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Blgdersygdommen hamofili er en sjeelden sygdom
—der lever ca. 450 mennesker med haemofili i Danmark.
Derfor er der mange, der ikke ved, hvad det vil sige at
have hamofili.

Denne pjece er fgrst og fremmest skrevet til dem, der
er i kontakt med et barn eller en voksen med haemofili
- gennem familie, daginstitution, i skole, pa arbejdet,
gennem fritidsaktiviteter eller i andre situationer.

Mennesker med hamofili lever stort set som alle andre.
| visse tilfelde kan det alligevel vaere ngdvendigt at tage
sarlige hensyn.

Pjecen giver en raekke vigtige og grundlaeggende
informationer om hamofili. Hvad er det for en sygdom?
Hvordan behandles den? Hvordan pavirker den mulig-
hederne for at leve et almindeligt liv med fritidsaktiviteter,
arbejde og familie? Og hvilke hensyn skal omgivelserne
tage?



At leve med haemofili

Mennesker med hamofili — ofte kaldet blgdere — kan i
de fleste situationer leve som alle andre. Alligevel skal
der dog tages fornuftige hensyn til sygdommen, sa
den ikke giver skader og handicap, som kunne vere
undgaet. Det geelder altsd om hverken at overbeskytte
eller at lade sta til. Farst og fremmest handler det om
at leere sygdommen at kende og tage hgjde for den.

DE VIRKELIGE EKSPERTER

Et godt rad til alle, der har med personer
med haemofili at ggre: Lyt til blgderen selv
og den nermeste familie. De kender syg-
dommen og ved, hvordan den behandles og
hvilke hensyn, der er ngdvendige at tage.
De er derfor de virkelige eksperter, nar det
handler om at leve et godt liv med ha&mofili.

HZAMOFILI - LIVET IGENNEM

Haemofili er en medfgdt og kronisk sygdom, der med-
farer, at blodet har svaert ved at stgrkne. Sygdommen
rammer naesten kun drenge/maend, men piger/kvin-
der, der baerer sygdomsgenet, kan ogsa have blgd-
ningsproblemer. Hemofili bliver som regel opdaget

i barndommen, ofte mens barnet er nyfgdt eller helt
lille. Hos nogle, hvor sygdommen er kendt i familien i
forvejen, bliver haemofili pavist allerede fgr fgdslen.

Sma bgrn

Det er som regel hardt for foraeldre at opdage, at de-
res lille barn har haemofili. Mange kan opleve det som
om, at hele livet slér en kolbgtte. Sygdommen giver
anledning til mange bekymringer og overvejelser.
Samtidig er der ogsa en raekke praktiske ting, familien
skal forholde sig til, som fx medicinering, kontrolbesgg,
kontakt med sociale myndigheder mv. For mange kan
det vaere overvaeldende pludselig at skulle handtere
sa meget kontakt med ’systemet’.

| denne fgrste sveere tid er det en god ide at sgge
stgtte og vejledning hos andre, der kender sygdom-
men godt. Bade i Blgderforeningen og pa haemofi-
licentrene (se side 18) kan man fa information og
vejledning. Via Blgderforeningen kan man fa en vigtig
kontakt med andre foraeldre. Foreningen arrangerer
aktiviteter malrettet forzeldre og bgrn, hvor der er

rig mulighed for erfaringsudveksling. Dertil stiller en
gruppe erfarne foraeldre sig til radighed som kontakt-
personer, man kan henvende sig til omkring det at
have et barn med hamofili.

Det er vigtigt at understrege, at med tiden finder fami-
lien igen sine ben at sta pa og laerer at tackle sygdom-
men, bade praktisk og psykisk.

Det bliver klart, at det godt kan lade sig ggre at leve
med haemofili uden at vaere afskaret fra aktiviteter,



udfordringer og oplevelser. Mulighederne for behand-
ling er gode, og med nogle fa, men vigtige, forholds-
regler i det daglige kan de fleste leve stort set som
alle andre.

Store bgrn og voksne

For store bgrn og voksne er haemofili blevet en
integreret del af hverdagen. Den enkelte har leert sin
krop og sygdom at kende og ved, hvad der er godt for
kroppen, og hvornar og hvor der er sarlig risiko for
blgdninger.

Mange vil ikke teenke over sygdommen i hverdagen.
Der kan dog komme perioder, hvor sygdommen kom-
mer til at fylde meget. Det kan vaere ved gentagne
blgdninger eller ved eventuelle skader i led. Her kom-
mer sa endnu en tilpasningsfase, hvor den enkelte ma
tage sine behov og muligheder op til revision, indtil
der igen kan etableres en ny hverdag.

Haemofili er pa mange mader en ’usynlig’ sygdom. Det
kan langt hen ad vejen ikke ses og markes pa den en-
kelte, at han har hamofili. Dog vil der hele tiden vaere
medicin og forholdsregler at tage, og derfor vil blgde-
ren altid i et eller andet omfang vaere ’anderledes’.

At veere anderledes og skille sig ud fra mangden
opleves forskelligt fra person til person. Det er der
nogen, der har det fint med, mens andre ikke bryder
sig om det.

Det ’anderledes’ kan ofte afmystificeres ved at vaere
dben over for andre om sygdommen: At fortzlle,
hvad den gar ud pa — og hvad den ikke gar ud pa - til
institutioner/skole, klassekammeraterne og deres
foraeldre, venner, kaeresten mv.

NATURLIG OMSORG

Bgrn med hamofili har ikke brug for at blive
pakket ind i vat. Den vigtigste beskyttelse er,
at barnet sa hurtigt som muligt lerer, hvad
det skal passe pa, og at det far traenet sine
muskler og ferdigheder.

