W

VERENVUOTOTAUDIT

TIETOPAKETTI POTILAILLE @ 2006




VERENVUOTOTAUDIT

TIETOPAKETTI POTILAILLE @ 2006



?ASIHIY,

Suomen Hemofiliayhdistys

Foéreningen for blédarsjuka i Finland

Suomen Punainen Risti, Veripalvelu

Julkaisija | Suomen Hemofiliayhdistys r.y.
Toimittaja | Vesa Rasi
Kuvitus ja taitto | Vesa Rainne

ISBN 952-5457-10-9



LUKIJALLE

Suomen Hemofiliayhdistys ry julkaisi ensimmaiisen Verenvuototaudit —tietopaketin vuonna
1981 ja seuraavat painokset 1989 ja 1998. Keviilldi 2004 yhdistys asetti toimikunnan
tictopaketin neljinnen painoksen aikaansaamiseksi. Kartoittaessaan ulkomaisia malleja
toimikunta totesi, ettd tietopaketin kaltainen julkaisu on edelleen varsin harvinainen.
Englantdilaisilla on klassikon aseman saavuttanut kirja, Peter Jonesin “Living with
haemophilia’, mutta muuten 18ytyi yleensi vain suppeita yhteen asiaan keskittyvid
tiedotteita.

Hemofilian hoito kehittyy ja maailma ympirillimme muuttuu. Lidkdric ovat
perustaneet Suomen Hemofiliaryhmin, Meilahden sairaalassa on kiynnistynyt aikuisten
hemofiliapoliklinikka, naisten ongelmiin on kiinnitetty entisti enemmin huomiota,
Suomen Punaisen Ristin Veripalvelun plasmalaikevalmistus on péittynyt, rekombinantti-
valmisteiden lukumiiri ja kiyttdosuus ovat lisddntyneet ja geeniterapiassa tapahtuu. Internet
tuo valtavan miirin tietoa jokaisen ulottuville ja Hemofiliayhdistyksen web-foorumista on
kehittynyt aivan uudenlainen kanava tiedonjanon tyydyttimiseen.

Tiami kirja, joka on jilleen syntynyt Hemofiliayhdistyksen ja Veripalvelun yhteisty6ni,
kertaa vanhaa ja ottaa kantaa muutoksiin. Tietopaketti on edelleen ehdottomasti tirkein
potilaiden kiytettdvissi oleva suomenkielinen tietolihde. Veripalvelun hemostaasiosasto
lahettdd sen hoitavalle lddkirille annettavaksi diagnoosikortin mukana potilaalle, jolla
todetaan verenvuototauti. Suomen Hemofiliayhdistys jakaa kirjan entiseen tapaan jisenilleen.
Toimikunta esittdd limpimit kiitoksensa kirjoittajille, jotka edustavat erikoisalojensa
parhaita asiantuntijoita.

Arja Forsman | Timo Kontuniemi | Riitta Lassila | Vesa Rasi | Markku Toiviainen
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Riitta Lassila

Normaalisti kun veri kohtaa vaurioituneen suonenseinimin kiynnistyy hyytymis-
reaktio. Verenvuodossa veri joutuu suonen ulkoiseen kudokseen suonen ollessa rikki.
Tilloin kudos turpoaa ja kipeytyy. Suoni rikkoutuu tulehduksellisissa tiloissa ja toisinaan
pienen suonen seinimi voi reveti itsestddnkin, mutta usein vuotoihin liittyy suonivaurion
aiheuttama ulkoinen trauma. Veren solut, erityisesti verihiutaleet eli trombosyytit, joita
punasolut painavat verivirrasta kontaktiin suonen seinimin kanssa, kiynnistivit hyytymi-
sen suonivauriokohdassa (kuva 1). Kun verivirrassa kulkevat trombosyytit kohtaavat
vaurion, ne tarttuvat suonen seinimiin, aktivoituvat ja niiden pinnassa hyytymistekijit
alkavat muodostaa hyytymii. Trombosyytit edustavat ikddn kuin diilid ja hyytymi, joka
koostuu fibriini-nimisesti siieverkosta, on laastia. Jos kyseessi on anemia, eli punasolujen
vihyys, trombosyyttien tarttuvuus huononee ja aneeminen potilas voi vuotaa herkisti. Mydos
trombosyyttien vihyys voi johtaa verenvuotoon. Siten olisi suotavaa, ettd hemofiliapoti-
laalla ei olisi anemiaa tai trombosytopeniaa (vihentynyttd trombosyyttimairii).

Hyytymistekijivajaukset aiheuttavat vuotohiirisitd. Tallin fibriiniverkkoa ei muodostu
riittdvin nopeasti tai se ei ole kestivid ja vuoto jatkuu tai alkaa jilkeenpdin uudestaan.
Hyytymistekijiavajauksia voi esiintyd hankinnaisina ja ohimenevini tai perinnéllising,
pysyvini tiloina, kuten hemofiliat ja von Willebrandin tauti tai erddt harvinaisemmat
yksittdisten hyytymistekijéiden puutokset, kuten tekiji XIII:n puute. Hankinnaisista
tiloista useimmat liittyvit maksan vajaatoimintaan, suolen toiminnan hiiriéihin ja K-
vitamiinin (koagulaatiovitamiini) saannin tai imeytymisen vajeisiin. Usein tavataan myos
ladkkeiden aiheuttamaa vuoto-ongelmaa, joka aiheutuu tulehduskipuliikkeistd (aspiriini ja
Burana/Ketorin -tyyppiset sirkyldikkeet). Nimi edelld mainitut aiheuttavat trombosyyttien
toimintahdirioitd ja siten heikentivit hyytymisen kdynnistymistd. Erittdin harvoin voi
myds kehittyd vasta-aineita hyytymistekijoitd kohtaan, jolloin niiden toiminta huononee
dkillisesti, vaikkei taustalla ole perinnéllistd hemofiliaa. Hemofiliahoidon komplikaationa
sen sijaan voi suhteellisesti useammin kehittyé vasta-aineita vierasperiistd hyytymistekijid
kohtaan, niin kiy noin kolmasosalle A-hemofiliapotilaista ja muutamalle prosentille B-
hemofiliapotilaista yleensi muutamien ensimmaisten hyytymistekijiannosten jilkeen.

Von Willebrandin taudissa hyytymistekiji VIII:a kuljettava valkuaisaine von Willebrand
-tekijid on mairillisesti tai laadullisesti heikko ja A-hemofiliassa vajavainen hyytymistekiji
on hyytymistekiji VIII ja B-hemofiliassa IX. Tunnetaan myds C-hemofilia, jossa vaje koskee
hyytymistekijid XI. Suurin osa hyytymistekijéisti on entsyymeji (kuten hyytymistekiji IX
ja XI), mutta tunnetaan myds kaksi avustavaa tekijdid (kofakrtoria): hyytymistekijit V ja
VIII. Hyytymistekijit muodostavat joukkueen, jossa on monta peluria ja kullakin oma
tehtivinsi. On myds puolustava vastajoukkue (luonnolliset antikoagulantit), joka estid
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Kuva 1. Trombosyyttien tarttuminen, hyytymisen kdynnistyminen ja fibrinolyysi.
GPIb, lalla ja llIbllla ovat glykoproteiineja, jotka toimivat von Willebrand -tekijén,
kollageenin ja fibrinogeenin vastinmolekyyleind. vWF = von Willebrand -tekija,
FDP = fibriinin hajoamistuotteet, tPA = plasminogeenin aktivaattori ja PAI-1 =
plasminogeenin aktivaattorin estédja.
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liiallista hyytymistd (kuva 2). Puolustusjoukkueen vajaukset voivat puolestaan johtaa
verisuonten tukoksiin. Jirjestelmin monimutkaisuutta kuvaa paitsi hyytymistekijoiden
suuri midrd ja eriytyneet toiminnot, myds jirjestelmi, joka on vastuussa hyytymin tai
suonitukoksen liukenemisesta. T4td jirjestelmidd kutsutaan fibrinolyyttiseksi eli fibriinid
liuottavaksi jirjestelmiksi (kuva 1). Sen liiallinen toiminta tai tehokkuus suhteessa
hyytymin muodostukseen voi olla ongelmallista. Tihin auttaa traneksaamihappo (Caprilon,
Cyklokapron), joka on erityisen hyvi limakalvovuodoissa vaikkapa purskuteltuna (Caprilon
liuos) hammastoimenpiteiden yhteydessi. Liukenemista estivi traneksaamihappo hakeutuu
haavapintaan ja estid syntyneen hyytymin hajoamista. Traneksaamihappoliuos on myds
hyvi paikallinen apu haavan hyytymisen vahvistamiseksi.

— VUOTAJ AT | Kuva 2. Peli - vuotajat vastaan

hyytyjéat

Suonivauriossa kudostekija
Kudostekij a3 Vlla yhdessé aktivoituneen
hyytymistekija Vil:n kanssa
kdynnistda hyytymisen ja
¢ aktivoi hyytymistekija IX:n

ja X:n. Protrombiinista (Il)
muodostuu trombiinia.
Pelikenttand on trombosyytin

IXa pinta. Vastajoukkue (proteiini

C, aPC=aktivoitu proteiini C
V"Ia ja proteiini S=PS seké anti-
trombiini) estad liiallisen
hyytymisreaktion.
PS/aPC
PS/aPC
Trombiini
Antitrombiini
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Kudostekijia on hyvin voimakas hyytymisen kiynnistiji ja tarvitsee alkuun tuekseen
hyytymistekijia VII:d (kuva 2). Kudostekijin tehoa kuvastaa se, ettd jos kaikki elimistén
kudostekiji eristetddn, kuluu ainoastaan seitsemin sekuntia kunnes koko verivolyymi (4 - 51)
hyytyy. Siksi hyytymisjirjestelmin kohdentuminen vain kudosvaurion alueelle on kriittisen
tirkedd. On myds aina eduksi, jos saavutetaan paikallinen hyytymi eikd hyytymikylvo,
joka valitettavasti on kolikon kiintdpuolena osalla potilaista, jotka saavat esim. vaikean
verenmyrkytyksen ja tukosten aiheuttaman monielinvaurion.

Aktivoitua hyytymistekiji VII:33 (NovoSeven) voidaan kiyttdd avustamaan puutteellista
hyytymisjirjestelmdd, esim. kun on muodostunut hyytymistekija VIII vasta-aineita.
Se toimii vuotoa pysiyttivind kudostekijin myotd. Toinen tapa on annostella omien
hyytymistekijoiden lisdnd useita hyytymistekijoitd (Feiba) ja siten ohittaa puuttuva aktivi-
teetti (esim. hyytymistekiji II, V, X, VIII tai IX) ja tuottaa trombiinia eli hyytymisjirjestel-
min lopputuotetta, entsyymid, joka tekee fibriiniverkon plasman fibrinogeenista
(hyytymistekiji I). Kalsium on my®és tirked hyytymisen avustaja, joka osallistuu hyytymisen
ketjureaktioon useassa kohteessa.

Hyytymisjirjestelmd on tarkkaan valmennettu monipuolinen joukkue, jonka on
pelattava hyvin yhteen optimaalisen lopputuloksen saavuttamiseksi. On tirkedd pysiyttid
verenvuoto, mutta yhti tirkedd on myds vilttdd veren liiallista hyytymistd. Tutkijat ovat
onneksi kehittineet tapoja auttaa hyytymisjirjestelmii ja siten korjata luonnonoikkuja.
Elimistén suojamekanismit ovat yleensi varustaneet meidit monin tavoin ja hyvi
lopputulos saavutetaan kaikista puutteistamme huolimatta, viimeistddn ldikkeellisten

hyytymistekijoiden avulla.
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uototaipumuksesta on tirkei kertoa aina kun kohtaa uuden laikirin tai hammaslaakirin.

Tasmillisen tiedon vilittdmistd varten jokaiselle, jolla Suomen Punaisen Ristin
Veripalvelussa todetaan verenvuototauti, kirjoitetaan diagnoosikortti. Kortista kdy ilmi
tarkka diagnoosi ja hyytymistekijivalmisteen tyyppi. Diagnoosikortti lihetetddn sithen
terveydenhuollon yksikkéon, josta diagnoosiin johtava niyte on saatu. Kortti tulisi
pitid aina mukana. Lisdtietoja saa tarvittaessa Veripalvelun hemostaasiosastolta, jonka
yhteystiedot ovat: puh. 09-5801 272, faksi 09-5801 484 ja osoite Kivihaantie 7, 00310
Helsinki. Jos kortin tiedot ovat vanhentuneet tai kortti on kadonnut, potilas voi tilata
uuden puhelimitse.

Diagnoosikortti vastaa kansainvilistd korttia ja ulkomaille matkustavalla tulee olla
sellainen ehdottomasti mukanaan. Tullin varalle on suositeltavaa pyytdd hemostaasi-
osastolta tai omalta lddkiriltd selvitys mukana kuljetettavista lddkkeistd. Omia lddkkeitd
ei tarvitse ilmoittaa tullille, mutta jokainenhan voi joutua satunnaisesti tarkastettavaksi.
Veripalvelusta ja Suomen Hemofiliayhdistyksestd saa myds ulkomaisten hoitokeskusten
yhteystietoja - etukiteissuunnittelu tekee matkasta turvallisen.
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- ja B-hemofilian taudinkuvat ovat samanlaiset ja sairaudet voidaan erottaa toisistaan

vain laboratoriokokein. Hyytymishiirion syy on A-hemofiliassa tekijin VIII hyytymis-
aktiviteetin (F VIII) vajaus tai puutos. B-hemofiliassa vika koskee hyytymistekijid IX (F IX).
Maassamme on 231 A-hemofiliapotilasta ja 64 B-hemofiliapotilasta (31.12.2005). Uusia
potilaita on todettu kolmena viimeksi kuluneena kymmenvuotisjaksona 36, 69 ja 76.
Potilaiden mi#dri on noussut viimeisten kolmenkymmenen vuoden aikana 1,7 -kertaiseksi,
miki johtuu lisidntyneestd syntyvyydesti ja siitd, ettd vuototauteihin ei endi liity merkitdvid
ylikuolleisuutta. Uusia potilaita syntyy sekd tunnettuihin hemofiliasukuihin ettd uusien
mutaatioiden seurauksena.

On hyvi tietdd, ettd hemofilia on ns. yhden geenin tauti ja ettd hemofiliaa sairastava
on hyytymistekijipuutosta lukuun ottamatta tdysin normaali. Hin pystyy henkisiltd
edellytyksiltiin samaan kuin vertaisensa, vaikka ei ehki samoihin fyysisiin saavutuksiin.
Tietyt fyysiset rajoitukset on pakko oppia sietimiin. Nykyaikaisen hoidon turvin nekin
ovat pienid. On myos hyvi tietdd, ettd sairaus ei voi millddn tavalla tarttua tai “puhjeta’
terveeksi todetuissa veljissi.

VAIKEUSASTE

Hemofilia voidaan jakaa kolmeen vaikeusasteeseen taudinkuvan ja laboratoriokokeiden
perusteella. B-hemofiliassa meilld on tyydytty tekemiin jako vaikeaan ja lieviin muotoon,
koska suuri osa diagnooseja on ajalta, jolloin menetelmien herkkyys ei pysynyt kunnolla
erottamaan keskivaikeaa sairautta lievisti. Useimmilla A-hemofiilikoilla on vaikea-
asteinen sairaus, kun taas B-hemofiilikoista suurimmalla osalla on lievi vuototauti.
Hyytymistekijipuutos pysyy samanlaisena lipi elimin. Jos suvussa on useampia potilaita,
heidin vuototaipumuksensa ja hyytymistekijipuutoksensa on samanlainen.

Vaikea-asteisessa hemofiliassa potilaalle tulee mustelmia ja nivel- tai lihasvuotoja itsestddn
eli spontaanisti ja plasmassa ei todeta lainkaan F VIII- tai IX -hyytymisaktiivisuutta.
Laboratoriokokeiden herkkyys riittid noin 1%:n aktiivisuuden osoittamiseen, joten niilld
potilailla ilmoitetaan hyytymistekijipitoisuuden olevan alle 1 % normaalista (alle 0,01 IU/ml
tarkoittaa samaa). Normaali F VIII ja F IX -aktiivisuus on 50 - 150 %. Tiheisti toistuvat
vuodot hankaloittavat edelleen selvisti ndiden potilaiden elimii ja vuotojen seuraukset
aiheuttavat yleisesti jonkinasteista invaliditeettia. Elinidn ennuste ei eroa tilastollisesti
normaalista, ellei potilaalle ole kehittynyt hyytymistekijivasta-ainetta.
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Keskivaikeassa hemofiliassa esiintyy spontaaneja vuotoja harvoin, mutta louk-
kaantumiseen ja leikkauksiin liittyy poikkeava vuototaipumus. Nivelvuodot eivit yleensi
johda invaliditeettiin. Hyytymistekijipitoisuus on 1 - 5 % normaalista.

Lieviasteinen hemofilia ei aiheuta normaalioloissa ongelmia. On useita esimerkkejd
siitd, ettd sairauden toteaminen on siirtynyt aikuisikiin, kun vasta hampaanpoisto, leikkaus
tai vakavampi vamma on paljastanut vuototaipumuksen. Termi “lievd” ei saa kuitenkaan
tuudittaa potilasta tai hoitohenkilokuntaa viiriin turvallisuudentunteeseen, silld lievissi-
kin hemofiliassa loukkaantumiseen liittyy herkisti ja leikkauksiin aina poikkeava vuorto.
Hyytymistekijipitoisuus on 5 - 40 % normaalista.

Kokemus on osoittanut, ettd saman hyytymistekijitason omaavat potilaat voivat erota
toisistaan huomattavasti sekid vuototaipumuksen ettd taudin seurausten osalta. Eroja
aiheuttavat elintavat, luonteenlaatu, ty6 ja harrastukset ja jotkin huonosti tunnetut seikat.
Samankin potilaan vuototaipumus voi vaihdella ajan kuluessa niin, ettd vililld voi olla
viikkoja kestdvid vihdoireisia kausia. Monen potilaan kokemuksen mukaan liikarasitus
tai huono yleiskunto altistaa vuodoille. Vuototiheys on yleensi suurimmillaan kouluidssi
ja vihenee, kun potilaan harkintakyky kasvaa. Edelld mainituista seikoista johtuu, ettd
pelkkd laboratoriokokeen antama “hyytymistekijiprosentti” ei ole sama asia kuin taudin
vaikeusaste. Pikkulapsen ennustetta ei pystytd varmuudella kertomaan diagnoosihetkelld,
vaan vasta taudinkuvaa seuraamalla.

TAUDINKUVA

Tissi kappaleessa esitellddn ldpi vuototilanteita lihinnid vaikea-asteisen vuototaudin
kannalta. On hyvi muistaa, etti kaikkea ei satu kaikille, ettd ennaltachkiisevd hoito muuttaa
taudinkuvaa ja ettd tehokas hoito lievittid vuodon seurauksia.

Vaikea hemofilia todetaan tavallisesti 6 - 9 kuukauden idssi. Synnytys ja ensimmaiset
kuukaudet ovat yleensi oirecttomia, mutta lapsen alkaessa kiivetd pystyyn ja kaatuilla,
vuototaipumus tulee esiin pakaroiden mustelmina, ikenen tai huulen haavan pitkikestoi-
sen vuotona tai harvemmin nivelvuotona. Keskivaikean hemofilian toteaminen siirtyy
usein mydhemmiksi, etenkin ellei sitd osata sukutietojen perusteella epiilli. Osa lievistd
sairauksista todetaan vasta aikuisena.

Yleinen vairinkisitys on, ettd hemofiliapotilas vuotaa valtoimenaan pienestikin
haavasta. Vuoto ei kuitenkaan ole vuolaampi, kuin mitd vamma aiheuttaisi ilman
vuototautia. Oikeammin vuototyyppid kuvaa sana pitkittynyt, toisin sanoen vihiinenkin
vuoto voi hoitamattomana jatkua vuorokausikaupalla. Toinen tyypillinen piirre on vuotojen
kohdistuminen niveliin ja lihaksiin. Naarmut, pinnalliset haavat ja neulanpistot lakkaavat
yleensi vuotamasta painamalla ja niin tekevit myds tavallisesti nenin limakalvovuodot
trombosyyttitulpan ansiosta. Suun limakalvohaavat voivat kuitenkin ilman hoitoa tihkua
pitkdin, koska verisuonitus on runsas ja puhumisen, syomisen ja juomisen aiheuttamat
liikkeet hiiritsevit jatkuvasti haavan paranemista. Mustelmat ja pienet pehmytosavuodot
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rajoittuvat ja paranevat yleensi itsestddn. Kolmas tyypillinen piirre on jilkivuoto, jolla
tarkoitetaan siti, ettd haava tai vamma saattaa alkaa vuotaa kahden - kolmen vuorokauden
kuluttua, vaikka vuoto olisi ensin lakannut. Oireen selittdd se, ettd fibrinolyyttinen
mekanismi liuottaa fibriinitulpan ennen kuin vamma on riittévésti arpeutunut.

NIVELVUOTO

Useimmiten toistuva ja eniten hankaluuksia aiheuttava vuototyyppi on nivelvuoto
(hemartroosi). Nivelten vuotoherkkyys selittyy silld, etti niiden rakenteissa on vihin
kudostekijid eli kudostromboplastiinia (ks. Verenvuodon tyrehtyminen). Nivelvuodot
yleistyvit lapsen oppiessa kivelemiin.

Vuotoja tapahtuu eniten suuriin sarananiveliin — painoa kantaviin nilkka- ja polvi-
niveliin ja tyossd tai esim. kaatuessa kuormittuviin kyynirniveliin. Ranteissa, ja olkapdiden
ja lonkkien pallonivelissi on selvisti harvemmin vuotoja. Suurimmalla osalla vaikea-
asteista hemofiliaa sairastavista potilaista olisi ilman korvaushoitoa vuotoja 20 - 30 kertaa
vuodessa. Nivelvuodon ensi oireita ovat tuntemukset nivelessi ja liikkeiden estyminen.
Kokenut potilas tietdd, ettd vuoto on alkanut jo ennen kuin ulospdin nikyy mitdin.
Vuodon jatkuessa se aiheuttaa turvotusta, kuumotusta ja kipua, veren tiyttiessi nivelen ja
pingottaessa sen kapselia. Vuodon aikana potilas pitdd niveltd siind asennossa, missi nivelen
kapseli on pisimpdin loysd, eli polvia ja kyynirpditi hieman koukistettuina ja nilkkaa
ojennettuna.

Hoitamaton pieni vuoto paranee oireettomaksi parissa kolmessa piivissd, mutta vaikean
vuodon paraneminen voi viedd viikkoja. Veri aiheuttaa nivelessi tulehdusreaktion tehden
nivelkalvon (synovia) turvonneeksi ja verisuonirikkaaksi, miki taas tekee nivelen erityisen
aletiiksi uudelle vuodolle, kunnes tulehdusreaktio on rauhoittunut. Tami selittdd, miksi
vuotoja tapahtuu herkisti perikkiin samaan niveleen. Nopeasti annetulla hoidolla voidaan
toipumisaikaa olennaisesti lyhentid ja vuotokierre estdd tai katkaista alkuunsa.

Muutamat ensimmiiset nivelvuodot paranevat haittaa aiheuttamatta, mutta toistuvat
vuodot vaurioittavat niveltd. Normaali nivelnesteen aikaansaama voitelu kirsii ja luiden
pditd peittdvit liukupinnat, eli rustot, vaurioituvat tulehdusreaktion vuoksi. Nivelestd
voi tulla ns. kohdenivel (target joint), jolla tarkoitetaan usein ja herkisti vuotavaa, jo
vaurioitunutta niveltd. Vihitellen nivelen liikerata rajoittuu pysyvisti, niveleen kehittyy
virheasento ja niveltd liikuttavat lihakset heikentyvit. Pahimmassa tapauksessa nivel
tuhoutuu ja jaykistyy.

