zivota bez adekvatne zastite fak-
torom VIII (hemofilija A) ili FIX (hemofilija
B) sto ukljucuje i profilaksu za bolesnike ko-
ji imaju teski oblik bolesti.!:? Zbog toga su
bolesnici s hemofilijom imali uznapredovalu
artropatiju uslijed kroni¢nih recidivirajucih
krvarenja, bolove i znacajno sniZzenu kvalite-
tu Zivota $to je dovodilo do teske nepokret-
nosti i invalidosti. Zahvaljujuci dostupnim li-
jekovima poput koncentrata faktora zgrusa-
vanja, posebice u razvijenijim zemljama, Zzi-
votni vijek se produljio s 30 na vise od 60 go-
dina. Osim krvarenja, drugi najces¢i uzroci
smrti bile su komplikacije infekcija virusima
HIV-a (virus humane imunodeficijencije) i
hepatitisom C. Zbog boljih metoda inaktiva-
cije virusa u pripravcima proizvedenim iz
ljudske plazme a posebno rekombinantne
tehnologije dolazi do sve manje stope infek-
cije virusima. Osim toga razvili su se iznimno
ucinkoviti lijekovi koji mogu dovesti do izlje-
Cenja hepatitisa C te kontrolirati infekciju
HIV-om.3*

Kao posljedica boljeg lije¢enja i duzeg zi-
votnog vijeka bolesnici s hemofilijom imaju
¢esce bolesti kao i drugi bolesnici povezano
uz starenje koji nemaju hemofiliju.

Kardiovaskularne bolesti najznacajniji su
uzrok smrtnosti u razvijenim zemljama, te i u
RH otprilike polovica bolesnika umire od
komplikacija kardiovaskularnih bolesti.

Bolesnici s hemofilijom imaju danas mo-
gucnost sve c¢esce dozivieti normalnu dob
kao standardna muska populacija zahvaljuju-
¢i boljoj dostupnosti faktora (plazmatski, re-
kombinantni, faktori s produzenim uc¢inkom).
Bolesnici s inhibitorima imaju sve bolje mo-
gucnosti lijecenja jer se osim rekombinant-
nog FVII i aktiviranog protombinskog kom-

pleksa pojavljuju novi lijekovi koji nisu fakto-
ri, vec¢ primjerice protutijela poput emicizu-
maba koji potice koagulaciju ili fitusirana i
koncizumaba koji inhibiraju antikoagulatnu
aktivnost koagulacije.08

Cilj je ovoga rada pokazati pristup zbrinja-
vanju bolesnika s hemofilijom ako dozive
najcesce kardiovaskularne bolesti poput
akutnog koronarnog sindroma ili infarkta
miokarda te nacin postupanja u takvim situa-
Cljama.

Kardiovaskularne bolesti u
bolesnika s hemofilijom

Sveobuhvatna skrb za bolesnike s hemofili-
jom obuhvaca i zbrinjavanje kardiovaskular-
nih bolesti, a posebice je to izrazeno kod sta-
rijih bolesnika i u drugim rizicima za razvoj
koronarne bolesti poput arterijske hipertenzi-
je, hiperlipidemije, Secerne bolesti, pusenja.”
Bolesnici s hemofilijom s godinama imaju sve
vecu incidenciju kardiovaskularnih bolesti.
Postoje radovi koji govore da bolesnici s he-
mofilijom imaju povecanu incidenciju arterij-
ske hipertenzije u odnosu na ostalu popula-
ciju. Tako se smatra da hemofilija smanjuje ri-
zik od infarkta miokarda, ona ne predstavlja
zastitu od ateroskleroze te se epizode akut-
nog koronarnog sindroma mogu dogoditi
posebno za vrijeme intenzivnije nadoknade
faktora.1-13 Postoji niz smjernica vodecih
stru¢nih drustava (npr. Europsko kardiolosko
drustvo — ESC, European Society of Cardio-
logy) za zbrinjavanje akutnog infarkta mio-
karda, revaskularizaciju, lijecenje fibrilacije
atrija, bolesti zalistaka, arterijske hipertenzije
i dr., ali je malo dostupnih preporuka za bo-
lesnike s tezim poremecajem koagulacije kao
Sto je hemofilija. Stoga se dogovorno osno-
vao panel 15 europskih stru¢njaka koji se ba-
ve hemofilijom (Advance Working Group) i
koji je izdao preporuke temeljem odgovora
na 35 klju¢nih pitanja koja se ti¢u zbrinjava-
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nja bolesnika s hemofilijom u akutnom koro-
narnom sindromu odnosno infarktu miokar-
da, nestabilnoj angini pektoris ili onih koji se
podvrgavaju invazivnoj kardioloskoj obradi
odnosno perkutanoj intervenciji.!4 Kod bo-
lesnika koji razviju akutni koronarni sindrom
(akutni infarkt miokarda sa ST elevacijom ili
engl. STEMI, nestabilnu anginu pektoris,
akutni infarkt miokarda bez ST elevacije ili
engl. NSTEMD potrebno je uciniti intervenci-
ju na koronarnim arterijama u vidu perkuta-
ne koronarne intervencije (PCI) i postavljanja
stentova $to zahtijeva multidisciplinaran pris-
tup. Potrebna je 24-satna dostupnost inter-
ventnog kardiologa i hematologa-eksperta u
hemofiliji. Prema Smjernicama i dogovoru
eksperata u hemofiliji nuzno je uciniti PCI ¢im
prije uz adekvatnu zastitu faktorima. BMS
(bare metal stents«) imaju prednost u odnosu
na stentove koji postupno otpustaju lijek
(engl. DES ili »drug-eluting stentsd. Glavni
razlozi su §to krace vrijeme potrebno za pos-
tizanje endotelizacije stenta kod BMS-a, ma-
nji rizik od tromboze stenta te krace vrijeme
potrebno za uzimanje dvostruke antiagrega-
cijske terapije (engl. DAPT — »dual antiplate-
lets therapy«).1416  Antitrombotsku terapiju
odnosno lijekove s antitrombocitnim i antiko-
agulantnim ucinkom potrebno je davati is-
klju¢ivo nakon nadoknade faktora ili drugog
lijeka koje bolesnici uzimaju za lijecenje he-
mofilije, uz potrebu odrzavanja minimalne
aktivnosti FVIIT (hemofilija A) ili FIX (hemo-
filija B) od 5-15% za vrijeme uzimanja dvo-
struke antiagregacijske terapije (npr. klopido-
grel + acetilsalicilna kiselina ili tikagrelol +
acetilsalicilna kiselina).

Vecina eksperata suglasna je da je potreb-
no dati nadomjesnu terapiju faktorom prije
PCI uz ugradnju ili bez ugradnje koronarnog
stenta. Postoje dva osnovna pristupa perkuta-
noj intervenciji: femoralni u podru¢ju pre-
ponske arterije i radijalni (podlaktica, radijal-
na arterija), a radijalni pristup se vise prepo-
ruca zbog manjeg postproceduralnog rizika
od krvarenja. Inicijalna doza faktora koji se
primjenjuje prije intervencije je 30-50 1U/kg,
a aktivnost mora biti >80% tijekom zahvata.
Aktivnost faktora mora biti najmanje 50% 24
sata nakon invazivnog postupka.

Preporuka je da se kardiokirurska revas-
kularizacija miokarda (CABG ili »coronary ar-
tery bypass graftd preporuca samo za stanja

kao §to su viSezilna ili trostruka koronarna
bolest nepogodna za ugradnju stentova te
znacajna stenoza debla ili proksimalnog dije-
la lijeve koronarne arterije.14-18

Antikoagulantna terapija

Vecina eksperata slaze se da je prihvatljiva
primjena nefrakcioniranog (klasi¢nog) hepa-
rina i niskomolekularnog heparina (LWMH,
»low weigt molecular heparing kao i fonda-
parinuksa u bolesnika s akutnim koronarnim
sindromom.

Upotreba inhibitora glikoproteinskog re-
ceptora trombocita (GPIIb-IIla, npr. eptifiba-
tid) nije preporuc¢ena zbog povecanog rizika
od krvarenja. Fibrinoliza (npr. primjena fibri-
nolitika alteplaze) ne preporucuje se rutinski,
mozZe se jedino primijeniti ako nije dostupan
PCI unutar 90 minuta od dolaska u bolnicu.

Lijekovi s antiagregacijskim uc¢inkom ima-
ju prednost u odnosu na oralne antikoagu-
lanse (varfarin ili direktni oralni antikoagu-
lansi) u lijecenju koronarne bolesti i preven-
ciji nastanka novih tromboza koronarnih ar-
terija.

Nakon ugradnje stenta/stentova preporu-
¢a se upotreba dvostruke antiagregacijske te-
rapije najmanje 4 tjedna ako bolesnici imaju
metalni stent odnosno BMS, a nakon toga je-
dan lijek s antiagregacijskim ucinkom primje-
njuje se ukupno 12 mjeseci, a ako se koristi
sama acetilsalicilna kiselina (npr. Andol, As-
pirin) potrebno je odrzavati aktivnost faktora
minimalno iznad 1% cijelo vrijeme, medutim
postoje razmisljanja da bi aktivnost trebala bi-
ti 1-5%.

Preporuke i zakljuéci

Potrebno je regulirati i lijeciti sve prepoznate
¢imbenike rizika za razvoj kardiovaskularnih
bolesti, u prvom redu kontrolirati krvni tlak i
odrzavati vrijednosti <130/85 mmHg jer se
vrijednosti krvnog tlaka od 130-139 mmHg
smatraju prehipertenzijom. Od dijetetskih
mjera potrebno je smanjiti unos kuhinjske so-
li, alkoholnih pica, masne hrane te hrane ko-
ja obiluje nerafiniranim Secerima. Preporuca
se regulacija tjelesne mase, smrsavijeti uz um-
jerenu tjelesnu aktivnost i izbjegavanje aktiv-
nosti u kojima postoji mogucnost ozljede
(kontaktni sportovi, neravni tereni, planina-
renje), preporucaju se hodanje i plivanje. Na-
dalje ako se razvije Secerna bolest (najcesce
je kod starijih uslijed inzulinske rezistencije ili
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Secerna bolest tip II) potrebno je provoditi
dijabeticku dijetu i ovisno o vrijednostima i
regulaciji secerne bolesti mogu se pridodati u
prvom redu peroralni hipoglikemici ako dije-
tetske mjere nisu dovoljne te inzulinska tera-
pija. Potrebno je periodi¢no, kod bolesnika s
hemofilijom starijih od 50 godina i kod onih
s pozitivnom obiteljskom anamnezom, jed-
nom godidnje kontrolirati i lipidogram (trigli-
ceridi, kolesterol, HDL »high density lipopro-
tein« i LDL »low density lipoprotein«).

Zahvaljujuci boljem lijecenju hemofilije i
komplikacija koje nosi sama bolest (krvare-
nja, infekcije, artropatija) bolesnici s hemofi-
lijom zive sve duze i sve je veca zastupljenost
bolesnika starije zivotne dobi. Kardiovasku-
larne bolesti su najcesci uzrok smrtnosti u po-
pulaciji i potrebno je prepoznati, lijeciti sve
¢imbenike rizika za nastanak koronarne bo-
lesti koje dovode do infarkta miokarda. Lije-
Cenje infarkta miokarda je kompleksno, po-
sebice kod bolesnika s hemofilijom, ali mo-
guce uz pridrzavanje svih navedenih prepo-
ruka. LijeCenje i pracenje takvih bolesnika za-
htijeva koordiniran holisticki odnosno sveo-
buhvatni pristup ne samo eksperta za hemo-
filiju (u prvom redu hematologa) vec i drugih
stru¢njaka poput kardiologa, gastroenterolo-
ga, urologa, ortopeda, fizijatra, medicinske
sestre, psihologa i drugih. Vazna je i medu-
narodna suradnja te uspostava registara s po-
dacima koji c¢e pridonijeti boljem pracenju i
lijecenju bolesnika.
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Vaznost prehrane
osoba s hemotilijom

Briga za vase zdravlje ili zdravlje vaseg djete-
ta s hemofilijom iznimno je vazna. Bez obzi-
ra na vrstu hemofilije, glavni je cilj sacuvati
zdrave i jake zglobove. Pravilnom prehranom
i izbjegavanjem prekomjerne tjelesne teZine
znacajno se smanjuju ostecenja misica i krva-
renja u zglobove. Prekomjerna tezina takoder
povecava kolicinu faktora potrebnu za spre-
Cavanje ili lijecenje krvarenja.

Zdrava prehrana

Zdravom prehranom unosimo potrebne hra-
njive tvari u pravilnim omjerima. Klju¢ zdra-
ve prehrane lezi u raznolikosti i umjerenosti.
Roditelji su najbolji primjer svom djetetu, sto-
ga zdrave navike u prehrani i dovoljno tjeles-
ne aktivnosti trebaju biti svakodnevni dio Zi-
vota cijele obitelji. Pri sastavljanju jelovnika
vodite racuna prvenstveno o kvaliteti namir-
nica. Namirnice koje koristite ne moraju biti
skupe kako bi bile zdrave. Birajte namirnice
bogate vlaknima kao $to je integralni ili crni
kruh. Izbjegavajte konzerviranu hranu i kon-
centrirane ugljikohidrate. Svaki dan jedite
svieze voce i povrce. Hranu solite vrlo umje-
reno. Uzimajte viSe manjih obroka dnevno, a
izbjegavajte dulja razdoblja gladovanja i obil-
ne obroke. Obavezno doruckujte. Rucak tre-
ba biti kuhan, topao obrok. Izbjegavajte za-
sladene napitke, gazirana pica i grickalice.
Namirnice se prema preradi dijele u tri
skupine — vrlo preporucljive, manje prepo-
rucljive i one koje nisu preporucljive. Vrlo su
preporucljive (one koje nisu preradene ili su
umjereno preradene): sirovo, kuhano ili za-
mrznuto voce i povrce; kruh, tjestenina i dru-
gi proizvodi od cjelovitih Zitarica, smeda riza;
pasterizirano mlijeko; nerafinirana ulja; sje-
menke, zitne pahuljice; biljni i vocni ¢ajevi; u
umjerenim koli¢inama: meso, riba, jaja, med,
maslac. Manje preporucljive su: kruh i drugi
proizvodi od bijelog brasna, bijela riza; kon-
zervirano voce i povrce, vocni sokovi; mlije-

ko u prahu; rafinirana ulja; salama; crni caj.
Nisu preporucljive: $ecer, umjetna sladila,
slatkisi; gazirani napitci.