Mange helt sma bgrn med hamofili gar
med en hjelm for at undga farlige slag mod
hovedet i den fgrste tid, hvor barnet laerer
at kravle, ga og i det hele taget sin krop at
kende.

Teenk i gvrigt pa barnets sikkerhed, ganske
som det gzlder for alle andre bgrn. Sgrg

fx for, at der er spaerret af til trapper, og at
barnet ikke kan komme til spidse og skarpe
genstande.



VZARD AT VIDE

Medicin: Hemofili kan afhjelpes med
medicin, der forebygger og mindsker
blgdninger. Den enkelte blgder/familie
star som regel selv for medicinering
efter aftale med et hemofilicenter.

Behandlingscentre: Der findes i
Danmark to behandlingscentre for
hamofili (ogsa kaldet hamofilicentre),
et i Aarhus og et i Kgbenhavn (se side
18).

Daginstitution: Et barn med hamofili
kan bruge almindelige daginstitutioner,
dagpleje og lignende. Der kan dog veere
brug for saerlig stgtte og opsyn.

Bla marker: Blgdere far lettere bla
maerker i huden, men som oftest er de
ikke farlige og kraever ikke behandling.

Sport og leg: Aktivitet er en vigtig
del af den forebyggende indsats mod

blgdninger og ledproblemer. Traeningen
opbygger musklerne og er med til at
beskytte kroppen. Sport med megen
fysisk kontakt indebarer dog risiko for
mange blgdninger og kan derfor vaere
problematisk.

Arbejde: Personer med hamofili

har langt hen ad vejen de samme
muligheder for at veelge erhverv

som alle andre. Det vil dog ofte veere
hensigtsmassigt for den enkelte at
undga serligt fysisk kraevende erhvery,
som kan medfgre gget risiko for led-
og muskelblgdninger.

Rejse: Hemofili er ingen hindring for
at tage pa ferie og rejser i udlandet. Det
er dog vigtigt, at man forbereder sig
godt inden afrejse, sa man har overblik
over situationen, hvis uheldet er ude.
Mennesker med en kronisk sygdom
som fx blgdersygdom skal altid veere
opmarksomme pa at vaere dakket ind
pa rejsen via eget forsikringsselskab.



Ofte skal man have en sakaldt
medicinsk forhandsgodkendelse fra
forsikringsselskabet inden afrejse.
Herudover skal blgderen selv
medbringe sin medicin hjemmefra

til forventet brug pa rejsen. Dertil

skal man medbringe et dokument fra
hamofilicentret med oplysninger om,
hvilken behandling der er behov for i
tilfeelde af kontakt med udenlandsk
sundhedsvasen. Hvis man pa
udlandsrejser medbringer medicin, fx
faktorprodukter, er det en god ide at
have et tolddokument med. Det er ogsa
altid tilradeligt at medbringe sit blgder
ID-kort.

Tandpleje: Man kan fa foretaget
almindelige tandlaegeeftersyn som alle
andre, selv om man har hamofili. Ved
indgreb, hvor der er risiko for blgdning,
skal man altid spgrge hamofilicentret
til rads om forebyggende medicinsk
behandling.

Vaccinationer: Blgdere kan blive
vaccineret som alle andre — herunder
fa de almindelige bgrnevaccinationer
uden problemer. Vaccinationer skal
legges under huden og ikke direkte i
musklen for at undga at fremprovokere
en blgdning.

Sociale stotteordninger: Der findes
en raekke sociale stgtteordninger, som
kan hjelpe mennesker med ha&mofili.
Hvis det er ngdvendigt, kan man fx

fa hjeelpemidler, hjlp til @ndringer

i hjemmet, eller kompensation for
tabt arbejdsfortjeneste mv. Man kan
fa radgivning om de aktuelle sociale
stgtteordninger ved haemofilicentrene
eller drage nytte af andres erfaringer i
Danmarks Blgderforening.



En hverdag med leg

0g vuggestue

Vores familie har et hverdagsliv som
de fleste andre, selv om Simon har
hamofili. Vi har begge fuldtidsjob, og
Simon gar i vuggestue.

Vi satter ikke flere graenser for
Simon, fordi han har blgdersygdom.
Han far lov at lege og preve sig selv
af som alle andre bgrn. Men vi holder
nok mere gje med ham, end foraeldre
til et barn uden sygdommen. Vi vil
vide, hvad der er sket, nar han har
slaet sig, sa vi bedre kan vurdere om-
fanget, og om han fx skal have ekstra
medicin. Indtil han var to ar gik han
med en hjelm for at beskytte hovedet
mod slag, mens han opbyggede sin
motorik.

Vi giver selv Simon medicin, og det
er en stor frihed. Han har et lille port-
a-cath venekateter, som han far sin
medicin igennem, sa det ikke er et
problem at finde en vene at stikke i.
Simon ’forbraender’ meget hurtigt sin
medicin, sa han far faktor hver dag
som forebyggende behandling, hvor
andre blgderbgrn kan ngjes med me-
dicin hver anden dag. | starten skulle
vi veere to til at give ham medicinen,
men nu kan vi sagtens ggre det én
person. Det er en fast del af morgen-
rutinen.

Vi har veeret glade for at have Simon

i vuggestue. Han fungerer pa lige

fod med de andre i institutionen, der
dog har féet tildelt ekstra timer, fordi
han har blgdersygdom. Han har ikke
en fast stgtteperson i vuggestuen,
men alle voksne holder et ekstra gje
med ham, sa de altid ved, hvad der er
sket, hvis han slar sig, bliver bidt eller
lignende. Vi har en fast aftale om, at
de ringer, hvis der er sket noget, sa vi
i feellesskab kan vurdere situationen.
Det gjorde de flere gange i starten,
men nu er det sjeeldnere. Vi har kun
ganske fa gange matte hente ham,
fordi han havde slaet sig.