Aikaisemmin oli tavallista, ettd vaikea-asteista hemofiliaa sairastava potilas invalidisoitui
jo nuorena nivelten liikerajoitusten, niveljiykistymien (kontraktuura) ja lihasarpeutumien
vuoksi. Nykyaikainen hoito on muuttanut timin tilanteen ratkaisevasti paremmaksi.
Ajoissa annetulla tehokkaalla hoidolla voidaan vaurioita merkittivisti vihentdd. On mydos
osoitettu, ettd nivelvauriot voidaan estdd lihes kokonaan, jos vuodot pidetiin poissa
antamalla ennaltachkiisevid hoitoa (profylaksi) lipi lapsuus- ja nuoruusvuosien. Hoito on
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aloitettava hyvin nuorena, silli alkuun piisseelld nivelrikolla on taipumus edetd, vaikka
vuodot saataisiin myshemmin kuriin.

LIHASvVUOTO

Osa vuodoista tapahtuu lihaksen sisdin joko itsestidn tai vamman, esimerkiksi lihaksen
revihdyksen seurauksena. Vuotanut veri vaatii tilaa pingottaen lihaksen kapselia, miki taas
aiheuttaa kipua, kiytdn estymisti ja jilkitilana lihaksen heikentymisti ja koon pienenemisti.
Ahtaissa paikoissa vuoto aiheuttaa puristusta lihasta sivuaviin kudoksiin, hermoihin ja
verisuoniin, josta on seurauksena tunnottomuutta, halvausoireita tai verenkiertohiirioiti.
Hoitamattomiin suuriin lihasvuotoihin liittyy nesteen tiyttimien onteloiden (pseudokysta)
muodostumisen mahdollisuus.

Erityisesti on mainittava vuoto lannelihaksiin (psoas ja iliacus), jotka kulkevat
selkdrangasta ja lantion takaosasta reisiluun yliosaan alittaen nivussiteen ahtaassa kanavassa.
Reisihermo, eris alaraajan suurimmista hermoista, kulkee niiden lihasten vilissd. Vuoto
lihaksiin aiheuttaa nivustaipeen kohdalla kipua, joka voi panna epiilemiin lonkkavuotoa.
Kivun vuoksi potilas koukistaa reitté ja pitdd sitd vihin ulospdin. Reisihermoon kohdistuva
paine voi aiheuttaa tuntohiiriditd ja halvausoireita reiden etuosassa. Kun lihakset lisdksi
sijaitsevat lihelld vatsakalvoa, voi sattua, ettd vuoto aiheuttaa samanlaisia oireita kuin #killiset
vatsaontelon elinten sairaudet. Oikeanpuoleinen vuoto on joskus sekoitettu umpilisikkeen
tulehdukseen. Vuoto kyynirvarren tai pohkeen lihaksiin voi aiheuttaa hermojen pinnetilan
ja pahimmassa tapauksessa verenkiertohdiridstd syntyvin lihassurkastuman.

MuuT vuoboT

Vain pieni osa, noin 5 %, hemofiilikon vuodoista on muita kuin lihas- tai nivelvuotoja.
Niistd ehki tavallisin on virtsatievuoto (hematuria). Se voi alkaa itsestiin, tai voimakkaan
ponnistuksen tai vamman seurauksena, ja ilmenee veriseni virtsana. Ruoansulatuskanavan
vuodot ilmenevit verisind tai mustina oksennuksina tai ulostuksina, joihin ei tarvitse liittyd
kipuja. Vaikeassa hemofiliassa on neniverenvuotoja tavallista enemmin. Muilla potilailla ne
liittyvit yleensd nuhaan, nenin kaivelemiseen tai vammaan.

VAARALLISET vuoDOT

Tiettyjd vuotoja on aina pidettivd vaarallisina. Elimistdssd on alueita, joissa vuodoille
ei yksinkertaisesti ole tilaa. Vaarallisin on kallonsisiinen verenvuoto, jolle on kaksi
padsyytd. Piihin kohdistunut isku voi aiheuttaa kovakalvon alaisen (subduraalisen)
laskimoverenvuodon, jonka oireita ovat vihitellen kehittyvd pidnsirky, pahoinvointi ja
oksentelu, levottomuus, sekavuus ja uneliaisuus. Myds niko- ja kuulohiiriét ja halvaus-
oireet ovat mahdollisia. Vuoto voi aiheuttaa pysyvid neurologisia oireita tai hengenvaaran,
ellei sitd todeta ja hoideta (leikkaus ja vuodon tyhjennys) varhaisessa vaiheessa. Toinen vuoto-
tyyppi johtuu ilman ennakko-oireita tapahtuvasta lukinkalvon alaisen (subaraknoidaalisen)
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valtimopullistuman puhkeamisesta, joka on yhti harvinaista hemofiliapotilailla kuin
muillakin. Oireena on rijihtien alkava sietimittomin kova kipu takaraivolla, pahoinvointi
ja oksentelu, ja usein tajunnan menetys ja kouristelu. Osaa niistid potilaista voidaan auttaa
leikkauksella, mutta tilanne on paljon vaikeampi kuin subduraalivuodossa. Molemmissa
tilanteissa on kuitenkin tirkeintd hemofilian nopea ja tehokas hoito. Hoitamaton
verenpainetauti altistaa vakaville vuodoille.

Kasvojen, kielen, suuontelon ja kaulan pehmytosavuotoja ei mydskdin saa koskaan
aliarvioida ilmateiden ahtautumisen vaaran vuoksi. Samoin silmin vamma vaatii nopean
ja tehokkaan hoidon.

Jilkivuoto on hyytymishiiridille tyypillinen piirre. Vaikka trombosyyttien normaali
toiminta saisi aluksi aikaan vuodon pysihtymisen, haava tai ruhjevamma voi alkaa vuotaa
vield 2 - 3 vuorokauden kuluttua elimistén normaalin tukoksia hajottavan mekanismin
(fibrinolyysi) purkaessa tulpan. Selvi vamma on aina korvaushoidon aihe, vaikka vuodon
merkkeji ei olisi niheivissi.

A~

LABORATORIOKOKEET

APT-aika (APTT) on sairaaloissa seulontakokeena kiytettivi testi, joka antaa poikkeavan
tuloksen vaikeassa ja keskivaikeassa hemofiliassa. Testin tulos voi olla normaali lievissi
hemofiliassa. Muut sairaaloiden kiyttimit hemostaasitutkimukset antavat normaalin
tuloksen. Hemofiliatyyppien erottaminen ja hyytymistekijdiden aktiivisuuden tarkka
midrittiminen eli laboratoriodiagnostiikka tehddin erikoislaboratoriossa (Suomen Punaisen
Ristin Veripalvelun hemostaasiosasto, Helsinki). HUSLAB tekee hoidon seuraamiseen
tarvittavia F VIII -méiricyksid.

Vaikean A-hemofilian diagnoosi on mahdollista tehdi jo napaverindytteesti. Kantajan,
tai kantajaksi epiillyn, poikalapselta on suositeltavaa ottaa tillainen niyte laskimopunktion
vilttdmiseksi. B-hemofilian, etenkin sen tavallisen eli lievin muodon, toteaminen
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vastasyntyneeltdi on mahdotonta, silli K-vitamiinista riippuvaisen F IX:n akdiivisuus
on normaalistikin pieni — hyytymistutkimus on luotettava 3 kuukauden iissi (ks. myds
Hemofilian kantaja- ja sikiddiagnostiikka).

Verindytteen oton jilkeen pistokohta sidotaan joustavalla siteelld ja kohtaa painetaan
tukevasti ja yhtidjaksoisesti noin kymmenen minuuttia. Hemofiilikoksi epiillyltd lapselta ei
pidi ottaa ndytettd kaulalaskimosta.

Kun diagnoosi on tehty, tarvitaan laskimoveriniytteitd, kun potilasta seurataan vasta-
aineiden kehittymisen varalta, tai hoidetaan vaikean vuodon tai leikkauksen vuoksi.
Tavanomaisia vuotoja hoidettaessa ei laboratoriokokeita tarvita. 4

A- ja B-hemofilian kliinisia piirteita

Vaikea sairaus
(F VIII/IX <1 %)

Keskivaikea sairaus
(F VII/IX 1-5 %)

Lieva sairaus
(F VIII/IX >5 - <40 %)

alle 1 vuotta

tavallisesti
alle 2 vuotta

3 vuotta tai
enemman

Itsestaan nivel- ja
lihasvuotoja; useita
ns. kohdenivelia;
nivelrikko

Nivel- ja lihas-

vuotoja vahaisesta
vammasta; kohde-
nivelia voi esiintya

Vuodot liittyvat
loukkaantumiseen tai
leikkaukseen

Aina poikkeava;
myd&héisvuoto

Haavahematooma ja
tihkuvuoto; myohais-
vuoto

Haavahematooma ja
tihkuvuoto toden-
nakdinen

Aina poikkeava
vuoto

Usein poikkeava
vuoto

Usein poikkeava
vuoto

Tavallinen ja hankala Mahdollinen Harvinainen ja lieva
Kehittyy yli Alle 3%:lla Erittdin harvinainen
20%:lle

Ei lainkaan Alle 10 %-yksikon 2 - 4 kertainen

nousu, ei riita taval-
lisesti hoidoksi

nousu, Vvoi riittaa
hoidoksi pienissa
vuodoissa




Von Willebrandin tauti on yleisin perinnéllinen vuototauti. Vaikkakin valtaosalla tauti
on lievdoireinen, on kuitenkin keskeisti 16ytd4 ne oireiset potilaat, joiden elimin laatua
oikean diagnoosin ja sen myotd hoidon kautta voitaisiin parantaa. Asianmukaisen etu-
kiteisvalmistautumisen avulla voidaan myds vilttyd tarpeettomilta toimenpidevuodoilta.

TAUSTAA

Suomessa on noin 2000 henkilslld von Willebrandin tauti (vW-tauti). Tauti on nimetty
suomalaisen lddkirin Erik von Willebrandin mukaan, joka v. 1926 julkaisi kuvauksen
ahvenanmaalaisesta vaikeista iho- ja limakalvoverenvuodoista kirsivistd suvusta. Yleisesti
jopa prosentilla viestostd eri puolilla maailmaa on todettu poikkeavia ko. hyytymistekijoi-
den laboratorioarvoja, mutta vain noin kymmenesosalla heisti on ongelmia aiheuttavia
vuoto-oireita. Suomessa uusia vW-tautidiagnooseja tehdidin 150 - 200 vuodessa. Lievid
vuotajia lienee paljon [6ytimitti.

PERIYTYMINEN

Sairaus periytyy autosomissa ja sitd esiintyy siten sekd naisilla ettd miehilld. Jos toisella
tai molemmilla vanhemmilla on vW-tauti, voi lapsi sen saada. Suuri maird erilaisia
geenimutaatioita johtaa vW-tekijin vajeeseen tai laadullisiin hiiridihin.

MITEN HYYTYMINEN POIKKEAA VW-TAUDISSA NORMAALISTA?

vW-tekiji on vilttdmitdn verihiutaleiden normaalille toiminnalle verenvuodon pysiyt-
tdmisessi. Kun verisuoni vaurioituu, sen supistuminen vihentid vuotoa. Verihiutaleet
liimautuvat vauriokohtaan ja alkavat tarttua toisiinsa muodostaen trombosyyttitulpan.
Verihiutaleiden muodostamasta tulpasta tulee vW-tautipotilaalla heikko, koska verihiutaleita
verisuonen seinimiin liimaavaa vW-tekijid on vihin tai se ei toimi kunnolla. VW-tekiji
suojaa verenkierrossa myos hyytymistekijad VIII, jota hyytymin vahvistuminen tarvitsee.
Niin ollen lopullinen hyytymi muodostuu vW-tautipotilaalla normaalia hitaammin ja
hajoaa helpommin.
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VW:n tautia on kolmea tyyppid, 1, 2 ja 3. Tyyppi 2 jactaan puolestaan useaan alaryhmiin.

Oireiden Osuus

Tyyppi vaikeusaste Kuvaus potilaista
1 Lieva vW-tekijan vajaus 75 -80 %
2 Keskivaikea vW-tekijan rakennevirhe - méaarallinen ja 15-20 %

laadullinen vaje (useita alatyyppejd)

3 Vaikea vW-tekija puuttuu ja F VIIl on hyvin védhan alle 5 %
(Suomessa
parikymmenta)

1-tyypinvW-taudissa (vW1) viW-tekiji on rakenteeltaan normaalia, muttasitd on lifan vihin.
Monet saavat merkittivii oireita vasta, kun he joutuvat tapaturmaan tai toimenpiteeseen.

Seuraavia oireita voi esiintya

mustelmia vihdisenkin kolhun jilkeen (tai ilman kolhua)

neniverenvuotoa (molemminpuolista, kestdd yli 10 minuuttia)

viiltohaavoista tihkuvuotoa (kestdd yli 15 minuuttia tai uusiutuu viikon sisilld)
ienverenvuotoa, hampaiden liht66n ja poisottoon liittyvid vuotoa,

vuotoa huuleen puraisun jilkeen

naisella runsaat anemisoivat kuukautiset nuoruudesta lihtien

m synnytyksen jilkivuotoa

m  Kitarisa- tai nielurisaleikkaukseen liittyvid vuotoa ja jilkivuotoa

2-tyypin vW-taudissa (vW2) on tirkeitd pyrkid tunnistamaan taudin alatyyppi, silld
hoitomuodot voivat erota sairauden eri tyyppien vililld. VW-tekijin m#iri voi olla normaali,
mutta sen rakenteessa oleva vika estdd normaalin hyytymin muodostumista. 2B-alatyypissi
verihiutalemiiri on normaalia pienempi. 2N-tyypissi on normaali vW-tekijipitoisuus,
mutta poikkeavan vihin hyytymistekijad VIIL. Siten tauti voidaan sekoittaa lievidn A-
hemofiliaan.

2-tyypin vW-taudissa on useimmiten enemmin vuoto-oireita kuin tyypin 1 vW-
taudissa. Vuototaipumus voi olla normaalioloissa melko vihiistikin, mutta ilman
etukiteisvalmisteluja toimenpiteisiin voi liittyd huomattavakin vuoto.

3-tyypin vW-taudissa (vW3) voi esiintyd lievempien vuotojen ohella myds itsealkuisia
lihas- ja nivelvuotoja kuten hemofiliassa.

VW-tauti on koko elimin mukana seuraava hiirio, joka pysyy saman tyyppiseni.
1-tyypin vW-taudille on kuitenkin tyypillistd vuototaipumuksen vaihtelu. Se johtuu siit4,
ettd vW-tekijitaso vaihtelee paljon esimerkiksi tulehdussairauteen, e-pillereiden kiyttéon
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tai raskauteen liittyen. Tyypin 1 vW-tauti voi muuttua oireiltaan lievemmiksi vuosien
mittaan, koska vW-tekiji taso nousee ikididntyessi.

LABORATORIOTUTKIMUKSET

Ne hyytymistutkimukset, joita tavallisesti vuototaipumusta selvitettdessd terveyskeskuk-
sessa ja sairaalassa tehddin, ovat usein normaaleja ainakin lievdssid vW-taudissa. Niin ollen
vuotoepdilyissd on aihetta lihettdd erikoislaboratorioon hyytymistekijiniyte. Suomessa SPR
Veripalvelun hemostaasiosasto tekee niitd tutkimuksia. Tulosten tulkitsemisessa on suureksi
avuksi ladkirille saada tietoa tutkittavan kaikista vuoto-oireista, mahdollisista sairauksista
ja lddkkeistd. Laakiri tarvitsee myos tietoa siitd, onko ldhisukulaisilla vuoto-oireita.
DPeriaatteessa vW-taudin diagnoosi voidaan varmuudella asettaa vasta, mikili vihintiin
yhdelld ns. ensimmiisen asteen sukulaisella on myos vuoto-oireita ja viW-tauti todettavissa.

Erikoislaboratorioon tulevasta hyytymistekijiniytteestd tutkitaan von Willebrand -tekijd
ja hyytymistekiji VIII, joissa vihentynyt tai puuttuva aktiivisuus viittaa vW- tautiin. Mikili
ko. 16ydss todetaan toistetusti, tutkitaan myos vW-tekijin pitoisuus ja rakenne taudin
tyypittimiseksi. Yleensi riittdd, ettd perheen yhdelle jisenelle tehdddn vW-taudin tyypitys.

VW-tekijitaso vaihtelee terveelld ja tyypin 1 viW-taudissa. Mm. liikunta, tulehdustaudit,
tupakointi ja raskaus voivat tilapidisesti nostaa vW-tekijin normaalialueelle. Yksi normaali
laboratoriotulos ei niin ollen sulje pois lievdi tyypin 1 vW-tautia.

Kun laboratoriotutkimuksin viW-tauti voidaan varmentaa, SPR Veripalvelun hemostaasi-
osasto lihettdd tulosten tulkinnan ohella hoitavaan yksikkoon potilaalle annettavaksi
tarkoitetun ns. diagnoosikortin. Se olisi hyvi olla mukana ainakin sairaala-, liikiri- ja
hammaslidkirikiynneill3.

HOITOVAIHTOEHTOJA

Osalle lddkidreistd vW-tauti voi olla melko vieras johtuen sen harvinaisuudesta. Niin
ollen diagnoosin varmistuessa voi olla tarpeen keskustella hoitolinjoista alueen hyytymis-
asiantuntijan kanssa. Asianmukainen toimenpiteisiin valmistautuminen edellyttid, ectd
hoitava yksikko tietid potilaan vW-taudista jo toimenpiteesti pidtettdessi. Lidkehoito
vaihtelee riippuen taudin vaikeusasteesta, hoidettavastavuodosta ja tehtivisti toimenpiteesti.
Keskeistd on vilttdd verihiutaleitten toimintaa estivid kipu- ja kuumeldikkeitd, erityisesti

asetyylisalisyylihappoa (aspiriini).

Kaikkia vuotoja ei tarvitse hoitaa lidkkeilli. Esim. pienet mustelmat hividvit itsestdin.
Isompien mustelmien kehittymistd estdd kylmipakkauksen kiyttiminen vamman jilkeen.
Haavavuodon tyrehtymisti voi tukea painamalla. Neniverenvuodon tyrehdyttimiseksi on
hyvi niistdd neni tyhjiksi ja painaa sieraimia kiinni vihintddn 10 - 15 minuuttia molemmilta
puolin.
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LAAKEHOIDOT

Limakalvovuotoihin voi riittdd hoidoksi traneksaamihappo (Caprilon®, Cyklokapron®),
joka hidastaa hyytymin liukenemista. Sitd on tabletteina ja suonen sisdisesti annettavassa
muodossa. Nenidverenvuodossa sitd kannattaa kiyttdd 5 - 7 vrk. Kuukautisvuodon hoidoksi
se kannattaa aloittaa heti vuodon alkaessa ja jatkaa, kunnes vuoto on selvisti vihentynyt
(3 = 5 vrk). Hammastoimenpiteen jilkeen purskuttelu estdd paikallisesti vuotoa ja myds
muissa suun limakalvovuodoissa voi lidkkeestd olla hyodeyd. Ladkettd tulee ottaa 6 - 8
tunnin vilein, koska se hividd nopeasti elimistdstd. Tihkuva vuoto voi my®s rauhoittua, jos
kostuttaa haavataitoksen ampullissa olevaan liikkeeseen.

Traneksaamihappoa ei tule kiyttdd, jos virtsassa on verta. Pitkiaikaisesta kiytostd on syytd
keskustella l3ikirin kanssa. Joillekin liike aiheuttaa vatsavaivoja. Kaikilla viW-tautipotilailla
tulisi olla traneksaamihappoa kotona ja heidin tulisi olla tietoisia sen annostelusta ja kiyton
vasta-aiheista.

Elimistén omaa vW-tekijad ja hyytymistekijid VIII voidaan saada varastoista veren-
kiertoon desmopressiinilli (DDAVE, Octostim®, Minirin®). Desmopressiini on liikeaine,
joka muistuttaa eristi elimistén omaa hormonia. Sitd voi annostella nenisuihkeena,
suonen sisiisesti ja ihon alle. Olisi eduksi, jos lddkkeen tehon voisi testata ainakin ennen sen
mahdollista kiyttéd toimenpiteissi. Periaatteessa se tehoaa aikuisilla lihes aina tyypin 1 vW-
taudissa (pienilld lapsilla harvemmin), vain harvoin tyypin 2 vW-taudissa eikd ollenkaan
tyypin 3 vW-taudissa. VW-tekijitasot nousevat parhaimmillaan yli kolminkertaisiksi
desmopressiinin annon jilkeen. Hoitoon liitetddn usein traneksaamihappo.

Laikkeelld on taipumus varastoida nestettd elimistoon ja siten se altistaa suolatasapainon
hiirisille. Niin ollen siti ei voi kiyttid kuin pari piivéi yhteen mittaan. Jos potilas on pieni

lapsi (alle 2 vuotta), idkis tai hinelld on sydin- tai verenpaineongelmia tai epilepsia, ei sitd

pidi kiyredd.

Qe

o
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HYYTYMISTEKIJAVALMISTEET

2- ja 3-tyypin vW-taudissa, ja 1-tyypin taudissa silloin kun desmopressiinii ei voi kiytti,
leikkaukset ja toimenpiteet edellyttivit korvaushoitoa suonensisiisesti annettavalla hyyty-
mistekijivalmisteella. Suomessa on kiytetty ulkomaista ihmisen plasmaperiisti von
Willebrand -tekijid ja hyytymistekijad VIII sisiltivid valmistetta (Haemate®). Sen annostelu
ja hoidon kesto riippuu vW-taudin tyypisti ja toimenpiteen laadusta. Toimenpiteen
jilkeisend aamuna on paikallaan tutkia laboratoriossa vW-tekijitaso jatkoannostelun
arviointia varten.

NAISEN ERITYISPIIRTEITA

Suunnilleen yhdelld viidesti niisti naisista, jotka hakeutuvat ldikiriin runsaiden kuukautis-
ten takia, on jonkinlainen hyytymishiirid. Toisaalta, noin kolmella neljistd naisesta, jolla
on vW-tauti, on runsaat kuukautiset verrattuna noin 10 %:iin muista naisista. Koska vW-
taso on usein matalimmillaan kuukautisvuodon aikana, saattaa silloin esiintyd enemman
mustelmiakin.

Ehkiisytableteista on usein apua runsaiden kuukautisten hallinnassa, samoin
hormonikierukasta. Traneksaamihapon ohella desmopressiininenisuihke (Octostim®) voi
tuoda lisitehoa.

1-tyypin vW-taudissa hyytymistekijitaso nousee yleensi raskauden aikana fysiologisesti,
mutta tyypin 2- ja 3-tyypin vW-taudissa ei nousua yleensi tapahdu. Noin kuukausi ennen
laskettua aikaa on aiheellista ottaa veriniyte hyytymistekijitason mittaamiseksi. Sen avulla
voi valmistautua mahdollisesti synnytyksen aikana tarvittavaan korvaushoitoon. Itse
synnytystapa valitaan samoin synnytyslddkirin mairittimien periaatteiden mukaan kuin
muillakin naisilla.