Okosnica nutricionizma bila je godinama
takozvana Piramida pravilne prehrane (Slika
1). Namirnice su bile podijeljene u Sest sku-
pina, a sama piramida bila je koncipirana u
Cetiri razine. Vazila je preporuka da se namir-
nice blize bazi, koje imaju vecu povirsinu,
konzumiraju u vecim koli¢inama, a unos na-
mirnica iz visih razina, koje imaju manju po-
vrsinu, trebao je biti manji. Tako je osnovna
poruka piramide bila nuznost raznolike pre-
hrane za zdravlje, tijekom godina pokazala je
manjkavosti — previse je bila pojednostavlje-
na, nije razlikovala vrste masti i proteina niti
cjelovite i rafinirane Zitarice, a zabiljezena je
i rastuca epidemija debljine.

Nakon revizije 2005. godine uvedena je
unaprijedena verzija pod nazivom Moja pira-
mida (Slika 2). Tadasnje smjernice imale su
12 individualiziranih piramida koje su se raz-
likovale prema energetskom unosu. Piramida
je bila podijeljena u 6 vertikala koje su ozna-
¢ivale 5 grupa namirnica plus masnoce. Lik
koji se penje stubama piramide simbolizirao
je dnevnu aktivnost. Potreban energetski
unos za pojedinu osobu izra¢unavao se na
temelju tjelesne teZine, visine, dobi i tjelesne
aktivnosti. Medutim, piramida se pokazala
previse kompliciranom i tesko provedivom u
svakodnevnom Zzivotu.

Noviji trend u prikazivanju smjernica za
uravnotezen unos hrane je Tanjur zdrave
prehrane (u originalu Odaberi moj tanjur —
Choose My Plate, Slika 3).

Tanjur jarkih boja podijeljen je u cetiri di-
jela — povrce, voce, Zitarice i proteini, uz do-
datak mlijeka i mlije¢nih proizvoda te zdravih
masnoca. Osnovna poruka tanjura je u velici-
ni porcije i pravilnom odabiru namirnica. Po-
lovicu prehrane ¢ine voce i povrce. Veci na-
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glasak stavljen je na povrce (krumpir se ne
rac¢una) jer neke vocke imaju veci udio jed-
nostavnih $ecera. Cetvrtinu prehrane trebaju
ispuniti zitarice, i to od cjelovitog zrna jer
sadrZe viSe vitamina, minerala i vlakana nego
preradene Zitarice. Preostalu cetvrtinu pre-
hrane ¢ine proteini. Prednost imaju riba, me-
so peradi, jaja, grahorice i orasasti plodovi.
Masnoce treba ograniciti (preporuca se mas-
linovo, bucino ili repicino ulje). Takoder se
preporucuju dvije porcije mlijeka i mlije¢nih
proizvoda dnevno. Treba piti vodu, a izbje-
gavati zasladene napitke. Uz Tanjur pravilne
prehrane naglasava se vaznost tjelesne aktiv-
nosti u kontroli i odrzavanju tjelesne teZine.

Debljina

Debljina ili pretilost stanje je prekomjernog
nakupljanja masnog tkiva u organizmu zbog
toga 5to hranom unosimo viSe energije nego
Sto je organizam moze potrositi. Iako vecinu
ljudi zabrinjava zbog estetskih razloga, deblji-
na je prvenstveno zdravstveni problem koji
pridonosi razvoju kroni¢nih bolesti, osobito
bolesti srca i krvnih Zila te Secerne bolesti ti-
pa 2. Stanje uhranjenosti najcesce se procje-
njuje racunanjem indeksa tjelesne mase koji
predstavlja omjer tjelesne mase u kilogrami-
ma i kvadrata tjelesne visine izraZene u me-
trima. Preporuceni indeks tjelesne mase izno-
si 18,5-25 kg/m?. Prema Svjetskoj zdravstve-
noj organizaciji, indeks tjelesne mase od 25
do 29,9 definira se kao prekomjerna tjelesna
tezina ili preuhranjenost. Indeks tjelesne ma-
se veci od 30 smatra se debljinom ili pretilo-
$cu i moze se podijeliti u tri stupnja: indeks
od 30 do 34,9 predstavlja debljinu prvog
stupnja, od 35 do 39,9 drugog stupnja, a iz-
nad 40 debljinu treceg stupnja. Mjerenjem
opsega struka odreduje se raspored masnog
tkiva u organizmu i tip pretilosti.

Prema posljednjim podacima Svijetske
zdravstvene organizacije u svijetu je pretilo
vise od 1,9 milijarde odraslih. U Hrvatskoj,
kao i u Europi, pretilo je vise od polovine
osoba starijih od 18 godina. Debljina se pri-
mjecuje u sve ranijoj Zivotnoj dobi i ima du-
gorocne posljedice na zdravlje djece. Istrazi-
vanja su potvrdila da su pretila djeca izloze-
na vecem riziku od pretilosti u kasnijoj dobi.
U Hrvatskoj 34,9% djece ima prekomjernu
tielesnu tezinu, a 14% je pretilo. Posljednjih
desetak godina udio djece s prekomjernom
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tjelesnom tezinom i debljinom povecao se
gotovo 15 posto.

Glavni su uzroci pretilosti prevelik unos
kalorija i nedovoljna tjelesna aktivnost s pre-
tezno sjedilackim nacinom zivota, uslijed ce-
ga se visak energije unesen hranom i neisko-
riSten tjelesnom aktivnoscu skladisti u orga-
nizmu u obliku masnog tkiva. Na pojavu
debljine utjece i niz drugih ¢imbenika: genet-
ski, psiholoski i socijalni (struktura li¢nosti,
utjecaj obitelji i okoline). Geni koji kontroli-
raju funkciju masnog tkiva odgovorni su za
sklonost debljanju. Genetika ima ulogu u na-
¢inu kako nase tijelo trosi kalorije. U oko
80% pretilih osoba postoji podatak o postoja-
nju pretilosti u obitelji. Takva je debljina re-
zultat ne samo naslijeda nego i obrazaca po-
nasanja naucenih od roditelja. Rjedi uzroci
pretilosti su bolesti nadbubrezne Zlijezde,
Stitnjace, ostecenja sredidnjeg Ziv¢anog susta-
va i neki lijekovi (kortikosteroidi, antidepre-
sivi).

Debljina i hemofilija

Debljina je rastuci problem u osoba s hemo-
filijom. Djeca i adolescenti s hemofilijom ima-
ju dva puta vecu vjerojatnost da ce imati pre-
komjernu teZinu u odnosu na opcu popula-
ciju. Prekomjerna tjelesna tezina, ¢ak i samo
umjerena, opterecuje zglobove koji nose te-
7inu tijela (kukove, koljena i gleZnjeve) i mo-
ze uzrokovati zglobna krvarenja. Svaki kilo-
gram prekomjerne teZine znaci oko pet kilo-
grama opterecenja vise za svaki zglob. Nasu-
prot tome, gubitak tezine od 10 kilograma
ublazit ce oko 50 kilograma dodatnog stresa
za zglobove.

Hodanje je jedna od najjednostavnijih, a
ujedno najboljih tjelesnih aktivnosti za covije-
kovo cjelokupno zdravlje. Poboljsava cirkula-
ciju, ubrzava metabolizam i pomaze odrzava-
nju telesne tezine, snizava krvni tlak, sma-
njuje rizik od nastanka osteoporoze i oslo-
bada nas stresa. Da bismo osjetili prave ko-
risti od hodanja, trebamo svaki dan hodati
najmanje 30 minuta. Sve popularniji sport je
nordijsko hodanje — hodanje sa stapovima.
U usporedbi s hodanjem bez Stapova, nordij-
sko hodanje smanjuje opterecenje na donje
ekstremitete i kraljeZnicu te rasterecuje zglo-
bove donjeg dijela tijela jer se tezina preba-
cuje i na gornji dio trupa. Kod nordijskog ho-
danja postoje dva oslonca vise nego kod

obi¢nog hodanja, pa su u rad ukljuceni misi-
¢i gotovo cijelog tijela.

Osim na tjelesnu aktivnost, osobe s he-
mofilijom trebaju obratiti dodatnu pozornost
na prehranu i pokusati odrzati idealnu tezi-
nu. Promjenom losih prehrambenih navika i
uvodenjem redovite tjelesne aktivnosti u cije-
lu obitelj povoljno cete djelovati na vlastito
zdravlje i na zdravlje svoje djece!

Sto jesti i sto izbjegavati
Osobama s hemofilijom nije potrebna speci-
jalna dijeta i za njih vaZe osnovna nacela
zdrave prehrane. Ako vi ili vasa obitelj nema-
te zdrave prehrambene navike, postupne
promjene najbolje ¢e dovesti do dugoroc¢nih
pozitivnih rezultata. One ukljucuju:

— Veci unos voca i povréa. Tamnozeleno
lisnato povrce i narancasto voce i povrce su
vtlo dobri izvori vitamina i minerala. Takoder
su dobar izvor vlakana, a ona pomazu rad
crijeva.

— Vedi unos cjelovitih zitarica s netaknu-
tim zrnom (zob, jecam, pSenica, mekinje,
smeda riza). Cjelovite Zitarice smanjuju osje-
caj gladi, stabiliziraju razinu glukoze u krvi i
snizavaju kolesterol.

— Odabir mlijecnih proizvoda s manje
masti (obrano mlijeko ili sirevi s niskim udje-
lom masti). Dobar su izvor vitamina i mine-
rala, posebice kalcija, bez suvisnih masti.

— Odabir »dobrih« masti umjesto losih.
Dobre masti su mononezasicene (maslinovo
i suncokretovo ulje, orasasti plodovi) i poli-
nezasicene (sojino, kukuruzno i laneno ulje).
Omega-3 masne kiseline su vrsta osobito ko-
risnih polinezasicenih masti koje imaju vaznu
ulogu u pamcenju i emocionalnom zdravlju.
Najbolji izvori su masna riba (losos, skusa, st-
dela, sardina; dobri izvori su tuna i pastrva)
ili riblje ulje visoke kvalitete. Preporuca se
ograniciti unos »losih« zasicenih masti (mesa
visoke masnoce, maslac, margarin, pakirane
grickalice, przena hrana). PrZenje na masno-
¢i je najnezdraviji nacin pripreme hrane. I po-
pularno paniranje je nezdravo zbog golemog
kalorijskog unosa i unosa zasicenih masti.

— Dovrsiti obrok ¢asom vode ili nemas-
nog mlijeka, a izbjegavati zasladena i gazira-
na pica.

Odrzavanje razine Zeljeza posebno je vaz-
no za osobe s hemofilijom jer se sa svakih 15
ml krvi gubi 0,75 mikrograma Zeljeza. Hrana
bogata Zeljezom ukljucuje jetru, mr3avo crve-
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no meso, perad, lisnato zeleno povrce, suse-
ni grah, Zitarice i groZdice. Kombiniranje hra-
ne bogate Zeljezom s dobrim izvorima vitami-
na C (citrusno voce, rajcica, paprika, dinja, ja-
gode) moze povecati apsorpciju Zeljeza u cri-
jevu. Ostale tvari ukljucene u proizvodnju cr-
venih krvnih stanica su bjelancevine, bakar,
vitamin C, vitamin B12, vitamin B6 i folna ki-
selina.

Kalcij je takoder vazan za djecu i adole-
scente. Potreban je za izgradnju jakih kostiju
tijekom rasta i za odrzavanje zdravih zuba.
Osobe s hemofilijom trebaju imati zdrave zu-
be, jer bolesti desni i stomatoloski zahvati
mogu uzrokovati krvarenja. Namirnice boga-
te kalcijem su mlijeko, sir, jogurt, grah, tam-
nozeleno lisnato povrce i bademi.

Unos vitamina K nema ucinka. Osobe s
hemofilijom imaju genetski nasljedni pore-
mecaj stvaranja faktora zgrusavanja, a ne ma-
njak vitamina K. Potreban je oprez s nekim
dodacima prehrani koji u vecim koli¢inama
mogu povecati sklonost krvarenju: visoke
doze vitamina E, riblje ulje, ¢esnjak, dumbir.
Stoga se uvijek prije uvodenja dodataka tre-
ba posavjetovati s lije¢nikom.

Voda
Voda je najveci sastavni dio nadeg tijela, s
brojnim vaznim fizioloskim funkcijama. Va-

13. EDUKACIJSKI LIETNI KAMP DRUSTVA HEMOFILICARA HRVATSKE
Tuheljske Toplice, Hotel »Well«
29. kolovoza — 1. rujna 2019. godine

Zan je ¢imbenik disanja (prijenos kisika u sta-
nice), probave (apsorpcija hranjivih tvari),
stani¢nog metabolizma i detoksikacije orga-
nizma (eliminacija suvisnih produkata izmje-
ne tvari). Presudna je u regulaciji tjelesne
temperature: pri visim vanjskim temperatura-
ma hladi organizam procesom znojenja, a pri
nizim temperaturama okoline djeluje kao izo-
lator. Voda je vazan sastojak hrskavice i teku-
¢ine koja okruzuje zglobove te osigurava
adekvatnu ¢vrstocu, gipkost i elasticnost
zglobova. Vazna je i u prevenciji karijesa —
zubi se kvare zbog nakupljanja kiseline koja
nagriza zubnu caklinu. Vasim stanicama, or-
ganima i zglobovima voda je potrebna za
pravilno funkcioniranje. Osim toga, ako ste
primjereno hidrirani, lakse cete pronaci venu
za infuziju faktora. Optimalna je dnevna ko-
licina vode za osobu koja je umjereno tjeles-
no aktivna 2 litre (oko 8 ¢asa vode dnevno),
a veca ljeti i za tjelesno aktivnije osobe.

|zvori:

https://www.zdravobudi.hr/clanak/69/debljina-ili-pretilost

https://health.ucsd.edu/specialties/hematology/hemophili
a/education

https://www healthline.com/health/understanding-
hemophilia-a/diet-and-nutrition-tips

Roganovic J. Prehrana djece s malignim bolestima.
Drustvo za puerikulturu Rijeka. Tisak Welt d.o.o,
Rijeka, 2015.

Roganovic J. Znacaj i uloga vode. Projekt »Zdravi grad —
Rijeka«. Tisak Zambelli, Rijeka, 2011.
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Bilike i dodaci prehrani

u hemotilijama

Danasnji lijekovi su dobro definirani dozom,
indikacijama (bolestima i stanjima u kojima
se primjenjuju) te kontraindikacijama i nus-
pojavama. Pacijenti s hemofilijom vec su
upoznati s lijekovima s kojima je potreban
oprez, no tu je i jedno podrucje koje zbunju-
je — podrudje biljnih preparata i dodataka
prehrani. Na internetu prevladava neobican
disbalans informacija, od »strogo izbjegavajte«
pa do »sve prirodno je sigurnoe. Sto je od tih
informacija to¢no, a §to ne?