Flemming og Nina, foreeldre til Simon,
der er 3 dr og har heemofili A i svaer
grad.



Haemofili og bladninger

Haemofili skyldes mangel pa faktor i blodet. Faktorer
—eller koagulationsfaktorer — er de proteiner i blodet,
der far blodet til at stgrkne. Nar der mangler faktor i
blodet, betyder det, at blodet ikke stgrkner pa normal
vis, hvorfor blgdninger ikke stopper sa hurtigt. Der er
13 faktorer i det menneskelige blod, og de benavnes
med romertal.

MENNESKER MED HAMOFILI A
MANGLER FAKTOR VIII | BLODET.

MENNESKER MED HAMOFILI B
MANGLER FAKTOR IX | BLODET.

Hamofili er medfgdt og arvelig og rammer naesten
kun mand (lees mere side 20). Heemofili A rammer 1
ud af 10.000, og haemofili B rammer 1 ud af 50.000.

Der lever ca. 450 mennesker med haemofili i Danmark.

FORSKELLIGE SVARHEDSGRADER

Man kan have hamofili i forskellige svaerhedsgrader.
Det afhaenger af den mangde koagulationsfaktor,

der findes i blodet. Raske mennesker har normalt et
faktorniveau pa 100 % — mennesker med hamofili har
et faktorniveau pa under 40 %.

Man skelner mellem en mild, en moderat og en svaer
grad af hamofili afhangigt af hvor meget faktor, der
er i blodet. Faktorniveauet er konstant for den enkelte
blgder, men der kan alligevel veaere perioder, hvor der
kun er fa blgdninger, og andre perioder, hvor der er
mange blgdninger.

Svar hamofili: Mindre end 1 % faktor i blodet

Hvis mennesker med svaer haemofili ikke far behand-
ling, opstar der hos de fleste mange blgdninger. De
kan komme efter slag og fald, men af og til kommer
der blgdninger efter skader, der er sa sma3, at blgderen
ikke har lagt maerke til dem — spontane blgdninger.

Moderat hamofili: 1-5 % faktor i blodet

Mennesker med moderat haeemofili kan efter slag, fald
og lignende fa blgdninger, men de far normalt ikke
spontane blgdninger.

Mild hamofili: 5-40 % faktor i blodet

Mennesker med mild hamofili marker sjaeldent noget
til sygdommen, men kan fx fa langvarige blgdninger
ved skader, tandudtraekninger og operationer.

FORSKEL PA BLODNINGER

Rifter og smasar er ikke det stgrste problem for
personer med hamofili. Den slags blgdninger stand-
ser som regel hurtigt, fordi blodkarrene er sma. Indre
blgdninger, iseer i led og muskler, kan give stgrre
problemer. De kan opsta, nar man slar sig, forstuver
et led eller forstraekker en muskel, men de kan ogsa
opsta af sig selv. Alle mennesker kan fa den slags
smablgdninger. Hos mennesker med hamofili, der
ikke far behandling, kan blgdningen blive stgrre og
mere langvarig. Hvis blgdningen ikke bliver behand-
let, kan den vare ved i dagevis.
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BLAODNINGER I LED

Blgdninger i leddene opstar som regel i de store led.
Det er oftest fod-, knae-, albue- og ankelled, der op-
star blgdning i. Leddet haever, bliver smertende, gmt
og stift. Barn fortzeller ikke altid, at de har ondt. Det
er derfor vigtigt at holde gje med, om barnet fx traek-
ker pa benet eller veaerger sig ved at bruge armen.

Efter flere blgdninger i samme led kan brusken og
knogleoverfladen i leddet blive gdelagt. Bevaegelig-
heden bliver nedsat, og det betyder igen, at der nem-
mere opstar nye blgdninger. P& sigt kan det betyde
bevagelseshandicap.

Personer med hamofili, som er fgdt i 1960’erne eller
tidligere, fik ikke faktorbehandling i deres barndom.
De havde flere og svaerere blgdninger, end de unge

har i dag. Mange af de &ldre blgdere har derfor pro-

blemer med svage muskler og gdelagte led, bevaegel-

seshandicap og kroniske smerter.

Yngre mennesker med hamofili er blevet behandlet
med faktor hele livet igennem og har derfor ikke de
samme problemer. Yngre blgdere kan dog ogsa trods
den medicinske behandling have problemer med
leddene.

Det kan med tiden blive en lgsning at fa foretaget
operation pa leddene herunder indopereret nye kna,
hofter eller lignende for at mindske smerterne.

| udviklingslandene er der ikke de samme muligheder
for at modtage faktormedicin som i Danmark. Her ses
en indisk drengs knae, der er medtagede efter mange
ubehandlede blagdninger. For fa drtier siden var et

liv uden medicinering ogsa vilkdrene for danske
blgdere.



ANDRE FORMER FOR BLODNINGER

Blgdninger i muskler giver ogsa havelse og smerter, og
blgdningerne kan efterhdnden gdeleegge dele af musk-
len. Der kan ogsa ske det, at en blgdning trykker pa
nogle nerver. Det kan i sjeldne tilfeelde give lammelser,
der dog som regel er midlertidige.

Blgdningerne kan desuden opsta andre steder i krop-
pen. Nase- og tandkgdsblgdninger kan vare laenge.
Det kan fx ogsa blgde langvarigt, nér nye teender
bryder frem.