LAPSI JA VW-TAUTI

Terveelld vastasyntyneelli ei yleensi ole vield lievistd viW-taudista johtuvia vuoto-ongelmia,
mikili lapsi ei joudu toimenpiteisiin. Vaikka jommallakummalla vanhemmista olisi
tyypin 1 vW-tauti, lapsen tutkiminen voidaan siirtdd tehtiviksi vasta ennen mahdollisia
toimenpiteiti tai yli kolmen vuoden ikidn, jos erityisid vuoto-ongelmia ei ole aikaisemmin.
Timi siitd syystd, ettd pienilld lapsilla on erityisen runsaasti vaihtelua vW-tekijitasossa
ja “liian aikainen” tutkiminen voi johtaa tarpeettomastikin toistuviin verindytteiden
ottamiseen ja pistimiseen. Kiytinndn ongelmia saattaa aiheutua etenkin toistuvista ja
runsaista neniverenvuodoista. Neniverenvuodot ovat yleisimpid kasvukautena ja taipumus
niihin vihenee iin mukana. Traneksaamihappo on ensisijainen liike niiden hoitoon. 6
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arvinaisiksi verenvuototaudeiksi kutsutaan sellaisia, joita on vihemmin kuin hemo-

filiaa. Ne periytyvit peittyvisti (resessiivisesti) eivitkd ole sukupuoleen sidottuja.
Molemmilla vanhemmilla tiytyy olla poikkeava geeni, jotta vuototauti ilmenisi lapsella.
Vanhemmilla (heterotsygootteja) ei tavallisesti ole vuoto-oireita, koska heilli on normaali
vastingeeni, mutta heillikin todetaan hyytymistekijivajaus. Vuototauti ilmenee sellaisella
lapsella (homotsygootti), joka perii poikkeavan geenin sekd isileddn ectd didiltddn,
jolloin seurauksena on hyytymistekijin puutos. Poikkeuksia kuitenkin on, ja osalla
heterotsygooteista on vuototaipumus aivan kuten osalla hemofilian kantajista. Saman
perheen lapsissa voi olla homotsygootteja, heterotsygootteja ja perimiltdin normaaleja.
Ensimmiisen asteen sukulaisten hyytymisaktiivisuus tuleekin midricedd, kun potilaalla
todetaan peittyvisti autosomissa periytyvi verenvuototauti.

Fibrinogeenin puutos
Maassamme ei ole tiedossa yhtddn fibrinogeenin tiydellistd puutosta. Fibrinogeenin vajaus

tai poikkeava rakenne voi aiheuttaa toistuvia keskenmenoja ja lievin vuototaipumuksen,
joka ilmenee esim. leikkauksien, synnytysten tai tapaturmien yhteydessi.

Tekijan Il puutos
Tekijin II eli protrombiinin puutos on kaikkialla harvinainen. Homotsygooteilla on oireina

mustelmataipumus, neniverenvuotoja, runsaat kuukautiset ja leikkaus- ja synnytysvuotoja.
Nivelvuodot ovat harvinaisia. Heterotsygootit ovat yleensi oireettomia.

Tekijan V puutos

Tekijin V puutos ldydettiin maassamme ensimmdisen kerran 1965. Vuoto-oireet vastaavat
protrombiinin puutosta, ja ovat suomalaisilla potilailla olleet melko lievii.

Tekijan VII puutos

Tekijin VII puutos on harvinainen. Oireet ovat melko vaikeita. Vastasyntyneelld voi olla
napaverenvuoto ja aivoverenvuodon vaara on liséiintynyt. Muita oireita ovat mustel-
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mataipumus, neniverenvuodot, runsaat kuukautiset, suolistovuodot ja leikkaus- ja
synnytysvuodot. Heterotsygootit ovat tavallisesti oireettomia, mutta osalla on edelld
kuvattuja oireita lievini. Tekijin VII vajaus niyttdd aiheuttavan oireita erityisesti, jos samal-
la henkil6lld on matalahko, vaikka vield normaalikin, von Willebrand -tekijiaktiivisuus.

Tekijan X puutos

Tekijian X puutos vastaa oireiltaan tekijin VII puutosta.

Tekijan Xl puutos

Tekijain XI puutos todettiin meilli vasta vuonna 1992. Ensimmiinen potilas oli
maahanmuuttaja, jonka kotimaassa vanhempien verisukulaisuus on yleisti. Suomalainen
potilas edustaa ilmeisesti vaikea-asteista XI —vajausta, vaikka heterotsygootit ovat yleensi
oireettomia.

Tekijan XIll puutos

Tekijin XIII puutos johtaa vaikeaan tai keskivaikeaan vuototaipumukseen. Tyyppioireita
ovat napaverenvuoto, mustelmataipumus ja nivelvuodot, ja aivoverenvuodon vaara on
lisadntynyt. Jilkivuodot hidastavat haavojen paranemista ja niihin kehittyy ns. keloidiarpea.
Keskenmenot ovat yleisid. Osalla heterotsygooteista on lievi vuototaipumus.

Vuodot hoidetaan  harvinaisissa  verenvuototaudeissakin erityiselli hyytymistekiji-
valmisteella, jos sellainen on olemassa (fibrinogeeni-, tekiji VII- ja tekiji XIII-valmiste).
Protrombiinikompleksivalmisteilla voi
hoitaa protrombiinin ja tekijéiden VII,
IX ja F X puutosta; B-hemofilian hoitoon
niitd ei kuitenkaan kiytetd. Tekijin Vja XI  sairaus EaiflEiREn fEaET
puutokseen on kiytettivissi vain jidplasma
ja virusinaktivoitu plasma. Tekijin XIII

Harvinaiset verenvuototaudit

Suomessa 2004

Hypofibrinogenemia 4

puutoksessa vuotojen ehkidisyyn tarvitaan  Tekijan Il puutos 2
vain muu.tfman pr.ose“nttlyks1k01.1‘ aktuvgsu.us, TEER Y s 4
ja  tekijin  pitkin  puoliintumisajan
ansioista ehkiisyyn riittdii liikeannos  Tekijan VIl puutos 4
noin neljin viikon vilein. Tekijin XII Tekijan X puutos 4
puutos ei nykykisityksen mukaan aiheuta

Tekijan XI puutos 2

vuototaipumusta, vaikka hyytymishiirio
nihddin erittdin  selvind hyytymisajan  Tekijan XII puutos? 161
pitenemiseni APT-aikamiirityksessi. Sat-
tumalta esiin tulleiden tapausten miird
antaa aavistaa, ettd puutos saattaa olla ! Vainhomotsygootit

. 2 F XII -puutos ei aiheuta vuototaipumusta, vaikka
maassamme huomattavan yleinen. 6 hyytyminen hairiintyy koeputkessa

Tekijan Xl puutos 13




- AIN I
Elina Armstrong

Vuotohﬁiriépotilaiden hyvi hoito asettaa useita erityisvaatimuksia. Hyvin hoidon
tavoitteena on pidettdvd parhaan mahdollisen eliminlaadun saavuttamista kaikilla
potilailla. Hoidon jirjestimisessi yksi tirkeimmistd periaatteista on korkeatasoisen
hoidon saatavuus potilaan asuinpaikasta huolimatta. Erikoislddkiritasoinen hoito tulee
olla potilaiden saatavilla sekd diagnoosin etti jatkohoidon toteutuksessa. Timd tapahtuu
parhaiten sairaalassa, jossa toimii hyytymis- ja vuotohiiridihin perehtynyt hoitoryhmi.
Ryhmiin tulee kuulua yksi tai useampi erikoislddkari, sairaanhoitajia, sosiaalitydntekiji ja
fysioterapeutti. Potilaalla ja hinen perheenjisenilldin on hoidon toteutuksessa keskeinen
asema. Toimiva yhteisty hoitoryhmin ja perusterveydenhuollon omaldikirin, paikallisen
sairaalan ja potilaan muiden hoitopaikkojen vililld on erityisen tirkedi.

Maailman  terveysjirjeston  (WHO) ja Maailman Hemofiliajirjeston  (World
Federation of Haemophilia, WFH) suositusten mukainen tavoite on vuotohiiridpotilaan
kokonaisvaltainen, keskitetty hoito. Keskitetyn hoidon on todistettu ennaltachkiisevin
monia hemofilian komplikaatioita, kuten verenvuotoja, kroonista nivelrikkoja ja hoidon
haittavaikutuksia; vihentdvin ensiapu- ja sairaalakidyntejd; sekd edistivin tydkykyd ja
vihentdvin kuolleisuutta. Kokonaisvaltainen, keskitetty vuotohiirididen hoito on myds
kansantaloudellisesti kannattavaa.

Hyvén hoidon perustavoitteita

Ennaltachkiisevi kotona tapahtuva korvaushoito heti, kun vuotodiagnoosi on todettu
Turvallinen ja tehokas korvaushoito

Komplikaatioiden varhainen toteaminen ja hoito

Hoidon kokonaisvaltainen jirjestiminen ja yhteistyd muiden erikoisalojen kanssa
Erikoislaboratoriopalvelut vuotohiirididen diagnostiikassa ja seurannassa
Ensiapu- ja sairaalakdyntien vihentiminen

Fysioterapia ja litkunnanohjaus

Hoidon laadunvalvonta ja kehitys

Koulutus- ja neuvontatoiminta, perinnsllisyysneuvontapalvelut

Kotimainen ja kansainvilinen tutkimus- ja kehitysyhteistyd

Hyytymishiiriditd hoitavalla ryhmilld on niiden tavoitteiden toteutumissa oleellinen
osa. Potilailla tulee olla mahdollisuus siinnéllisiin kdynteihin hematologisella tai hyytymis-
hiirigpoliklinikalla. Vaikeaa vuotohiiriotd sairastavilla potilailla kiynteji suositellaan
riictdvin tihedsti yksildllisen tarpeen mukaan ja keskivaikeaa tai lievdd vuotohiiridtd
sairastavilla potilaillakin vihintdin vuosittain. Kaikkien hyytymistekijivalmisteita koti-
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hoitona kiyttivien potilaiden suositeltava kiyntivili olisi puolivuosittain. Sidnnélliselld
neuvonnalla ja koulutuksella pyritiin antamaan potilaille parhaat mahdolliset valmiudet
oman sairautensa tuntemukseen ja itsendiseen hoidon hallintaan.

Sddnnollisten kdyntien lisiksi potilaiden tulee pddstd viivytyksettd hoitoon hititilan-
teissa. Vuotohiiridkeskuksen piivystdjian tulee olla tavoitettavissa kaikkina vuorokauden
aikoina ja riittdvit laboratoriopalvelut tulee olla kiytettivissi myds piivystysaikana.
Akillinen vuoto tai muu komplikaatio vaatii paikallisen piivystyspisteen valmiutta
ja tehokasta yhteistydtd vuotohiiriclidkirin kanssa vuorokaudenajasta riippumatta.
Vuotohiiriokeskuksen hoitoryhmin oleellisiin tehtiviin kuuluu muun terveydenhuolto-
henkilokunnan koulutus ja neuvonta vuotohiirigpotilaiden hititilanteiden oikeasta ja
nopeasta toteamisesta ja hoidosta.

Vuotohiiridihin erikoistuneella hoitoryhmilld tulee olla mahdollisuus ja valmiudet
yhteistyohon useiden muiden erikoissairaanhoidon alojen kanssa. Hemofiliapotilaiden
nivelongelmien hoidossa tarvitaan ortopedin seurantaa ja toimenpiteitd. Vuotohiirio-
potilaiden hammashoito ja -toimenpiteet tulisi jirjestdd yhdessi hoitoryhmin kanssa
ja keskittid vuotohiiriopotilaiden hoitoon perehtyneelle hammasldkirille ja suu- ja
leukakirurgille. Yhteistyd gynekologin kanssa raskauden ja synnytyksen hoidossa pienentii
vuotoriskid. Mahdollisuus paikallisen terveydenhuollon jirjestimiin palveluihin, kuten
fysioterapia ja psykososiaaliset palvelut yhteistydssi hoitokeskuksen kanssa edesauttavat
potilaiden hyvinvointia.

Potilasyhdistys on tirkeid osa potilaiden tukiverkkoa, sekd neuvontapalvelujen ja
koulutustilaisuuksien jirjestdjind. Vuotohiiriopotilaiden kansallinen rekisteri on kiytdssi
useissa maissa. Sellaisen tavoitteena on seurata ja arvioida hoidon onnistumista. ¢
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Perinteisesti potilaat ovat toteuttaneet hemofiliansa hoidon omatoimisesti. Alkuun
timd saatiin Veripalvelun jirjestimin kurssituksen ja koulutuksen avulla. Omahoito
korostuu nykyisin erityisesti lapsipotilailla, joita jo monia vuosia on tehokkaasti hoidettu
vuotoja ehkiisevisti eli annettu hyytymistekijivalmistetta usein jo ennen ensimmaistikiin
verenvuotoa. Alkuun vanhemmat antavat korvaushoidon keskuslaskimokatetrin kautta,
mutta jo varhain pojat oppivat itse pistimdin ja ottamaan vastuuta sairaudestaan.
Vaikka “koulu” on vaativa, se luo myds hyvid henkisid valmiuksia. Lasten hoito ja sen
suunnittelu ja seuranta tapahtuvat lastensairauksien poliklinikoilla pediatrihematologien
toimesta. Seurantaa toteutetaan vuototaipumuksen mukaan, 3 - 12 kk vilein. Hoidon
toteutumisesta on hyvd pitdd kirjaa, ja tihin on elektronisen viestinnin kehitettyd
nykyisin monia mahdollisuuksia. Kirjanpidon etuna on helppo seurata hoitokiytintsji ja
arvioida niiden onnistumista suhteuttuna vuototaipumukseen. Kirjanpito auttaa hoitavaa
ladkirid arvioimaan hoidon toimivuutta ja antamaan hoitoa koskevia ohjeita. Kirjanpidon
siirtyminen sairaskertomuksen ohella hoitorekisteriin olisi hyvi tavoite jatkossa hoidon
laadun ja turvallisuuden tarkkailussa. Lasten hoidossa hammashoito, tuki- ja litkuntaelinten
aktiivinen seuranta, esim. magneettikuvaukset, kuntoutus verenvuodon jilkeen ja sosiaa-
liset kysymykset, kroonisen sairauden etuuksien jirjestelyt ovat tehtivid, joista keskitetty
hoitoyksikkd selviytyy parhaiten. Myds suomalaisten osallistuminen kansainvilisiin
tutkimuksiin onnistuu téllaisten hoitoyksikdiden koordinoimana.

Nykyisin lapsen aikuistuessa hoitovastuu siirtyy aikuisia hoitavalle hematologille tai
sisitautilddkirille yliopistollisen tai keskussairaalan piirissi. Jos aiemmin hyvi hoitosuhde
on syntynyt yksittdisen potilaan ja hinen omalddkirinsi kanssa terveyskeskus- tai
tyoterveyshoidon tasolla, timi on tietysti myos toimiva ratkaisu. Kuitenkin hemofilian
hoitoon liittyy sellaisia erityiskysymyksid, etti palvelujen keskittiminen on monin
tavoin edullista. Hemofiliapoliklinikka antaa mahdollisuuden hemofiliassa tirkeiden
terveydentilan osa-alueiden seurantaan ja vilittdmiin hoitoon tarpeen mukaan (Kuva 1).
Tillaisia osa-alueita ovat vuototaipumuksen ja sen hoidon toteutumisen arvioinnin lisiksi
kuntoutus akuutisti ja pitkdaikaisena, ortopedin konsultaatiot, hepatiitti C:n diagnostiikka,
seuranta ja hoidon jirjestiminen, rokotusasiat, hammashoito ja psyykkiset ja sosiaaliset
nikokohdat, verenpaineen tunnistaminen ja aktiivinen hoitaminen ja muut sairaudet,
joilla on merkitystd hemofilian kannalta, esim. suolistosairaudet, maksan tai kilpirauhasen
vajaatoiminta ja erilaisten leikkaushoitojen suunnittelu.

Hemofiliaan liittyy monta erityiskysymystd, joiden vuoksi hoidon keskittdiminen
on tulevaisuudessa Hemofiliaryhmin tavoitteiden mukaisesti se suuntaus, jossa lasten
hyvin toteutuvasta hoidosta siirrytddn hallitusti aikuisuuteen. Vaikka omahoito onkin
kaiken kulmakivi, aina syntyy tilanteita, jotka ovat uusia ja joissa hoitavien lidkireiden
vuotosairauksien hyvd tuntemus on eduksi, ei vain potilaan kannalta, vaan myds
sairaanhoidon kustannusten kannalta. 6
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Kuva 1. Potilaalle tarjotut keskitetyt palvelut hyytymishéiriépoliklinikalla. Hemofiliapoliklinikka yhdessa
laékérin, hoitajan ja laboratorion toimin koordinoi kokonaisvaltaista hemofilian hoitoa, johon kuuluvat
ym. erikoisalojen palvelut. Sdédnnéllisté kontrollia suositellaan 3 -12 kk vélein hemofilian vaikeusasteesta
riippuen. Sen lisdksi saatetaan tarvita paivystyksellistd apua, joka toteutuu puhelin- ja hematologi-
konsultaatioiden muodossa.

Keskeisid ovat kuntoutuspalvelut esim. vaikean verenvuodon jélkeen, tarvittavat apuvélineet,
kuntoustusmuodot, kuten esim. allasterapia, ja toimintaterapia sekd ortopedisten konsultaatioiden
jérjestdminen ja mahdollisten leikkaustoimenpiteiden suunnittelu ja niihin liittyvdn kuntouksen jarjestelyt.
Radiologia on erikoisala, joka on perehtynyt kuvantamistutkimuksiin ja sielld tehddéan esim. lihasten,
nivelten tai maksan ultradénitutkimuksia, nivelten réntgen- tai magneettitutkimuksia. Erikoistuneet
radiologit voivat tehdé nivelten radiosynovektomioita, joilla voidaan toistuvia nivelvuotoja vdhentad,

jos kyseesséd on synovian eli nivelkalvon tulehdus. Gastroenterologia on sisétautien erikoisala, joka
selvittdd ja hoitaa esim. maksatulehduksia ja auttaa suolistoverenvuotojen paikantmisessa ja hoidossa.
Hammashoitoon kuuluuvat vuosittain hampaiden tarkistus ja tarvittaessa suurempien toimenpiteiden
toteutus vuotohdirién edellyttdmén korvaushoitosuunnitelman mukaan.

Sairaus voi aiheuttaa lyhyt- tai pitkdaikaista henkistd uupumusta tai masennusta, jolloin psykiatriset
tukipalvelut ovat térkeitd yksin sinnittelyn sijaan. Erilaiset sosiaalietuudet selvidvét sosiaalihoitajan
toimesta. Ladkéri kirjoittaa tarvittavia lausuntoja seké ldékityksen, sosiaalietuuksien ettd kuntoutuksen
saamiseksi.
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emostaasi on tapahtumasarja, jossa verisuonen seinimin, verihiutaleiden ja plasman

hyytymistekijéiden yhteistoiminta pysiyttdd verenvuodon. Hyytymisen estdjit ja
fibrinolyysi rajoittavat hyytymisen vauriokohtaan. Verihiutaleitten toimintaa ja trombiinin
syntymisti voidaan tukea ja fibrinolyysii estid hemostaasin tehostamiseksi.

ERITYISET HYYTYMISTEKIJAVALMISTEET

Verenvuototautien hoitoon tarkoitettuja hyytymistekijivalmisteita on markkinoilla yli
yhdeksinkymmenti tuotenimei lihes kolmeltakymmenelti valmistajalta. Maassamme on
kiytdssi toistakymmentd valmistetta, joista erdit ovat jakelussa erityisluvalla (Taulukko.
Tilanne huhtikuussa 2006). Tiedot valmisteiden ominaisuuksista annosohjeineen ovat
Pharmaca Fennicassa ja valmisteyhteenvedoissa. Liikkeen valinnan tekee hoitava lddkiri
verenvuototaudin hoidon alkaessa. Lidkettd ei pidd tarpecttomasti vaihtaa eikid kidyrtdd
eri valmisteita sekaisin. Hoitoannos syntyy pakkauskoon kerrannaisista: laskennallisen
annoksen yli menevdid miirdi ei heitetd koskaan pois.

Merkittivin taudinaiheuttajan siirtymistd luovuttajaan liikkeen vilitykselld pidetdin
nykyisin erittdin epitodennikéiseni. Keskeisid turvallisuustakeita ovat verenluovuttajien
valinta, seulontatutkimukset, plasmaerien testaukset ja tuotantoon sisillytetyt viruksia
tuhoavat menetelmit. Kaikki maassamme kiytdssi olevat hyytymistekijivalmisteet on
virusinaktivoitu ainakin yhdelld menetelmalla.

Fibrinogeeni

Fibrinogeeni osallistuu vuodon tyrehdyttimiseen seki liitctimilld verihiutaleet toisiinsa ettd
muuttumalla fibriiniksi. Hyytymii ei synny ilman fibrinogeenia. Fibrinogeenivalmisteen
kiyttoaihe on hankinnainen tai perinnéllinen fibrinogeenin vajaus tilanteissa, jossa
korvaushoito jidplasmalla ei ole riittdvin tehokas. Hoidon tehoa seurataan fibrinogeenin
pitoisuuden miiritykselld.

F VIII -valmisteet

Hyytymistekija VIII (F VIII) on ns. F VIII -kompleksin hyytymisaktiivinen osa, joka
on verenkierrossa sitoutuneena von Willebrand -tekijdin. A-hemofilia on perinnéllinen
hyytymistekija VIII:n vajauksesta johtuva verenvuototauti. Hankinnainen F VIII -vajaus
johtuu lisidntyneestd kulutuksesta (esim. iso verenvuoto) tai joskus harvoin ns. autovasta-
aineesta (hankinnainen A-hemofilia).
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Maassamme on kiytdssi A-hemofilian hoitoon yksi plasmaperiinen ja kolme
rekombinanttitekniikalla tuotettua puhdasta F VIII -konsentraattia. Ne eivir sisilli von
Willebrand -tekijai. F VIII -valmisteiden kdyttdaihe on A-hemofilia. Annos on yksiléllinen.
Hoidon tehoa seurataan F VIII -miiritykselld. (Ks. myds Hemofilian hoito.)

F IX -valmisteet

Hyytymistekiji IX aktivoi F X:n reaktiossa, jossa F VIII toimii avustajana (kofaktorina).
B-hemofilia on perinnéllinen hyytymistekija IX:n vajauksesta johtuva verenvuototauti.
Hankinnainen F IX -vajaus liittyy maksasairauteen tai mistd syystd tahansa johtuvaan
K-vitamiinivajaukseen, eiki sitd juuri esiinny ainoana poikkeavuutena.

Maassamme on kiytossd B-hemofilian hoitoon plasmaperiinen F IX -valmiste ja
rekombinanttitekniikalla tuotettu F IX -valmiste. Puhtaan F IX -valmisteen ainoa indikaatio
on B-hemofilia. Annos on yksiléllinen. Hoidon tehoa seurataan F IX -miritykselld. (Ks.
myds Hemofilian hoito.)

F XIII -valmiste

F XIII on entsyymi, jonka muodostamat sidokset antavat hyytymille sen lopullisen
rakenteellisen lujuuden. F XIII -puutoksessa syntyy heikko hyytymi, jonka normaali
fibrinolyysi liuottaa sen ennen kuin vamma on riittdvisti parantunut, ja vuoto alkaa
uudelleen jilkivuotona. Hyytymistekiji XIIl:n puutos on erittdin harvinainen perinnglli-
nen verenvuototauti, johon liittyy hemofiliaan verrattava vuototaipumus. Kantajat, joilla on
F XIII -vajaus, ovat yleensi oireettomia, mutta osalla esiintyy vuototaipumus toimenpiteissi.
Hankinnainen F XIII -vajaus on tavallinen massiivin vuodon yhteydessi. Korvaushoitoon on
kiytettivissi plasmaperiinen F XIIT -valmiste. Vuodon hoitoon riittid aikuisella tavallisesti
1250 IU:n annos. Tekijin XIII matalan hemostaattisen tason ja pitkin puoliintumisajan
johdosta vuotojen ehkiisyyn riittdd sama annos noin neljin viikon vilein.