Liekovite biljke i dodaci prehrani

U XXI. stoljecu svjedoc¢imo napretku medici-
ne i uz lijekove dobivene kemijskom sinte-
zom imamo sve vise biotehnoloskih lijekova.
Zbog ¢ega smo zadrzali biljne lijekove? Neki
ce reci da se radi samo o inerciji i nostalgiji,
no postoje za to drugi, vrlo medicinski razlo-
zi. Vecinu lijekova danas ¢ini jedna tvar defi-
niranog utjecaja na organizam ili kombinacija
dvaju ili vise lijekova. U slucaju nekih liekovi-
tih biljaka nismo mogli izolirati ili kemijski
obraditi jednu molekulu. Primjerice, kod poz-
natog biljnog antidepresiva gospine trave,
20% svih tvari biljke pokazuju ucinak i te su
tvari svrstane u ¢ak tri kemijske klase. Neke
smo biljke zadrzali u modernoj primjeni jer su
sigurne i efikasne u ublazavanju simptoma
nekih bolesti, pa tako primjerice brsljan, bije-
li sljez i divizmu uzimamo za ublazavanje kas-
lja. Liekovite biljke u Europskoj uniji mogu bi-
ti registrirane kao dodaci prehrani ili biljni li-
jekovi. Na zalost, dodaci prehrani imaju ma-
nje strogu kontrolu kvalitete i za razliku od
biljnih lijekova ne postoje priloZene upute o
lijeku kako bi pacijent znao kada odredeni
preparat smije odnosno ne smije koristiti.
Dodaci prehrani velika su skupina prepa-
rata u kojima se ne nalaze samo biljni priprav-
ci vec i vitamini i minerali te razni drugi mik-
ronutrijenti poput aminokiselina i masnih ki-
selina koji su neophodni za nasu fiziologiju.
Neki medicinski djelatnici zaziru od takvih

dodataka prehrani. To mozemo razumijeti jer
se Cesto uzimaju nekontrolirano i bez racio-
nalne ili medicinske potrebe. No, nije uvijek
tako. U slucaju nedovoljnog unosa hranom ili
zbog povecanog gubitka mikronutrijenata do-
daci prehrani mogu imati smisla. Tako se, pri-
mjerice, vitamin D moZe uzimati u zimsko do-
ba ili pak kod ljudi koji izbjegavaju sunce, a
prehranom taj vitamin ne unose u dovoljnoj
koli¢ini. Slavne omega-3 kiseline mogu se
uzimati kada u prehrani nemamo dovoljno ri-
be bogate omega-3 kiselinama ili biljnih ulja
koja ih sadrZe. Preparati cinka mogu imati
smisla ako uzimamo lijekove koji smanjuju
njegovu razinu u krvi. Vitamin B12 moZe biti
koristan u slu¢aju uzimanja nekih lijekova po-
put metformina ili kod veganske prehrane.

Dodaci prehrani i hemofilije

Najvise konfuznih informacija nalazimo u ve-
zi s relativno Cestim dodacima prehrani koji
sadrze omega-3 kiseline. T u profesionalnim
udruzenjima nailazimo na upozorenja kako
se kod hemofilije ne smiju uzimati omega-3
preparati. To nije istina. Omega-3 kiseline
neophodne su za nasu fiziologiju i njihov ut-
jecaj na zdravlje krvozZilnog sustava komplici-
raniji je od utjecaja na zgrusavanje krvi. Pos-
toji tzv. biljna omega-3 kiselina, nazvana alfa-
linolenska kiselina (ALA), te »riblje« omega-3
kiseline nazvane EPA i DHA. Na§ organizam
moze vise ili manje efikasno pretvoriti dio
biline ALA u EPA i DHA. EPA i DHA sluze or-
ganizmu u nizu fizioloskih procesa. Drugim
rije¢ima, ljudi s hemofilijom kao i svi drugi
trebaju ih uzimati, i to prije svega prehranom.
To ukljucuje koristenje, uz primjerice masli-
nova ulja, i ulje repice. Koristi se i ulje sjetve-
nog podlanka (Camelina sativa) te ulje ora-
hove jezgre i konoplje, takoder ulja bogata
omega-3 kiselinama. Konzumacija plave ribe
poput srdela jednom do dva puta tjedno
moze zadovoljiti potrebe organizma. Ako se
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uzimaju preparati, pametno je o tome obavi-
jestiti svojeg lije¢nika, no uzimanje tipi¢no
prosjecnih doza od 500 mg EPA i DHA zajed-
no ne predstavlja rizik za zdravlje jer to mo-
gu biti i doze ribljeg obroka. Sadrzaj EPA i
DHA redovno je oznacen na kutijicama.
Omega-3 preparati dolaze u nekoliko oblika:

— trigliceridi (najuobicajeniji) su tipicna
klasi¢na riblja ulja

— etilni esteri omega-3 nalaze se i u lije-
kovima i dodacima prehrani

— fosfolipidi su najcesce ulje kril racica

— slobodne masne kiseline koje kod nas
nisu dostupne i nalaze se samo u lijekovima.

Usprkos marketingu, nakon duze primje-
ne nema vecih razlika u njihovoj efikasnosti.
Bez obzira na to, posavijetujte se sa strucnom
osobom ima li smisla uzimati takve prepara-
te te mogu li se promjenom prehrambenih
navika dobiti dovoljne koli¢ine.

Osobe s hemofilijom mogu uzimati vitami-
ne i minerale, no treba paziti da, ako se uzi-
maju kao suplementi, budu u fizioloskim do-
zama. Stoga se za savjet i razgovor o smislu
njihova uzimanja valja obratiti lije¢niku. Neki
vitamini u ekstremno velikim dozama, poput
D i A, mogu biti i problem. Srecom takve do-
ze nisu lako dostupne pacijentima. Zapamtite,
uvijek je pametnije vitamine uzimati prehra-
nom, ako je ikako moguce. Vitamini skupine
K, od kojih su najc¢esci K1 i K2, svima su poz-
nati kao »vitamini koagulacije« odnosno grusa-
nja krvi. Kako su razni tipovi hemofilije ge-
netski problemi, logi¢no je da vitamine te
skupine ne mozemo koristiti za lijecenje he-
mofilije. No, tih vitamina trebamo imati do-
voljno radi drugih fizioloskih procesa poput
zdravlja kostanog tkiva. A jesu li Stetni? Danas
su popularni suplementi s vitaminom K2 i uo-
bicajene doze u nasoj zemlji (najveca doza je
samo 0,18 mg) nisu opasne u hemofiliji.

Kao suplementi mogu se nabaviti pojedi-
ne aminokiseline: tirozin, triptofan, glutamin
i aminokiseline razgranatih lanaca. One ta-
koder nisu stetne. Strah zna biti katkad vezan
za koenzim 10 koji se koristi kod kroni¢nog
zatajivanja srca, no razloga za strah nema jer
nece znatnije utjecati na zgrusavanje u kon-
tekstu hemofilije. Koenzim 10 bi se ionako
trebao koristiti po preporuci stru¢ne osobe.

Liekovite biljke

Za razliku od klasi¢nih suplemenata, odrede-
ne je biljke pametno izbjegavati u hemofiliji.

Ginko (Ginkgo biloba) je poznata biljka po-
boljsanja cirkulacije i poboljsanja kognitivnih
funkcija u starijih osoba. Ginko doista treba
izbjegavati. On doista moZe smanjiti zgrusa-
vanje krvi, pa treba pitati stru¢nu osobu ¢ime
se moze zamijeniti. Biljke kineske herbalisti-
ke koje su dostupne na zapadu, dong quai
(Angelica sinensis) i danshen (Salvia miltiorr-
hiza) treba izbjegavati zbog utjecaja na zgru-
Savanje krvi. Cesnjak se smije koristiti u pre-
hrani, ali valja izbjegavati suplemente na ba-
zi ¢esnjaka, osobito u velikoj dozi i u duljem
razdoblju. Pripravci ¢esnjaka se ionako koris-
te kao visemjeseCna terapija, pa treba imati
na umu da se izbjegavaju. Pravi ginseng (Pa-
nax ginseng) je pametno izbjegavati jer je
opisan njegov ucinak na zgrusavanje. Sugeri-
ra se koriStenje biljaka slicnog djelovanja ko-
je nemaju takav utjecaj, poput ruzicastog zed-
njaka (Rhodiola rosea). Kratkotrajno koriste-
nje dumbira kao zacina ne bi trebalo pred-
stavljati rizik, ali dugotrajnije koristenje su-
plemenata na bazi dumbira treba izbjegavati
jer se u klinickim studijama pokazalo da ut-
jece na slabljenje zgrusavanja krvi. Bumbir se
ionako koristi kao antiemetik (sredstvo pro-
tiv mucnine), pa su sintetski antiemetici pa-
metna zamjena. Ako se dumbir koristi kod
funkcionalne dispepsije (-otezane probave.),
druge bilike poput sr¢anika ili lijekova poput
Iberogasta su dobra i sigurna zamjena.

Povratic (Tanacetum parthenium) se ko-
risti kao biljni lijek kod migrene. Buduci da
utjece na funkciju trombocita, pametno je iz-
bjegavati ga i potraziti druge terapijske opci-
je kojih, srecom, ima. KoriStenje kore vrbe
(Salix sp.) u lijecenju osteoartritisa kod nas je
vtlo rijetko. Kora vrbe zna zbuniti i klinicare
jer precesto povezuju djelovanje aspirina od-
nosno acetil-salicilne kiseline i kore vrbe. Nji-
hov mehanizam djelovanja nije isti i u real-
nim studijama na ljudima i najvece doze ne
utjecu na funkciju trombocita. Stoga nije
opasna za koristenje, ali osim kore vrbe pos-
toje i druge opcije poput kristalinicnog glu-
kozamin sulfata, registriranog kao lijek, pa
treba pitati za savjet stru¢nu osobu. Ljudi vr-
lo rijetko koriste algu fukus. In vitro je opisan
njen efekt slican djelovanju heparina, no u
realnosti takve molekule ne mogu se apsor-
birati kroz probavni sustav te stoga ovu bilj-
ku ne smatramo opasnom.
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U ¢lanku je dan
pregled na koje
suplemente i
liekovite biljke
treba paziti kod
hemofilije.

Ako ste u
nedoumici,
uvijek pitajte za
savijet struénu
osobu.
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Klinicki zavod za
laboratorijsku dijagnostiku,

KBC Zagreb

= Novi aparat u
Klini¢ckom zavodu za
laboratorijsku
dijagnostiku

¥ Dielatnice
Laboratorija za
ispitivanje poremecaja
zgrusavanja

Unaprijedena dijagnostika

hemotilije

Laboratorij za ispitivanje poremecaja zgrusa-
vanja Odjela za laboratorijsku hematologiju i
koagulaciju Klinickog zavoda za laboratorij-
sku dijagnostiku Klinickog bolnickog centra
Zagreb najveci je takve vrste u Hrvatskoj i
djeluje kao specijalizirani laboratorij Centra
za hemofiliju Republike Hrvatske za labora-
torijsku dijagnostiku hemofilije i pracenje he-
mofilicara na nadomjesnoj terapiji.

Hemofiliju uzrokuje na stotine razli¢itih
mutacija. Stoga je molekularna dijagnostika
hemofilije A i B korisna kod predvidanja raz-
voja inhibitora povezanih sa specifi¢nim mu-
tacijama u genu za FVIII ili FIX te omoguca-
va testiranje rodaka Zena nositeljica bolesti i
prenatalnu ili preimplantacijsku geneticku di-
jagnostiku.

Molekularna dijagnostika hemofilije A po-
maze i u diferencijalnoj dijagnostici umjere-
ne/blage hemofilije A od von Willebrandove
bolesti.

Dobrotom Drustva hemofilicara Hrvatske

nabavljen je aparat za umnazanje nukleinskih
kiselina i dan na koristenje Klinickom zavo-
du za laboratorijsku dijagnostiku Klinickog
bolnickog centra Zagreb. Dokazivanje muta-
cija koje uzrokuju hemofiliju postaje uobica-
jen postupak u tijeku postavljanja dijagnoze
ove bolesti.

Kako se uspjesno
nositi sa sfresom

Stres obi¢no povezujemo s posebno teskim
poslovima, disfunkcionalnim meduljudskim
odnosima, ali i sa zbrinjavanjem kronic¢nih
bolesti, nezaposlenosti sl. Dozivljaj stresa,
njegova snaga, vaznost i moguce opasnosti
kod svakog od nas rezultat su specifi¢nih do-
prinosa osobnog iskustva, usvojenih nacina
reagiranja na stres, naucenih mehanizama su-
ocavanja sa stresom, nasim sposobnostima i
socijalnom podrskom koju u situacijama stre-
sa dobivamo te ukupnim stanjem tjelesnih re-
sursa. U najsirem smislu, stres se moZe odre-
diti kao tjelesna i psiholoska reakcija na vanj-
ske i unutarnje stresore (Havelka, 2002.; Hu-
dek-KneZevi¢ i sur., 2006.; Folkman i sur.,
2004.).

Drugim rije¢ima, nece svatko pod istim
pritiskom reagirati jednako. Neki c¢e problem
percipirati kao sitnicu i rijesiti ga vrlo jedno-
stavno, a drugi dozivjeti razlicite psiholoske i
fizioloske promjene dok shvate kako taj isti
problem rijesiti. Smatra se da se stres dogada
kada osoba smatra da su okolnosti opterecu-
juce ili da premasuju njezine resurse i ugro-
Zavaju njezinu dobrobit. Za pojedinca naiz-
gled teska situacija ne mora izazvati stres ako
procijeni da ima nacina i sposobnosti da joj
se odupre. Na primjer, to moze biti situacija
u kojoj nadredeni zahtijeva promjenu organi-
zacije rada. Ako postoji neravnoteza izmedu
zahtjeva koji se pred nas postavljaju i nasih
mogucnosti odupiranja, kao i ako procijeni-
mo da nemamo dovoljno socijalne podrske
koja bi nam pomogla u suocavanju sa stre-
som, tada se moze govoriti o stresnoj situaci-
ji (npr. situacija sukoba s nadredenim). Stres
moZemo dozivjeti kada se suoc¢imo s vanj-
skom opasnoscu koja nas ugrozava (npr. gu-
bitak posla), ali i kada mislimo o nekoj budu-
¢oj ugrozavajucoj ili neugodnoj situaciji za
koju pretpostavljamo da ce se dogoditi —
npr. o odlasku na operativni zahvat (Folk-
man i sur., 2004.).