Blgdninger i hjernen kan opsta efter voldsomme slag
mod hovedet, men blgdninger i hjerne, hals, mave,
tarm eller urinveje er ikke sa hyppige.

KVINDER OG HZMOFILI

Haemofili rammer nasten kun mand. Kvinder kaldes
baerere af haemofili, hvis de har anlaeegget for sygdom-
men. De rammes nemlig ikke selv sa hardt af sygdom-
men, men kan give den videre til deres bgrn.

Nogle kvindelige bzerere af hamofili kan have et ned-

sat faktorniveau, der svarer til maend med mild haemo-

fili. Det betyder, at de kan have blgdningsproblemer
ved fx tandudtraekninger, operationer og fgdsler og
derfor har brug for faktormedicin i disse situationer.

Nogle kvinder vil ogsa opleve gget blgdningstendens,
selvom deres faktorniveau ligger pd mellem 40-60 %
af det normale. De kaldes symptomatiske beerere.

Nogle kvindelige bzerere af hamofili kan have kraftige
og/eller langvarige menstruationer.

| yderst sjeeldne tilfeelde kan kvinder have moderat
eller endog svaer hamofili (se side 20).

ID-KORT

Pa hamofilicentrene far blgdere
udleveret et sarligt identitetskort,
hvor der star, hvilken type
blgdersygdom de har. Pa ID-
kortet star ogsa, hvor man kan
henvende sig, hvis der opstar en
blgdning, eller hvis man er i tvivl
om, hvordan en blgdning skal
behandles.

11
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ANDRE BLODERSYGDOMME

Der findes andre blgdersygdomme end
hamofili A og B. Den mest udbredte af
disse er von Willebrands sygdom, der
skyldes mangel pa et bestemt protein

i blodet — den sakaldte von Willebrand
faktor. Denne faktor spiller en afggrende
rolle, nar en blgdning skal standse. Der
er diagnosticeret over 400 mennesker
med von Willebrands sygdom i Danmark.
Flere kan dog have sygdommen i sa
mild grad, at den ikke er blevet opdaget.
Man kan rekvirere en handbog om von
Willebrands sygdom hos Danmarks
Blgderforening.

Der findes ogsa sjeldnere blgder-
sygdomme, hvor der kan veere tale om
mangel pa andre blodstgrkningsfaktorer.
Man kan lase mere om disse sygdomme
pa Verdensorganisationen for blgderes
hjemmeside www.wfh.org.

Der er ogsa mere information at hente i
bogen ”Living with Haemophilia” af Peter
Jones.

Bade von Willebrands sygdom og de
sjeldnere blgdersygdomme er medfgdte
og arvelige. De rammer dog modsat
hamofili ligeligt blandt kvinder og
mand. Det skyldes, at de ikke som
hamofili er knyttet til X-kromosomet

(se side 20 om arvegang for haemofili).

Erhvervet ha&mofili er en meget sjelden
form for hamofili, som ses hos begge
kgn. Sygdommen er ikke medfgdt, men
skyldes dannelse af antistoffer mod en
koagulationsfaktor.

I Danmark er i alt knap 1.000 mennesker
diagnosticeret med blgdersygdomme.



Kammeraterne
passer pa mig

Til daglig teenker jeg ikke sa@ meget over, at jeg har
hamofili. Jeg har det fint og synes, at jeg pa de fleste
mader kan leve et liv ligesom alle andre pa min alder.

Mine kammerater ved godt, at jeg har en blgdersyg-
dom. Jeg gar pa efterskole, og der startede jeg med
at fortaelle alle om sygdommen fgrste dag, sa de ved,
hvad den gar ud pa. Det har jeg kun faet positive
reaktioner pa. Nogen har ogsa set mig tage medicin.
Jeg synes, at de andre er gode til at tage hensyn og
passe pa mig. Hvis jeg fx slar mig, er de der altid for
at hjelpe.

Jeg tager forebyggende faktormedicin hver anden
dag. Jeg leerte at stikke mig selv pa Blgderforenin-
gens sommerlejr og har gjort det i en arraekke nu. Jeg
synes, det blev lettere at have blgdersygdom, da jeg
selv begyndte at tage medicinen. Det giver en stgrre
frined, og sa er det ogsa bedre og mere behageligt,
nar jeg stikker selv.

Alex, 15 dr, heemofili A i svaer grad.
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Nu taenker jeg mere
pa sygdommen

| en meget lang arraekke skankede
jeg det ikke mange tanker, at jeg
har haamofili, men de seneste ar
er sygdommen igen kommet pa
dagsordenen i mit liv.

Som barn fyldte sygdommen meget.

Jeg var relativt tit indlagt, og det
var ikke altid nemt at skille sig ud
blandt de andre bgrn. Men som helt
ung levede jeg som enhver anden.
Jeg dyrkede endda badminton og
tennis pa konkurrenceniveau.

Konkurrencesporten blev der
desveerre sat en stopper for, da jeg
var sidst i 20’erne. Mine ankler be-
gyndte at smerte, sa der begyndte
blgdersygdommen at spille ind, og
jeg matte aendre pa ambitionsni-
veauet. Nogen gange tanker jeg,
at hvis jeg havde veret bedre til at
tage forebyggende behandling som
helt ung, sa havde jeg maske ikke
haft de problemer med anklerne,
jeg har i dag. Men det er ikke til at
vide.

| dag svémmer og cykler jeg meget,
og jeg har ogsa planer om at begyn-
de at ro kajak og spille bordtennis.