Von Willebrand -tekijavalmiste

Von Willebrand -tekija (vWF) toimii “liimana” trombosyyttien kiinnittyessi verisuonen
vaurion paljastamaan sidekudokseen ja hyytymistekija VIII:n kantajaproteiinina. Von
Willebrandin tauti on perinnéllinen von Willebrand -tekijin (vWF) vajauksesta tai
rakenneviasta johtuva verenvuototauti. Vaikea-asteisessa von Willebrandin taudissa
kantajaproteiinin puuttuminen aiheuttaa myds A-hemofilian taudinkuvan F VIII:n nopean
katoamisen vuoksi. Hankinnainen vajaus johtuu lisddntyneestd kulutuksesta (esim. iso
vuoto), sydinlippiahtauman aiheuttamasta hajoamisesta ja joskus harvoin vasta-aineesta.

vWE-konsentraatin kiyttd on aiheellista sellaisissa von Willebrandin taudin tyypeissi,
joissa desmopressiini on tehoton tai sivuvaikutukset estdvit sen kdyton. Maassamme
kidytettivin valmisteen aktiivisuus on ilmoitettu F VIII -akdivisuuden mukaan ja siind
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on vW-tekijid yli kaksinkertainen miiri. Annos on yksiléllinen. Hoidon tehoa seurataan
vWEF:RCo ja F VIII:C -miirityksilli. Von Willebrand -tekijivajauksen korjaaminen
on tirked limakalvovuotojen kannalta, mutta F VIII -taso on leikkausvuodon kannalta
tirkeimpi. (Ks. myds von Willebrandin tauti.)

INHIBIITTORIPOTILAAN LAAKKEET

Aktivoitu protrombiinikompleksivalmiste

Aktivoitu protrombiinikompleksivalmiste sisiltdd aktivoituja K-vitamiinista riippuvaisia
hyytymistekijoitd. Sen kiyttoaihe on F VIII- tai F IX -inhibiittoripotilaan verenvuoto.
Hoidon tehoa ei voi seurata laboratoriokokeilla. Koska valmiste sisiltdd tekijad IX ja
epipuhtautena myds tekijad VIII, se voi aiheuttaa F VIII- tai F IX -vasta-aineen miirin
lisddntymisen, eikd sicd pidd kiytedd sieddtyshoitoa odottavan potilaan vuotojen hoitoon.
Valmisteen turvin on alettu suorittaa inhibiittoripotilaiden leikkauksiakin.

Aktivoitu F VII -valmiste

Hyytymistekiji VII ja ns. kudostekiji kidynnistivit ulkoisen hyytymismekanismin
aktivoimalla F IX:n ja F X:n. Hyytymistekiji F VII:n puutos on erittdin harvinainen
perinnéllinen verenvuototauti, johon liittyy iho-limakalvovuototyyppinen vuototaipumus
ja toimenpidevuotoja. Hankinnainen F VII -vajaus johtuu lisdintyneestd kulutuksesta
(vuoto) tai vihentyneesti tuotannosta (K-vitamiinin puute, maksasairaus, varfariinihoito).
F VILn vajaus pystytdin tavallisesti korvaamaan jidplasmalla tai protrombiinikompleksi-
konsentraatilla, mutta korvaushoitoon kiy rekombinanttivalmistekin. Hoidon tehoa
seurataan F VII -miirityksell.

Aktivoitu rekombinanttitekniikalla tuotettu F VII (rFVIIa) on kuitenkin varsinaisesti
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kehitetty vasta-aineen komplisoiman A- tai B-hemofilian hoitoon: veren hyytyminen saadaan
aikaan ilman F VIILn tai F IX:n mydtivaikutusta antamalla verenkiertoon hyvin suuri
annos aktivoitua tekijid VII. Vaikutusaika on hyvin lyhyt. Fibrinogeenin pitoisuuden picdd
olla riittivi jotta hoito tehoaisi. Laike ei lisid F VIII- eikd F IX vasta-aineen muodostusta,
joten se sopii sieddtyshoitoa odottavien inhibiittoripotilaiden hoitoon. Valmisteen turvin
on suoritettu inhibiittoripotilaiden leikkauksia.

MUUT HYYTYMISTEKIJOITA SISALTAVAT VALMISTEET

Jaaplasma ja virusinaktivoitu plasma

Jddplasma on yhden veriyksikon plasmaosa, joka on erotettu antikoaguloidusta kokoverestd
valkosolujen suodatuksen jilkeen ja jidddytetty. Verenluovuttajien eroista johtuen jadplasma
on yksilollinen valmiste. Hyytymistekijoiti ja fysiologisia inhibiittoreita siind on noin 250
yksikkod ja fibrinogeenid 0,5 - 1 g.

Jadplasmaa kiytetddn hyytymistekijivajauksen korvaamiseen, jos erityistd valmistetta ei
ole (hyytymistekijit V ja XI). Alkuannos 10 - 15 (20) ml/kg annetaan pitoisuushuipun
aikaansaamiseksi niin nopeasti kuin verenkiertoelimisté sallii. Hoitoa seurataan hyytymis-
tekijaimairityksilli. Hoito voi johtaa verenkierron ylikuormittumiseen.

Kaytedon on dsketrdin tulluc plasma, josta mahdolliset lipidivaipalliset virukset
on tuhottu. Erdiden tekijoiden (F V, F VIII, proteiini S, antiplasmiini) epdsuhtainen
viheneminen saattaa olla joissakin tilanteissa haitta. Kidyttdaiheet ovat aikuisilla samat kuin
jadplasmalla. Lasten hoidosta ei ole kontrolloituja tutkimuksia.

Protrombiinikompleksivalmisteet

Protrombiinikompleksivalmisteet (PCC) on alunperin kehitetty B-hemofilian hoitoon.
Ne sisiltavit kaikkia K-vitamiinista riippuvaisia hyytymistekijoitd, joita ovat protrombiini,
F VII, IX ja X, proteiini C ja proteiini S. Kiyttdaihe on antikoagulanttihoitoon (varfariini),
maksan toiminnan hiiriéon tai K-vitamiinin vajaukseen liittyvi vuoto. Vaikka protrombiini-
kompleksivalmisteet sisdltivit tekijdd IX, niilld ei hoideta B-hemofiliaa.

DESMOPRESSIINI

Desmopressiini (1-deamino-8-D-arginiinivasopressiini, DDAVP) on synteettinen vaso-
pressiinihormonia muistuttava peptidi. Desmopressiini liséd von Willebrand -tekijin ja
F VIILn pitoisuutta plasmassa, jos niitd ylipdinsi on elimistossd. Vaikutus on yksilollinen,
mutta samoilla henkilsilli samanlainen. Tyypilliset huippupitoisuudet ovat 2 - 3
kertaisia lihtotasoon verrattuina. Liike voidaan antaa laskimosisdisesti, ihonalaisesti tai
nenisuihkeena. Desmopressiinin kiyttoon liitetdin usein antifibrinolyytti, silld se kithdyttai
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fibrinolyysid. Se estdd myds virtsan eritystd, ja toistetut annokset ilman nesterajoitusta voivat
aiheuttaa erityisesti lapsilla vesimyrkytyksen.

Desmopressiinid kiytetdin vuodon hoitoon tai estoon lievissi 1-tyypin von Willebrandin
taudissa, A-hemofilian kantajilla ja aivan lievissi A-hemofiliassa. Sen teho on epivarma von
Willebrandin taudin 2-tyypissi, se on tehoton 3-tyypissi ja sitd pidetddn vasta-aiheisena 2B-
tyypissi. Lievissi A-hemofiliassa potilaan F VIII -perustason pitéi olla vihintiin 10 - 15 %,
jotta vuodon hoito onnistuu.

FIBRINOLYYSIN ESTAJAT

Fibriiniverkko on tarpeen hemostaattisen tulpan tukirakenteena muutaman vuorokauden
ajan kunnes vauriokohta on arpeutunut riittivisti. Sen tapahduttua fibrinolyyttinen
jirjestelmd livottaa fibriinin pois. Hyytymishiiridssi heikon fibriiniverkon liukeneminen
voi johtaa jilkivuotoon vieldi kahden - kolmen vuorokauden kuluttua verenvuodon
tyrehtymisestd. Fibrinolyysin jarruttaminen tekee fibriinitulpasta pitkikestoisemman.

Traneksaamihappo

Traneksaamihappo on tehokas limakalvovuodoissa, esimerkkeini nenidverenvuoto ja runsaat
kuukautiset, ja se vihentii verenvuotoa tekonivelleikkauksessa. Suuontelon toimenpiteissi
verenvuototautipotilailla antifibrinolyyttid kiytetddn aina. Antifibrinolyytti riittdi joissakin
tilanteissa ainoaksi hoidoksi lievissi hemostaasin hiiridissd, ja sen voi hyvin yhdistid
desmopressiinin ja useimpien hyytymistekijivalmisteiden ja jidplasman kiyttoon.

Traneksaamihappo imeytyy hyvin suun kautta. Tavallinen annos on 20 - 25 mg/kg
3 kertaa vuorokaudessa seki lapsilla ettd aikuisilla. Hoidon kesto on tavallisesti noin
viikko. Injektionestettd voi kiyttdd paikallisesti: 5 ml injektionestettd laimennetaan
5 mllla vettd ja kidytetidn suun purskuttamiseen ennen toimenpidettd ja sen jilkeen
2 - 4 tunnin vilein. Traneksaamihapon sivuvaikutuksia ovat pahoinvointi ja vatsairsytys,
joihin auttaa annoksen pienentiminen tai hoitotauko. Traneksaamihappo on yleensi vasta-
aiheinen verivirtsaisuuden (hematuria) hoidossa, silld jos kyseessd on munuaisvuoto, ldike
voi aiheuttaa hyytymin munuaisaltaaseen tai virtsajohtimeen. Sité ei mydskiin kiytetd yhtd
aikaa aktivoidun protrombiinikompleksivalmisteen kanssa tukosvaaran vuoksi.

PAIKALLISET HEMOSTAATIT

DPaikallisina hemostaatteina tihkuvuodoissa kiytetiin kollageenihuopaa, gelatiinisientd
tai oksiselluloosaa, joihin trombosyytit tarttuvat ja jotka tehostavat hyytymistapahtumaa
joutuessaan kosketuksiin veren kanssa. Gelatiinisieni voidaan kostuttaa ennen paikoilleen
sijoittamista  trancksaamihappoliuoksella  esimerkiksi nenidverenvuodon  hoidossa.
Trombiinista ja fibrinogeenista valmistettavalla fibriiniliimaa voidaan kiyttdid monilla
kirurgian aloilla. &
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Hemostaattisessa hoidossa kaytettavat valmisteet
(Huhtikuu 2006. Suluissa kauppanimet).

Valmiste

Ominaisuudet

Kayttoaihe

Huomautuksia

Polymerisoituu fib-

Hypo- tai dysfibrino- Annos 50 - 100 mg/kg.

riiniksi. Valttamaton genemia Vaikutusta seurataan
trombosyyttien fibrinogeenimaarityksella.
aggregaatiolle
Plasmaperéinen tai  A-hemofilia Annos yksiléllinen.
rekombinantti F VIII- Vaarallisessa vuodossa
konsentraatti 40 - 50 IU/kg ja aina
jatkohoito.
Plasmaperainen tai  B-hemofilia Annos yksiléllinen. Vaa-

rekombinantti F IX-
konsentraatti

rallisessa vuodossa 60 -
80 IU/Kkg ja aina jatkohoito.

Plasmaperéinen
F Xlll-konsentraatti

Perinndllinen tai
hankinnainen
F Xlll -puutos.

Annos 15 - 20 IU/kg.

Plasmaperéinen
valmiste, joka
sisaltda vWF:ia
ja F Vlll:aa.

Von Willebrandin
tauti

Annos yksiléllinen.
Vaarallisessa vuodossa
30 - 50 IU/kg ja aina
jatkohoito.

Siséltaa aktivoituja  Inhibiittorin Alkuannos 50 - 100 1U/kg.
K-vitamiinista riip- komplisoima A- Ei yli 200 IU/kg vuoro-
puvaisia tekijoita hemofilia kaudessa tukosvaaran

(F 1L, V11, 1X ja X) VUOKsi.

Rekombinantti akti-  Inhibiittorin Annos 90 pg/kg joka 2.

voitu F VII-konsen-
traatti

komplisoima A-
ja B-hemofilia

tunti. Alkuannos voi olla
suurempi.

Sisaltaa kaikkia
hyytymistekijoita
ja fysiologisia
antikoagulantteja

Maksan vajaatoi-

minta. Varfariinihoi-
to ja vuoto. Massiivi

verensiirto. DIC

Annos 10 - 15 ml/kg.
Vaikutusta seurataan
tromboplastiiniajalla.

Lahes samat kuin
jaaplasmalla

Samat kuin
jaéplasmalla

Annos 12 - 15 ml/kg.
Turvallinen lipidivaipallis-
ten virusten suhteen.

Sisaltaa K-vitamiinis-

ta riippuvaisia teki-

Maksan vajaatoi-
minta. Varfariini-

Yksil6llinen. Ks.
tuoteseloste.

jéita (F 11, VII, IX ja X) hoito ja vuoto

VWEF, F VIII ja tPA va- Von Willebrandin
pautuvat endoteeliso- tauti
luista verenkiertoon.

Annos 0,3 pg/kg s.c. tai
hitaasti iv. Intranasaalises-

Vuotoaika lyhenee.

ti 150 - 300 pg. lkéraja
1 vuotta.

Estaa fibrinolyysia

Limakalvovuoto.
Hampaanpoisto.
Ortopedinen ja gy-

nekologinen kirurgia.

10 mg/kg x 3 i.v. 20 mg/
kg x 3 p.o. Vasta-aiheinen
hematuriassa.




- VLY
Riitta Lassila

PERUSPERIAATTEITA

Kun verisuoni vaurioituu, esim. nivelkalvon pinnalla, ja kudokseen tapahtuu ikillinen
verenvuoto, sen nopea tyrehtyminen on ensiarvoisen tirkedd. Toistuvana verenvuoto
vaurioittaa kudosta sitd enemmin, mitd useammin siti esiintyy ja mitd pitempiin se jatkuu.
Suuria vammoja tulee mieluummin yli- kuin alihoitaa. Akuutti suuri verenvuoto voi olla
hengenvaarallinen, jos se syntyy esim. suolistossa tai aivokudoksessa. Onneksi hemofiliassa
tillaiset vuodot ovat harvinaisia, ja niille voi altistaa paikallinen vika tai kohonnut verenpaine,
aivan kuten on tilanne ilman hemofiliaakin.

Hemofiliassa, jossa puuttuu joko hyytymistekijad VIII, kuten A-hemofiliassa tai tekijid
IX kuten B-hemofiliassa, verenvuoto ilmaantuu ilman selvdd syytd tai pienemmistikin
kudosvauriosta. Vuototaipumusta voidaan hallita vuotoja ehkiisevilli puuttuvan
hyytymistekijin korvaushoidolla. Tilloin vaikea hemofilia muuttuu keskivaikeksi tai
lieviksi ja vuotoalttius vihenee. Lapsilla ehkiisevd hoito on erityisen tirkedd, jotta
viltetddn kasvuun vaikuttavien nivel- tai lihasvuotojen esiintyminen tukielinten herkissi
kehitysvaiheessa. Lapset eivit myoskddn liikkuessaan hallitse toimiaan ja altistuvat siten
vammoille. Hemofilia havaitaankin viimeistidn silloin, kun lapsi alkaa kd4ntyill, kontata ja
kaatuilla, tai jo synnytyksen yhteydessi jos pdihin ole ilmaantunut laajaa verenpurkaumaa
(kefalhematooma) tai varhaisimeviiskaudella on ilmaantunut mustelmia tai muita vuoto-
oireita. Joskus vanhempia voidaan epiilld lapsen pahoinpitelystd. Tillaisessa tilanteessa
vuotopaikkojen tai mustelmien sijainti kuitenkin yleensi erottaa verenvuototaudista johtu-
vat kolhut. Jokin lddkirin suorittama pieneltd vaikuttava toimenpide tai hampaanpoisto
voi ilman tietoa hemofiliasta aiheuttaa ensimmiisen suuren verenvuodon, jolloin vuoto-
taipumus paljastuu.

Verenvuotoja ehkiisevd korvaushoito helpottaa hemofilialapsen kasvua ja mahdollistaa
hinelle normaalin lapsuuden ja sen harrastukset. Aikuisten on syyti kannustaa lasta
harrastuksiin — vaikkei ammattimaiseen jidkiekkoon, jalkapalloon tai rajuimpiin
kontaktilajeihin — mutta lihaskuntoa yllipitavddn ja lihavauden kehittymistd estidviin
litkuntaan. Tilld kannustuksella ei ole pelkistiin fyysisesti edullisia vaikutuksia, vaan niin
hemofilialapsi voi eldi tiyttd elimid, sen sijaan ettd hintd ylisuojeltaisiin ja seurauksena olisi
muista poikkeava leima.

Aikuisten vuotoja ehkiisevd hoito (profylaksi) tulee kysymykseen, jos vuototaipumus on
toistuvaa tai on syntynyt ns. kohdenivel, johon on vuotanut muutaman kerran perikkiin.
Vuotoja ehkiisevilli hoidolla voidaan vilttdd tilldin nivelen pahempi vaurioituminen.
Operaatioiden tai kuntoutuksen yhteydessi ehkiisevi hoito on tirkedd. Samoin on




HEMOFILIAN HOITO

viisasta varautua ennakkoon suurempiin fyysisiin rasituksiin, esim. matkailun tai lomailun
yhteydessd, kiyttimailli profylaksia. Annoksesta ja sen tiheydesti on syyti keskustella
hoitavan lddkirin kanssa. Yleensi profylaksia kiytetddn 2 - 3 kertaa viikossa ja annoksella
pyritdin muutaman prosentin hyytymistekijitasoihin, eli muuttamaan vaikea tai keskivaikea
tauti lievemmiksi. Hoitoannos on aina jirkevdd antaa ennen rasitustilannetta tai aamuisin,
muttei yotd vasten kun levossa ei hyddynnetd annoksen parasta vastetta.

Ensimmiiset korvaushoidon pistokerrat tulee harjoitella sairaanhoitajan tai lidkirin
ohjeistamana. Kisien laskimoista yleensi [6ytyy joku pistimiseen hyvin sopiva suoniyhteys.
Pistimisessi kidytetdin ohutta siipineulaa, jonka kautta piston onnistuminen (veri virtaa
esteettd suonesta letkuun) ja lidkkeen annostelu sujuvat helposti. Lapsilla kiytetdin
keskuslaskimoporttia eli “pakkia” (ks. sivu 88), johon vanhemmat tai lasta hoitavat koulu-
tetut henkildt voivat korvaushoidon pistdd, kunnes kouluidssd omatoiminen pistiminen
alkaa sujua ja pakki voidaan poistaa. Sen vaarana ovat vereen levidvit infektiot, mutta
Suomessa nimi ovat olleet pakkien hyvisti asennuskiytinnosti johtuen harvinaisia.

Verenvuodon sattuessa tai sille altistaneessa tilanteessa, kuten esim. kolarissa tapahtuvassa
retkahdusvammassa tai revihdyksessi, tulee korvaushoito aloittaa tai saada vélictomisti.
Annostelun tulee olla tavanomaista vuotoja ehkiisevid hoitoa suurempi ja hoidon keston
muutamia piivid vasteen mukaan. Jos profylaksiannostus on esim. 1000 yksikkod,
tarvitaan vuodon tyrehdyttdmiseen 3 - 4 -kertainen hyytymistekijimiiri. Vaikka vuoto
vaikuttaisi nopeasti loppuvankin, hoitoa kannattaa jatkaa trauman vaikeusasteesta riippuen
6 - 12 tunnin vilein muutama annos, silld jilkiverenvuotojen mahdollisuus on olemassa.
Hyytymistekija VIII aktiviteetti vihenee elimistossd puoleen lihtoarvosta n. 12t kuluessa ja
tekijia IX n. 20 t normaalin aineenvaihdunnan seurauksena. Siten on ymmirrettivii, ettd
tarve kasvaa aktiivisen verenvuodon ja leikkauksen aikana, ja till6in annostelun on katettava
timi suurentunut tarve ja nopeampi aineenvaihdunta. Annosvili on A-hemofiliassa 8 t ja
B-hemofiliassa 12 t vuodon ja toimenpiteiden yhteydessi.

Verenvuodon jilkeen raajaa kannattaa lepuuttaa 1 - 2 vuorokautta, mutta varhainen
liikkeelleldhto asteittain on my®s tirkedd hoidon lopputuloksen kannalta. Silloin viltytdin
nivelten ja lihasten jiykistymisiltd ja liikerajoituksien kehittymiseled. Kuntoutushoidon
yhteydessi korvaushoitoa tulee tehostaa.

HoOoIDON TARVE

Laikehoitoa vaativia tilanteita ovat nivel-, lihasvuoto, kasvojen, kaulan, suun, kielen ja
silmdn vammat, pdin isku, niskan retkahdusvamma (esim. autokolari), epitavallinen
pidnsirky, kova kipu tai turvotus missi tahansa, kaikki vammat, kuten nyrjihdykset ja
ompelemista vaativat haavat. Joustosidos ja jidipussi ovat tukihoitoja hyytymistekijikorva
ushoidon rinnalla.

Lievi A hemofilia hoidetaan desmopressiinilli (Octostim), jota on saatavana
nendsumutemuodossa tai ihon alle pistettyni. Sitd voidaan myos annostella suonensisiisesti.
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Annos on 0.3 pg/kg suonensisiisesti tai ihon alle sekd 150 pg nendsumute yhteni (potilaan
paino alle 50 kg) tai kahtena sumutteena (potilaan paino yli 50 kg). Desmopressiini
vapauttaa elimiston varastoista hyytymistekiji VIII:a 2 - 4 kertaisen miirin perustilanteeseen
verrattuna. TAmd riictdd pysdyttdimiddn pienen vuodon tal estimiin vuotoa pienten
toimenpiteiden yhteydessi. Hoito ei sovellu pienille lapsille, verenpainetaudissa tai sydin-
ja verisuonisairauksien yhteydessi. Siihen liittyy nesteen kertyminen virtsan erityksen
vihentyessd. Sen kiyton yhteydessid on syytd vilttdd nesteen ylimidrdistd nauttimista ja
suolan lisidmistd voi suositella. Annoksia kannattaa ottaa korkeintaan 2 - 3 12 ¢ vilein,
koska sille kehittyy hoitovasteen heikkeneminen. Joka tapauksessa jos vuoto ei tissi ajassa
asetu, on hakeuduttava saamaan hyytymistekijikorvaushoitoa.

Keskivaikeassa ja vaikeassa A hemofiliassa 1 yksikkd valmistetta painokiloa kohden nos-
taa plasman FVIII tasoa 2 %-yksikkod. Eli FVIITannos (yksikkod) = haluttu nousu (%) x paino
x 0.5 (ks. taulukko). Pieni vuoto, kuten tuore itsestiin alkanut nivel- tai lihas- tai limakalvo-
vuoto hoituu 20 - 30 %-yksikén hyytymistekijitasolla tavallisesti kerta-annoksella. Suurin
osa hoidon tarpeesta on tillaisia. Kivun laantuminen on paras merkki vuodon asettumisesta.
Turvotusta voi jatkua muutamia piivid. Heti hoidon jilkeen kannattaa akdiivisesti
kuntouttaa muita nivelid ja lihaksia ja aloittaa mahdollisimman pian kivun laannuttua myds
vuotokohdan harjoittelu.

