Centraliserad vard grundlaggande
i vardprogram for blodarsjuka

Vikten av centraliserad vard hemofili i Sverige. Sjukdomens svarig-  Forfattare
kan inte nog betonas vad géller hetsgrad ar beroende av koncentratig-p|x BERNTORP
handlaggningen av blédarsju-  nenav koagulationsfaktorniblodet (Ta- docent, 6verlakare, sektionschef

ka. Det framgar av ett vard- bell 1).
program Sorr?tagits fram av von Willebrands sjukdom férekom- STEFAN LETHAGEN

- » mer i en rad olika typer (Tabell Il). Typ ~ docent, dverlakare; bada sektionen
ggr?r&%?g&:]edgfgl?jglg:rzjn&gr? 1 &r vanligen Kliniskt mild, nedérvs do- hematologi/koagulation
Sverige. med stod av stimulans- minant och utgér den vanligaste forROLF LJUNG

verige, ! : men. | Sverige har ett par tusen fall docent, chefséverlakare, barn- och
bidrag fran Socialstyrelsen.  — diagnostiserats, men i vissa utlandska ungdomscentrum; samtliga Univer-
lDetta Shkf}kgqr%nterg za{‘?tasmOJ_ studielr har pre\{alens;r} e}Eg_ivits s E?g sitetssjukhuset MAS, Malmé

iga och likvardig vard for Sve- som 1 procent av befolkningen.
riges blédarsjuka och ar ett stort morkertal av akomman skulle aIIt%AdI\(I)%é]rg'Hglvseﬁglgre, divisionen for

steg mot nationella riktlinjer. sa kunna finnas. Typ 2 ar ovanlig och " o°
foreligger i en rad subtyper. Typ 3 sak-

nar von Willebrandfaktorn och har dar-PIA PETRINI

Foretradare for Sveriges tre hemofimed ocksa kraftigt sankt faktor VIII-  bitradande Overlakare, ~koagula-
licentrum (Universitetssjukhuset MAS,halt. Typ 2 leder ibland och typ 3 alltid  tionsmottagningen, Kliniken for in-
Malmé, Sahlgrenska Universitetssjukiill en svar form av sjukdomen som fo-  fektion och hematologi
huset, Goteborg, Karolinska sjukhusetekommer hos ett 50-tal personeri Svespam SCHULMAN
StOCkhOIm) har i samarbete med Fon‘-lge docent, ('jver|akare, koagu|ations_
bundet B|OdarSjuka i Sverige (FBIS) ut- Man kan I‘ékna med att det finnS Upp' mottagningen; Samt”ga Karolinska
arbetat ett vardprogram for att ge patemot 350 personer i Sverige som lider gjykhuset, Stockholm
enter med blddarsjuka en likvardigav de svarare formerna av blbdarsjukia_\
kunskapsbaserad och effektiv vard. Faller von Willebrands sjukdom. ILIAN TENGBORN .
att konkretisera varden for den enskilde Symtomen vid svar och moderat docent, dverldkare, koagulations-
patienten har aven individuella vardplaform av hemofili karakteriseras framst Centrum, Sahigrenska Universitets-
ner och patientinformation framtagits. lav blédningar i leder och muskler, an- Siukhuset/Sahlgrenska, Géteborg
denna artikel vill vi ge en sammanfatttingen spontant eller av mindre traumaBIRGITTA REHNBY
ning av vardprogrammets syfte och intedblédningarna medfor efter hand de- fil kand, ombudsman
nehéll. Termen »blodarsjuka» syftar struktion av ledkapsel, ledbrosk ochgya SARMAN
detta sammanhang pa hemofili (klassen, och patienterna kan utveckla all- g kand
sisk blodarsjuka) samt pa von Willevarlig invaliditet med rorelseinskrank-

brands sjukdom. ning och kroniska smarttilistand. VidBENNY ASBERG )
slag mot skalle eller buk kan livshotan- ordférande; ~samtliga Forbundet
Blodarsjuka de blédningar uppsta. Vid mild form av  Blodarsjuka i Sverige.
—en bakgrund hemofili ar ledblédningar relativt ovan-