Nar jeg sarger for at dyrke nok mo-
tion, er jeg nasten ikke generet af
mine ankler. Jeg kan virkelig marke,
at sport er godt for mine led.

Da jeg for nogle &r siden fandt en
kaereste, og vi besluttede at f et
barn, begyndte jeg at t&enke pa min
blgdersygdom pa en ny made. Jeg
har aldrig veeret i tvivl om, at jeg
gerne ville have bgrn, hvis jeg fandt
en kareste, der var villig til maske
at give sygdommen videre til kom-
mende generationer. Alternativet er
ikke at eksistere, og jeg ville aldrig
selv havde veeret foruden livet. Min
hverdag og mit liv er ikke sa meget
anderledes end alle andres. Jeg har
nogle problemer med mine ankler,
og det er selvfglgelig ogsa en pris at
betale, men det er en lille pris.

Jacob, 34 dr, hemofili A
i sveer grad.



Behandling af haemofili

Behandlingen af hemofili bestar fgrst og fremmest i, at
personen far tilfgrt den blodstgrkningsfaktor, som han
har for lidt af, dvs. faktor VIII eller faktor IX. P4 den made
bliver blodet for en tid bedre til at stgrkne. Faktoren fas
gennem et sakaldt faktorpraeparat/faktormedicin.

Der skal tilfgres faktormedicin med jeevne mellemrum.
Praeparatet gives intravengst, dvs. gennem en nal, der
stikkes ind i en blodare. Formalet med behandlingen er
at undga, at blgdninger opstar, udvikler sig, og at der
kommer varige skader pa led og muskler. Ved store blgd-
ninger og operationer kan det vaere ngdvendigt at give
faktorpraeparater flere gange om dagen.

FAKTORPRZAPARATER

| Danmark benytter man faktormedicin, der er fremstillet
via gensplejset materiale — 0ogsa kaldet rekombinante
faktorpraeparater.

Rekombinante faktorpraeparater kan bl.a. vaere fremstillet
pa basis af hamsterceller. Den gensplejsede faktor kan
fremstilles i store maengder i naeringstanke pa industrielle
laboratorier. Faktorpraeparater er meget dyre at fremstille.
| Danmark har hamofilipatienter ingen omkostninger ved
medicinen, der udleveres via haemofilicentrene.

FOREBYGGENDE BEHANDLING

Faktormedicin gives ofte forebyggende, hvilket ogsa kal-
des profylaktisk. Det vil sige, at blgderen far faktor, selv
om der ikke er blgdninger. Forebyggende behandling kan
ikke fuldsteendigt forhindre blgdninger i at opsta. Der skal
derfor gives ekstra faktor, hvis der kommer blgdninger.

Alle bgrn med hamofili i sveer grad modtager forebyg-
gende behandling. Der er ogsd mange voksne, der tager
faktormedicin forebyggende.

BEHANDLING ,,ON DEMAND*

Nar der kommer en blgdning, er det vigtigt at behandle
den, hvad enten personen med hamofili er i forebyg-
gende behandling eller ej. Sddan behandling kaldes ”on
demand” — efter behov.

Det er vigtigt, at blgdninger i led og muskler bliver
behandlet hurtigt. Symptomer pa en blgdning kan fx
veere stivhed, havelse, smhed, smerte eller nedsat brug
af en arm eller et ben. Blgdere vil ofte kunne maerke en
blgdning, leenge far noget kan ses eller maerkes udefra.
Derfor skal man altid lytte til, hvad personen selv siger.
Hos sma bgrn, som ikke selv kan sige til, skal man vaere
opmarksom pa stivhed, havelse, gmhed, smerte eller
nedsat brug af en arm eller et ben.

Ved slag mod hovedet har mennesker med haemofili risiko
for at fa hjerneblgdning. Personer med sveer eller moderat
haemofili bgr derfor altid have faktor, hvis de har vaeret
udsat for et slag mod hovedet. Personer med mild hamo-
fili skal kontakte haemofilicentret for at fa en vurdering af,
om der er brug for behandling.

Sma hudblgdninger (bld marker) behgver ikke at blive
behandlet, hvis de ikke generer.
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HJEMMEBEHANDLING

Hjemmebehandlingen giver mange fordele. For det
farste kan en blgdning behandles, sé snart den maer-
kes, og derfor bliver den mindre alvorlig. For det andet
giver hjemmebehandling mindre afhangighed af
sygehuset. Det er derfor vigtigt, at foraeldre til et lille
barn med hamofili far leert at give barnet medicin, og
at det stgrre barn far leert at stikke sig selv og dermed
bliver i stand til selv at tage faktor.

Det kan veere sveert at stikke ind i en blodare pa et
lille barn. Mange sma bgrn far derfor indopereret et
kateter i den store vene ner hjertet. Kateteret — ogsa
kaldet port-a-cath-kateter — betyder, at barnet kan fa
faktor, uden at det er ngdvendigt at stikke efter en
blodare.

Hjemmebehandling foregdr altid i ngje samarbejde
med et hamofilicenter. Blgdninger i mave, tarm,
hjerne eller hals og store blgdninger i led og muskler
kan veere alvorlige og ma derfor ofte behandles pa et
hamofilicenter eller pa en anden sygehusafdeling,
der er i kontakt med hamofilicentret.

ANDEN MEDICINSK BEHANDLING

| visse tilfzelde vil h@mofilicentret foresla brug af en
tablet med navnet Cyklokapron®, hvilket ggr blod-
stgrkningen mere robust. Midlet anvendes ofte, hvor
der er tale om slimhindeblgdninger og i nogle tilfaelde
ved operationer, fx tandkirurgi.