Yleisohjeita korvaushoidon toteuttamisesta vuodon tai

toimenpiteen yhteydessa

Hoidon aihe alkuannoksella FVIIl annos FIX annos hoidon
tavoiteltu pitoi-  (yks/kg)+ (yks/kg)+ kesto(vrk)
suus (%-yks)

Vaikea nendverenvuoto++ 20-30 10-15 20-30 kerta-annos
Suuri limakalvovuoto++ 20-30 10-15 20-30 kerta-annos
Nivelvuoto, pieni, tuore 20-30 10-15 20-30 kerta-annos
Nivelvuoto, iso, vanha 30-50 15-25 30-50 1-3 annosta
Lihasvuoto 40-60 20-30 40-60 1-3 annosta
Verivirtsaisuus 30-50 15-25 30-50 1-useita
Ruuansulatuskanavan vuoto++ 40-60 20-30 40-60 useita
Vatsaontelon takainen vuoto 40-60 20-30 40-60 useita
Vamma, vaikka ei vuotoa 40-60 20-30 40-60 2-3
Hampaanpoisto++ 50 25 50 1-2
Kielen tai nielun vuoto++ 50-80 25-40 50-80 3-4
Vammasta johtuva vuoto, leikkaus++ 80-100 40-50 80-100 7-14
Kallonsisdinen vuoto 100 50 100 vahintadan 14

+ Jatkohoitoannos on sama tai puolet alkuannoksesta, FVIII 8-12t ja FIX 12-24 t valein vudoon vaikeudesta riippuen

++ hoitoon liitetdén antifibrinolyytti
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Jos vuodon hoidon alku viivdstyy tai vuoto on laaja-alainen tai syntynyt trauman
seurauksena, tulee hyytymistekijitason nousta yli 50 %:n ja siten annosta on nostettava
ja annostelua on myds jatkettava pitempiin, yleensi muutamia vuorokausia. Erityisesti
lihasvuodot vaativat pitkijinteisempid hoitoa. Raajaa kannattaa lepuuttaa, kunnes kipu
hellicedd ja kuntoutuksen yhteydessi on syytd ottaa muutamia annoksia tai siirtya joksikin
aikaa siinnonmukaiseen hyytymistekijaannosteluun, esim. parin viikon ajaksi. Nivelen
pingottuessa hankalasti, on syytd turvautua nivelpunktioon, jossa korvaushoidon suojassa
nivel tyhjennetdidn verestd. Hoito tulee toteuttaa tuoreen vuodon yhteydessi ja kokeneen
lagkdrin toimesta.

Selvd vamma tai loukkaantuminen edellyttid hoidon aloitusta, vaikka merkkeji vuodosta
ei olisikaan. Niin ehkiistian vuodon ilmaantumista tai pienennetdin verenvuotoa. Vakavat
vuodot tai vammat vaarallisille alueille, kuten piihin, niskaan, selkirankaan, rintakehiin,
vatsaan ja kaulaan tai kicleen tulee aina hoitaa nopeasti, tehokkaasti ja ne vaativat
sairaalaseurantaa, verindytteitd ja kuvantamistutkimuksia.

Virtsatievuoto voi olla hankala ja pitkikestoinen. Yleensi sithen auttaa muutaman
vuorokauden vuodelepo ja runsas nesteen nauttiminen. Jos vuoto ei parissa piivissi lakkaa
tai se on runsasta, tulee aloittaa korvaushoito 2 - 3 kertaa pdivissi muutaman vuorokauden
ajan. Muissa limakalvovuodoissa kiytettiviid traneksaamihappoa (Caprilon, Cyklokapron)
tulee vilcedd virtsajohdinten tukosvaaran vuoksi.

B-HEMOFILIAN HOITO

Hoitoperiaatteet eivit eroa A-hemofilian hoidosta, mutta annokset ovat suurempia
suuremmasta tilavuusjakautumisesta johtuen. Annokset ovat yleensi n. kaksinkertaisia
(ks taulukko 1). Hyytymistekiji IX kuitenkin puoliintuu hitaammin kuin tekija VIII, ja
annosvili on 12 t.

TARKEITA HOIDON TUKIPILAREITA JA PIKKUKIKKOJA

Ylipainon vilttdiminen ja lihaskunnon yllipito ja mieluummin vahvistaminen ovat
keskeisia hemofiliahoidon tavoitteita. Niilld toimilla voidaan vilttdd tarpeetonta raajojen
nivelrasitusta ja ehkiistd vuotoja. My®6s verenpainetaudin riski pienenee.

Akuutin vuodon yhteydessd kylmi edistdd alkuun haavan paranemista aiheuttaessaan
verisuonten supistumisen. Kuitenkaan pitkdin kylmipakkausta tai muuta paikallista kylmid
ei ole syytd kiytta, silld veren hyytymisen optimilimpétila on kehon normaali limpétila.
Alkuun kuitenkin verisuonten supistuminen vihentid vuodon miirii ja tulehdusreaktiota.
Lapsipotilaalla kylmipakkausta tulee kiytedd lyhytaikaisesti, koska hin ei vilttimittd osaa
ilmaista epamiellyttivyyttd ja mahdollista ihon paleltumista. Kylmilli, kohoasennolla ja
kompressiolla eli kolmen K:n sidnnélld traumojen hoidossa on edelleen vankka sija esim.
kisien ja jalkojen urheiluvammojen yhteydessi. Kylmihoidolla on my®s kipua vihentivii
ominaisuutta.
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Limakalvovuodoissa traneksaamihappo (Cyklokapron tai Caprilon tabletit tai
infuusioneste) on tirked osa hoitoa, mutta siitd on hydtyd muissakin verenvuodoissa ja
jlkivuodon estossa. Traneksaamihappo estid hyytymii livottavaa (fibrinolyyttistd)
jrjestelmad. Sicd kidytetddn yleensd 1 - 2 viikon ajan. Suun limakalvovuodoissa, esim.
kieleen tai poskeen purtaessa tai hammaslidkirin vastaanotolla traneksaamihappoliuoksen
purskuttelu on oiva apu estimiin ienvuotoa tai hampaanpoiston jilkeisti vuotoa. 5 ml
ampulla Caprilonia liuotetaan pieneen miirdin vettd ja sitd purskutellaan suussa 4 - 6
kertaa pdivissd. Lidkeliuos saa vaikuttaa parin minuutin ajan ja sitten se syljetddn pois.
Kun esim. suolistosta otetaan niytepaloja, traneksaamihapon kiyttd on hyddyllisti.
Verivirtsaisuuden hoitoon traneksaamihappo ei sovellu, koska se voi aiheuttaa virtsateiden
hyytymi, jotka mekaanisen esteen kautta voivat vaurioittaa munuaisia. Haavojen hoidossa
traneksaamihapon vaikutus sideharsotaitokseen kostutettuna kohdistuu myos haavapin-
taan ja jouduttaa haavan paranemista.

Neniverenvuotoihin suositellaan sianihraa. Pikkusormen pituiset ja paksuiset suolatto-
man sianihran palaset kiiritdin folioon ja pakastetaan. Kylmi sianihrapala tydnnetiin
sieraimeen ja kiinnitetddn teipilldi. Se irtoaa sielti omia aikojaan, kun verenvuoto on
tyrehtynyt. Niin ollen siihen ei liity erityyppisten tamponien kiytdssi tavattavaa ongelmaa,
jolloin tamponin poisto repiisee vuotokohdan uudelleen auki.

ERITYISTILANTEITA

Leikkaus

Kaikkeen leikkaustoimintaan yleensikin tarvitaan etukiteen hyvin suunniteltu korvaus-
hoito-ohjelma. Se riippuu toimenpiteen laadusta, laajuudesta ja vasteesta korvaushoitoon.
Suunnittelun tulee tapahtua hemofilian hoitoon perchtyneen lidkirin toimesta ja se
edellytedd  hyytymisjirjestelmidn vasteen seurantaa. Yleisperiaatteena on ensipdivinid
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yllipidetcivdi 80 - 100 % hyytymistekijitaso ja hoidon jatkuminen vihintdin 1 - 2
viikkoa kevennetylld annoksella. Aina ennen hoidon toteuttamista tulee varmistua, ettei
potilaalla ole hyytymistekijivasta-aineita, joita saattaa myds kehittyi leikkauksen aikaisen
tihennetyn annostelun seurauksena. Myds kuntoutusjakson menestyksekis toteutuminen
tulee varmistaa korvaushoidon turvaamana. Leikkauksen yhteydessi korvaushoito on myos
mahdollista toteuttaa jatkuvana infuusiona,

Hampaanpoisto

Hyvi hampaiden hoito on yleisemminkin terveyden tae. Infektiot, joita hoitamattomat
hampaat saattavat levittdd voivat johtaa ikiviin seurauksiin. Hammashoito on hyvi keskictdd
samallelakirille, jahampaanpoisto on aina haaste hemofiliikon veren hyytymiselle. Niinpise
edellyttdd n. 50 %:n hyytymistekijin tasoa ja antifibrinolyyttistd hoitoa (traneksaamihappo,
eli Cyklokapron tai Caprilon tabletit 1 g kolmasti vuorokaudessa n. viikon ajan ja paikallinen
purskuttelu, ks alla). Jos toimenpide ei kajoa leukaluuhun, riittdd yksi annos hyytymistekijad,
mutta useamman hampaan poistossa tai laajemmassa toimenpiteessi tarvitaan hoitavan
ldkirin laatima suunnitelma muutaman piivin korvaushoidoksi.

Rokotukset

Thonalaisissa rokotuksissa kiytetiin mahdollisimman ohutta neulaa ja pistokohtaa painetaan
tukevasti 10 min ajan. Lihaksen sisdisen injektion suojaksi tarvitaan korvaushoitoannos.
Kansanterveyslaitos (KTL) suosittelee sekd A- ettd B-hepatiittirokotusta sidnnéllistd kor-
vaushoitoa saaville. Terveydenhoitoyksikko saa sen korvauksetta KTL:Ita.

Tukilddkkeet

Traneksaamihappo (Cyklokapron ja Caprilon) ovat tirkeitd erityisesti limakalvovuotojen
hoidossa, mutta ne auttavat myds leikkausten ja kuntoutuksen yhteydessi lujittamalla
hyytymii estdessddn sen liukenemista. Annos on 1 - 1,5 g kolmesti vuorokaudessa aikuisille
ja 25 mg/kg kolmesti vuorokaudessa lapsille. K-vitamiinilla tai kalsiumilla ei ole kiyttod
ellei ole niiden osoitettua puutosta. Kipuldikkeistd kerrotaan erillisessi kappaleessa.

Hemofilian kantajan hoito

Hemofilian kantajalla voi olla sen verran matala hyytymistekijitaso, etti vuodolle
altistavissa tilanteissa, kuten leikkauksessa tai synnytyksessi, verenvuoto ei tyrehdy. Tasot
voivat olla puolet normaalista tai matalampiakin, miki tulee esiin vuototaipumuksena
esim. kuukautisten tai traumojen yhteydessd. Niin ollen kantajan hyytymistekijitaso tulee
selvittdd ennen toimenpiteitd ja suunnitella sen mukaan verenvuotoja ehkiisevi hoito.
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yytymistekijivasta-aineen kehittyminen osalle potilaista on hemofilian hoidon

vaikein ongelma. Vasta-aine estdd tavanmukaisen korvaushoidon hankaloittaen seki
vuotojen hoitoa ettd toimenpiteiden aikaista korvaushoitoa. Tulevaisuuden haasteina on
pyrkid tunnistamaan ne henkildt, joilla on lisidntynyt alttius kehittdd vasta-aineita, luoda
menetelmii niiden kehittymisen estimiseksi ja tehostaa siedityshoidon onnistumista, jos
vasta-aineita on jo kehittynyt.

Noin joka neljinnelle vaikeata A-hemofiliaa ja muutamalle prosentille vaikeaa B-hemo-
filiaa sairastavalle kehittyy vasta-aine eli inhibiittori puuttuvaa hyytymistekijid kohtaan.
Keskivaikeassa ja lievissid hemofiliassa vasta-aineen kehittyminen on paljon harvinaisempaa.
Vasta-aineen kehittyminen on myos mahdollista vaikeassa von Willebrandin taudissa.
Vasta-aine ei sininsi lisid vuototaipumusta, mutta tekee tavanomaisen korvaushoidon
tehottomaksi.

TAUSTAA VASTA-AINEELLE

Hyytymistekijivasta-aine eli inhibiittori on ns. allovasta-aine eli vasta-aine, joka kohdistuu
elimistdn omaa rakennetta vastaan. Hemofiliassa on kyse hyytymistekijad VIII tai IX kohtaan
suuntautuvista IgG-luokan vasta-aineista. Inhibiittori kehittyy yleensi jo ensimmiisen
kymmenen, mutta joskus harvoin vield viidenkymmenenkin hyytymistekijiinfuusion
jilkeen, eli kidytinnossi jo varhaislapsuudessa. Hyytymistekijivasta-ainetta on aihetta
epiilld, jos aikaisempi hyvi hoitovaste menetetddn eli lapsi vuotaa ennaltachkiisevin hoidon
aikana tai vuotoon annettu korvaushoito ei lopeta vuotoa. Tillaisessa tilanteessa on aihetta
tutkia hyytymistekijitaso verindytteestd ennen hyytymistekijin antoa ja 15 - 30 minuuttia
sen annon jilkeen. Mikili hyytymistekijitaso ei ole noussut tai on alle 60 % tavoitteesta,
médritetddn vasta-aineen voimakkuus eli titteri.

KENELLE VASTA-AINE KEHITTYY?

Etukiteen ei voi ennustaa, kenelle vasta-aine tulee. Vasta-aineita on todettu kehittyvin
muita herkemmin mm. afrikkalaistaustaisille amerikkalaisille ja niille, joiden perheessi
olevalle hemofiilikolle on jo vasta-aine kehittynyt. Kuitenkaan vasta-ainetta ei kehity kaikille
sellaisille pojille, joiden veljelld on hemofilia ja vasta-aine. Tiettyihin mutaatioihin tiedetdin
liittyvdn erityisen suuri vasta-aineen kehittymisen riski. Lukuisten muiden mahdollisten
tekijéiden on epiilty lisddvin riskid vasta-aineen kehittymiselle. Tillaisia ovat mm. hoidossa
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kiytetyn hyytymistekijin tyyppi (plasmaperiinen/rekombinantti), hyytymistekijihoidon
aloitusikd, mahdolliset infektiot ym.

Nykyisin vasta-aine on vajaalla kahdellakymmenelld hemofiilikolla. Noin kymmenelle
lapsipotilaalle on tehty sieditysyritys eli annettu immunotoleranssihoito, ja valtaosalla on
vasta-aine saatu sen avulla hidvidmiin. Vasta-aineen hiviimisen jilkeen tavanomainen hyy-
tymistekijikorvaushoito on mahdollista.

Vasta-aine voi olla ohimenevi, matalatitterinen (< 5 BU) tai korkeatitterinen (> 5 BU).
Niilld hemofiilikoilla, joilla on matalatitterinen vasta-aine (“low responder”) voidaan kiyttid
tavallista hyytymistekijid aikaisempaa korkeampina tai tiheimpini annoksina. Kuitenkin
valtaosa vasta-aineen kehittineisti hemofiilikoista reagoi mydhempiin hyytymistekijin
VIII tai IX antamiselle voimakkaasti (“high responder”). Heiltd ko. hyytymistekijin kiyttd
lopetetaan, jotta vasta-aineen tuotantoa ei tarpeettomasti kiihdytettiisi.

VASTA-AINEPOTILAAN VUODON HOITO

Vuodon hoito suunnitellaan hyytymisasiantuntijan kanssa, silld jokainen vuoto ja sen hoito
vaatii yksilollistéd arviointia. Jos mahdollista vuotokohtaan kannattaa ensiapuna laittaa
joustava sidos ja kylmipakkausta kannattaa kiytedd vihentimiin vuotoa ja helpottamaan
kipua. Vasta-ainepotilas ei periaatteessa vuoda useammin kuin tavallinen hemofiilikko.
Uusintavuodot etenkin lihaksiin ovat kuitenkin yleisid, jos hoito jid lyhyeksi. Erityisesti
vanhan lihasvuodon hoito on aina pulmallista. Koska vasta-aineen pitoisuus vaihtelee, sitd
tulee seurata.

Hyytymistekijid korvaavana liikkeeni kiytetddn tilanteen ja aiempien kokemuksien
mukaan joko aktivoitua protrombiinikompleksivalmistetta (Feiba®) tai aktivoitua
rekombinantti F VII -valmistetta (Novoseven®). Niidenkin kiytdssi on keskeistd
mahdollisimman aikainen hoidon aloitus. Aktivoitu protrombiinikompleksivalmiste
suurentaa joskus vasta-aineen titterid. Niin ollen sitd ei kiytetd sellaisilla potilailla, joilla
odotetaan vasta-aineen titterin laskua tavoitteena siedityshoidon aloittaminen. Lihinni on
kyse tilloin lapsista.

SIEDATYSHOITO ELI IMMUNOTOLERANSSIN INDUSOIMINEN (1.T.1)

Sieditysajatus perustuu siihen, ettd potilaalle annetaan sidnnéllisesti ja tihedsti suuri médrd
puuttuvaa hyytymistekijad. Eri hoitokaaviot eroavat toisistaan annosvilin, annoksen ja
mahdollisen tukihoidon suhteen.

Nykyiin on tavoitteena aloittaa lapselle sieditys puolen vuoden sisilli siitd kun vasta-
aine todetaan. Hyytymistekijid annetaan aluksi usein kaksi kertaa vrk:ssa, seurataan
hyytymistekijivasta-aineen tason laskua ja siirrytddn sitten harvempaan annostelun.
Siedityshoito kestdd useimmiten 12 - 1 vuotta. Mikili siedidtys ei onnistu etukiteen
sovittujen kriteerien mukaan (esim. kolmessa vuodessa), se lopetetaan. Siedityshoito
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onnistuu noin kolmella neljisti eli vasta-aine hividi ja hyytymistekijilld saadaan hoitovaste.
Sen jilkeen jatketaan ennaltachkiisevii eli profylaktista hoitoa.

Siedityshoitojakso on perheelle tydlisti aikaa. Keskuslaskimoportti on lihes vilttimiton
hoidon toteuttamiseksi. Mahdolliset vuodot sieddtyshoidon aikana hoidetaan aktivoidulla
tekijilla VII. Vuototaipumus on kuitenkin siedityshoidon aikana yleensi melko vihiinen;
ilmeisesti suuriannoksinen hyytymistekijihoito pitid kurissa ainakin itsestddn tulevat
vuodot. Koska hyytymistekijad kuluu paljon, on siedityshoito myds hyvin kallista. Niin
ollen se on edullisempaa toteuttaa pienelli lapsella kuin aikuisella. Onnistumisen edellytykset
ovat parhaat, jos korkein todettu vasta-ainepitoisuus on ollut pieni ja jos hoito paistiin
aloittamaan pian vasta-aineen toteamisen jilkeen. Myos silli on merkitystd, kuinka suuri
vasta-aineen pitoisuus on siedityksen alkaessa.

VASTA-AINEPOTILAALLE TEHTAVAT TOIMENPITEET

Inhibiittoripotilaalle tehtivit leikkaukset ovat iso haaste, ei ainoastaan asianmukaisen
korvaushoidon toteuttamisessa vaan myds siitd johtuvien huomattavien kustannusten
kattamisessa. Kokeneen hyytymisasiantuntijan ja operatiivisen ryhmin merkitystd seki
toimenpiteen suunnittelussa ettd sen toteuttamissa ei voi vihitelld. Kansainvilisten
kokemusten hyddyntiminen on tissi yhteydessi keskeistd kuten muissakin harvinaisissa
sairauksissa.

Koska inhibiittoripotilaat ovat haastavimpia hemofiliapotilaita, menossa on kansainvilisid
tutkimuksia vasta-aineen kehittymiseen vaikuttavien tekijoiden tunnistamiseksi. Niissd

selvityksissi pyritidn hyddyntimiin myos suomalaisista potilaista ja heidin perheistiin
saatavilla olevaa tietoa. 6
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MIKA ON C-HEPATIITTI ?

-hepatiitti-virus on flaviviruksiin kuuluva RNA-virus, joka aiheuttaa maksatulehduk-

sen. Viruksesta tunnetaan kuusi pidgenotyyppid. Suomessa tavallisin on genotyyppi
3 (42%). Hoidon kannalta ongelmallista genotyyppid 1 on maassamme n. 40 %. Uusia
tapauksia todetaan maassamme vuosittain n. 1200 jamaailmanlaajuisesti C-hepatiittipotilaita
on yli 170 miljoonaa.

MITEN VIRUS TARTTUU?

Hepatiittivirus tarttuu veren vilitykselld. Verituotteitten vilitykselld tapahtuvan tartunnan
riski nykydin on olematon ja tirkeimmiksi tartuntatieksi on tullut suonensisiisten
huumeiden kiytto. Vaikka virusta erittyy mm. didinmaitoon, sylkeen ja siemennesteeseen
se ei tartu kuin suorassa verikontaktissa. Riski sukupuoliteitse tapahtuvasta tartunnasta
on verrattain vihiinen, n. 5% ja riippuu mm. viruksen miiristi veressd. Vakiintuneessa
parisuhteessa tartunnan riski on sen verran vihiinen ettei kondomisuojaa pideti tarpeellisena.
Rokotetta virusta vastaan ei ole ainakaan toistaiseksi kiytettivissi. Viruksen itimisaika on
20 - 120 vrk.

MITA OIREITA C-HEPATIITTI AIHEUTTAA?

Akuutti infektio jid useimmiten toteamatta, koska vain n. 10 %:lle kehittyy keltaisuutta.
Muina oireina voi esiintyi lihassirkyji, niveloireita ja limp®éilyd. Akuutti infektio kroonistuu
n. 50 - 80 %:lla. Krooninen infektio on useimmiten oireeton.

MITEN C-HEPATIITTI TODETAAN?

Veresti miiritettivit vasta-aineet 2 viikon - 6 kuukauden kuluttua infektiosta (S-HCV-
va). Akdiivi infektio varmistetaan miirittimilld viruksen tumahappo veresti (HCV-PCR
tai HCV-Nh).

Akuuttiin infektio aiheuttaa maksa-arvojen, etenkin S-ALAT-arvon nousun, mutta
kroonisessa infektiossa jopa 30 %:lla maksa-arvot saattavat olla normaalit. Viruksen
aiheuttaman maksavaurion selvittimiseksi saatetaan tarvita maksan koepalaa, joka otetaan
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paikallispuudutuksessa pienelli neulalla, usein ultradiniohjauksessa. Koepala on tarpeen
hoitoa harkittaessa genotyypin 1 suhteen, koska hoitovasteet tissi genotyypissi ovat
vaatimattomammat ja hoito pitki.

MILLOIN HOITO ON TARPEEN?

Alla olevassa taulukossa on esitetty nykyisin kidytossd olevat hoidon aiheet C-hepatiittissa.

MITEN C-HEPATIITTI HOIDETAAN?

Hoitona kiytetdin interferonia ja sithen yhdistettyni tumahappojohdannaista, ribaviriinia.
Interferoni annostellaan joko kolmasti viikossa ihon alle pistettyni tai pitkivaikutteista
interferonia  kiytettdessi (pegyloitu interferoni) kerran viikossa. Ribaviriini on
tablettimuodossa (200mg). Sitd otetaan piivittdin 800 - 1200 mg. Hoidon kesto on
virusalatyypistd riippuen joko 12 - 24 viikkoa (genotyyppi 2 ja 3) tai 24 - 48 (genotyyppi
1) viikkoa. Hoidon aikana potilaita seurataan tarkasti ldikkeiden sivuvaikutusten
vuoksi seuraamalla mm. verenkuvaa, ja maksa-arvoja. Mikili genotyypissi 1 potilas on
edelleen viikolla 12 HCV-Nh-positiivinen, ei hoitoa kannata jatkaa pitempiin koska
paranemismahdollisuus on erittdin pieni, 3 %.