Iako stres uglavnom dozivljavamo kao
negativan i kao izvor zivotnih problema, on
je normalan i prirodan odgovor naseg orga-
nizma. Zapravo, umjerene koli¢ine stresa
mogu biti korisne kao pokretaci rasta i osob-
nog razvoja.

Vrste stresa

Prema trajanju, stres mozemo podijeliti na:

— akutni stres — jak iznenadan stres ko-
ji nas priprema na neposrednu opasnost (npr.
napad ili krada)

— kronicni stres — stres koji nastaje kao
posljedica trajne izlozenosti stresnoj situaciji
ili situacijama (npr. nosenje s Cestim krvare-
njima ili boli) (Despot Lucanin i sur., 2009.).

Prema jacini, stres moZemo podijeliti i na:

— mali svakodnevni stres — koji naziva-
mo svakodnevnim brigama i koji s vreme-
nom mozZe iscrpiti osobu i ostaviti Stetne pos-
liedice za zdravlje ako se ne kontrolira. Me-
dutim, ti nam mali stresovi ¢esto pomazu da
uspjesnije svladavamo svakodnevne zivotne
probleme te da ulazemo viSe napora u njiho-
VO rjeSavanje.

— veliki Zivotni stresovi — koji se ne do-
gadju svakodnevno, ali se gotovo svima ne-
kada dogode (npr. teske bolesti, smrt bliske
osobe). Kod manjeg broja ljudi mogu izazva-
ti poremecaje tjelesnog i psihickog zdravlja,
no uz dobru socijalnu podrsku i primjereno
suocavanje sa stresom kod vecine ljudi ne os-
tavljaju trajne posljedice.

— traumatski zivotni stresovi — Kkoji se u
svakodnevnom Zivotu dogadaju vrlo rijetko i
nekim se ljudima nikad ne dogode, ali kada
se dogode vecinom ostavljaju dugotrajnije
posljedice na tjelesno i psihicko zdravlje (npr.
izlozenost nasilju, prisustvovanje masovnoj
pogibiji i sl.). Bitno je obiljezje traumatskih
stresora da ugrozavaju sve ljude koji su im iz-
loZeni (Despot Lucanin i sur., 2009.; Havelka,
2002.).

Maija SEDMAK,

mag. psihologije
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Reakcije na stres i posliedice njegova
djelovanja na zdravlje

Stresni odgovor obuhvaca niz fizioloskih pro-
mjena kojih je svrha pokretanje snaga orga-
nizma i priprema na povisene adaptacijske
zahtjeve i na reakciju poznatu pod nazivom
»borba ili bijeg«. Ona ima svoju svrhu, osobi-
to kod akutnog stresa izazvanog stvarnom
vanjskom opasnoscu, npr. kad nas netko fi-
zicki ili verbalno napadne, jer pomaze u mo-
biliziranju energije potrebne za odupiranje
uzrocima stresa.

Da bismo $to uspjesnije izveli ta ponasa-
nja ubrzavaju se ritam srca i disanje, iz jetre
se u krvotok luci glukoza. To osigurava bolju
opskrbu stanica kisikom i hranjivim tvarima i
njihov pojacan rad. Zjenice se Sire, Sto po-
boljsava vid i brze uocavanje potencijalno
ugrozavajucih podrazaja. Krv brze kola tije-
lom i nosi povecane kolic¢ine hranjivih tvari i
kisika te u tim reakcijama energizira kljucne
misice i organe. Pojacana cirkulacija u moz-
gu stimulira senzorne i kognitivne funkcije
vazne za brZe percipiranje i procesiranje in-
formacija. Stoga se vidi i ¢uje ostrije i pove-
cava se mentalna ucinkovitost na odredenoj
razini pobudenosti.

Sve te promjene skladno rade na osigura-
vanju vise razine pobudenosti organizma i
pripremljenosti na pojacane adaptacijske
zahtjeve, tj na suocavanje sa stresorom.

Zvuci dobro, pa se moZemo zapitati: u Ce-
mu je onda problem?

Organizam ne moze dugo optimalno
funkcionirati na povisenoj razini pobudenos-
ti. Ucestalo pokretanje tih reakcija i s tim po-
vezano dugotrajno funkcioniranje na abnor-
malnim fizioloskim razinama iscrpljuje snage
organizma i njegove rezerve. Organizam mo-
ra obnoviti vlastite resurse pokrenute u toj
mobilizaciji i konsolidirati se.

Pretjeran, dugotrajan i kronican stres po-
vezuje se s raznim Stetnim posljedicama — od
tielesnih oboljenja do neprilagodenog emo-
cionalnog i mentalnog funkcioniranja. Brojne
studije dosljedno upucuju na povezanost du-
gotrajnog i kroni¢nog stresa s krvozilnim, res-
piratornim i gastrointestinalnim oboljenjima te
poremecajima imunoloskog sustava.

Medu najcesce psihicke posljedice ubraja-
ju se: razdrazljivost, tjeskoba, potistenost, os-
jecaj bespomocnosti, osjecaj krivnje, depresi-
ja i posttraumatski stresni poremecaj. Od so-
cijalnih posljedica moguci su socijalna izola-

cija te devijantno socijalno ponasanje —
agresija prema drugima, alkoholizam, narko-
manija (Havelka, 2002.).

Simptomi stresa na poslu

Iako vjerujemo da mozemo prepoznati simp-
tome stresa uvjetovanog poslom, to se naj-
¢esce dogada kada su toliko jaki da su vec
izazvali neke negativne posljedice. Neki od
mogucih simptoma koji upucuju na postoja-
nje trajnog stresa na poslu su:

— nerado svakodnevno odlazenje na po-
a0

— osjecaj promasenosti zanimanja

— nezainteresiranost za posao

— osjecaj umora i iscrpljenosti na poslu

— ucestala usmjerenost na vrijeme koje
jos preostaje do zavrSetka radnog vremena

— jak umor nakon posla

— desti poremecaji spavanja

— ucestalo uzimanje sredstava za smirenje

— ceste glavobolje ili/i probavne smetnje

— sumnji¢avost prema suradnicima i op-
tuzivanje suradnika za propuste na poslu

— izbjegavanje razgovora sa suradnicima
o problemima na poslu

— ucestali sukobi na poslu i u obitelji

— Cesto izostajanje s posla

— Cesto razmiljanje o mirovini

— nemogucnost usmjeravanja pozornosti
na klijente (pacijente).

Ako su neki od tih simptoma prisutni is-
tovremeno ili ako pojedini traju dulje velikim
intenzitetom, potrebno je razmisljati o uzima-
nju odmora kako ne bi doslo do trajnih i tes-
kih posljedica za tjelesno i psihicko zdravlje.
Jedna od cestih posljedica jest sindrom izga-
ranja na poslu (engl. burn-out) (O’'Donnell i
sur., 2004.).

Stres, kroni¢na bolest i hemofilija

Hemofilija uzrokuje krvarenja $to moze utje-
cati na psiholoske aspekte i kvalitetu Zivota
pacijenata. Provedena istrazivanja (Elander i
sur., 2013) pokazuju da oboljeli od hemofili-
je (a skupina oboljelih s inhibitorima osobi-
to) koji imaju jake bolove i ucestalija krvare-
nja vise izostaju s posla, fizicki su slabije ak-
tivni, skloniji su socijalnoj izolaciji te dozivlja-
vaju znacajno vise razine kroni¢nog stresa. Is-
tovremeno, pacijenti s viSim razinama stresa,
tjeskobe i depresije mogu iskusiti bol jaceg
intenziteta.

Nalazi studija pokazuju da su podrucja
najnize kvalitete Zivota oboljelih od hemofili-
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je sport, slobodno vrijeme, tjelesno zdravlje i
partnerski odnosi. Kroni¢ne bolesti poput he-
mofilije dio su svakodnevnog zivota oboljelih
koje se mogu povezati s visim razinama stre-
sa, pa je stoga vazno nauciti ojacati mehaniz-
me suocavanja sa stresom i ublazavanja in-
tenziteta boli.

Strategije uspjesnog suocavanija
sa stresom

Iako na uzroke stresa ¢esto ne mozemo utje-
cati, moZemo utjecati na to kako cemo se s
njim suociti. Postoje tri osnovne strategije ili
nacina suocavanja sa stresom:

— izravne akcije usmjerene na uspostav-
ljanje kontrole nad situacijom — nastojanje
da situaciju promijenimo;

— akcije usmjerene razrjesavanju emocio-
nalne napetosti u nekoj situaciji — nastojanje
da situaciju sagledamo i prihvatimo na pozi-
tivan nacin;

— akcije usmjerene na povlacenje i bijeg
— nastojanje da izbjegnemo stresnu situaciju.

Ljudi se medusobno razlikuju po nacinu
reagiranja na stres i po nacinu suocavanja s
njim, ali te razlike uocavaju se i kod iste oso-
be u razli¢itim situacijama. Za uspjesnost su-
ocavanja sa stresom najvazniji su osjecaj mo-
gucnosti kontrole situacije i socijalna podrska
(Arambasic, 2003).

Sto mozemo uéiniti za sebe?

Kako bismo lakse odabrali nacine samozasti-
te u pojedinim situacijama, evo nekoliko pre-
poruka koje mogu biti korisne u suoc¢avanju
sa stresom:

— svakoga dana posvetiti sebi barem po-
la sata i pritom zadovoljavati neku svoju po-
trebu

— zauzeti konstruktivan stav prema stres-
nim dogadajima (npr. reci sebi: jos toliko i
toliko pa gotovo! umjesto: Ovaj dan nikako
da zavrsil)

— prilagoditi se zahtjevima situacije (mije-
njati je, prihvatiti, izbjegavati kad je moguce);

— preispitati vlastite ciljeve/ocekivanja,
analizirati $to njima dobivamo i koliko za to
moramo uloziti

— postavljati dostizne i realisticne ciljeve

— izbjegavati odgadanje rjeSavanja tesko-
ca i/ili preuvelicavanje problema

— veci problem razloziti na manje, lakse
rjesive (prvo rjesavati lakse dijelove jer to

motivira)

— usmjeriti se na sadasnjost, a ne na pro-
Slost ili moguce teskoce u buducnosti

— dovoljno se odmarati, spavati, baviti se
umjerenom tjelesnom aktivnoscu

— ublaziti intenzitet fizicke boli usmjera-
vanjem paZnje na drugu ugodnu aktivnost
(glazba, humor, film...)

— nauditi traziti i prihvacati ponudenu
podrsku: Ja mogu utjecati na nesto; ne znaci
uvijek: Ja moram sam/a promijeniti situaciju)

— traziti objasnjenje ako ne razumijemo
neku naredbu ili zahtjev

— nauditi reci: Zao mi je, necu; i/ili: Zao
mi je, ne Zelim; umjesto: Ne mogu!

— odgoditi reakciju kad smo emocional-
no jako uzbudeni (u suprotnom pojacavamo
stres), npr. brojiti do 10, staviti olovku u usta

— poslove razvrstati u tri skupine: 1) sva-
kako moram udiniti, 2) vazno i trebalo bi uci-
niti, 3) malo vazno i moZe se odgoditi ili da-
ti drugome da to ucini

— pomiriti se s Cinjenicom da su neke
stvari i okolnosti izvan nase kontrole (tada
treba djelovati na prihvacanje takve situacije
i/ili na traZenje pomoci, a ne na to da je sa-
mi promijenimo)

— vlastita ocekivanja prilagoditi situaciji;
nauciti reci NE (time se tuda ocekivanja pri-
lagodavaju situaciji)

— koristiti socijalnu podrsku i kontakt s
drugim ljudima jedan je od najboljih i najus-
pjesnijih nacina borbe protiv stresa u kronic-
noj bolesti, ali isto tako prevencija izgaranja
na poslu. Stoga vas poticem na odrzavanje
kontakata s ¢lanovima Drustva hemofilicara,
na sudjelovanje u edukacijskim i socijalnim
aktivnostima kako biste Sto uspjesnije primi-
jenili naucenol!
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lvan ANDRIC,
bacc. physioth.

5 Josip
DRAZENOVIC,
dipl. physioth.

== Primjena ljepljivih
elastiénih traka (taping)
u podruéju koljienog
zgloba radi smanjenija
otekline/hematoma

# Vjezbe mobilizacije
koljenog zgloba s
naglaskom na
povedanije pokreta
fleksije/savijanja

= |stezanje misica
prednjeg dijela bedra, s
naglaskom na
eventuaalno skraéeni

m. quadriceps femoris

Specifi¢nost fizioterapije
u lijecenju hemarthrosa
u osoba s hemofilijom

Fizioterapijski proces u osoba s hemofilijom
specifican je i kompleksan kako u procjeni,
tako i u planiranju terapije, fizioterapijskoj in-
tervenciji i evaluaciji. Intraartikularno krvare-
nje zbog smanjenja prostora izmedu zglobnih
ploha onemogucava pokrete klizanja i rola-
nja zglobnih ploha jedne o drugu, a §to je os-
nova za punu gibljivost zgloba. Ako takvo kr-
varenje i mirovanje perzistira postoji moguc-
nost skracenja izvanzglobnih struktura (zglob-
na cahura, ligamenti) i okolnih misica koji
imaju tendenciju skracenja ovisno o polozaju
ekstremiteta.

S obzirom na to da hemarthros uzrokuje
vece biomehanicke probleme zgloba od onih
kod osteoartritisa, fizioterapijske intervencije
su kompleksnije i zahtijevaju raniju interven-
ciju. Ovisno o tijeku same bolesti, fizioterapij-
ski proces prilagoden je njezinim stadijima.
Obi¢no ga dijelimo na dva stadija: prvi stadij
odnosi se na akutnu fazu kada je nastupilo

krvarenje u koljenom zglobu, a drugi stadij
nastaje u kroni¢noj fazi kada je doslo do os-
tecenja zgloba i nastupili su biomehanicki
deficiti (kontraktura). U oba slu¢aja provodi
se identi¢na fizioterapijska procjena. Ona se
zasniva na procjeni boli, gibljivosti, otekline,
funkcije i miSicne snage. Procjenu boli pro-
vodimo tako da bolesnik $to objektivnije
okarakterizira jacinu boli na vizualno analog-
noj skali boli. Gibljivost zgloba procjenjuje-
mo goniometrom, a opseg pokreta izrazava-
mo u stupnjevima. Buduci da je oteklina pri-
sutna u obje faze hemarthrosa, njezina je pro-
¢jena vrlo vazna. Procjenjujemo je mjerenjem
opsega ekstremiteta centimetarskom vrpcom
u podrudju otekline, a rezultat iskazujemo u
centimetrima. Funkciju donjih ekstremiteta
procjenjujemo specificiranim testovima hoda
(Stand up and go, 10-metarski test hoda), a
snagu misica odredujemo manualnim misic-
nim testom.
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Prvi sluéaj
(akutno krvarenje u zglobu)

Nakon primjene terapije faktorom zagrusava-
nja pocinje se s fizioterapijom koja se u ovoj
fazi temelji na smanjenju otekline/hematoma
i vracanju gibljivosti zgloba koja je bitno sma-
njena uslijed inaktivnosti i smanjenih biome-
hanickih mogucnosti zglobnih ploha. Radi
smanjenja otekline koristimo tzv. kinesiotape
i hladenje zahvacenog zgloba hladnim zra-
kom. Postupno se primjenjuju vjezbe snaze-
nja bedrenoga misicja, koje je najvaznije za
funkciju hoda.