Octostim® (Minirin, DDAVP) er et syntetisk hormon,
som i lgbet af en times tid kan mobilisere faktor VI
fra depoterne i ens egne celler. Det bruges ofte ved de
mildere former af heemofili A, hvor blgderen selv har
en vis egenproduktion af faktor.

SMERTESTILLENDE MEDICIN

Alle former for smertestillende medicin, som indehol-
der stoffet acetylsalicylsyre, ma ikke anvendes af blg-
dere, fordi det forhindrer normal blodstgrkning. Det

drejer sig fx om Aspirin® og (Kodi)Magnyl®. Parace-

tamol kan anvendes som smertestillende middel. Der
findes en form for paracetamol, hvori der ogsa er lidt

kodein. Den slags tabletter hjeelper godt pa steerkere
smerter.

TRANING

Fysisk trening er meget vigtig for mennesker med
hamofili. Staeerke muskler sikrer leddene og beskytter
mod skader. Mange med hamofili oplever, at de har
faerre blgdninger og brug for mindre medicin i perio-
der, hvor de er i god fysisk form.

Efter en blgdning er trening ogsa vigtig. Led og musk-
ler skal genoptraenes, sa de genvinder den bevagelig-
hed og styrke, som de havde inden blgdningen.

INHIBITOR

Der er en risiko for, at kroppen danner antistoffer mod
faktormedicinen — det kaldes inhibitor. Kroppen regi-
strerer, at der er tale om fremmed stof, og immunsy-
stemet forsgger at bekampe det. Antistofferne binder
sig til koagulationsfaktoren og forhindrer faktormedi-
cinen i at virke. Behandlingen af haemofili bliver derfor
mere vanskelig.

Blgdere med inhibitor kan ikke fa forebyggende
behandling pa helt samme made som andre med
hamofili. Ved blgdninger far den inhibitorramte enten
nogle helt specielle faktorkoncentrater eller faktor-
koncentrat i meget store maengder, eventuelt samtidig
med anden medicinsk behandling.

Inhibitor behandles med meget store doser faktorkon-
centrat over en laengere periode. Det kan i de fleste
tilfelde fa inhibitoren til at forsvinde. Herefter kan den
inhibitorramte behandles som andre med hamofili.
Mennesker med hamofili i sveer grad har gennem-
snitligt 30 % risiko for at udvikle inhibitor. Der er
starst risiko for at udvikle inhibitor i lgbet af de farste
20-50 behandlinger, dvs. sygdommen rammer ofte i
barndommen.



MEDICINEN, DER BET@D LIV

| lgbet af 1950°’erne og 1960’erne lyk-
kedes det gradvist at udvinde faktor fra
blodplasma til medicinering af hamo-
fili, men virkningen var begranset, og
behandlingen var meget tidskraevende.
Omkring 1970 kom effektiv og behand-
lingsvenlig faktormedicin pa markedet.

Den nye medicin betgd en keempe
@ndring i blgdernes liv og levealder.
Tidligere dgde mennesker med svaer
hamofili ofte i en ung alder, fordi man
ikke havde ordentlig behandling til at
standse blgdninger.

Aldre mennesker med hamofili har
ofte prgvet at veere indlagt i meget
lange perioder af deres barndom, og
de skulle hele tiden vaere pa vagt for at
undga blgdninger. Deres led blev gde-
lagt af mange blgdninger, og mange
har faet bevagelseshandicap som
falge af dette.

Efter opfindelsen af faktormedicinen fik
blgdere helt andre livsbetingelser og
muligheder for at leve et aktivt liv. 0gsa
forebyggende behandling og hjem-
mebehandling har veeret vigtige skridt

i retning af at give mennesker med
hamofili livsvilkar, der ligger meget
teet op ad alle andres.

... 0G ULYKKELIGVIS OGSA D@D

| starten blev faktormedicin produce-
ret pa blodplasma. Faktormedicinen
kunne indeholde blod fra flere tusinde
bloddonorer. Derfor var blgderne udsat
for smitsomme sygdomme, som kunne
overfgres med blodet. Det drejede sig
isar om hiv og hepatitis C (leverbetaen-
delse).

Indtil 1985 blev 91 danskere smit-

tet med hiv via deres faktormedicin.
Mange dgde de fglgende ar, indtil ny
medicin gjorde det muligt at holde
hiv under kontrol og dermed leve med
sygdommen.

Indtil 1991 blev 177 danske blgdere
smittet med hepatitis C via deres
faktormedicin. En del har gennemgaet
behandling og er blevet helbredt, mens
andre trods flere behandlingsforsgg
stadig dgjer med sygdommen.

| dag er risikoen for smitte via faktor-
praeparater elimineret. Fgrst begyndte
man at screene og varmebehandle
blodet, der blev brugt i fremstillingen.
Siden udviklede man faktorpreparater
fremstillet pa gensplejset materiale og
ikke blod — de sakaldte rekombinante
produkter, der udelukkende benyttes i
Danmark i dag.

Laes mere pa www.bloderforeningen.
dk/blodersagen.
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HZAMOFILICENTRE

Haemofilicentrene er specialcentre for personer med blgdersygdomme.
Centrene har en lang raekke opgaver vedrgrende behandling, radgiv-
ning og vejledning. Bladersygdomme kan dog ogsa behandles ved
andre sygehuse og hos praktiserende laeger i samarbejde med hamo-
filicentrene.

| Danmark er der to hamofilicentre: Enhed for leukami, koagulation og
godartede blodsygdomme pa Rigshospitalet i Kgbenhavn og Center for
Hamofili og Trombose pa Aarhus Universitetshospital, Skejby.
Haemofilicentrene:

e bestemmer arten af blgdersygdom og svaerhedsgrad.

e giver undervisning og vejledning i hjemmebehandling og i de
forholdsregler, der skal tages hjemme.

