Kas yra hemofilija ir kaip ji gydoma

Hemofilija Lietuvoje diagnozuota 152 asmenims. IS jy 130 serga A tipo, 22 — B tipo
hemofilija. Beveik du trec¢daliai serga sunkia hemofilijos forma. Tarp serganciyjy — 48
vaikai iki 18 mety.

Gali buti, kad yra serganciyjy lengva forma, kuri dar néra nustatyta. Hemofilija pazeidzia
1 1§ 10 000 vyry, tod¢l Lietuvoje pacienty, serganc¢iy hemofilija, turéty buti apie 300.

Serganciyjy interesams atstovauja Lietuvos zmoniy, serganciy hemofilija, asociacija
(LZSHA), ji yra Pasaulinés hemofilijos federacijos ir Europos hemofilijos konsorciumo
nare.

Kitos kraujo kreséjimo ligos:
e Von Wilebrando liga (149 sergantieji);
e kiti kreséjimo sutrikimai (43 sergantieji).

Hemofilija yra jgimta, su X chromosoma paveldima kraujavimo liga, kurig sukelia VIII
kraujo kreS¢jimo faktoriaus (hemofilija A) arba IX faktoriaus (hemofilija B) trikumas.
Hemofilija yra reta liga, aptinkama visose etninése, socialinése, ekonominése grupése ir
geografinése vietovése nesant jokios nustatytos rizikos grupés. Hemofilija beveik be
iSimties serga vyrai i$ motinos pusés, o moterys yra ligos nesiotojos.

Sveiko zmogaus kraujyje yra 50-150 proc. (~ 100 proc.) VIII ir IX kreséjimo faktoriaus.
Serganciojo hemofilija atveju VIII (hemofilija A) arba IX (hemofilija B) faktoriaus kiekis
kraujyje btina labai mazas. Todél hemofilija pasireiSkia:

e lengvaforma (5-40 proc.);

e vidutine forma (1-5 proc.);

e sunkia forma (maziau nei 1 proc.).

Hemofilija — tai visa gyvenima trunkanti nepagydoma liga. I$gijimo viltis siejama su
geny terapija. Hemofilijos gydymas yra kompleksinis, trunka visa gyvenima, taciau
Siandien gali buti gerai kontroliuojamas ir prognozuojamas. Visame pasaulyje taikomi tie
patys gydymo principai, kuriy pagrindas yra pakaitiné terapija, skiriant trukstamo kraujo
kre$éjimo faktoriaus koncentrato (KFK).

Netinkamai gydoma hemofilija gali sukelti létiniy ligy ir visg gyvenimg trunkancig
negalig. Per paskutinius 50 mety atsirade nauji hemofilijos gydymo metodai pakeité
hemofilija serganéiy zmoniy (HSZ) prognozes. Natiirali sunkios hemofilijos eiga, kuri 90
proc. pacienty pasireik§davo kraujavimu ] sgnarius ir negalia, i esmés pasikeité
profilaktiSskai pradéjus naudoti kreséjimo faktoriaus koncentratg (KFK).

Profilaktika — tai planuotas reguliarus kre$é¢jimo faktoriy skyrimas siekiant iSvengti
kraujavimo. Ji laikoma pirmo pasirinkimo gydymo metodu ir ja nuo 1994 m.



rekomenduoja Pasauliné¢ sveikatos organizacija bei Pasauliné hemofilijos federacija
visiems sunkia hemofilija sergantiems pacientams, ypa¢ vaikams.

Pagrindiniai Siuolaikiniai hemofilijos gydymo tikslai yra:
¢ iSvengti kraujavimy, ypac i sgnarius;
e Kkuo greiciau sustabdyti prasidéjusj kraujavima;
e iSvengti su kraujavimu susijusiy komplikacijy;
e iSvengti su gydymu susijusiy komplikacijy.

Gery gydymo rezultaty galima tikétis, kai hemofilija sergantis pacientas yra reguliariai
priezitirimas hemofilijos gydymo centre, kur yra hemofilijjos ir kity kresé¢jimo ligy
gydytojy komanda, susidedanti i§ jvairiy sri¢iy sveikatos priezitros profesionaly.
Tinkamai gydomas hemofilija sergantis zmogus gali gyventi jprasta gyvenima,
nebijodamas dél kraujavimo ] sgnarius, o jo gyvenimo trukmé tokia pat kaip ir
neserganciy Sia liga Zzmoniy.

2009 m. sausio 27 d. Europos Parlamente, Briuselyje, Europos hemofilijos konsorciumas
(European Haemophilia Consortium) kartu su Europos hemofilijos ir giminingy
medicininiy sutrikimy asociacija (European Association for Haemophilia and Allied
Disorders) priémé oficialius hemofilijos gydymo principus. Dokumente, kurj pasirasé
asociacijy atstovai, gydytojai bei Europos Parlamento nariai, iSdéstytos 10 pagrindiniy
hemofilijos gydymo nuostaty, lemian¢iy sékminga $ios ligos gydyma.

Remiantis $iais nuostatais, 2013 m. pabaigoje buvo sukurtas Vilniaus universiteto
ligoninés Santariskiy kliniky Hemofilijos ir kres¢jimo sutrikimy koordinacinis centras,
kurio paskirtis — inicijuoti, formuoti bei jgyvendinti geros kokybés ir savalaike
hemofilijos bei kity kreséjimo sutrikimy diagnostika ir gydyma Lietuvoje.

Daugiau informacijos:

www.hemofilija.lt

www.wfh.org

Lietuvos Zmoniy serganciy hemofilija asociacijos prezidentas Egidijus Sliauzys
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