Drugi sluéaj
(kroni¢na faza kontrakture zgloba)
Zasniva se na postizanju analgezije u podru-
¢ju koljenog zgloba kako bi bolesnik izveo
vjezbe sa smanjenim udjelom boli. To posti-
Zemo primjenom TENS-a i hladnim zrakom.

Potom izvodimo vjezbe mobilizacije koljenog
zgloba, istezanje i relaksacijske tehnike skra-
cene bedrene muskulature. Potom slijede
vjezbe jacanja spomenutih misica koje cemo
detaljnije opisati uz pripadajuce slike.

Od velike je vaznosti rana fizioterapijska
intervencija u slucaju intraartikularnog krva-
renja radi Sto brzeg smanjenja otekline/he-
matoma kako bi se izvanzglobnim struktura-
ma i zglobnim plohama omogucio normalan
biomehanicki rad i prevenirao nastanak kon-
trakture (smanjene pokretljivosti zgloba) ko-
ja je vrlo Cesta u slucajevima neadekvatnog
saniranja intraartikularnog krvarenja. Buduci
da je koljeni biomehanicki vrlo vazan za
funkciju hoda, vazna je adekvatna, rana i ci-
ljana fizioterapija intraartikularnog krvarenja.
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< <« Primjena
elekirostimulacije misi¢a
u podruéju

m. quadriceps femorisa
<« Vjezbe ja¢anja
misica prednjeg dijela
bedra kroz
antigravitacijski pokret s
otporom/utegom

¥ Primjena terapije
hladnim zrakom radi
smanjenja boli i otekline

<+ « Mobilizacija
koljenog zgloba s
naglaskom na
povecanje pokreta
ekstenzije/ispruzanja

< Istezanje misic¢a
straznjeg dijela bedra,
s naglaskom na
skrac¢enje misi¢a
straznje bedrene
skupine
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Josipa BELEV,

bacc. med. techn.

Clavna sestra Odjela za
trombozu i hemostazu,
Zavod za hematologiju,

KBC Zagreb

= = Primjena faktora
u grupnoj radionici
pod nadzorom
medicinske sestre

= Djeca vjezbaju
primjenu fakfora

% U sklopu radionice je
i igraonica nazvana
Faktorionica u kojoj se
djeca upoznaiju sa
svojom bolesti na
zabavan nagin

Radionica venepunkcije

zlata vrijedna

ERODIGNI @&
VENEPUNK I E

Dragi moji ¢lanovi Drustva hemofili¢ara Hr-
vatske i svi koji su svih ovih prethodnih dva-
naest godina marljivo dolazili na radionice
venepunkcije u sklopu lietnog kampa Drust-
va, ovaj ¢lanak posvecujem upravo vama. Mi
se danas, upravo zahvaljujuci svima vama ko-
ji ste predano pohadali svaku edukaciju,
mozemo pohvaliti u cijelom svijetu da imamo
vilo uspjesnu radionicu venepunkcije.
Radionica venepunkcije razvijala se s go-
dinama. Uc¢ila sam ja od vas isto kao i vi od
mene. Nisam ucila samo ja nego i sve medi-
cinske setre koje su se tijekom godina prikl-
jucivale nasem radu, a i vi ste puno od njih
naudili. Tijekom godina organiziranja radioni-
ce uvidala sam manjkavosti sto mi je ukazalo
na to gdje imamo prostora za poboljsanje u
prenoSenju znanja i vjestina usmjerenih na
ucenje venepunkcije, u naSem zargonu pika-
nja i primjene lijeka. Radionica venepunkcije
na cijelom ljetnom kampu ima vrlo velik zna-

¢aj. Usudim se reci da je to svojevrstan forum
razmjene iskustava Sto izmedu medicinskih
sestara i bolesnika, tako i medu bolesnicima
i ¢lanovima njihovih obitelji. Venepunkcija je
naizgled jednostavna kad gledate profesio-
nalce, no u praksi je vrlo sloZen proces ulas-
ka igle u zatvoreni sustav krvnih Zila. Jo§ od
»stoljeca sedmoge« poznato je da se venepunk-
cijom i medicinskom praksom bave za to
obucene osobe, lijecnici i medicinske sestre,

to¢nije medicinski profesionalci. Uvodenjem
kucne terapije u svakodnevnu praksu kod
oboljelih od hemofilije c¢ast izvodenja vene-
punkcije dana je samim bolesnicima. Tu pri-
liku, koja daje svojevrsnu slobodu kretanja i
neovisnost o medicinskom osoblju i bolnic-
kim prijemima ili hitnim sluzbama, vazno je
znati iskoristiti. Upravo iz tih razloga organi-
ziramo radionicu venepunkcije za sve koji
imaju hemofiliju i za ¢lanove njihovih obitelji.

Jednom stecena vjestina tesko se zaborav-
lja, dapace vjezbom se mozZe usavrsiti te tako
izbjeci brojne komplikacije. Velik je broj obo-
lielih od hemofilije koji samostalno apliciraju
lijek. Neki od njih imaju vidljive vene, ali ima
i onih ¢ije se vene moraju »lupome« traZiti, a
ipak ih uspiju pronaci. Te ¢lanove nase udru-
ge isticem kao primjer drugima, narocito mla-
dima. Veliko mi je zadovoljstvo reci da na na-
$im radionicama svake godine imamo sve
mlade i mlade sudionike koji si samostalno
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prvi put primijene lijek. Neki od nasih uceni-
ka tek krecu u prvi razred osnovne 3kole, ali
s ponosom s ljetnog kampa odlaze noseci di-
plomu svladane samostalne aplikacije lijeka.
Osim nasih ucenika, osobno sam ponosna na
svakog tko dode na radionicu i pokaZe $to
zna i moze svojim rukama. Velika je stvar ka-
da oboljeli od hemofilije mozZe samostalno
dati lijek. Brojne su situacije u svakodnevnom
Zivotu kada se covijek nade sam i kada nema
nikog u blizini, a poc¢ne krvarenje. Tek se u
takvim situacijama raspoznaje vrijednost nau-
¢enog na radionici. Najuc¢inkovitija je primje-
na koncentrata faktora zgrusavanja unutar 2
sata od pocetka krvarenja. Besmisleno je gu-
biti vrijeme na odlaske u hitnu sluzbu, na
drugi najblizi odjel ili u ambulantu. Ne zabo-
ravimo da je hemofilija rijetka bolest i da ces-
to i sami profesionalci nisu vi¢ni davanju kon-
centrata faktora zgrusavanja te se na taj nacin
gubi dragocjeno vrijeme a nerijetko prode na-
sih carobnih dva sata od pocetka krvarenja.
Takve situacije sigurno su dobar razlog da
osoba s hemofilijom nauci sebi samostalno
dati lijek kod kuce.

Na radionici u¢imo i pravilno skladistiti li-
jek, pravilno ga otopiti, primijeniti i na kraju
za sobom spremiti te razvrstati otpad. Brojna
su pitanja bolesnika na koja sestre koje rade s
bolesnicima u radionici spremno odgovaraju.

Prednost je ove radionice i to $to bolesni-
ci i ¢lanovi obitelji imaju prilike u neformal-
noj atmosferi pitati medicinske sestre koje
dolaze iz centara za hemofiliju sve $to ih za-
nima u vezi s primjenom lijeka. Medicinske
sestre u centrima Cesto su prilicno opterece-
ne i ne mogu svakoj obitelji posvetiti dovolj-
no vremena. Ljetni kamp upravo je mjesto
koje premoscuje takve situacije i sestre raste-
recene drugih obaveza posvecene su svakom
pojedinacno.

Radionica je od prosle godine organizira-
na tako da na prvi dio dodu svi sudionici
kampa koji, osim $to mogu primijeniti lijek,
mogu izmjeriti tlak, visinu, tezinu, pogledati
kratke edukativne filmove, pa cak koristiti
virtualne naocale za edukaciju. Drugi dio ra-
dionice nesto je duzi, ali podrazumijeva indi-
vidualni pristup svakome tko se prijavi za ter-
min kod medicinske sestre. Takav nacin uce-
nja posebno je pogodan za one koji prvi put
pokusavaju postaviti iglu u venu. To su obic-
no najmladi ¢lanovi. Taj nacin rada pokazao
se vrlo uspjesnim. Posebno moram zahvaliti
starijim hemofilicarima koji se dobrovoljno
jave da budu modeli za »pikanje«. Radionica
je takoder mjesto gdje je jako izrazena medu-
generacijska podrska i prenosenje iskustava
sa starijih na mlade.

Veliko mi je zadovoljstvo $to sam s vama
od samog pocetka. Vracanje istih medicin-
skih sestara iz godine u godinu pokazuje da
smo na dobrom putu da povecamo broj onih
koji su bolesniku s hemofilijom spremni po-
moci u sto kracem roku kako bi izbjegao du-
ga ¢ekanja u hitnim prijemima.

Veselim se ovogodisnjoj radionici za koju
¢u smisliti ponovno nesto novo kako vam ne
bi bilo dosadno. Takoder mi je drago da cu
vidjeti ljude iz cijele Hrvatske koje vidam sa-
mo jednom godis$nje na kontrolama, Sto je
dobar pokazatelj da smo uspjeli u edukaciji.
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<« <« Moderna tehnicka
pomagala olaksavaju
upoznavanije hemofilije

<« Gledanije crtanih
filmova s temom Zivota
s hemofilijom v
Faktorionici

Jedna
motivirajuca
misao koju je
izrekao ¢ovjek
koji je doista

uspio sagraditi
svoj savrieni
svijet:
Prvo, razmisljaj.
Drugo, sanjaj.
Trece, vjeruj.
| konacno —
usudi se...
Ako mozes
sanjati,
mozes i uciniti.
(Walt Disney)

¥ Rad u grupnoj
radionici
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Dinko KOLAK

= = Cetrdeset dana
nakon splenektomije

Moj zivot s hemofilijom

Dragi ¢itatelji, i u ovom broju naseg &asopisa
imamo ¢lanak u kojem éemo poblize upoznati
jednog naseg hemofilicara te doznati kako je
dijagnoza utjecala na njegov zivot.

Stoga je urednistvo odlu¢ilo zamoliti naseg
dragog prijatelja Dinka Kolaka za kratak
razgovor u kojem ce iznijeti svoje iskustvo.
Unato¢ obvezama, Dinko je spremno pristao
na razgovor.

e Pozdrav, Dinko! Iako vjerujem da te vecina
nasih citatelja vrlo dobro poznaje, mozes li
nam se predstaviti i opisati svoje djetinjstvo s
hemofilijom?

Pozdrav svima! Dakle, ja sam Dinko Ko-
lak, imam 60 godina i bolujem od teske he-
mofilije A s inhibitorima. Buduci da je mojem
starijem bratu Franji hemofilija bila vec usta-
novljena, moja majka je posumnjala na tu di-
jagnozu ¢im su mi se kao bebi kod puzanja
pojavljivale velike i ucestale modrice. Bolnic-
ki testovi ubrzo su potvrdili njene sumnje.
Kao osnovnoskolac lijecio sam se na odjelu
djecje ortopedije kod prof. Tiefenbacha, no
tada se terapija svodila na longetu, nekad i
gips, mirovanje i hladan oblog. S druge stra-
ne, moja majka je ve¢ imala iskustva s ubla-
zavanjem hemofilicarskih tegoba kod brata,
pa zbog toga cesto nisam ni otisao u bolnicu
u slucaju ozljeda i krvarenja, vec je ona pri-
mijenila obloge od rakije komovice, krumpi-
ra, listova kupusa, maslinova ulja i slicno.
Sjecam se da sam jednom jako ozlijedio ko-
lieno te sam tjedan dana trpio jako bolove,
nakon cega je otac rekao da bi me ipak tre-
balo odvesti u bolnicu. Ondje sam proveo tri
tjedna u gipsu, zatim jos dva tjedna s longe-
tom. Nakon toga, lije¢nici su dosli do zakljuc-
ka da oteklina ne prolazi jer ne mirujem, pa
su mi stavili nekakvu Zeljeznu longetu prive-
zanu za krevet kako se ne bih mogao po-
maknuti. Nakon tjedan dana majka me odve-
la iz bolnice kuci i nastavila sa svojim oblozi-
ma te sam za desetak dana opet hodao. Dije-

te kao dijete, naravno da sam prvo otisao
ravno na igralite kako bih se pikulao s pri-
jateljima. Noga mi je bila jako slaba od silnih
tiedana imobilizacije, no nekako sam razvio
tehniku voznje bicikla koja nije previse opte-
recivala tu nogu, a opet sam je jacao. »Speci-
jalka« mi je toliko pomogla da je ¢ak i prof.
Tiefenbach rekao neka samo nastavim raditi
Sto god mi pomaze ojacati misice.

* Zvuci kao jako lose iskustvo. Je li tako bi-
lo i kasnije?

Pa zapravo i ne. Nakon osnovne skole
krenuo u Srednju 3kolu »Ruder Boskovic« i
zavrSio za elektronicara, a cijelo to vrijeme
sam jako puno vjezbao, vozio bicikl i dizao
utege od nekoliko kilograma koje sam vlas-
toru¢no izradio jer sam shvatio da $to sam
aktivniji imam manje krvarenja. Tako je zna-
lo proci i Sest mjeseci bez ikakvih problema
i posjeta bolnici. Jako sam volio igrati grani-
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¢ara i nikad se pri tome nisam ozlijedio. Iako
sam igrao relativno rijetko, to je bila milina,
bio sam najbolji! Nekada sam zaigrao i nogo-
met pri ¢emu se, naravno, nisam forsirao, a i
moji prijatelji su znali da me ne bi smjeli fau-
lirati. No, kad ima$ 13-14 godina, dovoljno si
lud da svasta probas, pa sam tako jednom is-
kusio kako je to igrati nogomet po snijegu.
Pri jednom sudaru s protivnickim igracem
pukao mi je misic, pa sam nekih mjesec da-
na dobivao krioprecipitat. MiSic je zacijelio,
ali sam dobio akutni hepatitis B te proveo
mjesec dana u Zaraznoj. Na srecu, to se rije-
silo bez posljedica, osim §to sam oko pola
godine morao biti na jetrenoj dijeti. No, to je
to od vecih problema u skolskoj dobi, ¢ak i
kasnije do operacije.