¢ tilbyder blgdere kontrol med henblik pa behandling og vurdering
af fx leddenes tilstand.

¢ har ansvaret for faktorbehandling under indlaeggelse, fx i forbindelse
med kirurgiske indgreb og tandbehandling.

¢ radgiver personer, som har arvelige bledersygdomme i familien.
¢ radgiver vedrgrende praenatal diagnostik (undersggelser af
blgdersygdomme hos fosteret fgr fadslen).

Funktionerne udfgres i taeet samarbejde med andre specialafdelinger.

Alle kan henvende sig til hemofilicentrene for at fa undervisning og
vejledning. Det gaelder fx personale i daginstitutioner/skole, treeneren
i en sportsforening, en blgders nye kaereste eller personale i hjemme-
plejen.



Et langt liv som blader

Jeg kommer fra en stor familie,
hvor der har varet haemofili i flere
generationer. | min generation
blev der udover min bror og mig
fadt fire andre blgdere.

Som barn markede jeg ikke sa
meget til min sygdom. Det var
farst, da jeg kom i 20’erne, at jeg
begyndte at dgje med ledblgd-
ninger i hgjre knae, og derfor blev
jeg, i perioden fra jeg var 19 til 35
ar, behandlet med frisk frosset
plasma. Behandlingen kraevede
indleeggelse og var langt fra effek-
tiv, men dog bedre end ingenting.
Jeg var fxindlagt i syv uger i
forbindelse med udtraekningen af
to visdomstaender.

Der er heldigvis sket meget inden
for behandlingen af blgdersygdom
i mit liv. | 2000 fik jeg lavet en bro
i overmunden pa ti t&ender, hvor
tre blev trukket ud. Det kunne
klares hos min egen tandlaege.
Jeg tager kun medicin, nar jeg har
mistanke om blgdninger eller skal
have foretaget kirurgiske indgreb.
| forbindelse med udlandsrejser
tager jeg faktor profylaktisk.

For et par ar siden fik jeg indope-
reret et nyt knae. Slidgigt i mit
hgjre knz pa grund af mange
blgdninger, gjorde, at det laste sig
fast, og efter 14 dage med fastlast
knae, sagde jeg ja tak til tilbud om
et kunstigt knee. Jeg kunne ikke
holde ud at veere inaktiv. Det tog
det meste af et ar at genoptraene
benet, men i dag er jeg glad for, at
jeg tog beslutningen.

Jeg har arbejdet i bankverdenen i
30 ar, men er i dag pa pension. Nu
bruger jeg i stedet meget tid pa
familie og venner, isaer min nieces
bgrn, hvor den &ldste er blgder.
Desuden betyder muligheden for
at rejse utroligt meget for mig,

og jeg er pa udlandsrejser flere
gange om aret. Det har aldrig
vaeret noget problem i forhold til
min blgdersygdom.

Poul, 63 dr, heemofili B i svaer grad.
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Arsager og arvegang

Haemofili er medfgdt og skyldes en forandring i
kromosomerne. En sddan forandring kan opsta af to
grunde: Den bliver enten givet i arv, eller den opstar
ved sdkaldte mutationer, som er spontane forandrin-
ger i kromosomerne. To ud af tre mennesker med
hamofili har arvet sygdommen, mens en tredjedel har
faet sygdommen ved en nyopstaet mutation. Hemofili
opstaet ved en ny mutation er ogsa arvelig og kan
sdledes gives videre til kommende generationer.

ARVEGANG

Haemofili skyldes en kromosomforandring pé kgns-
kromosomet X. Dannelsen af koagulationsfaktor VIII
og IX styres nemlig fra dele af X-kromosomet. Arve-
gangen for hamofili handler sdledes om, hvorvidt det
forandrede X-kromosom gives videre til kommende
generationer.

Kvinder har to X-kromosomer, mens mand har et

X- og et Y-kromosom. Derfor rammer hamofili mest
maend. Kvinder har (i naesten alle tilfaelde) et raskt
X-kromosom til at kompensere for det forandrede X-
kromosom. Kvindernes faktorniveau kan vare nedsat,
men ikke i samme grad. Kvinder betegnes derfor ofte
som baerere af heemofili, fordi de ikke selv rammes
hardt af sygdommen, men kan give det forandrede X-
kromosom — og derved sygdommen —videre til deres
bgrn. Laes mere om kvinder og blgdersygdom pa side
11.

Mgdre, der er baerere af haemofili, kan give det foran-
drede X-kromosom videre til bade sgnner og datre.

For hvert barn er der 50 % risiko for, at barnet far det
forandrede kromosom. En sgn, der arver det foran-

drede X-kromosom, far hamofili. En datter, der arver
kromosomet, bliver bzerer af sygdommen (se figur 1).

Feedre med hamofili giver ikke sygdommen videre til
deres sgnner. Feedre med hamofili vil derimod altid
give det forandrede X-kromosom videre til deres dgtre
(se figur 2).

En kvinde, hvis far har haemofili, er altsa baerer. Andre
kvinder, der har haamofili i familien, kan fa taget en
blodprgve for at f& konstateret, om de barer sygdom-
men. Dette kan ske ved henvendelse til et af de to
hamofilicentre.

| meget sjeeldne tilfeelde kan kvinder have svaer hae-
mofili. Det kan fx ske, hvis hendes far har heemofili, og
hendes mor er baerer af sygdommen.