Ryhma Huomautus

Akuutti C-hepatiitti Hoito on aiheellinen, mutta hoidon ajoitus, kaytettava
hoitoannos ja kesto edelleen vakiintumattomat

Toistuvasti normaalit S- Mikali HCV-Nh on positiivinen, otetaan maksan koepala

ALAT-arvot ennen hoitop&atdsté, johon vaikuttavat myds potilaan
motivaatio, oireet ja samanaikaiset muut sairaudet seka ika.

Lieva hepatiitti, n. 40 % Harkitaan hoidon tarpeellisuutta tai jarjestaén potilaan

potilaista seuranta mikali hanta ei hoideta.

Aktiivi hepatiitti Hoito viruksen genotyypin mukaisesti yhdistelméhoidolla

Maksakirroosi Hoidon harkinta tapauskohtaisesti

Samanaikainen HIV-infektio Tapauskohtainen hoidon harkinta.

Metadoni/ bubrenorfiini Tapauskohtainen hoidon harkinta yhteisty6ssa
korvaushoito huumevieroituksesta vastaavan yksikon kanssa
Alkoholi ja C-hepatiitti Ehdoton alkoholin kayton vélttdminen on tarpeen

hoidon aikana, koska alkoholin kayttd heikentad selvasti
hoitovastetta

Hoidon vasta-aiheita ovat mm. huumeiden kaytto, alkoholi- ja ladkeriippuvuus, vaikea masennus, vaikea
sepelvaltimotauti, epilepsia ja huonossa tasapainossa oleva sokeritauti.
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MITA SIVUVAIKUTUKSIA HOIDOLLA ON?

Interferoni aiheuttaa flunssan kaltaisia sivuvaikutuksia, kuten limpéilyd, lihassirkyd,
pddnsirkyd ja joskus masennusta, irtyisyyttd. Lisdksi interferoni vihentdd verihiutale-
ja valkosolutasoja, etenkin neutrofiileji. Useimmat sivuvaikutuksista viistyvit parin
ensimmiisen hoitoviikon aikana tai pienentimilli liikeannoksia.

Ribaviriinin tirkein sivuvaikutus on sen aiheuttama punasolujen hajoamiseen liittyvi
anemia. Ribaviriini kertyy punasoluihin ja aiheuttaa niiden hemolyysin. Lisiksi se aiheuttaa
sikiévaurioita, jonka takia kaksinkertainen ehkiisy on tarpeen: esim. kierukka ja kondomi.
Ehkiisyi on kiytettdvi ribaviriinihoidon aikana ja jatkettava 6 kk hoidon péityttyd. Timi
koskee molempia sukupuolia riippumatta siitd kumpi on hoidossa.

PARANTAAKO HOITO TAUDIN?

Puolen vuoden hoidolla hepatiitti-C genotyyppid 2 tai 3 sairastavista paranee keskiméirin
n. 80 %, mikili potilas on kiyttinyt liikkeitd ohjeiden mukaisesti. Sen sijaan genotyyppi 1
sairastavista paranee nykyisilld 48 viikon hoidoilla puolet potilaista. Paranemisen kriteereini
kiytetiin negatiivista HCV-Nh-miiritystd 6 kk hoidon péidttymisesti. Sairastettu infektio
ei anna suojaa uutta tartuntaa vastaan. é
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emofiliaa sairastava henkild on itse avainasemassa oman tuki- ja litkuntaelimistonsa

hoidossa ja huollossa. Piivittdinen harjoittelu ja ainakin 3 - 4 kertaa viikossa toteutetta-
va litkunta ovat keskeisii omatoimisesti toteutettavassa ohjelmassa. Tamin lisiksi hin saattaa
tarvita fysio- ja toimintaterapeutin palveluja, piivitiisid toimia keventdvid muutoksia,
apuvilineitd, tukia ja suojuksia.

LIIKUNTA

Liikunta merkitsee eri ihmisille eri asioita. Joillekin se on rentoutumiskeino, toisille fyysisen
ja henkisen kunnon yllipitokeino, joillakin se tyydyttid kilpailuviettid ja niyttimisen
tarvetta. Liikuntalajit voivat muuttua eri ikdvaiheissa ja sairauden eri vaiheissa. Liikunnalla
on kiistatta positiivisia vaikutuksia terveyteen — ja siti enemmin, mitd aikaisemmin
aloittaa.

Hemofilialasten liikunta

Lasten liikunnassa rakennetaan positiivista minikuvaa, kehitetiin motoriikkaa,
koordinaatiota ja rytmitajua sekd kiytetidn kehoa monipuolisesti. Lapsen liikunta on
usein myds sosiaalista ja monipuolisempaa kuin aikuisten yksipuolinen usein yhteen lajiin
keskittyvi liikunta. Lasten litkunnan tulee tapahtua heidin omilla ehdoillaan ja kulloiseen-
kin kehitysvaiheeseen sopien. Aikuisten kilpailemiseen suuntautunut kunnianhimo ei saa
ohjata lasten litkuntaa. Lapsella tulee olla mahdollisuus liikunnasta kieltdytymiseen esim.
visymyksen takia. Lapselle piivikoti on rankka “tydpaikka” ja itse asiassa lapset tekevit
pidempii tyopiivid kuin aikuiset.

Luuston kannalta tirkein ikdvaihe on kasvuvaihe 13 - 17 vuoden idssd. Tillsin luu-
massan kehittyminen on nopeaa ja voimakasta. Luumassa lisddntyy vield 35 ikdvuoteen
asti, mutta nuoruus on luumassan kannalta tirkeintd aikaa ja tilldin picdd liikkua ja
kuormittaa monipuolisesti luustoa. Murtumien ehkiisyssi luustomassa on tirked, murtta
vield tirkeimpii on yllipitid hyvii koordinaatiota ja liikkkuvuutta.

Hemofilialasten liikuntamahdollisuudet ovat lisdintyneet melkoisesti ennaltachkiisyn
ansioista. Vuodot ja vuotoihin liittyvit kivut ovat vihentyneet. Myds vammojen yhteydessi
annettava korvaushoito on parantunut. Nykyinen hemofilialapsi voikin korvaushoidon
turvin eldd lihes normaalia elimii; hinen ei vuoto-ongelmien takia tarvitse jidda pois
koulusta tai litkunnasta ja sosiaaliset kontaktit sdilyvit. Toisaalta hemofilialapset saattavat
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innostua hakeutumaan lajien pariin, joissa on erityisen suuri loukkaantumisriski. Naitd
ovat esim. nuorison suosimat ratsastus, kiipeily, jalkapallo, jidkiekko, itsepuolustuslajit,
skeittaus, lautailu ja sihly (silmivammat).

Liikuntaan valmistautuminen ja varusteet

Ennen liikuntasuoritusta tulee aina suorittaa asianmukainen limmittely ja venyttely.
Suorituksen aikana tulee tarkkailla omaa tilannetta ja tarvittaessa keskeyttdd suoritus tai
helpottaa sitd, jos visymys, nivel- tai lihasoireet lisddvit vammautumisriskid. Suorituksen
jilkeen kannattaa venytelld kevyesti.

Erityisesti huomiota kannattaa kiinnittdd asianmukaisiin vilineisiin, suojuksiin,
kenkiin, kenkien pitoon, varusteisiin ja kypiriin. Pyoriillessa hemofiliaperheiden kaikkien
perheenjisenten tulee kiyctdd pyoriilykypdrdd. Tapaturmien ehkiisy harrastuksissa on
tirkedd. Pojille on opetettava turvallinen puukon kiyttd, kalastusvilineiden kiytts, konei-
den kiyteotekniikka, puunhakkuu jne. Vilinetestausten tulokset on hyvi ottaa huomioon
— esimerkiksi kenkien pohjamateriaalien liukkaudessa on huomattavia eroja. Hemofiliaa
sairastavan ei kannata hankkia vilineitd, jotka eivit ole turvallisia.

Tapaturmat ja hoito

Ensiapuvalmiuden on oltava tavanomaista parempi ja litkunnanopettajan tai valmentajan
on perehdyttiavi hemofilialasten vuotokomplikaatioihin ja niiden tunnistamiseen. Lasta
on ohjattava hallittuun riskinottoon. Mahdolliset ensiapusairaalat ja hoitopisteet on syytd
selvitedd etukiteen sekd koti- ettd ulkomaan matkoilla. Sairaaloiden numerot kannattaa
etukiteen tallentaa kinnykin muistiin. Kannykistd voi olla apua myés loukkaantuneen
paikantamisessa. Erityisen vaarallisia ovat kallovammat, joissa pienikin vuoto voi aiheuttaa
vakavia ongelmia. My®&s isojen luiden murtumissa vuoto voi olla hyvin runsasta ja henkei
uhkaavaa. Tillgin soitto hitikeskukseen tuo nopeimman avun paikalle.

Tapaturmien hoidossa hemofiliassa on kiytdssi neljin Kin periaate: korvaushoito,
kohoasento, puristava (elastinen) sidos ja kylmi. Esim. vaeltaessa levedsti jumppakumista
saa nopeasti napakan sidoksen, joka tukee hyvin esim. nilkkaa nyrjihdyksen jilkeen.

Aikuisten liikunta

Aikuisten hemofiliaa sairastavien liikunnassa periaatteet ovat samat kuin lapsilla.
Liikunnan tulisi tuottaa mielihyvii, olla ilon ja virkistymisen lihde ja ylldpitdd tai jopa
kehittdd toimintakykyd. Nyky-yhteiskunta on tullut hyvin vastaan ja liikkunnan koko kirjo
on kiytettivissi eikd endd kaikkien tarvitse hélkitd. Fysioterapeutit ovat asiantuntijoita
potilasliikunnan ohjaamisessa ja he tekevit myds yksilsllisida harjoitusohjelmia. He
pystyvit ohjaamaan tarvittaessa myos kunnallisiin liikunta- ja vammaisliikuntapalvelui-
hin. Aikuisillakin korvaushoidon kehittyminen on lisinnyt liilkkumisen mahdollisuuksia.
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Hemofiliaa sairastava voi esim. lisitid korvaushoitoa ennen liikuntasuorituksia.

Syddn- ja verenkiertoelimistd vaatii kestivyystyyppistd harjoittelua pysyikseen
kunnossa. Tihdn riittdd noin 30 - 45 min harjoittelua vihintdin kolme kertaa viikossa,
sitten ettd saavutetaan vihintiin 60 - 70 % maksimisykkeestd. Tihin kuormitukseen voi
hyvin piisti kivelylld, sauvakivelylld, uinnilla, pydrailylld, juoksulla, vesijuoksulla tai esim.
kisipolkuergometrilla. Pulssimittari helpottaa harjoituksen tehon arviointia.

Lihasvoima jaetaan kestovoimaan, maksimivoimaan ja nopeusvoimaan. Niiden
harjoittaminen perustuu erilaisiin kaavioihin, jossa kiytetidn toistoja, rytmityksid ja
erisuuruisia kuormituksia. Niistd on tarkempia ohjeita liikuntaoppaissa. Kuntosaleilla
on myds pitevid ohjaajia, jotka voivat laatia sopivat harjoitteet. Hemofiliaa sairastavan
henkilén kannattaa keskittyd kestidvyysvoimaan eli pieniin painoihin ja pitkiin sarjoihin.
Kuntosalissa laitteet ovat usein “lukitun liikeradan” laitteita, joissa liike tapahtuu yleensi
suoraviivaisesti tai sitten yhden kiintopisteen ympiri. Elimistd on monimutkaisempi ja
kuntosalilla "liikunnallinen ily” ei kehity. Parhaita laitteita ovat erilaiset vetotaljat, jotka
mahdollistavat yksillliset litkeradat. Myés vastuskuminauhat sopivat hyvin. Kuntosalilla
voi tehdd my®s venytyksii.

Erityistilanteita

Jos liikunnassa niveleen tulee iso vuoto, korvaushoitoa kiytetiin ohjeiden mukaan. Veri on
nivelessi haitallista ja vaurioittaa nivelrustojen ravinnonsaantia ja voi aiheuttaa tulehduksen
nivelkalvoon. Monien vuotojen jiljiltd nivelkalvo voi paksuuntua ja sithen kehittyy ns.
synoviitti, joka on tulehdusmuutos ja aiheuttaa nivelen kipuilua ja turpoilua. Nivelen
kuormitusta ja silloin myds litkuntaa tulisi viletdd akuutin vuodon aikana ja jopa 1 - 2
viikkoa vuodon jilkeen.

Nivelruston vaurioituminen johtaa nivelrikkoon. Tillsin nivelessi on liikekipua,
lukkiutumisoireita, joskus jopa lepokipua litkunnan jilkeen, nivelestd voi kuulua rutinaa
ja nivelrikkoinen nivelkin voi turpoilla. Vihitellen niveleen kehittyy liikerajoituksia.
Pitkit kidvelymatkat eivit suju, tai jos onnistuvatkin, niin vauhti on selvisti hitaampi
kuin 7terveilld”. Peruslitkuntakin voi tulla jossain vaiheessa hyvin kuormittavaksi. Jos vika
on esimerkiksi vain toisessa polvessa, niin “terve polvi” kulkee 5 km ja sairas polvi tekee
10 km:n tyon. Epitasaisessa maastossa tai pehmeilld alustalla liilkkuminen voi olla hankalaa.
Nivelrikko ei valitettavasti parane, vaan se etenee hiljalleen ja jossain vaiheessa tulee
harkittavaksi tekonivel. Kuitenkin usein my®és lihas- ja jinnerakenteet ovat muuttuneet
niin, ettd tiysid litkelaajuuksia ei saavuteta tekonivelen asentamisen jilkeen. Liike- ja
kuormituskipu kuitenkin yleensi poistuu ja litkkuminen helpottuu.

Lihasvuodot ja repeimit parantuvat paremmin kuin nivelvuodot. Vaarana on kuitenkin,
ettd lihas menee runsaan puristusta aiheuttavan vuodon takia kuolioon, jolloin lihaskapseli
joudutaan avaamaan. Vuodon jiljiltd lihas voi jaddid heikoksi ja arvet myds kovettavat
lihasta.
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OSTEOPOROOSIN EHKAISY

Ravinto

Liikkuvalle ja kasvavalle lapselle on taattava riittivd, monipuolinen lepo ja ravinto.
Ravinnossa tirkedi ovat riittdvi kalsiumin ja D-vitamiinin saanti. Viimeaikaisten selvitysten
mukaan nuorison ruokavalio on yksipuolistunut. Huomattava osa lapsista ja nuorista ei
litku ja ovat huonokuntoisia ja ylipainoisia. Pizza- ja hampurilaisaterioiden tulisi olla
poikkeusruokailua.

D-vitamiini

Auringon valo tekee iholla D-vitamiinia. Suomessa aurinkoa ei saa riittavisti syksylld, talvella
ja keviilld, ja suurin osa liikunnasta tapahtuu nykyisin sisitiloissa. D-vitamiinipitoisuudet
ovat suomalaisilla matalia kaikissa ikiryhmissi. Hemofiliapotilaiden luuston vahvuutta
on tutkittu Ortonissa ja Meilahden sairaalassa. Tulosten mukaan osteoporoosi eli luus-
ton haurastuminen on  yllittivin
yleistd vanhemmilla hemofiliapotilailla. ~ FLRAVRE TG IT = E G ETOE ETER
Osteoporoosin ehkiisyssd S Suomi 2005
huolehtia  siitd, ettd D-vitamiinin

- - Vuorokausiannos
saanti on echdottomasti  turvattu. Iké (vuotta) (mikrogrammaa)

Suomen olosuhteissa timi tarkoittaa

.. .. . - alle 2 10
sitd, ettdi D-vitamiinia on otettava
vihintiin ravintosuositusten ehdottama 3-20 7,5
minimimddrd  kaikissa  ikdryhmissd 21-60 7,5
tabletteina tai tippoina ympiri vuoden. yli 60 10

Osteoporoosin diagnostiikka ja hoito
ratkaistaan yksilsllisesti kunkin potilaan
kohdalla.

Suurin paivaannos alle 10 v ikaisilla on 25 mikrogrammaa ja

nuorilla ja aikuisilla 50 mikrogrammaa.

LAAKINNALLINEN KUNTOUTUS

Liikehoidot ja voimistelu

Liikehoitojen tavoitteena on nivelten liikelaajuuksien yllipitiminen, nivelid ympirdivien
lihasten voimistaminen, lihasten ja jinteiden kireyksien estiminen ja vihentiminen
lihastasapainon parantaminen. Hyvin venyvissi ja voimakkaissa lihaksissa myds vuotoriski
on vihiisempi.

Hemofiliaa sairastavan henkildn, lddkirin ja fysioterapeutin yhteistydssi suunniteltu,
pdivittdin toteutettu yksilollinen ja monipuolinen kotivoimisteluohjelma on tirkei.
Liikelaajuuksien kannalta on otettava huomioon kaikki nivelet. Polven liikkeistd tirkein
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on ojennuksen siilyttiminen. Timin takia reiden takaosan helposti kiristyvid lihaksia tulee
venyttii ja reiden etupuolen lihaksia voimistaa ja vilttdd selin makuulla tyynyn pitimistd
polven alla. Lonkkanivel pyrkii jiykistymdin koukistusasentoon ja lonkan etupuolen
lihasten venyttiminen, pakaralihasten voimistaminen ja vatsallaan makuu estivit titd.
Nilkan toiminnan kannalta pohkeen lihasten ja akillesjinteen venyttiminen on keskeisti.

Vartalon lihaksista tirkedd on voimistaa vatsalihaksia ja selin syvid lihaksia. Lapojen
ja olkanivelten liikkuvuusharjoitusten lisiksi ryhdin kannalta on tirkeii oppia rentoutta-
maan ja venyttimiin helposti kiristyvit rinta- ja epikislihakset ja voimistamaan lapojen

lihasryhmii.

Hemofiliaa sairastavalle henkildlle kehittyy helposti kyynirvarren kiertorajoitus ja
kyynirnivelen ojennusvajaus. Kyynirnivelissi tulee viltedd liian vikivaltaisia venyttdvid
liikkeitd nivelkapselirepedmien ja vuotojen viltcdmiseksi. Kyynirnivelissi koukistusliik-
keen siilyminen on ojennusta tirkeimpi. Puristusvoiman siilymisen kannalta ranteen
litkkkuvuuden sdilyttdiminen on tirkedi.

Allasharjoitukset ja -terapia ovat hemofiliaa sairastavalle erittdin sopivia. Alaraaja-
nivelten liiallista kuormitusta veden noste sopivasti vihenti ja toisaalta veden vastusta on
helppo kiyttii lihasten voimistavissa harjoitteissa.

/ /S

ANANANAN

Kylma- ja lampdhoidot

Jos nivelessi kipua ja turvotusta, paikallinen kylmihoito jadpussilla tai kylmigeelilld
on sopivin kotihoitokeino. Voimakasta nivelen rasitusta ja litkehoitoa tulee turvotus- ja
tulehdusvaiheessa vilttdd ja tyytyd vain nivelten liikeratojen ldpikdymiseen. Limpdhoitoja
tulee nivelten hoitona yleensi vilttdd, koska limpé lisid vuotoriskid. Rentouttavassa
tarkoituksessa paikallista limpdpakkausta voi kiyttid hartioiden tai selin alueella.
Aamukankeutta ja -jiykkyyttd voi lievittdd limpimilld suihkulla ja venyttelylld. Voimakas
hieronta ei sovi hemofiliaa sairastavalle.
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Tuet ja apuvaélineet

Polvi- ja nilkkatukien kiytdsti kannattaa neuvotella liikdrin kanssa ja niitd yleensd
kannattaa kokeilla fysioterapeutin ohjauksella ennen hankintaa. Jos nilkkoihin, polviin ja
lonkkiin on kehittynyt nivelrikkoa, pehmeistd, iskua vaimentavista tukipohjista on usein
hyotyd. Jalkineiden tulee olla tukevapohjaiset, viljit ja nilkkoja tukevat. Yli 1 - 1,5 cm
alaraajan pituusero kannattaa korjata korotuspohjallisella tai jalkineen korotuksella. Talvella
liukastumista voi estdi jalkineen pohjaan kiinnitettdvilld liukuesteilla.

Rannetukien kiytén kokeilu on syyti toteuttaa toimintaterapeutin ohjauksessa.
Sormi- ja rannenivelii sidstivit korkin-, purkin-, pullonavaajat, avaimenpidikkeet ja muut
pdivittdisten toimintojen apuvilineet on syyti kokeilla ja harkita toimintaterapeutin
kanssa. Suihku- ja kylpytilassa tulee vilttdd liukastumista ja liukuestematon tai suihku-
tuolin hankkimista kannattaa harkita.

Jos alaraajojen nivelmuutosten takia tarvitaan kyynirsauvoja tai pydrituolia, ne
hankitaan fysioterapeutin avustuksella yksiléllisesti mittojen mukaan. Kdytén opetus on
luonnollisesti hankkimiseen kuuluva tirkei asia.

Vertaistuki

Vertaistuki samaa sairautta sairastavilta on tirkedi liikuntakokemuksissa, harrastuksissa,
tydssi ja lddkinnillisessi kuntoutuksessa. Omaisten ja liheisten ymmirtdiminen sekd
tilanteen hyviksyminen on oleellista. Viimekidessi hemofiliaa sairastava ja jokainen ihminen
itse on itsensd paras asiantuntija, mutta useimmat meistd tarvitsevat tukea, tunnustusta
ja kannustusta. Hemofiliaa sairastava kylld suoriutuu ja piisee perille, tekee sen omalla
tavallaan ja omalla vauhdillaan. &
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Tuki— ja litkuntaelimiston vaivat ovat hemofiilikoilla yleisid, kohdistuuhan vuodoistakin
valtaosa kyseisille alueille. Niistd nivelvuotoja on noin kaksi kolmannesta, loput
pddosin lihaksiin paikallistuvia. Nivelvuotojen seuraukset tuottavat myds suurimman
osan hemofiilikkojen ortopedisista ongelmista. Polvi- ja kyynirnivel vuotavat yleisimmin,
kolmantena tulee nilkka. Nivelvuodoista noin 80 % paikantuu niihin niveliin. Lonkka- ja
olkanivel tulevat seuraavina, kiiden ja sormien vuodot ovat onneksi harvinaisia.

Toistuvat nivelvuodot aiheuttavat niveleen hankalan noidankehin. Niveleen vuotanut
veri laukaisee monimutkaisen mekaanisten, kemiallisten ja entsymaattisten tapahtumien
ketjun, miki johtaa nivelkalvon verekkyyden lisddntymiseen ja krooniseen turpoamiseen,
timi puolestaan herkistdd nivelkalvon uusille vuodoille. Paineen alaisena nivel on vihiten
kivulias lievissd koukistusasennossa, minki seurauksena niveleen kehittyy ojennusvajaus ja
asteittain myds muut litkkeet rajoittuvat. Vihitellen nivelkalvo korvautuu sidekudoksella ja
menettéd fysiologisen, nivelruston ravitsemukselle elintirkedn toimintansa, jolloin nivelen
jo ennestédin vaurioituneet rustorakenteet lopullisesti tuhoutuvat.