* Operacije? Koje operacije?

Vec sam bio zaposleni mladi¢ kad sam
ozlijedio Saku desne ruke. Velika oteklina se
povukla za dva tjedna, no ostao je stalan os-
jecaj utrnulosti. Doktori su, unato¢ mojoj
sumnjicavosti, pretpostavili da je uzrok neki
zaostali ugrusak. Uz velike koli¢ine kriopre-
cipitata su me operirali, no ugrusak (narav-
nol) nisu nasli. Zatim su dosli na ideju da mi
na 48 sati unutra zasiju tupfer koji bi trebao
upiti preostalu krv. Dr. Ficovic je savjetovala
da se on odmah izvadi, nakon cega je uslije-
dilo jako krvarenje. Nakon mjesec dana rana
se inficirala, te sam jo§ dva mjeseca iSao na

silna previjanja, a sve vrijeme sam trpio uzas-
ne bolove zbog kojih su mi jedno vrijeme c¢ak
davali morfij. Konacno su dosli do zakljucka
da bi mi trebao pomodi tada jako inovativan
lijek Kriobulin, puno ucinkovitiji od naseg
krioprecipitata, no on se mogao nabaviti sa-
mo u inozemstvu i to po jako visokoj cijeni.
Otac je tada zahtijevao da me se lijeci vani,
razmisljao je i o prodaji kuce samo da se na-
bavi lijek, a moji kolege u firmi u kojoj sam
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4 Kod sina u Rimu
<« <« K¢i i njena obitelj

<« Mladi sin, svecéenicki

kandidat
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4 Unuk i djed

radio odlucili su da ce se izdvojiti sredstva za
moje lijecenje. Ni danas nisam siguran kako,
no lijek je stigao za nekoliko dana. Stanje s
rukom konacno se malo stabiliziralo, Sto je
omogucilo kirurzima da odstrane mrtvo tki-
vo, transplantiraju mi koZu s natkoljenice i ta-
ko spase $aku, iako su trajne posljedice osta-
le.

e Zvuci gadno... A sto je bilo nakon toga?

Krenuo sam u toplice na rehabilitaciju,
nakon ¢ega sam opet bio dobro neko vrije-
me, negdje do sredine 90-ih. Tada sam stal-
no imao upalne procese u gleznjevima i ko-
lienima, a razvio sam i antitijela zbog cCega
sam primao Feibu, koja mi ba$ i nije poma-
gala. Upucen sam u invalidsku mirovinu, sto
mi je kao ocu dvoje djece predstavljalo jako
velik problem. Nekako sam se uspio nositi s
novom situacijom, a i dostupnost faktora je u
Hrvatskoj postala bolja, pogotovo nakon
uvodenja kucne terapije. Bez toga sam, kao i
velik broj hemofilicara, znao provesti prilicno
mnogo vremena u bolnici, gdje sam docekao
i mnoge nove godine te Cesto slavio Bozic i
Uskrs.

* A kako si sada?

Trenutno sam na eksperimentalnom lije-
ku Concizumabu koji dobivam potkozno
svaki dan, osim u slucaju vecih krvarenja ka-
da dobivam Novoseven. Moram reci da sam
imao preoblema sa slezenom, na kojoj su mi

2015. godine otkrili tvorbu od desetak centi-
metara. Primjenom Novosevena ona se sma-
njila na sedam centimetara, pa na jedan, no
opet je pocela rasti. Nisam operiran jer se to
¢inilo rizi¢nim, tako da sam nakon pola go-
dine razvio neHodgkinov limfom tipa B, koji
je na srecu izljeciv. Tada je odluceno da se
slezena mora ukloniti, a operacija je dobro
uspjela. Prosao sam i osam ciklusa kemotera-
pije, a sve to skupa dovelo je i do zatajenja
bubrega i srca, ali vazno je da sam sad do-
bro.

e Lijepo je to cuti. Nego, ti imas troje djece,
zar ne’?

Tako je, imam dva sina i kcer. Najstariji
sin ima 33 godine, casnik je u Ministarstvu
obrane. Kc¢i ima 29 godina i zavrsila je novi-
narstvo, a mladi sin ima 23 godine i trenutno
je u salezijanskoj zajednici u Rimu na skolo-
vanju za svecenika.

e Krasno! Cujem da si ne tako davno postao
idjed...

Jesam, k¢i je prije dvije godine dobila si-
na, zove se Rok i oboZavam ga. Dok je bila
trudna, razgovarao sam s njom o Mogucnos-
ti da joj sin bude hemofiliar, no ona je od-
lucila roditi bez prethodnog testiranja. Mali se
rodio u Njemackoj gdje su ga lijecnici odmah
testirali, potvrdili dijagnozu te stavili na pro-
filaksu. Ubrzo su se vratili u Hrvatsku gdje je
nastavio s profilaksom pod nadzorom prof.
dr. Bilica. Jako mi je drago da on nema ni-
kakvih problema, $to znaci da ga, kao i osta-
le klince s hemofilijom, ne ¢eka invaliditet te
da ce imati sasvim normalno djetinjstvo i Zi-
vot.

e Imas li moZda kakvu poruku za nase mla-
de citatelje?

Dragi mladi, slusajte svoje roditelje i lijec-
nike, bavite se plivanjem i ostalim beskon-
taktnim sportovima i sve ce biti u redu.

* Hvala ti puno na razgovoru..
Nema problema, bilo mi je drago. Poz-

drav svima!
Razgovarao: Ivan Paclik

Dva skupa u Bruxellesu

Godisnja konferencija EHC-q,
od 5. do 7. listopada 2018.

Konferencija za voditelje nacionalnih drustava hemofili¢ara,

od 20. do 23. lipnja 2019.

U posljednjih godinu dana predstavnici Dru-
Stva hemofilicara Hrvatske sudjelovali su na
dvama velikim dogadajima koje je u Bruxel-
lesu organizirao Europski konzorcij za hemo-
filiju (EHC). Godi$nja konferencija EHC-a odr-
zana je od 5. do 7. listopada 2018., a osam
mjeseci poslije, od 20. do 23. lipnja 2019.,
konferencija na temu $to uspjesnijeg vodenja
nacionalnih drustava hemofilicara.

Azerbajdzan u Bruxellesu

Baku, glavni grad Azerbajdzana, trebao je bi-
ti domacin 31. godisnje konferencije EHC-a,
no zbog problema s vizama odluceno je da
se ona ipak odrzi na »neutralnome« terenu, od-
nosno u Bruxellesu, sjedistu EHC-a. Tako
smo predsjednik DHH-a Marko Marinic, taj-
nik DHH-a Kruno Sokol i moja malenkost ot-
putovali u glavni grad Belgije kako bismo
doznali §to je novo u skrbi osoba s hemofili-
jom i drugim poremecajima zgrusavanja krvi.

Hotel u kojem je konferencija odrzana ima
impresivnih 27 katova i visok je ¢ak 94 metra
Sto ga cini najvisom gradevinom u tom gra-
du, a zove se jednostavno — »The Hotele.
Kao i na svakoj godisnjoj konferenciji, pr-
vi dan odrzana je glavna skupstina na kojoj
su predstavljene aktivnosti EHC-a u protekloj
godini te smjernice za predstojecu. Predstav-
lien je i upravo pokrenuti program za mlade

(Youth Fellowship Programme) s ciljem jaca-

nja sudjelovanja mladih ¢lanova u radu drus-
tava hemofilicara. Glasalo se i o zamolbi dru-
Stva hemofilicara Tadzikistana »Haemophilese,
osnovanog 2017. godine, da pristupi konzor-
ciju, te je nakon glasanja TadZikistan postao
46. zemlja ¢lanica EHC-a. Nakon predstavlja-
nja financijskog izvjestaja za prethodnu godi-
nu slijedilo je predstavljanje kandidata za do-
macinstvo konferencije 2020. Svoje kandida-
ture predstavile su Danska i Njemacka, a
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lvan PACLIK,
prof.

<« Hrvatska
reprezentacija na
jednom od predavanija

<« <« Alain Weill,
predsjednik Svjetske
federacije za hemofiliju
i predstavnici DHH-a

<« Na jednoj od
radionica
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= Suradnjom
do rjesenja
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4 |znosenje misljenja u
jednoj od rasprava

== Tajnik i
predsjednik DHH-a na

zavr$noj veceri

¥ Kratko veéernje
druzenije sa starim i
novim prijateljima

predstavnici drzava ¢lanica odlucili su glaso-
vanjem da c¢e domacin 2020. biti Copenha-
gen, glavni grad Danske.

Nakon glavne skupstine predsjednik
EHC-a Brian O'Mahony sluzbeno je otvorio
konferenciju. Predstavnici AzerbajdZana, zem-
lie koja je nominalno bila domacin, prikazali
su potom stanje skrbi o hemofilicarima u svo-
joj zemlji. Navecer istog dana, u dvorani na
najvisem katu hotela s kojeg puca prekrasan
pogled na grad, prikazano nam je nekoliko
fascinantnih promotivnih videa o Azerbajdza-
nu, a predstavnici folklornog drustva izveli su
nekoliko tradicionalnih plesova. Zanimljivo
je da je jedan od plesaca hemofilicar koji
nam je zorno pokazao da, uz profilaksu, ne-
ma problema pri izvodenju fizicki zahtjevnih
koreografija.

U stankama za kavu sudionici su mogli
razgledati edukativne plakate koje su izradili
Clanovi razli¢itih drustava hemofili¢ara, a do-

datnu uzbudljivost prvom danu donijela je
debata koja, ocito, postaje sve popularnija,
pogotovo medu mladim sudionicima. Dvije
teme obradene ove godine bile su treba li
koristiti gensku terapiju ili faktor s produze-
nim djelovanjem te hoce li drustva hemofili-
¢ara i dalje biti vazna pacijentima 2028. godi-
ne. Oba gledista u sklopu obiju tema branili
su po jedan predstavnik mladih i jedan
predstavnik iskusnih lijecnika ili duznosnika
EHC-a. Debata je potaknula vrlo aktivnu dis-
kusiju svih prisutnih te se jos jednom poka-
zala kao izvrstan nacin poticanja na razmislja-
nje.

Cijela konferencija bila je ispunjena koris-
nim i zanimljivim predavanjima. Tako smo
mogli ¢uti 5to je novo u razvoju genske tera-
pije, Sto nam je pojasnila prof. Flora Peyvan-
di, meni najdraza predavacica koja komplici-
rane lijecnicke postupke umije jednostavno i
razumljivo prikazati nama laicima. Imali smo

priliku upoznati i Jacka Grehana, hemofilica-
ra iz Engleske koji je primio gensku terapiju
te tako postao svojevrstan »pokusni kunic« te
¢uti njegova iskustva. Valja osim toga izdvo-
jiti predavanja o lijecenju Von Willebrandove
bolesti, prepoznavanju i lije¢enju poremecaja
zgrusavanja krvi kod Zena kao i o napretku u
dentalnoj medicini s naglaskom na mjere
opreza pri lije¢enju hemofilicara.

Kao i svake godine odrzano je nekoliko
simpozija koje su sponzorirale farmaceutske
kompanije. Uz vec spomenutu debatu u sklo-
pu jednog od njih, teme su bile izrazito aktu-
alne, poput one o vaznosti svakog krvarenja.
Naime, u doba profilakse ideja je kako se tre-
ba poduzeti sve kako bi se izbjeglo svako, pa
i najmanje krvarenje jer i takva ostavljaju pos-
liedice i mogu dovesti do ostecenja zglobova.
Druga vazna tema bila je vaznost fizioterapi-
je i njena primjena kod osoba s hemofilijom.
Raspravljalo se o ulozi fizioterapije i njenoj
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implementaciji u zemljama koje nemaju veli-
ku dostupnost faktora. Predstavljeno je i ne-
koliko vrlo zanimljivih mobilnih aplikacija
(za sada jos u fazi razvoja) ¢ija zadaca je po-
moci korisniku pri vjezbanju te podsjetiti ka-
da je vrijeme za koju aktivnost kako bi se
dostigla ciljana razina kretanja.

Posljednju vecer domacin je sudionike
odveo na kratak autobusni obilazak Bruxel-
lesa, a potom na veceru u jedan od najboljih
restorana u gradu, restoran Bozar u sklopu
tamosnjeg Centra za likovnu umjetnost. U
obilasku smo mogli vidjeti staro gradsko sre-
diste, velike parkove izgradene prije nekoli-
ko stoljeca i ono po ¢emu je taj grad danas
najpoznatiji, takozvanu Europsku cetvrt u ko-
joj se nalaze zgrade u kojima se dogada sve
bitno za funkcioniranje Europske unije, po-
put zgrade Europske komisije i zgrade Eu-
ropskog parlamenta. Zadnjeg dana odrZano
je jos nekoliko kratkih predavanja. Nakon la-
ganog rucka posli smo prema zracnoj luci i
pozdravili se do sljedece konferencije koja ce
se odrzati u Skopju, u nama nesto blizoj i pu-
no suncanijoj Makedoniji.

Suradnja drustava hemofilicara

Predstavnistvo Drustva hemofilicara Hrvatske
boravilo je u Bruxellesu i u lipnju 2019. na
konferenciji s mnogo manje sudionika ¢iji je
glavni cilj bila razmjena iskustava u vodenju
i organiziranju drustava hemofilicara. Poseb-
nost je takvoga skupa naglasak na interakciji
sudionika, pa smo tako Marko Marinic i ja, uz
pohadanje predavanja, sudjelovali u razlici-
tim radionicama, diskusijama i jednoj vrlo za-
nimljivoj interaktivnoj igri.

Ovaj put bili smo smjesteni u hotelu Thon
koji veli¢cinom odgovara skupovima s manje
sudionika. Satnica je bila vrlo naporna jer
nam je svaki dan bio ispunjen aktivnostima
od 9 ujutro do kasnih vecernjih sati, s polu-
satnim stankama za kavu i rucak, no bilo je

izrazito korisno. Pri svakoj aktivnosti posto-
jao je raspored sjedenja za stolovima, ¢ime su
organizatori zZeljeli razbiti monotoniju, odnos-
no potaknuti na razgovor i suradnju ljude ko-
ji ina¢e mozda ne bi stupili u kontakt. Vec je
prva radionica za svojevrsno »razbijanje leda«
pokazala kako ce sve funkcionirati. Naime,
svaki stol dobio je nekoliko fotografija osta-
lih sudionika dok su bili djeca i zadatak da
pokusaju te osobe naci u dvorani, $to se nije
moglo izvesti bez razgovora, suradnje i mno-
go smijeha.