Blodarsjuka orsakas av medfoddiga, men vid trauma, som kirurgi, kan
brist pa eller total avsaknad av fungedven livshotande blédningar uppsta.
rande koagulationsfaktor VIII (hemofi- Termen »mild» ar alltsa olyckligt valdner. Den komplicerade behandlingen
li A), koagulationsfaktor IX (hemofili och kan invagga patient och vardgivarear dven inneburit allvarliga biverk-
B) eller von Willebrandfaktorn. Hemo-i en falsk trygghet. ningar. En viktig forutsattning for full-
fili A och B ar kénsbundet nedarvda och von Willebrands sjukdom karakteri-gott omhandertagande &r en organisa-
drabbar nastan uteslutande pojkaseras av slemhinneblddningar; rikligagion med hogspecialiserade hemofili-
medan kvinnor blir anlagsbéarare [1]menstruationer &r ofta det som for patieentrum. For att alla blédarsjuka, oav-
von Willebrands sjukdom nedarvs autoenten till diagnos. Gynekologerna hasett var man ar bosatt, skall ha tillgang
somalt, vanligen dominant, varfor deralltsa ett stort ansvar att misstanka didill samma vardkvalitet kravs uppfol;-
drabbar bada kénen lika [2]. Hemofili Agnosen och remittera dessa kvinnor tiing av behandlingen och stod fran
ar fem ganger vanligare an hemofili Bkoagulationsmottagning. Rikliga blod-hemortssjukvarden, till exempel med
och tillsammans férekommer hemofiliningar vid trauma och kirurgi samt efteinjektion av faktorkoncentrat vid all-

hos 1/10 000 individer. Det finns i dagférlossning &r vanliga. varlig blodning, sjukgymnastik och
cirka 700 personer diagnostiserade med kurativt stod.
Blodarsjukvarden Varden i Sverige ar uppbyggd i en-
skall vara centraliserad lighet med rekommendationer fran

Blodarsjuka ar en ovanlig sjukdomwWwHO och World Federation of Hemo-
m REHABILITERING  med svéra symtom och komplikatiophilia (WFH), vilka starkt forordar cen-
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tralisemad vad [3, 4]. Md Swriges te
hemoflicentrum finns lakae med sam
tidig specialistbmpetens i imértesme
dicin eller banmedicin samt i Gagula
tionssjukdomaroch med erérenhet &
vard av hemofli och von Willebrands
sjukdom. Dantéver finns specialutbil
dad pesonal; vadlaget vaiierar nagt
mellan olika centrm, men gmensamt
ar sjukskoteska, sjukgmnast, oto-
pedkiurg, tandlakae, kurator. Vardla-
get samarbetar med specialister inc
ande discipliner ob har ett bett inter
naionellt kontaktnat.

Eftersom Bodarsjuka har betydels:
fran konceptionen till gaven for pdien-
ten od familien maste alla aspekter |
omhandeagandet beaktas, sa kalle
»compehensie cae». Md ett hemaf
licentum finns noédé&ndiga leborato-
rieresuser for dignostik ot behaned
ling samt uppfdljning & blodaisjuka.
Patientena gnomgar egelbundna
kontroller for dt vardera efekten & be-
handling ot biverkningar. Hemofli -
centumen bedwer egen jouverksam
het. Utbildning informaion samt
forskning utgdr vasentla delar &
veriksamheten. Bntaktena med hem
ortssjukvaden ar viktigq, od det ar
vanligt at pesonal fran hemdfcent-
rum besokr pdienter i hemmet, dendo
kala sjukvaden samt silor, banom
solg etc

Diagnostik

och behandling

| vardprogrammet inns iiktlinjer for
hur diggnostilen skall bedvas. Dessa
inkluderar baar och fostediagnostik,
dar DNA-teknolagin, saskilt vid he
mofili men &wen alltmer vid wn Wille-
brands sjukdom, un defnitivt har tait
over.

Malet for behandlingwablodarsjuka
ar at forebygga od forhinda Hod-
ningar, rorelseinskréankninar od and
ra komplikaioner a/ sjukdomen. Under
de senaste 20&m har behandliren a
blodarsjuka ggnomgatt enavolutione
rande utedling, vilken inte minst sitt
i vart land

Det ar fost sedan slutetval 980-ta
let som s& kalladeaktokoncentet bli-
vit vasentligen fiia fran lomplikationer
i form av blodsmitta. Rktor VIII-kon
centat tillverkade med ekombinant
DNA-teknik finns ru tillgangliga, vil-
ket kan anses yttigare ha dkasaler
heten, ob rekombinant &ktor 1X-kon-

Tabell I. Svarighetsgrader av hemofili. Nor-
malbefolkningen har 50-150 procent av re-
spektive faktor.