Kasvuikiisilld toistuviin nivelvuotoihin liittyvi nivelen seudun lisidntynyt verekkyys
kiihdyttdd kasvualueiden toimintaa aiheuttaen luun piitten epimuotoisuutta, raajojen
eripituisuutta ja akselivirheitd, ja johtaa vuosien myotd vaikea-asteiseen nivelrikkoon.
Polven seudun akselimuutoksille ominaista on pihtipolvisuus: nilkka pyrkii kirkiasentoon
ja kantapid painuu ulospiin. Lihasvuotoja saattaa esiintyd aivan itsestddn tai revihdysvam-
moihin liittyen. Lihaksen sisdinen vuoto pingottaa lihaskudosta aiheuttaen kipua ja
ympirdivin lihaskudoksen surkastumista. Vaurioalueen arpeutuminen puolestaan vihentid
lihaksen venyvyytti ja voimaa ja rajoittaa liheisten nivelten liikkuvuutta. Verenvuodon
painevaikutus voi vaurioittaa myds lihelld olevia hermoja. Erityisen ongelmallinen
on toistuva vuoto lonkan syvin koukistajalihaksen (ileopsoas) alueella. Se aiheuttaa
kivuliaan ojennusvajauksen lonkkaan, ja voi ahtaassa nivuskanavassa tuottaa painevaurion
reisihermoon, jolloin oireistoon tulee polven seutuun siteilevien kipujen tai puutumisen
lisiksi polven ojennusheikkoutta ja pettimisen tunnetta. Toistuvat vuodot pohjelihaksissa
kiristivit pohjelihasta ja lisddvit taipumusta nilkan ja jalkaterin kirkiasentoon, jota
ongelmaa on monasti ennestéin jo nilkan nivelvuodoista johtuen.

Kookas tai samalla alueella toistuva lihasvuoto saattaa joskus johtaa suurenevan
nestetdytteisen ontelon (pseudokysta) muodostumiseen. Tillaisen krooninen painevaikutus
surkastuttaa ympiroivid lihaksia, aiheuttaa hermovaurioita ja tuhoaa myés paineen alaisena
olevaa luuta. Isoja monilokeroisia kystamuodostumia esiintyy my®s luun sisdisind monasti
reisiluun alaosassa tai sidren yliosassa.
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HoITOLINJOISTA

Seki lihas- ettd nivelvuotojen kyseessi ollen mahdollisimman varhain aloitettu puut-
tuvan hyytymistekijin korvaushoito on oleellisen tirkedd. Vuotokohdan vilittomissd
liheisyydessid olevat nivelet asetetaan lepoon, tarvittaessa lastoitetaan toiminnallisesti
hyviin asentoon. Paikalliset kylmihoidot ovat my6s omiaan ehkiisemiin kudosturvotusta
ja vuotoa. Heti vuodon lakattua pitiisi korvaushoidon turvin aloittaa lihasten ja nivelten
litkehoito pyrkimykseni piidsti vuotoa edeltineeseen toiminnalliseen tilaan. Kasvuikiisilld
riskipotilailla ehkiisevd korvaushoito saattaa sidstid kroonistuvalta nivelongelmalta sithen
liittyvine kasvuhiiridineen.

Kun nivelvuodot alkavat toistua ja nivel ja nivelkalvo ovat pitkittyneesti turvoksissa,
tulisi timi noidankehi katkaista sairaan nivelkalvon poistolla (synovektomia). Aikaisemmin
se jouduttiin tekemiin kirurgisesti nivel laajasti avaten. Vuodot vihenivit kylld tehokkaasti,
mutta litkerajoituksia tuli usein lisdd. Nykyiin nivelkalvon poisto pyritdan mahdollisuuksien
mukaan tekemidin tihystysteitse. Vuodot loppuvat lihes yhti hyvin ja nivelen liikelaajuus
sdilyy paremmin. Viime vuosina on raportoitu hyvid tuloksia mys niveleen ruiskutetulla
radioaktiivisella isotoopilla aikaansaadusta synovektomiasta (synoviorthesis). Timi on
toki potilaalle helpoin ja vaatii vihiten korvaushoitoa. Mutta teho vuotojen esiintymiseen
nihden ei ole aivan yhti hyvi kuin em. toimenpiteilld, mutta injektio voidaan helposti
toistaa pariin otteeseen muutaman kuukauden vilein. Hoito on my®s turvallinen, pysyvid
kromosomimuutoksia tai pahanlaatuisia kasvaimia ei seurantatutkimuksissa ole esiintynyt.
Kiytettyjen isotooppien puoliintumisajat ovat lyhyet: vain joitakin tunteja. Oikeaan aikaan
suoritettu synovektomia pysiyttid nivelen tuhoutumisprosessin ja antaa nivelelle vuosia

lisad kdyttdaikaa.

Nivelkalvoon kohdistuvia toimenpiteitd soisi tehtivin useammin ja varhaisemmin.
Jostain syystd potilaat niyttivit hakeutuvan nivelongelmiensa vuoksi hoitoon vasta
niin myd6hiin, etteivit nimi toimenpiteet tule endd kysymykseen, vaan joudutaan
turvautumaan tekonivelkirurgiaan ja nivelten luudutuksiin. Synovektomioiden lisiksi
erikoisesti nilkan virheasentojen ehkiisyssi voisi verraten pienistd toimenpiteisti olla myds
hyotyd. Tehokkaampi informaatio sekd potilaille, ettd heitd hoitaville tahoille, saattaisi
korjata tilannetta. Polven luudutusleikkausta voidaan harkita nuorella potilaalla, jos toisen
alaraajan nivelet ovat kunnossa. Hemofiilikolla nivelongelmat ovat kuitenkin useimmiten
molemminpuolisia. Lonkan luudutus vie toki kivut ja lopettaa vuodot, mutta rasittaa selkii
ja pahentaa samanpuoleisen polven ongelmia siind miirin, ettd siitd on hemofiilikkojen
kohdalla luovuttu.

Pseudokystien radikaali kirurginen poisto on aiheellinen, kun prosessin laajenemis-
taipumus on todettu. Vieruskudoksiin kohdistuvia painevaikutuksia ei kannata jiida
odottamaan. Kirurginen toimenpide tulee myés sitd hankalammaksi, mitdi suuremmasta
pseudokystasta on kysymys.

Pitkille edenneessi nivelrikossa, jossa nivelkalvo on jo korvautunut sidekudoksella ja
rustopinnat tuhoutuneet, vuodot ovat jo harvinaisia. Vaikea-asteisista rontgenologisista [6y-
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doksistd ja huonoista litkkeistd huolimatta nivelen kivut voivat olla siind méirin siedettivid,
ettd potilaat pirjadvit vuosiakohtuullisen hyvin. Viime kidessi kipu jaalentunutlitkuntakyky
ratkaisevat nivelrikon hoitotarpeen. Polven ja lonkan kohdalla tekonivelen asennus on
ensisijainen hoito ja antaa keskimiirin hyvin tuloksen vuosiksi eteenpiin. Tdyskeraamiset
tai kokometalliset liukupinnat ovat merkittivisti lisinneet lonkan tekonivelten kestoakin.
Nilkan kohdalla luudutus sopivaan asentoon on yleensi soveliain ratkaisu, joskin ylemmin
nilkkanivelen tekonivelasennuskin voi nykyisin tulla kysymykseen. Tekonivelleikkausten
jilkeenkin voi mydhiisvuotoja joskus esiintyd. Edelld kerrotuista radioaktiivisista isotooppi-
injektioista ndyttdd ndihin olevan hyvd apu. Moninivelongelmaisella potilaalla kannattaa
harkita kahden ison nivelen samanaikaista hoitoa.

Timi helpottaa potilaan toipumista ja sddstdd
kustannuksia erikoisesti  korvaushoitojen Liikunnan

osalta.  Tekonivellinjalle  lihdettdessi merkitys yleiskunnon
potilaan on kuitenkin syyti varautua ja toimintakyvyn kannalta on

uusintaleikkauksiin 10 - 15 vuoden hemofiliapotilaalle oleellisen tarkea.
vilein, koska tekonivelen mydhem- Ortopedisilla hoitotoimilla pyritdan
pii, aseptisen irtoamisen ongelmaa lilkuntakyvyn ylldpitoon mahdollisimman
ei ole vield ratkaistu. 6 pitkdan. Liikunnan muodon joutuu

hemofiilikko luonnollisesti itse ratkaisemaan.

Tasaista liikkumista edellyttavia lajeja, kuten

kavelya, hiihtoa, golfia, uintia jne. suositellaan.
Kontaktilajeihin, joihin poikavuosina koetaan

erikoista mieltymysta, on syyta suhtautua
harkiten. Péytéatennis ja sulkapallo ovat
toki turvallisempia kuin tennis ja
jalkapallo. Liikuntamuodon tulee
olla paitsi turvallista, myos
miellyttavaa.
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Hemoﬁliaa sairastavan hampaiston kehitys ja ominaisuudet eivit eroa terveen ham-
paistosta. Tavallisimmin hammashoito voidaan antaa normaalilla hammasldikirin
vastaanotolla ottaen huomioon lisidntynyt vuotoriski. Hampaiden poistot ja muut
suukirurgiset toimenpiteet on turvallisinta suorittaa keskussairaaloiden suusairauksien
poliklinikoilla. Niille poliklinikoille tarvitaan lihete, jonka hammasldikirisi tarvittaessa
kirjoittaa.

Elintason sekid terveystottumusten paranemisen vuoksi ihmiset siilyttdvit nykyisin
omat hampaansa yhi useammin pitkille vanhuusikdin tai jopa ldpi elimin. Kuitenkin
hampaiden reikiintyminen eli hammaskaries ja hampaiden kiinnityskudossairaudet eli
parodontiitit ovat edelleen kansantauteja. Kummatkin ovat niin sanottuja plakkisairauksia,
eli hampaiden pinnalle kerddntyvin valkean bakteerimassan aiheuttamia. Hammasplakin
sokerisista tuottaman hapon vaikutuksesta karies kehittyy suotuisissa olosuhteissa vuosien
saatossa pienestd mikroskooppisesta muutoksesta suureksi paljain silmin havaittavaksi rei-
dksi. Hampaiden ienrajassa oleva plakki puolestaan tydntyy ikenen alle ientaskuun ja kovet-
tuu syljen mineraaleja kiiyttden hammaskiveksi. Hammaskivi ja plakki yhdessi aiheuttavat
hampaiden tukikudoksissa tuhoa ja tulehduksen, josta merkkini on ienverenvuoto. Pitkille
edenneeni parodontiitti lopulta irrottaa hampaan.

Kummatkin kansansairaudet ovat hyvin ehkaistavissa seuraavin toimenpitein

Sy6 oikein!

Pidi sidnnolliset ruokailuajat ja viled varsinkin makeita vilipaloja ja juomia. Sokerikahvi
on erityisen haitallista hampaille. Mikili kirsit suun kuivuudesta, juo runsaasti vettd ja
pureskele juureksia ja ksylitolipurukumia syljen erityksen lisidmiseksi.

Puhdista hampaasi!

Harjaa hampaasi aamuin illoin pehmeilld hammasharjalla. Parhaan mahdollisen tuloksen
saat kiyteamilld sihkdhammasharjaa. Hampaiden vilien puhdistus voidaan tehdi tilanteesta
riippuen hammastikulla tai -langalla. Erityisen laajoihin hammasvileihin on kehitetty
pulloharjaa muistuttavia hammasviliharjoja, joita on saatavan erikokoisia. Oikeiden
vilineiden valinnassa hammashoitohenkilokunta auttaa mielelldzn!
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Vahvista hampaitasi!

Fluorin kiytolld voidaan hampaisto tehdi vastustuskykyisemmiksi reikiintymistd vastaan.
Hammastahnan kiytt6 voidaan aloittaa toisella ikdvuodella, kun poskihampaat puhkeavat.
Lapsille voidaan kiyttdd samaa tahnaa kuin aikuisille. Lapsille ei tule kuitenkaan antaa
monitehotahnoja (2-teho, 3-teho), jotka voivat olla haitallisia kehittyville hampaistolle.
Lasten lisdfluorin (tabletit ja purukumit) tarpeesta kannattaa neuvotella hammashuolto-
henkiloston kanssa. Aikuisten ei pidi huuhdella tahnaa pois suusta harjauksen jilkeen,
vaan jittdd se vaikuttamaan hampaisiin. Vastaanotolla voidaan lisiksi kiyttdd vahvempia
fluorikasittelyji ja pinnoittaa lasten poskihampaita reikiintymisen ehkiisemiseksi.

Tarkistuta suusi!

Modernillahammasliikirin vastaanotolla laaditaan potilaalle hoitosuunnitelma, joka kisictid
tarvittavat yksilollisesti midritellyt tarkastukset sekd potilaan omahoidon suunnitelman.
Hammasliikirin tutkimuksessa ei siis kiydd endd automaattisesti vuoden vilein vaan
hammaslddkiri mairicedd cutkimusvilin sairastuvuusriskin mukaisesti. Tarkastuksissa voi
kiydd joko terveyskeskuksessa tai yksityishammaslidkirilld. Yksityishammaslidkirien
tutkimuksesta ja hoidosta saa KELA:lta korvausta, joka tilld hetkelld (2005) on noin 40%
todellisista kustannuksista. Hammassairauksien ehkiisy on seki hemofiliaa sairastavan
ettd yhteiskunnan kannalta turvallisin, helpoin ja halvin vaihtoehto. Hyvilli omahoidolla
yhteistyossi hammashoidon ammattilaisten kanssa voidaan vilttyi raskailta sairaalahoitoa
vaativilta toimenpiteiltd. Hemofilia ei saa olla normaalin hammashoidon este.
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Perussairautensa vuoksi vuototautinen voi joutua kokemaan seki ikillisid lyhytkestoisia
ettd pitkddn jatkuvia kipuja. Vuodon aikana veri pakkautuu esimerkiksi lihasaitioon,
jossa tapahtuva paineen nousu aiheuttaa kipua. Akillinen kipu on merkki kudosvauriosta
ja sindnsi elimistdd suojaava aistimus. Sen hoidossa on ensisijaista korjata kudosvaurioita
aiheuttava tekiji. Vuototautia sairastava oppii pian kipuviestin varoittamana hakeutumaan
hoitoon tai aloittamaan itse hyytymistekijin oton. Vuodon hoito on tehokkain kivun hoito!
Pitkddn jatkuvia kroonisia kipuja voi hemofiliapotilaalle kehittyi toistuvien nivelvuotojen
seurauksena syntyvistd nivelkulumista. Niiltd kivuilta puuttuu hilytystehtdvin luonne, ja ne
onkin katsottava vain potilaan eliminlaatua huonontaviksi tekijoiksi. Akillisen varoittavan
kivun ja pitkikestoisen kivun merkitys on siis elimiston kannalta erilainen. My6s niiden
hoitolinjat poikkeavat toisistaan.

AKILLISEN KIVUN HOITO

Kotikonstit

Kivun varoittaessa vuodon alkamisesta kannattaa vuotava kohta, esimerkiksi polvi, saattaa
lepoon, miki sininsi vihentii paitsi vuotoa my®és kipua. Jidpussi kannattaa panna vuotavan
kohdan piille mahdollisimman pian. Samalla kun jidpussi hillitsee vuotoa se myos lievittdd
vuotoon liittyvid kipua tehokkaasti. Jolleivit nimi toimenpiteet ja vuodon hoito riitd, voi

kipuldikkeisti olla apua.

Parasetamoli ja tulehduskipuladkkeet

Vuodon aikana kannattaa muistaa pari seikkaa: ei kannata ottaa sellaisia kipuldikkeiti, jotka
voivat lisidtd vuotoriskid eikd ldkkeitd kannata pistdd neulalla herkisti vuotavaan lihakseen.
Turvallinen vaihtoehto niin vuotovaaraa kuin mahan limakalvoa ajatellen on parasetamoli.
Aikuisella sopiva annos on 1 g kuuden tunnin vilein. Vuotoriskii lisdévit aspiriinin kaltaiset
aineet, jotka heikentivit verihiutaleiden toimintakykyid. Hemofiliapotilaan verihiutaleissa
ei sindnsi ole mitiin vikaa, mutta hyytymisjirjestelmidn pettiminen kahdesta kohtaa
samanaikaisesti lisid kokonaisvuotovaaraa. Aspiriini on hankalampi kuin uudemmat
sen kaltaiset ldikeaineet (ibuprofeeni, ketoprefeeni, diklofenaakki, tolfenaamihappo,
naprokseeni jne.), koska se tekee verihiutaleet pysyvisti toimintakyvyttomiksi. Téstd syystd
vuototautia sairastava ei saa nauttia aspiriinia tai muita asetyylisalisyylihappoa sisiltdvid
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valmisteita. Muut tulehduskipulidikkeet vaikuttavat verihiutaleisiin vain niin kauan kuin
lizikkeen veripitoisuus on riittivin korkea. Akillisessi kivussa voi tulehduskipuliikkeisti
kiyttdd lyhytvaikutteisia lddkkeitd (esimerkiksi ibuprofeeni) mieluummin kuin pitki-
vaikutteisia (piroksikaami). Vuotovaaran lisiimisen ohella tulehduskipuliikkeet voivat
drsyttdd mahan limakalvoa. Osa potilaista on yliherkkii tulehduskipuldikkeille ja erityisesti
astmapotilaiden ei pidi kidyttdd nditd ladkkeid ilman ld4kérin lupaa. Tietyt uudentyyppiset
tulehduskipuldikkeet, nk. koksibit, eivit juuri vaikuta verihiutaleiden toimintaan. Niitd
ladkkeitd ovat esim. rofekoksibi, valdekoksibi, etorikoksibi ja selekoksibi. Rofekoksibi ja
valdekoksibi ovat saaneet viime aikoina huonoa julkisuutta, koska niiden pitkiaikaiskdyton
on todettu lisidvin aivo- ja syddninfarktien midrii potilailla, joilla on niiden sairauksien
suhteen korkea riski. Hemofiliapotilaalla tillainen riski on tavanomaista pienempi.
Rofekoksibia ja selekoksibia onkin kiytetty hemofiiliapotilaiden nivelkipujen hoitoon
hyvilld menestykselld, joten tillaista kipulddkitystd kannattaa kokeilla. Jos potilaalla on ollut
mahahaava, koksibilddkitys vaatii samalla kiytettdvii mahansuojalddkitysti.

Keskushermoston kautta vaikuttava kipulaake

Mikili parasetamoli ei yksinddn lievitd kipuja riittdvisti, voi kiyttdd sen ja kodeiinin
yhdistelmii, joka on jo varsin tehokas kipuldike. Enimmiisannos aikuiselle on kaksi
tablettia kuuden tunnin vilein. Kodeiini voi aiheuttaa hankalaa ummetusta seki sappiteiden
supistelua. Kodeiini vaikuttaa keskushermoston kautta ja voi niin ollen aiheuttaa myds
visymystd ja heikentid keskittymiskykyd ja vaikeuttaa tarkkaa tydskentelyd. Mydos
ibuprofeenia saa yhdistelmévalmisteena kodeiinin kanssa.

Parasetamolin ja kodeiinin yhdistelmin vaihtoehtoja ovat muut keskushermoston kautta
vaikuttavat aineet, jotka mydskiddn eivit lisid vuotovaaraa. Tramadolin annos on aikuisella
50 - 100 mg kuuden tunnin vilein. Tramadoli voi aiheuttaa pahoinvointia. Joskus joudutaan
vaikeissa akuuteissa kiputiloissa kidyttimiin vahvoja morfiinin tapaan vaikuttavia liikkeitd
(morfiini, oksikodoni). Nimikin liikkeet annostellaan piiasiallisesti suun kautta.
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PITKAKESTOINEN KIPU

Toistuvat vuodot voivat aiheuttaa esimerkiksi polvinivelen kulumista ja sen seurauksen
jatkuvaa kipua rasituksessa ja kulumien edetessi my6s levossa. Kun kivun tiedetddn joh-
tuvan nivelkulumista, on tirkedd, paitsi pyrkid estimiin niiden eteneminen, myos hoitaa
kivut kunnolla. Ensimmiinen tavoite on pyrkii pitimiin potilas kivuttomana &isin,
jotta hin voi nukkua. Seuraava tavoite on estidd lepokivut ja viimeiseni pitid rasitukseen
liittyvit kivut mahdollisimman vihiisind. Hyvi kivunhoito vaikuttaa myénteisesti potilaan
mielialaan ja toimintakykyyn seki kohottaa hinen eliminlaatuaan.

Kipuladkkeet

Liikevaihtoehdot ovat samat kuin ikillisessd kivussa. Annostelu eroaa sikili, ettd ikillisessd
kivussa kipuliikkeet otetaan tarpeen mukaan, pitkikestoisessa kivussa siinnéllisesti.
Kipuldikkeelld saadaan parempi vaste, jos se otetaan ennen kuin kipu on kehittynyt

voimakkaaksi.

Parasetamoli on jilleen turvallinen vaihtoehto, mutta ylisuurina annoksina sekin muut-
tuu vaaralliseksi. Maksavauriopotilaiden (esimerkiksi hepatiittia sairastavien) ja maksan
entsyymeji indusoivia lidkkeitd kiyttivien potilaiden pitdisi neuvotella parasetamolin
annostelusta lddkirinsi kanssa. Annoksia kannattaa niiden potilaiden kohdalla pienentii
ja maksaentsyymejd voi seurata. Hankalammissa kiputiloissa voi kiyttdd parasetamolin ja
kodeiinin yhdistelmai (ja muistaa pitid suoli toimivana!). Tulehduskipuliikkeitikin voi
aspiriinia lukuun ottamatta kdyttdd harkiten. Niiden kiytostd kannattaa sopia hoitavan
ladkirin kanssa. Tulehduskipuliikkeet vaikuttavat pidasiassa kudoksissa. Jos niiden teho
ei yksi riitd pitdimiin kipuja kurissa, voidaan niiden kipua lievittivii vaikutusta tehostaa
yhdistimilld niihin keskushermoston kautta vaikuttava kipuliike (kodeiini tai tramadoli).
Tehokkaampi vaihtochto on kiclen alle otettava buprenorfiini, joka tehoaa vield varsin
voimakkaissakin kiputiloissa.

Kipukynnysta kohottavat ladkkeet

Elimist6dmme on suunniteltu kipuviestid vaimentava jirjestelmi. Kipuviestid vaimentavat
mm. aivoista selkdytimen kivunsiitelykeskukseen laskeutuvat “jarruradat”. Niiden
“jarruratojen” vilittdjdaineina toimivat mm. serotoniini ja noradrenaliini. Eriilld
lddkeaineilla pystytddn lisidmididn niiden jarruaineiden miirdd. Monet nidistd lddkkeistd
on kehitetty alunperin masennuksen hoitoon. Kipu ja mieliala kiyttivit pitkilti samoja
vilittdjdaineita. Sittemmin on havaittu, ettd pienind annoksina nimi lidkeaineet ovat
erinomaisia kipukynnyksen nostajia.

Erityisesti amitriptyliinin kipua lievittdvisti tehosta pitkdaikaisissa kiputiloissa on
lukuisia tieteellisid tutkimuksia. Pienelld annoksella (10 - 25 mg), varhain illalla otettuna,
taataan hyvi yduni ja estetddn pdivivisymys. Suun kuivuminen on joskus ongelma, mutta
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sekin voidaan hoitaa. Amitriptyliinille on my8s vihemmin haittavaikutuksia aiheuttavia
vaihtoehtoja (venlafaksiini, mirtatsapiini, duloksetiini, milnasipraani).

Gapapentiini ja pregabaliini ovat uusia pitkiaikaisen kivun lddkkeitd, joita kiytetdin
erityisesti, jos kiputilaan liittyy hermovauriosta aiheutuvaa kipua. Kumpaakin lidkettd
kiytetdin myds epilepsian hoidossa.