Nakon §to smo na velikom platnu vidjeli
kako smo izgledali kao djeca i tako se upoz-
nali, predstavljene su nam novosti u aktiv-
nostima EHC-a, poput strategije za mlade i
odbora za Zene s poremecajima zgrusavanja
krvi. Bilo je govora i o razvoju novih tehno-
logija u lije¢enju hemofilije kao i o osigurava-
nju njihove dostupnosti. Vierojatno najzanim-
iznimno zanimljivih filmova. Film »Zivieti s
hepatitisom C i hemofilijom« rezirao je Goran
Kapetanovi¢ (nama vec¢ poznat kao redatelj
filmova »Hemophilia stories« i »Inhibitor sto-
ries, prikazanih na Ljetnom kampu u Tuhelj-
skim Toplicama 2018.), a bavi se napretkom
u lijecenju hepatitisa C i propituje je li mogu-
ce potpuno iskorijeniti tu bolest u hemofili-
¢arskoj populaciji. »Skoci iznad svojih grani-
caq, inspirativan i dirljiv film u produkciji
Drustva hemofilicara Litve, govori o odlu¢-

<« ¢ Potraga za
osobom s fotografije iz
djetinjstva

<« <« Na predavanju...
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je nekoliko predavanja te vrlo zanimljive ra-
dionice na kojima su predstavnici pojedinih
drustava prvo prikazali kako se oni nose s
odredenim pitanjem, poput starenja s hemo-
filijom ili suradnje s medicinskim osobljem,
nakon cega je uslijedila rasprava. Osobno,
najvise me se dojmila prezentacija Drustva
hemofilicara Srbije u kojoj su opisali na koji
nacin su uspjeli privuci velik broj mladih da
postanu aktivni u Drustvu te kako su pokre-
nuli ljetni kamp samo za mlade pacijente, ali
i njihove prijatelje.

Domacin nas je u subotu navecer odveo
u La Manufacture, ugodan restoran smjesten
u prostoru bivse tvornice. Posljednjeg dana
konferencije odrzana je panel-diskusija o
strategijama koristenja drustvenih mreza kao
prakti¢cnom i mladima privlacnom izvoru in-
formacija, a zatim su predstavnici svakog
drustva kratko ponovili koje su im informaci-
je i strategije s konferencije bile najkorisnije

= Vecera u restoranu
La Manufacture

= Zajednicka
fotografija za kraj

;1 MIJENJAMO
H B SVIJET PACIJENATA
S HEMOFILIJOM

nosti i ustrajnosti. Govori o kosarkaskim kam-  te koje ce moci primijeniti kada se vrate u
povima za djecake s hemofilijom i o njiho- svoje zemlje. Nakon laganog rucka pozdravi-
vom bavljenju sportom unatoc¢ dijagnozi. Ina- li smo se i prepuni dojmova posli kuci.
¢e, u Litvi su ludi za kosarkom, ¢ak vise ne-
g0 mi za nogometom.
Drugi dan konferencije otvorila je interak-
tivna igra u kojoj su sudionici za svakim sto-
lom imali nekoliko setova zadataka koje su
morali rijesiti suradnjom, a cilj je bio ukazati
na potrebu zajednickog djelovanja. Uslijedilo

H r.ﬂ Craia d.o.a ".'U.L'\rl."'":’."ﬂil e 5, 10000 Fagrob. Hramska
.E‘ 1 EG0BT 7T -'.-m i 230 BT 71, PP-HERA-FRR-000H
LS |l| T e Tt itd



44

Durica

MAROSEVIC

Dominik CEPIC

== S gospodinom
Marini¢em na
zagrebagkom
aerodromu

¥ Barretstown, nase
odrediste

% Dvorac u kampu

Irski susreti
EHC Inhibitor summit,

Barretstown, Irska, od 6. do 9. prosinca 2018.

Nase prvo putovanje izvan zemlje, daleko od
kuce na otok prepun ov¢ica i ljudi koji voze
pogresnom stranom ceste. Dosli smo bez ro-
ditelja i izvan svoje rutine kako bismo upoz-
nali ljude iz drugih dijelova svijeta, stekli no-
ve spoznaje i doznali informacije vezano za
ono $to nas sve muci — hemofiliju, i to za
pacijente s inhibitorima. Putovanje nije bilo
dugo i naporno, ¢ak i uz presjedanje, izuzev
jednog nesretnika kojeg necemo navesti :).
Dapace, uzivali smo u prizorima.

I tako smo stigli na dublinski aerodrom
gdie su nas u lijepim zelenim bozicnim
dZzemperima radosno is¢ekivali volonteri te
sudionici iz drugih drzava. Busom smo puto-
vali oko sat vremena kroz Sumovite krajeve
do kampa Barretstowna.

U kamp smo dosli medu prvima, pa smo
imali dovoljno vremena da se okrijepimo.
Nakon registracije slijedilo je svec¢ano otvore-
nje, a potom rasprave po grupama, Home
Groups, koje smo svake veceri odrzavali na
pet tema: Informacije, Veze i obitelj, Obrazo-
vanje i karijera, Drustveni Zivot, Izolacija/os-
jecaj samoce. Nakon pocetnog upoznavanja i
raspravljanja o vlastitoj situaciji u sklopu na-
vedenih tema, vecernji objed bio je prilika za
druzZenje u opustenoj atmosferi.

Sljedeceg dana ujutro upoznati smo s pla-
nom i programom EHC-a i mogucnostima da
i sami sudjelujemo u njihovim ciljevima i mi-

pacijentima, kao i nadim roditeljima i Zivot-
nim suputnicima.

Prvo predavanje, uvod u najnovije spoz-
naje u tretmanu pacijenata s hemofilijom,
odrzao je dr. Dan Hart, specijalist hematolo-
gije i imunobiologije. Nakon kratkog pregle-
da povijesti tretmana za hemofilicare, uklju-
¢ujuci one s inhibitorima, presao je na suvre-
mena rjeSenja i najnovije postignuca u tom
podrucju. To su subkutani lijekovi, koji su
vecinom u razvoju, a najviSe se istice emici-
zumab. Zasad dostupni rezultati pokazuju
znacajne pomake u smanjenju krvarenja i po-
boljSanju zdravlja pacijenata, ali njegovo ko-
riStenje uz dostupne lijekove za zgrusavanje
jos nije dovoljno istrazeno i zahtijeva dodat-
ne studije kako bi se dobilo dovoljno poda-
taka za upotrebu uz druge lijekove. Uz to,
pojavila su se antitijela na navedene tretma-
ne, ali njihov je utjecaj zasad minimalan i za-
biljezen je u vrlo rijetkim slucajevima. Nadaj-
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mo se da ce takav i ostati ili da ce se naci na-
¢in da se uspjesno suzbije. Dr. Hart je istak-
nuo da se osim njih i usavrsavanja dosadas-
njih lijekova radi i na genskoj terapiji Sto su
ukupno tri smjera u istrazivanju i razvoju lije-
cenja.

Sliedeca na rasporedu bila je panel-ras-
prava o psiho-fizickom stanju pacijenata koji
zive s inhibitorima. Dan je zavrsio veselo, ka-
raokama poslije vecere.

Iduci dan poceo je predavanjem doktori-
ce Hortensije de la Corte Rodriguez o suzbi-
janju bolova, temi s kojom su iskusniji hemo-
filicari dobro upoznati. Upoznala nas je s tri
stupnja bolova i lijekovima koji se obi¢no ko-
riste za njihovo suzbijanje. Poblize je opisala
pojedina sredstva koja opcenito imaju i nega-
tivne strane, a i ona koja pri duZzem uzimanju
mogu izazvati negativne efekte i ovisnost.

Buduci da se specijalizirala i za misicno-
kostane probleme hemofilicara, pokazala je

pojedine metode koje mogu olaksati bol u
ostecenim zglobovima, koristenje ultrazvuka
za rane znakove ostecenja te objasnila pro-
vedbu pojedinih tretmana kao $to je izvlace-
nje stare krvi iz zglobova ubodom iglom i
ubrizgavanje hijaluronske kiseline.

Tema sljedeceg predavanja bilo je dental-
no zdravlje i tretman pacijenata s hemofili-
jom. Dr. Alison Dougall upoznala nas je s lo-
$im navikama odrzavanja oralne higijene, na-
¢inima da je poboljsamo te sredstvima koja
mozemo upotrebljavati. Nadalje, pozabavila
se konkretnijim tretmanima i kako ih stoma-
tolozi trebaju provoditi kod osoba s poreme-
cajima u krvarenju. Postoji i nac¢in za one ko-
ji nemaju dostatan pristup tretmanu za spre-
Cavanje krvarenja ili ga uopce nemaju. Istak-
nula je i probleme odrzavanja higijene kod
pacijenata s ostecenjima na rukama i predsta-
vila instrumente i cetke s pomocu kojih i tak-
vi pacijenti mogu odrzavati oralnu higijenu.
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Nakon rucka predavanje o hemofiliji iz
perspektive oboljelih odrzali su Jim O' Leary
i Craig Upshaw. Gospodin O'Leary nam je
govorio o svojem Zivotu i poteskocama s ko-
jima se suocavao uz hemofiliju. Govornici su
istaknuli da se moramo izboriti za sebe i da
zagovaranje nije sebi¢no djelo ili, kako su sa-
mi rekli, najbucnija vrata su ona koja se prva
popravljaju. Nedjelini program bio je kraci
zbog odlaska iz kampa i nudio je dvije teme
po izboru za koje se prijavljivalo dan prije.
Gospodin Marini¢ odabrao je temu upravlja-
nja stresom, a mi smo se odlucili za psiho-so-
cijalnu podrsku, temu o kojoj je govorila tera-
peutkinja Nicola Dunn. Ona je govorila o to-
me kako su pacijenti s inhibitorima u znatno
tezem poloZaju u pogledu bolesti ali i drust-
venog Zivota, a potom o tome kako oboljeli,
ali i roditelji, mogu poboljsati kvalitetu svojeg
zivota. Jedna je od tih metoda sustav PERMA

4 Predavanije dr. Harta

<+ « Rezultati
ocjenjivanja zabrinutosti
o pojedinim temama u
tematskim skupinama

¥ Razgovor na jednoj
od radionica
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4 U pauzi izmedu pre-

davanja

= Posjet poznatom
Temple Baru
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(pozitivne emocije, angaZman, veze, znacaj i
uspjesi).

Nakon rucka podijelili su nas u dobne
skupine, parove itd. te smo raspravljali o pi-
tanjima koja su nam postavili, primjerice o
najvecim strahovima, Zeljama i sli¢no.

Buduci da nismo imali let istoga dana ka-
da je zavrsio program u Barretstownu, isko-
ristili smo priliku za Setnju Dublinom. Zapu-
tili smo se u Temple Bar, najZivopisniji dio
grada s restoranima i pubovima.

Nakon vecere otisli smo u jedan od pubo-
va kako bismo iz prve ruke dozivjeli taj irski
duh, druZenje uz Guinness ili neko drugo pi-
vo iz velikog izbora piva i viskija. Naravno,
nismo pretjerali s nocnim izlaskom i u pristoj-

no vrijeme otisli smo na pocinak. Let natrag
prosao je u trenu uz razgovor o kampu, Irskoj
i prozivljenim zgodama, a kada smo sletjeli i
dosli na parking zagrebackog aerodroma, do-
Cekala nas je — probusena guma.

Human Solutions for Hemophilia Patients

Octapharma is developing
and producing high quality
human proteins from human
plasma and human cell lines

QT

oclapharma

Pomladena slika udruga
oboljelih od hemofilije

Youth Leadership Workshop, EHC,

Amsterdam, od 5. do 7. travnja 2019.

Nizozemska prijestolnica, Amsterdam, bila je
mjesto odrZavanja ovogodisnje radionice Yo-
uth Leadership Workshop pod pokrovitelj-
stvom Europskoga konzorcija za hemofiliju
(EHO). U trajanju od 5. do 7. travnja Volks-
-Hotel Amsterdam ugostio je mlade ljude iz
cijele Europe, medu kojima je i autor ovog
teksta kao predstavnik Drustva hemofilicara
Hrvatske, koji su se okupili kako bi zajedno
osvjezili (i pomladili) sliku predstavnika
udruga oboljelih od hemofilije i srodnih bo-
lesti.

Veneciju Sjevera, vjerujem, ne treba po-
sebno predstavljati, ali ucinit cu to ipak u ne-
koliko rije¢i. Grad lezi na rijeci Amstelu (i
njenim brojnim kanalima), po kojoj je i dobio
ime. Iz gradica u srednjem vijeku, pocetkom
nizozemskog zlatnog doba Amsterdam se
razvio u lucko, trgovacko i financijsko sredis-
te Nizozemske, pa i Sire, a to je i danas. Naj-
vedi je grad u Nizozemskoj — u $iroj okolici
zivi 2,4 milijuna stanovnika. Zapravo, u Nizo-
zemskoj nije lako odrediti gdje nesto pocinje
a gdje zavrava. U zemlji povrsinom manjoj
od Hrvatske zivi 17 milijuna stanovnika, pa
nije cudno da se zapad Nizozemske stopio u
golemu konglomeraciju neprekidne naselje-
nosti, gradova koji se medusobno gutaju.
Amsterdam je prikladno mjesto za odrzavanje
radionice za mlade. Naime iako nije grad
mladih, grad je za mlade. Ulice Amsterdama
prepune su, za Zapadnu Europu, iznenaduju-
ce opustenih mladih ljudi koji jednostavno
uzivaju u trenutku. Nizozemski kao jezik zvu-
¢i nenaviklom uhu kao ¢udna, germanizirana
varijanta engleskoga $to, imajuci na umu
zemljopisni polozaj zemlje, i nije ¢udno.

Amsterdam je vec tradicionalni domacin
radionice Youth Leadership Workshop. Radi-
onica se u cijelosti odrzavala u VolksHotelu,
hotelu stilom kao i ponudom prilagodenom
mladima. Nakon pomalo stresnog ali zacudu-

juce glatkog samostalnog putovanja, napo-
kon sam nasao svoj put do hotela, gdje je na-
kon uobicajene prijave i kratkog rucka slije-
dio prvi val gusto zbijenog programa.