FOSTERDIAGNOSTIK OG
AGSORTERING

Hvis en gravid kvinde er baerer af hamofili, er det
muligt via fosterdiagnostik at finde ud af, om det
kommende barn har heemofili. Nogle gnsker at vide
dette for at kunne vaelge en abort, andre for at vaere
forberedte pa, om barnet er blgder.

Hvis et par, hvor kvinden er baerer af haemofili, ikke
gnsker graviditet med et barn med sygdommen, er
&gsortering ogsa en mulighed.



Deltagelse i fosterundersggelser og ag-
sortering er altid frivillig, og det er det
enkelte pars valg, om det vil medvirke. Det
er ligeledes parrets egen beslutning, om
der skal foretages abort, hvis fosteret har
hamofili.

Det kan vaere en vanskelig beslutningsproces
for det enkelte par at skulle igennem. Mange
oplever det som meget sveert at treeffe et
valg, hvor et barn med hamofili kan blive
valgt fra — eller valgt til. Det er en beslutning,
der indeholder mange etiske udfordringer.

Hvis man aldrig har haft haemofili teet inde

pa livet, bliver beslutningen maske endnu
sveerere, fordi beslutningsgrundlaget er mere
diffust. Par, der maske vil fa et barn med
hamofili, kan via Blgderforeningen komme i
kontakt med foreeldre til bgrn med sygdom-
men og pa den made hgre mere om, hvad
det betyder for barnet og resten af familien.
0gsa haemofilicentrene kan bista med infor-
mation og radgivning.

FIGUR 1

FIGUR 2 .
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Bladernes egen forening

Danmarks Blgderforening er en lille forening med et
hgjt aktivitetsniveau og omfattende medlemstilbud.

| Bladerforeningen kan interesserede fa information
om blgdersygdom, og medlemmer kan komme i
kontakt med andre, der ogsa har sygdommen tzt inde
pa livet.

Blgderforeningen har et omfangsrigt udbud af akti-
viteter for medlemmerne. Her er der mulighed for at
danne netvaerk og udveksle erfaringer med andre i
samme situation. Foreningen arrangerer bl.a. som-
merlejre for bgrn med blgdersygdom, foraeldre/bgrn-
seminarer for hele familien, aktiviteter for kvindelige
blgdere og baerere, ungearrangementer, aktiviteter for
@ldre blgdere og meget mere.

Danmarks Blgderforening varetager blgdernes
interesser og taler deres sag i offentligheden og over
for myndigheder og institutioner, fx nar det geelder
levevilkar og rammer for behandling.

Blgderforeningen star lgbende bag undersggelser, der
afdaekker livsvilkdrene for mennesker med blgder-
sygdom. Foreningen udvikler og gennemfgrer ogsa
lgbende projekter, der dbner nye veje for grupper

af blgdere, fx unge, zldre eller hiv- og hepatitis C-
smittede.

Danmarks Blgderforening har et teet nationalt og
internationalt samarbejdsnetvaerk. Foreningen er en
aktiv spiller i internationale blgdersammenhange og
har deltaget i flere udviklingsprojekter i den tredje

verden, sarligt i Indien. Foreningen har et naert
samarbejde med organisationer inden for sjaldne
sygdomme og handicap, bl.a. paraplyorganisationen
Sjeeldne Diagnoser.

Danmarks Blgderforening udgiver medlemsbladet
Bl@derNyt og et elektronisk nyhedsbrev, ligesom for-
eningen udgiver og distribuerer en raekke pjecer

og handbgger.

Danmarks Blgderforening blev stiftet i 1970 og har
cirka 650 medlemmer.

Blgderforeningens formal er bl.a.:

e At udbrede kendskabet til
blgdersygdomme.

¢ At udgve radgivende og
informerende virksomhed.

e At varetage mennesker med
blgdersygdoms interesser over
for myndigheder og institutioner.

o At stgtte og fremme forskning
pa omradet.

Danmarks
Blgderforening



ET VIGTIGT NETVARK

Vi meldte os ind i Blgderforeningen, da vores ®ldste sgn fik
konstateret haemofili. Via foreningen fik vi hurtigt kontakt
med en familie, som boede i neerheden af os, hvor sgnnen
ogsa har sygdommen. Det havde vi stor glaede af. Senere er
vi kommet til arsmgder og Foraldre/bgrn-seminarer.

Ved foreningens arrangementer har vi faet meget konkret
viden om, hvordan man bade praktisk og psykisk handterer,
at ens barn har en blgdersygdom. Det vigtigste for os

har dog vaeret at mgdes med andre familier. Nar man er i
samme situationen, skal man ikke forklare sa meget og
kommer hurtigt til sagen. Man oplever meget genkendelse
og opbygger et netvaerk. Det netvark har vi varet utroligt
glade for at kunne aktivere i situationer, hvor der har varet
brug for det.

Birgitte og Mikael, foraeldre til 7-drige Theis og 5-drige
Sofus, der begge har haemofili A i sveer grad.

MEDLEMSKAB

Det koster 250 kr. arligt at vaere
medlem af Danmarks Blgder-
forening. For unge mellem 18
og 25 ar er kontingentet 125 kr.

Som medlem far du adgang til
netveerk, erfaringsudveksling,

radgivning, information og
aktiviteter — samtidig med, at
du giver Blgderforeningen en
staerkere stemme i offentlig-
heden.

Bade mennesker med blgder-
sygdom, deres pargrende og
andre, der gerne vil stgtte
blgdernes sag, er velkomne til
at melde sig ind.

Meld dig ind via www.bloder-
foreningen.dk eller ring til
Danmarks Blgderforening pa
tlf. 3314 5505.
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