Svar form <1 procent faktor
Moderat form 1-<5 procent faktor

Mild form 5—cirka 25 procent faktor
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centet ar snartillgangligt. Utvedling-
en & von Wllebrand-faktokoncentat
har géatt lAangsammegroch for nawaran
de folitar man sig pa ettdmbinest
von Willebrand-fktor VllI-koncentet
tillv erkat fran plasma.

Férebyggande behandlingprofylax
med fiktokoncentat, har visés vara
nyckeln till ett liv utan fostod rérelse

Véardprogram och faktablad kan bestal-
las frdn Férbundet Blodarsjuka i Sverige
och fran respektive hemofilicentrum.

appaet. Pofylaxbehandlingn gar till
sa dt pdienten eller vé&inadshearen
ger intravends injektion med aktor
VIII- eller faktor IX-koncentat, van
ligtvis 2—3 gangr i veckan. En del pi-
enter med @n Wlebrands sjukdom be
handlas oksa pofylaktiskt.

Aven vid mildae former dar pofy-
laxbehandling inte anses n@hdig ut

handlas fram till omking 1988 dab-
bas a hepdit C. Fortfarande ar det
ovanligt at blédarsjuka debbas & kli-
nisk leversjukdom, men désk for det
ta finns pa sikt har behandling med in
terferon od ribavirin i mang fall in-
letts.

Den stosta tegedin intrafade i ot
med d HIV kom in i koncentaten ot
mang Hodarsjuka, famfor allt heme
filipatienter smittades i bérjanval 980-
talet. A/ de uspungliga cika 100
smittade har digt 60 pesoner alidit i
aids. Aven om peparten rumem ar
HIV- och hepatitsakma ar det marmgpa
tienter somdrtfarande bar pa dessa vi
russjukdomaroch detta kraer ndur-
ligtvis extra insdser fran saval sjukvadr
som paientoiganisdion.

Inhibitor er: En annan allarig
komplikation ar utedling av antikrop-
par mot &ktor VIII eller faktor IX. Des
sa hammag, eller inhibitoer, utvedlas
hos cika en €émtedel & de Bodarsjuka
med svar hemdf, varvid behandlingn
med Bktoikoncentat omdjliggors. Ste
ra insaser for & forstka behandla des
sa pdienter gos avseende akutaldd-
ningar, inte minst for & forsdka induce
ra immuntoleans ot ddmed elimine
ra antikoppana.

Ortopedisk vard,

stod o egervard viktigt

Den otopediska vaten ar viktig for
de Hodarsjuka eftesom de aldr pdi-
entena inte lommit i tnjutandeaden
effektiva pofylaxbehandlingn. Darfoér
bedéms pentena a specialkunnig
ortoped odh ledplastilopektioner ar

g6r hembehandling ett fundament eftemumei vanliga. | detta sammanhang ar
som pdienten da srat kan behandla sjukgymnastisk va odc smaétvard

sig sa brt tedken pa bdning uppstar

Vid mildare former as hemofli A
och vid flertalet ormer ar von Wille-
brands sjukdom utgdr desmegsin
(Octostim) ett dkktivt och salert be
handlingsalteraiv. Tranxamsya
(Cyklokagoron) ar ofta ett gtt komple
ment till né&mnda behandliag

Behandlingskomplikationer

— ett hot mot varden

Substitutionsbehandling haavolu-
tionemt blodasjukvaden men oksa
givit en rad alhadiga komplikaioner

Blodsmitta: Eftersom de plasniz
seade &ktokoncentaten utvinns ur
plasmaooler till vilkka en mangd lod-
givare bidegit, ar det latt #& forsta dt
blodsmitta kan kmma in i peparaten.
Hepdit B-problemaiken dwervanns for
mang ar sedan medfektivt urval och
screening & plasmaivare samt acck
nation. Hepdit A har inte utgjor nagpt
egentligt poblem for de kdarsjuka.
Daremot har delésta pdenter som be

ocksa viktiga.

Blodarsjuka ar ett lislangt funk
tionshindey och sjukdomen kréer ett
forhallningssatt somymger pa helhets
syn ot langsiktighet. Aen om den
medicinska ol ottopediska vaten ut
gor fundamentet for delddarsjuka sa
behovs aen stdd a psylologisk och
kurativ naur, inte minst mot bakwind
av de alharliga biverkningama till me
dicineiingen. Egrnvarden ar nturligt-
vis mycket viktig och krawer stéd oh
pedaogisk uppbakning fran vaden
samt ett fungrande inbrmaionsmae-
rial.