Sve je pocelo karakteristicnim EHC-ovim
uvodom u svaki dogadaj: kreativnim i zabav-
nim upoznavanjem sudionika radionice kroz
razli¢ite timske igre i pitalice za raspravu. Na-
kon §to smo se svi dobro upoznali, zapoceli
smo sa radionicom o osnovama volontiranja u
radu organizacije pacijenata. Kao §to je poz-
nato, drustva hemofili¢ara su nevladine udru-
ge te se kao takva, zbog ogranicenih sredsta-
va, gotovo potpuno oslanjaju na rad volonte-
ra kako bi ostvarili svoje ciljeve i programe.
Volonterima je potrebno osigurati aktivnosti
koje ce im pruziti protuvrijednost za rad ka-
ko bi ih mogli zadrzati unutar organizacije.
Zatim je slijedila radionica o strateSkom
upravljanju neprofitnim udrugama u kojoj se
moglo vise doznati o upravljanju ogranice-

Jakov SERGO

¥ Na jednoj
od radionica




48

= Sudionici
Youth Leadership
Workshopa
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nim koli¢inama sredstava koja imaju drustva
hemofilicara te o nacdinima osiguravanja fi-
nanciranja projekata i programa uz pomoc
vanjskih pokrovitelja (uglavnom farmaceut-
ske industrije). Radni dio dana zavrsio je
podjelom u nekoliko manjih skupina u koji-
ma su njihovi voditelji ponovili i istaknuli bit-
ne aspekte recenoga tog dana te potaknuli
kratku raspravu pitanjima.

Drugi, najduzi dan radionice poceo je
obilnim doruckom. Radni dio dana poceo je
radionicom na temu kako mlade ukljuciti u
rad drustva hemofilicara te ih zadrzati. Skak-
liiva ali bitna tema, jer je interes mladih sve
manji s obzirom na to da se nisu (sva sreca)
morali suociti s problemima s kojima su se
susretali stariji hemofilicari (nedostatak fakto-
ra, nepostojeca profilaksa, hepatitis C itd.).
Ukljucivanje mladih je vazno kako bi se osi-
gurao nesmetan rad drustava hemofili¢ara
koji predstavljaju interese svih hemofilicara.
Bilo je i prakti¢nih radionica s hipotetskim si-
tuacijama u kojima je bilo potrebno zaintere-
sirati i zadrzati volontere te osmisliti i ostva-
riti projekte s njithovom pomoci. Druga polo-
vica dana bila je rezervirana za radionice o
odnosima s farmaceutskom industrijom. De-
monstriran je proces od otkrica do trzisne ve-
rifikacije lijeka te se moglo cuti koliko je far-
maceutska industrija rizican biznis te kako su
relativno visoke cijene lijekova i opravdane.
Takoder je dan osvrt na nacin ophodenja s

farmaceutskom industrijom. Odgovoreno je
na pitanja Sto mozZemo a $to ne mozemo tra-
ziti od njih, kako se ukljuciti u klinicka testi-
ranja te kako s njima postici dogovor na za-
dovoljstvo i tvrtke i pacijenata. Dug i sadrza-
jan dan zavrSen je izvrsnom vecerom u cen-
tru Amsterdama te razgledavanjem.

Iako je i treceg dana bilo radionica i za-
nimljivih aktivnosti, autor ovog teksta je na-
kon kratkog sna morao pozuriti na ranojutar-
nji let za Zagreb jer avionske linije nisu toli-
ko ceste. Odlazak na amsterdamsku radioni-
cu bio je za mene fantasti¢no iskustvo u ko-
jem sam u vrlo kratkom vremenu naucio pu-
no toga zanimljivoga te razgledao prekrasni
Amsterdam. Stoga bih ovo iskustvo svakako
preporucio i drugimal!
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Zeljka
MARTINOVIC,
dipl. oec.

/ene u »muskom svijetu«

Europska konferencija o zenama s poremeéajima zgrusavanja, EHC,
Frankfurt, od 24. do 26. svibnja 2019.

Od 24. do 26. svibnja 2019. u Frankfurtu je
odrzana prva Europska konferencija o Zena-
ma s poremecajima zgrusavanja. Konferenci-
ja se odrzala u organizaciji European Hae-
mophilia Consortiuma (EHC) i prva je konfe-
rencija u povijesti na kojoj se govorilo isklju-
¢ivo 0 Zenama s poremecajima zgrusavanja.
Na njoj se okupilo vise od 150 sudionika
(uglavnom sudionica) iz gotovo 30 zemalja
ukljucujudi tri predstavnika iz Hrvatske.

Vec pri registraciji svaki je sudionik kon-
ferencije dobio materijale za sudjelovanje ko-
ji su ukljucivali razne brosure, letke i ¢asopi-
se ali i knjigu Ingeborg Kuys zanimljivog i
pomalo humoristicnog naslova Bloody Beau-
tiful.

Nakon registracije i kratke okrepe u
foajeu hotela Le Meridien sluzbeno je zapo-
¢eo ovaj povijesni skup. Otvorila ga je Aman-
da Bok rijecima »Finalyl« nakon cega se u
dvorani prolomio pljesak. Predstavila je oso-

4 Knjiga o zenama

s poremecajima
zgrusavanja krvi

= Druzenje s ekipom iz

Europe uz prigodne
koktele

be koje su najvise pridonijele ostvarenju
ovog projekta te naglasila koliko je uzbude-
na jer smo svi tu, jer su se svi uloZeni napo-
ri isplatili te smo uspjeli ostvariti nesto o ce-
mu se dugo govorilo. Jedna toliko vazna a do
sada vrlo malo ili tek usputno spominjana te-
ma napokon je dobila zasluzenu paznju i to
u obliku jednog sasvim novog kongresa u
okviru EHC-a. Istaknula je da su programom
zeljeli pokriti sto veci broj relevantnih tema
te su zbog toga napravili prilicno gust raspo-
red predavanja. 1 zaista, tema je bilo mnogo,
a predavanja su trajala do 19 sati.

Prvi dan bio je rezerviran za predavanja
na temu poremecaja zgrusavanja kod Zena
kao i prepoznavanja pojedinog poremecaja
zgrusavanja kod Zena i djevojcica. Dio preda-
vanja odnosio se na genske mutacije, genska
testiranja i prenatalna testiranja. Predstavljeni
su rezultati istraZivanja provedenog 2017. go-
dine na 709 Zena s poremecajima zgrusavanja
iz kojega se vidi znacajan utjecaj poremecaja
zgruSavanja na svakodnevni Zzivot ispitanica
ukljucujuci tjelesnu aktivnost, svakodnevne
obveze, socijalni zivot i utjecaj na reproduk-
tivni zivot. Govorilo se 1 0 nac¢inu na koji se
podiZe svijest 0 Zenama s poremecajima zgru-
Savanja na globalnoj razini, a svoje primjere
iznijeli su predstavnici iz Latvije, Svedske i
Slovacke. Bitno je da Zene s poremecajima
zgrusavanja na vrijeme zatraZe pomoc hema-
tologa te da imaju podrsku kako obitelji i li-
jecnika tako i udruge osoba s poremecajima
zgrusavanja krvi u svojoj drzavi. Uz kratke
pauze za kavu i rucak, sluzbeni dio toga da-
na zavrsio je u 19 sati.

Drugi dan zapoceo je laganim doruckom
i predavanjem u 8 sati. Ginekolozi iz Velike
Britanije i Milana govorili su o teskim men-
strualnim krvarenjima ali i drugim ginekolos-
kim problemima vezanim uz poremecaje
zgrusavanja kao sto su ovulacijska krvarenja,
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ciste, plodnost i sl. Te su teme sudionicama
bile vrlo zanimljive jer su to problemi s koji-
ma se susrece vecina sudionica skupa i koji
im donose najvise tegoba. Govorilo se i 0 ne-
ginekoloskim temama s kojima se susrecu Ze-
ne s poremecajima zgrusavanja kao $to su
problemi s anemijom te pripreme i postupa-
nje prilikom operativnih zahvata. Poseban i
vrlo zanimljiv dio predavanja bio je posvecen
oralnoj higijeni. O vaznosti odrzavanja oralne
higijene i redovnim kontrolnim posjetima
stomatologu govorila je priznata irska stoma-
tologinja dr. Alison Dougall. Na kraju dana
premijerno je prikazan film Gorana Kapeta-
novica »Women and bleeding disorders« u
kojem Zene iz raznih dijelova Europe govore
o svojim iskustvima poremecaja zgrusavanja
krvi. Nakon filma svi sudionici bili su pozva-
ni na druZenje uz Bloody Marry coctail party
(opet malo humora vezanog uz tematiku
konferencije), nakon cega je uslijedila gala
vecera.

I treci dan zapoceo je ranim doruckom i
predavanjem u 8 sati. Predavanja odrzana to-
ga dana bila su otvorenijeg tipa od prijasnjih,
a govorilo se o svakodnevnim izazovima i ut-
jecaju takvih poremecaja na kvalitetu Zivota
zena. Velik naglasak stavljen je na potrebu za
prepoznavanjem i potporom lokalnih centara
za hemofiliju. Paralelno su odrzane i dvije se-
sije otvorenih rasprava svih sudionika. Na
jednoj su ginekolozi govorili o trudnoci, po-
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rodu i neonatalnoj njezi, a na drugoj se go-
vorilo o nacinu na koji bi lokalni centar za
hemofiliju trebao prepoznati Zene s poreme-
¢ajima zgruSavanja te o tome kako izgraditi
dijalog s takvim centrom. U tim su rasprava-
ma sudionici razmjenjivali svoja iskustva i
postavljali pitanja.

Konferencija je zavrsila u 11:30 rijec¢ima
zahvale Amande Bok, dugim pljeskom te go-
lemom kolicinom pozitivne energije koja se
Sirila prepunom dvoranom. A nakon jo$ ma-
lo druzenja sa sudionicima Kongresa trio iz
DHH-a, koji su ta tri dana ¢inili Marko Mari-
ni¢, Josipa Belev i moja malenkost, uputio se
prema gradu snimiti koju fotografiju, popiti
kavu na »$pici« i na vrijeme stici na let za Za-
greb.

4 Setnja Frankfurtom
prije povratka ku¢i

<« <« Hrvatski tim u
poster zoni
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D . eé . | kUTO k Dragi nasi maleni i oni malo veci citatelji! _ Prica o Ivanu Calugicu
| | Ove stranice rezervirane su samo za vas. Ovdje Ivan se rodio 2010. Imao je hemofiliju, ali mama i tata to nisu znali. Kad je imao 6 mieseci
objdv|jujemo vaie radove pd Vas pozivamo i pao je s kreveta. Mama je idla s njim u helikopter i saznali su da ima hemofiliju. Onds je

ohrdbrujemo a marm ik §d|jete Misszie mam naucio puzati. Ali on je i dalje bio veselo dijete. Brzo je naucio hodati.
pos|at| primjerice neku pjesmu |<OJu ste ndeSd|I cidraze .mu fe bilo spaval s.mamc?mvl tatgm o o
swsle] St iz reda. uditelic mami tati Stalno se igrao loptom. Puno je volio ¢okolino na bocu. Navecer bi plakao jer nkada
VOJO Si Iji iz raz , uciteljici, I, tati,

nije volio spavati. Kad je napunio 4 godine poiao je u viti¢. Zbog toga je bio jako sretan.

bdl(" dvjedu, svom gradu, pvrohecu, bIC|l<|'U l b||o U vrticu je upoznao svog najbolieg priiatelia Tonija. Ostali su nerazdvojni. Danas zajedno
kome/cemu drugome. Mozete nam slati svoje
likovne radove, |<oji mosu, ali i ne moraju biti

tematski vezani uz hemoﬁhju. Mozete crtati i

idu i u &olu. Kad je napunio 8 godina poceo je igrati tenis. Odligno mu ide.
| tako zivi Ivan Calusi¢.

1 — Vanesa Bari¢ (9),
Posavski Bregi

2 — Mia Belev (10),
Zagreb

slikati sve o vam je drago i u vadim ocima lijepo.

Neke od tih radova objavit ¢emo na ovim

vo HENOEILIZARA
D”;T GHRFETSKE

stranicama. Stogd Vas jos jedanput POZiVamo da

slobodno $sliete sve sto mislite da moze uliepsati

3@? IEO“J Erkapic (11), ovaj naé ¢asopis, @ mi ¢emo vam biti jako el “:-'.m;_
sije { - § S . ¥ ¢ i -
1 ; zahvalni, bas kao §to smo zahvalni i onima koji su S T, v By um“"" o L PR Ay
4, 5 — Antonio Mikli¢ poslali svoje radove za ovaj broj. I = - paovhs : e
(9), Osijek AarM T a

Hvalal MHE ooy T
6 — Klara Petri¢ (9), paame U ) i
Zagreb Pozdraaaaaaaasaaaaaaaaaaaaaaaaav!! m by PO fﬁ

7. 8 — Gloria Mikuli¢
(7), Osijek

9 — Lana Romi¢ (7),
Zupanja

e hAS
SWUGDIE

10 — lara Zuponic’ (8),
Osijek
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& i\- I Drustvo hemofilicara
$’ Hrvatske, Urednistvo
&asopisa Hemofilija,
Kispaticeva 12,
10000 Zagreb
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Najmilija A

Lako je tebi ti si daleko
ja nade stvari jos uvijek gledam
¢eslieve tvoje i tvoju Sminku
crno bijelu sliku na njoj nasu klinku

Bez tebe Zivot grane mi lomi
Cesto se pitam tko sam i §to sam
ostali samo bol i hematomi
jer bila si mi moj faktor osam

Danas i sutra isto me pece
kao kad igla nije u veni
bez tebe nemam ni zrno srece
i ne nadam se nekoj drugoj Zeni

Bilo pa proslo kroz smijeh si rekla
vec si ti nekom mila i milija
mudrost ti ne zna$ nisi to pekla
vec cu ja nekako ja i hemofilija

Vlado TANCIK
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changing haemophilia™

Zajedno pokrecemo

promjene u hemofilij

Mowa Nordisk @ posveden pokretanju promijena u hemaofiliji. Mas kliuéni dopaines je pronalaienje
i razvijante ucinkovitih i sigurmih lijekowa za osobe s hemaofilijom | drugim rijetkim poremecajima
zfudavania krvi, All znamo da za stvarme promjens U hemofiliji morama udiniti vise od opskrbe
adgovarajucim lijekovima. 2 tog razloga suradujema s nasim globalnim partnesima kako b
podr2ali | olakiali pestavijanje dijagnaze @ pristup multidisciplinama] njezi

Changeng Haemaophilia pe naba predarost u resavanu nespunjenih potreba csoba s hemofiligom

Saznajte vide o nato) predanast na: novonordisk.comfchanginghaemaophilia

changing
haemophilia-

novo nordisk