For gt vadprogram inte skall forb
abstrakta skivbordspodukter ar det

Tabell Il. von Willebrands sjukdom. Karakte-
ristika avseende von Willebrandfaktorn i plas-
ma.

Typ 1 Sankt koncentration
Typ 2 Foréandrad struktur
Typ 3 Saknas
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mycket viktigt &t de oksa eftelevs i
den lonkreta pgientsitugionen. Darfor
har individuell vadplan famtaits.
Varje pdient far saledes etget hafte
dar till exempel malsattnirgn for var
den, tdedlistor oth anaysresultd
finns, od fortlbpande uppdaras ¢
mensamt med végivaren.

Samarbete mellan

vardgivare od vardtagare

Vad vi har beskyit &r en samman
fattning & det vadprogram som g
mensamt famtaits av de te hemoii -
centumen ot pdientoiganisdionen.
For &t ett vadprogram skall ti prak-
tiskt tillampligt odh fa trovardighet tor
vi att det ar & yttersta vikt at det utar
betas i samrad mellan dijvare ot
vardtagare. Lika viktigt ar det & pro-
grammet indvidualiseas od konkreti-
sems for den enskilde panten sa th
paienten tir valinformerad od delak
tig i sin vad. Vardplanen utgor desa
ett kommunikationsinstument i vad-
kedjan. Nasta stgsom vi snarhoppas
skall Hi verklighet, &r & vardprogram-
met kan vinna ghor ute i landet drut
gora en gund for famtida néonella
riktlinjer.

Blodarsjukvaden i Serige har sina
anor sedan 1950-taletlbansesdrtfa-
rande tillhda de &solut framsta i vér
den. \i vill med detta vadprogram for

ankma ot befasta denna stéllningtoc

ge alla péienter med ldarsjuka i vat
land ratt ob mdjlighet till likvadig
vard av absolut hogsta intedionella
klass.
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Summary

Centralised care fundamental to the
optimal management of haemophilia

Erik Berntorp, Stefan Lethagen, Rolf
Ljung, Hans Johnsson, Pia Petrini, Sam
Schulman, Lilian Tengborn, Birgitta
Rehnby, Eva Sarman, Benny Asberg

Lakartidningen 1999; 96: 1849-52

lation of approximately 8.5 million, about 35
people suffer from the more severe forms d
haemophilia or von Willebrand disease. Me|
ticulous management is important if the pati
ents are to be spared chronic disability and s
rious treatment complications. The disease
lifelong and affects psychosocial aspects (
life among patients and their families. With
the help of a grant from the Swedish Board g
Halth and Welfare, a care programme hg
been designed to guarantee Swedish haemd
hiliacs comparable and optimal care. The-pr(
gramme has been drawn up by representativ
of the three haemophilia centres in Sweden (|
University Hospital, Malmd, Sahlgrenska
University Hospital, Gothenburg, and Karo
linska Hospital, Stockholm) in co-operation
with the World Federation of National Hae
mophilia Organisations. To ensure optimal in
dividual application of the programme,
individualised management strategies an
pac';ient information leaflets have been prepd
red.
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Haemophilia is a rare and potentially life-

MISSODEN
MISSTAG
MISSBRUK

i sjukvarden

Vad hander i slutna rum da
l&kare blir problem? Hur 16-
ser man konflikter vid mis-
sdden i varden? Vem kan
ge ett bra st6d till anmalda
lakare?

Under 1994-95 publice-
rade Lé&kartidningen 21
artiklar om problemlakare,
lakarproblem, ansvarsfra-
gor och patientférsakring-
en. De har nu samlats i ett
80-sidigt hafte, som kan
bestallas med kupongen
nedan.

Pris 75 kronor. Vid 11-50
ex 67 kronor, vid hdgre upp-
lagor 63 kronor/exemplar.

Bestaller harmed

.......... ex Missdden, Misstag,
Missbruk

Postnummer/Postadress

Insandes till Lakartidningen,
Box 5603,114 86 Stockholm

Mark kuvertet »Missdden»
Telefax 08-20 76 19

threatening disease. In Sweden, with a popu
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