Joskus jatkuva kipu kuluttaa potilaan henkisid voimavaroja ja aiheuttaa masennustilan.
Sitd hoidetaan kuten masennusta yleensi. Kivusta aiheutuvan masennuksen hoidossa on
ensisijaista hoitaa kipu tehokkaasti pois.

Vahvat kipulaakkeet ja autolla ajo

Kaikki keskushermoston kautta vaikuttavat kipuliikkeet (kodeiini, tramadoli, buprenorfiini
ja kipukynnysti kohottavat lidkkeet) vaikuttavat psykomotoriseen suorituskykyyn. Ne
heikentivit lddkkeiden kiyttijien reaktioaikaa tarkkuutta vaativissa tehtivissi. Kykyi ajaa
autoa akuuteissa tilanteissa niiden liikkeiden vaikutuksen alaisena on tutkittu. Jos henkild
ei kiyti niitd liikeaineita sidnnollisesti, heikentyy suorituskyky liikkeen vaikutuksen
ajaksi. Mikili potilas kdyttdd lddkertd sadnnéllisesti samalla annoksella, keskushermosto
tottuu lidkkeen vaikutukseen ja suorituskyky palaa normaaliksi. Ajokykyyn vaikuttavat
ladkkeet on merkitty punaisella kolmiolla. Autolla ajosta niiden liikkeiden vaikutuksen
alaisena kannattaa neuvotella lidkirin kanssa.

Muut hoidot

Pitkikestoisen kivun hoidossa on tirkead pitdd keho hyvissi kunnossa aktiivisella liikunnalla.
Uiminen on hyvi kokonaiskunnon yllipitiji eikd se altista vammoille kuten monet muut
urheilumuodot. Pitkikestoisiakin kipuja voi lievittdd kotikonstein esimerkiksi jddpussilla,
jos se auttaa. Thon kautta kumielektrodeilla annettava sihkdirsytyshoito soveltuu mydos
pitkikestoisten nivelkipujen hoitoon. Niitd nk. TNS-laitteita saa lainaksi terveyskeskuksista.
Mikili potilas saa niistd hyvin avun, voidaan hinelle hankkia VALTAVA-rahoituksella oma
laite. Sitd voidaan kiyttdd useita kertoja péivittdin tunnin-parin jaksoissa.

Kipupoliklinikat

Kaikissa yliopistosairaaloissa, sairaala Ortonissa ja lihes kaikissa keskussairaaloissa toimii
jonkintasoinen kipuvastaanotto. Ne tarjoavat apua hankalien kiputilojen hoidossa.
Kipupoliklinikalle tarvitaan lddkérin lihete. ¢

Kirjallisuutta
Anneli Vainio: Kivunhallinta. Kustantaja Hippokrates/Duodecim 2004
Anneli Vainio: Kipu. Kustantaja Duodecim ja Suomen Apteekkariliitto 2003



ANTIBIOOTTIHOITO-OHJEET

kVeI| Jukka Anttlla ja Rutta Lassna

ckonivelpotilaan joutuessa ortopedisiin tai muihin leikkauksiin tai hammasoperaatioi-

hin, suositellaan niiden yhteydessi ennaltachkiisevii antibioottihoitoa infektioriskien
minimoimiseksi. Seuraavassa on HUS:in hemofiliapoliklinikalla kiytdssi olevat
hoitosuositukset. Voit niyttdd titd suositusta hoitavalle lddkirillesi tarpeen mukaan.

Hammassaneeraukset ja elektiiviset operaatiot pitiisi tehdd mielellddn vasta kun puoli
vuotta on kulunut proteesileikkauksesta. Seuraava ohje on ns. endokardiittiprofylaksiaohje,
jota voi tissi yhteydessi noudattaa.

Pallean ylipuolisissa toimenpiteissd, esim. hampaan poistossa annetaan suun kautta
amoksisilliini 3 g 1 tunti ennen toimenpidettd tai penisilliini allergisille klindamysiini
(Dalacin) 600 mg 1 tunti ennen toimenpidettd. Pallean alapuolisissa pienehkoissd toi-
menpiteissi annetaan amoksisilliini 3 g po, penisilliiniallergisille klindamysiini 600 mg.
Laskimoon annettaessa esim. isommissa toimenpiteissi ampisilliini 2 g + tobramysiini
120 mg iv 30 min - 1 tunti ennen toimenpidettd, penisilliiniallergisille vankomysiini 1 g
+ tobramysiini 120 mg 1 tunti ennen toimenpidettd. Jos potilaan tiedetddn olevan mm.
Staphylococcus aureuksen kantaja, niin suonensisiiseni ladkkeeni ehka tilloin ampisilliinin
sijaan  kefuroksiimia 1,5 g. Vatsaoperaatioissa yleisesti kiytetty leikkausprofylaksi
kefuroksiimi + metronidatsoli on sekin kiypa. Tami hoito ei tehoa enterokokkeihin, mutta
ampisilliini tehoaa niihin.

Sinidnsi tekonivelten infektioriski yli 6 kuukautta niiden asettamisen jilkeen on
varsin pieni ja yleisesti profylaksiaa ei tarvitse kiyttdd. Hemofiliapotilailla se kuitenkin on
suositeltavaa. 4
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eeniterapia tarkoittaa periaatteessa sitd, ettd potilaan oma virheellinen geeni korjataan.

Kiytinndssi tavoite on paljon vaatimattomampi: geeniterapialla tarkoitetaan hoitoa,
jossa elimiston oma solukko saadaan normaalin geenin siirron avulla valmistamaan sairau-
den vuoksi puuttuvaa valkuaisainetta niin paljon, etti oireet helpottuvat. Geeniterapiaan
on liitetty suuria toiveita monissa sairauksissa. Tutkijat ovat kuitenkin joutuneet palaamaan
lzhtskuoppiin useammin kuin kerran, eikd hoitoon liittyvid avainkysymyksid voida pitdd
vield ratkaistuina.

Hemofilia soveltuu sininsi hyvin geeniterapian kohteeksi, koska kyseessi on ns. yhden
geenin tauti eikd puuttuvan tekijin middrin sditelyn tarvitse olla kovin tarkkaa, toisin
kuin esimerkiksi sokeritaudissa. Kovin suurta hyytymistekijituotantoa ei tarvitsisi saada
aikaan, silld jo 1 - 2 %-yksikon aktiivisuus muuttaisi vaikean hemofilian keskivaikeaksi ja
parantaisi merkittivisti elimin laatua. Tekijin VIII geeni kloonattiin jo 1984 ja F IX vihin
mydhemmin. Geeninsiirtokokeita on tehty monen tutkijaryhmin toimesta, ensin eldimilld
ja 1999 alkaen ihmisilld. Geeniterapian tielld on kuitenkin paljon esteitd voitettavana.

Ei tiedetd, mika olisi paras tapa saada normaali geeni kohdesolun sisdin. Eniten kantajana
eli vektorina on kiytetty eri viruksia (adenovirus, retrovirus). Ei tiedetd, miki elimiston
solukko olisi paras siirron kohde (maksa, iho, lihas, luuydin, maksan kantasolu). Ei tiedetd
miti reittid muunneltu solukko parhaiten saataisiin elimisté6n (anto ihon alle, laskimoon,
vatsaonteloon, maksavaltimoon). Ei tiedetd miten solukkoa, jossa on virheellisen geenin
lisiksi normaali geeni, pitdisi drsyctdd tuottamaan hyytymistekijid eikid tiedetd miten
tuotanto saataisiin pidettyd ylli. Ei tiedetd miten estdd hylkimisreaktio eiki tiedetd miten
estdd hyytymistekijivasta-aineiden muodostuminen. Jos vektorina kiytetdin virusta, ongel-
mina on myds vasta-ainemuodostus sitd kohtaan, syopigeenien aktivoitumisen riski ja
virusgeenin siirtyminen sukusoluihin.

Geenisiirrolla ei ole A-hemofiliassa saatu tihin mennessi ihmiselld merkiteivid F VIII -
tuotantoa aikaan. B-hemofiliassa on yhdessi hoitokokeessa saatu aikaan ohimenevi
vaatimaton F IX -tuotanto. Immunologinen mekanismi varjelee elimistod mustasukkai-
sesti, eikd tiedetd, miten tdmi ihmiselle elintirked puolustus voitaisiin turvallisesti ohittaa.
Vastoinkdymiset ovat opettaneet tutkijat realisteiksi ja alkuvuosien “hype” on karissut.
Tieteellisten ongelmien lisiksi vastassa on eettisid pulmia ja on kokonaan ratkaisematta,
kuka geeniterapian kustantaa. Mutta tutkimus jatkuu ja geeniterapia tulee — koska, miten
ja keille, sitd ei kukaan vield tiedi. o
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Hemoﬁlia on perinndllinen sairaus. Se antaa asialle oman nikokulmansa. Ongelma
ei ole ainoastaan hemofiilikon itsensi, vaan se koskettaa myos hinen perhettiin ja
sukulaisiaankin — menneitd, olemassa olevia ja tulevia. Perinnéllisyysasiat ovatkin viime
vuosina nousseet voimakkaasti esille kiytinnon liiketieteessd: perinnollisyysliiketiede on
vakiinnuttanut asemaansa tycaseena vaikeiden pitkiaikaisten sairauksien helpottamisessa ja
torjunnassa.

Sairaus voi johtua perintotekijoistd, vaikka siti ei esiintyisi kenellikddn toisella suvun
jasenelld. Toisaalta tieto, ettd tauti on perinnéllinen, ei vield kerro mitdin siitd, millainen sen
uusiutumisriski on potilaan sisaruksilla, lapsilla tai muilla sukulaisilla.

MITEN PERINTOTEKIJAT SIIRTYVAT VANHEMMILTA LAPSILLE?

Perintdtekijit eli geenit sijaitsevat kaikkien solujemme tumassa, sen rihmamaisissa osasissa,
kromosomeissa, joita ihmiselld on 23 paria. Kromosomit voidaan nihdi ja tunnistaa mik-
roskoopilla, kun taas geenit ovat siihen lilan pienii. Kutakin ominaisuutta sditelee yksi
geenipari, jossa toinen geeni on periisin didiltd, toinen isiled. Kullekin lapselleen vanhem-
mat antavat jokaisesta geeniparista vain toisen geenin.

Kun sukupuolisolut eli munasolut ja siittidt muodostuvat (kuva 1), kukin geenipari
hajoaa siten, ettd kuhunkin sukupuolisoluun joutuu kustakin geeniparista vain toinen
geeni. Kun hedelmaityksessd munasolu ja siittié yhtyvit, uusi yksil saa tilld tavoin taas
oikean lukumiirin geeneji.

Perinngllisten tautien lainalaisuuksien ymmirtimiseksi on ensin tutustuttava kolmeen
tirkeimpdin periytymistapaan: vallitsevaan eli dominanttiin, peittyviin eli resessiiviseen ja
sukupuoleen liittyvidin eli X-kromosomiseen periytymiseen. Niitd nimitetddn myds yhden
geeniparin sddtelemiksi periytymistavoiksi.

Seka A- etta B-hemofilia periytyvat X-kromosomisesti.
von Willebrandin tauti periytyy useimmiten vallitsevasti, joskus
kuitenkin peittyvasti. Myés muutamat erittdin harvinaiset veren
hyytymisen hairiot periytyvat peittyvasti.
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VALLITSEVA ELI DOMINANTTI PERIYTYMINEN

Vallitsevassa eli dominantissa periytymisessd jo yksi sairauden geeni riittdd aiheuttamaan
sairauden, vaikka tuon geenin pari, vastingeeni, on normaali. Jos toisella perheen van-
hemmista on vallitsevasti periytyvi sairaus, hin muodostaa puolet sairauden geenin, puolet
normaalin geenin sisiltdvid sukupuolisoluja (kuva 1). Kukin perheen lapsista saa terveeltd
vanhemmaltaan aina normaalin geenin. Sairaalta vanhemmalta hin saa joko normaalin tai
sairauden geenin; molemmat vaihtoehdot ovat yhtd todennikéisid ja jokaisella lapsella on
siten yhtd suuri mahdollisuus syntyi terveeni tai sairaana. Taudin uusiutumisriski potilaan
lapsilla - ja my&s potilaan sisaruksilla - on siten 50 %. Mutta kuinka kunkin lapsen todella
kiy, riippuu joka kerta erikseen sattumasta.

Vallitsevasti periytyville sairauksille on tyypillistd se, ettd sairauden vaikeusaste voi
vaihdella huomattavasti samankin suvun sisilld. Vallitsevasti periytyvissi von Willebrandin
taudissa useat geenivirheen omaavat ovat jopa tdysin oireettomia.

Kaaviokuva tautia aiheuttavan

Vanhemmat m @@ :
geenin (®) ja sen “terveen”
vastingeenin (O) siséltdvan
kromosomiparin hajoamisesta
Sukusolut @ @ @ ' sukusolujen muodostuessa ja
uuden yksilén syntymisesta.
Sairaan (varjostetun) ja terveen
Lapset @ @@

vanhemman lapsista kullakin
PEITTYVA ELI RESESSIIVINEN PERIYTYMINEN

Kuva 1. Vallitseva
periytyminen perheessé.

on 50 % todennékdisyys olla
sairas.

Deittyvissi periytymisessi vasta kaksi sairauden geenid kykenee aiheuttamaan sairauden. Jos
taas henkilslld kyseisessi geeniparissa on yksi sairauden geeni ja yksi normaali geeni, hin
on tdysin terve; yksikin normaali geeni riittdd pitimain kyseisen toiminnan normaalina.
Jos perheessi lapsi on sairas (kuva 2), hinen on tiytynyt saada toinen sairauden geeni
isiltddn ja toinen iidiltdédn. Ndin molemmilla vanhemmilla tdytyy olla yksi sairauden
geeni, mutta he ovat itse tdysin terveitd ja tietimittomid tuosta geenistdin. Molemmat
vanhemmat muodostavat puolet terveen, puolet sairauden geenin sisiltivid sukusoluja.
Kun sitten siittid ja munasolu yhtyvit uuden lapsen saadessa alkunsa, hinen kohtalonsa
riippuu siitd sattumasta, millainen siittid ja millainen munasolu l6ytivit toisensa. Jos
ainakin toinen vanhemmista antaa terveen geenin, tulee lapsesta terve. Jos taas molemmat
sattuvat antamaan sairauden geenin, tulee lapsesta sairas. Kuvan 2 mukaisesti sairauden
uusiutumisriski potilaan sisaruksilla on yksi neljistd eli 25 %. Mutta kuinka kunkin lapsen
todella kiy, riippuu taas joka kerran erikseen sattumasta.
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Kuva 2. Peittyvéd periytyminen
@ @ perheessé.

Vanhemmat @ @

Terveilld vanhemmilla on yksi
sairauden geeni (®), ja he muodos-

tavat puolet sairaita ja puolet
terveitd sukusoluja. Jokaisen lapsen
Sukusolut @ ' @ todennékdisyys syntyd kahdesta

sairaasta sukusolusta eli olla sairas

on yksi neljésté eli 25 %.

Jos peittyvisti periytyvi tauti on toisella vanhemmista eiki lapsella, kuten edellisessi
esimerkissd, hin antaa kaikkiin muodostamiinsa sukupuolisoluihin aina sairauden geenin,
koska hinelli ei ole yhtddn timin ominaisuuden normaalia geenii tarjolla. Mutta jos hinen
puolisonsa on terve ja kyseinen tauti on harvinainen, tilld todennikoisesti ei ole ollenkaan
tuon sairauden perintdtekijii. Tillsin kaikki lapset saavat sairaalta vanhemmaltaan sairau-
den geenin, mutta terveeltd vanhemmalta normaalin geenin ja syntyvit siten terveini. Tdhin
perustuu se ilahduttava sddntd, ettd jos toisella vanhemmista on harvinainen, peittyvisti
periytyvi sairaus, niin hinen lastensa riski saada sama sairaus on sangen vihiinen.

SUKUPUOLEEN LITTYVA ELI X-KROMOSOMINEN PERIYTYMINEN

Hemofilia A ja B periytyvit sukupuoleen liittyvisti eli X-kromosomisesti. Timd
periytymistapa on edellisii hieman monimutkaisempi. Thmisen 23 kromosomiparista
22 on samanlaista miehelld ja naisella. Yhteen kromosomipariin taas sisiltyy michen ja
naisen ero solutasolla: naisella on kaksi X-kromosomia, miehelld yksi X-kromosomi ja yksi
Y-kromosomi (kuva 3). Y-kromosomin saaminen tekee sikidstd pojan, sen puuttuminen
tyton. X-kromosomisesti periytyvien sairauksien geeni sijaitsee X-kromosomissa ja on
peittyvi. Jos naisella toisessa X-kromosomissaan on sairauden geeni, hin on terve, koska
toisessa X-kromosomissa on vastaava normaali perintdtekiji. Jos taas miehelld ainoassa X-
kromosomissaan on sairauden geeni, hin on sairas, koska lyhyessi Y-kromosomissa ei ole
ollenkaan tuon geenin vastingeenid. Niin hineltd puuttuu normaali geeni, mikd merkitsee
sairautta. Téstd kaikesta seuraa, ettd kiytdnndssd vain michet voivat sairastua, kun taas naiset
saattavat siirtdd perintotekijid sukupolvesta toiseen.

Kuvan 3 mukaisesti tavataan kiytinnossd kaksi perhetilannetta. Jos sairauden geenid
kantava terve nainen ja terve mies saavat lapsia, on kullakin lapsella yksi mahdollisuus
neljastd eli 25 %:n riski olla sairas poika, samansuuruinen mahdollisuus olla ditinsi kaltainen
kantajatyttd ja yhteensi 75 %:n mahdollisuus olla terve. Kun hemofiliaa sairastava mies
saa lapsia ovat kaikki tytot varmasti sairauden geenin kantajia, koska heidin on tiytynyt
saada isiltiin X-kromosomi ollakseen tyttoji. Kaikki pojat taas ovat varmasti terveitd, koska
he poikina ovat saaneet sairaalta isiltdin Y-kromosomin, jossa ei koskaan ole sairauden
geenid.
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a) Aiti kantaja b) Isa sairas

A B cD “A B i cD
sa || ((F) A Isé 9f) A

XY X X "X Y X X

Lapset Lapset
AC A D CcCB AC AD CcCB DB
@0 @9 |84 59) @) 8. (0.
25% Kaikki Kaikki

Kuva 3. Kaksi kdytdnnén perhetilannetta hemofilian X-kromosomisesta periytymisesta: a) &iti on sairauden

perintétekijdn kantaja, b) isd on sairas. Iso nelié merkitsee miesté ja iso ympyréd naista. Muu selitys on
tekstissé.

Suvussa sairauden geeni kulkee ”naisketjua” myoten, jolloin toisia sairaita voi loytdd
naisketjuun kuuluvien veljisti tai pojista, mutta ei terveiden miesten jilkeldisistd (kuva 4).

c mQ
B [=® [k ;
TEQEQEODO

G A H

DTerve mies OTerve nainen .Hemofiilikko @Varma kantaja QMahdoIIinen kantaja

Kuva 4. Hemofilian esiintyminen suvussa.

Potilas A on saanut hemofilian geenin “naisketjua” mydten &idiltdédn B, tdmé &idiltdédn C, tdmd didiltdén D
jne. Pisin naisketju tdssé kuvassa ulottuu A:n sisaresta G D:n kautta G:n pikkuserkkuun H. Toiset sairaat
(mustat neliét) ovat naisketjuun kuuluvien veljid ja poikia. Piste ympyrén sisélld merkitsee, ettd nainen on
varmasti hemofiliageenin kantaja; jos piste on ympyrédn ulkopuolella, nainen saattaa olla kantaja. Terveen
miehen F jélkeldiset eivét ole voineet saada hemofilian geenid, eikd mydskadan sairaan miehen poika K.
Yleensd samassa suvussa ei ole ndin monta sairasta kuin tdhdn sukupuuhun on piirretty.
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TUORE MUTAATIO

Seki vallitsevasti ettd X-kromosomisesti periytyvi sairaus on voinut saada alkunsa toisellakin
tavalla, tuoreesta mutaatiosta. Silloin perintotekiji ei olekaan tullut vanhemmilta tai
kauempaa suvusta, vaan se on syntynyt sattumalta jommassakummassa niistd sukusoluista,
joista sairas lapsi on saanut alkunsa (kuva 5). Mutaatio tarkoittaa muutosta geenin
kemiallisessa rakenteessa. Geeni on tillsin muuttunut normaalista sairautta aiheuttavaksi.
Mutaatioita syntyy luonnossa jatkuvasti. Talld tavalla saattaa saada alkunsa vallitsevasti
tai X-kromosomisesti periytyvi sairaus, jota ei ole koskaan esiintynyt suvussa. Silloin ei
mydskidn potilaan lihisukulaisilla, hinen jilkeldisiddn lukuun ottamatta, ole kohonnutta
riskii saada titi sairautta.

Vanhemmat m m
Sukusolut‘ ' ‘ ' ‘ @ ‘ '

Kuva 5. Tuoreen mutaation syntyminen
yhden sukusolun yhdessé geenissé on
johtanut sairaan lapsen syntymiseen
terveille vanhemmille. Samaan per-
heeseen ei ole odotettavissa toista

sairasta lasta, mutta sairaan lapsen
jélkeldisille sairauden geeni voi periytyéd
Lapsen sukusolut kyseisen periytymistavan pddsdannén

mukaisesti.

Lapsi

PERINNOLLISYYSNEUVONTA

Voisi luulla, etti kun X-kromosominen periytymistapa on opittu, hemofilian perin-
nollisyysasiat on loppuun Kisitelty. Todellisuudessa X-kromosomisen periytymisen
lainalaisuudet muodostavat vasta pohjan perinnéllisyysasioiden kiytinnén selvittelylle.
Timi selvittely on perinnéllisyysneuvonnan tehtivi. Perinnéllisyysneuvontaa tarvitaan,
kun perheeseen on syntynyt perinnollisti tai sellaiseksi epiiltyi tautia sairastava lapsi, tai kun
kysyjilld itsellddn tai hinen lihisukulaisellaan on tillainen sairaus. Perinnéllisyysneuvonnan
tehtivini on selvittdd ja havainnollistaa sairauden uusiutumisriskin suuruus kysyjien per-
heolosuhteissa, puntaroida riskitilannetta, niin ettd neuvonnan pyytijit voisivat ratkaista,
uskaltaako riskin ottaa, ja miettid toimenpiteitd sairauden uusiutumisen estimiseksi seki
sairaan ja hinen perheensi auttamiseksi.
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Perinnéllisyysneuvonnan onnistumisen edellytyksend ja ensimmdiseni tehtivini on
sairauden tarkan diagnoosin sekd periytymistavan selvictiminen. Hemofiliassa nimi ovat
helppoja ja varmoja asioita, toisin kuin harvinaisissa taudeissa yleensi.

UUSIUTUMISRISKIN JA KANTAJUUDEN ARVIOINTI

Edelld esitettiin, ettd jos nainen tiedetdin hemofiliageenin kantajaksi, hinen kullakin
lapsellaan on 25 %:n riski olla sairas poika (eli hinen kullakin pojallaan on yhti suuri
mahdollisuus olla sairas tai terve). Niin ollen pitiisi tietdd, kuka on tuon taudin kantaja,

kuka ei.

Kolmessa tilanteessa nainen tiedetaan varmasti hemofiliageenin kantajaksi

m jos hinellid on vihintiin kaksi hemofiilikkopoikaa

m jos hinelld on ainakin yksi hemofiilikkopoika ja hinen didinpuoleisessa
suvussaan on myds hemofiliaa

m jos hin on hemofilikon tytir

Muissa tapauksissa kantajuus on epdvarmaa ja vaatii lisiselvittelyd. Tahin on
mahdollisuutta toisaalta sukupuusta saatavin tiedoin, toisaalta laboratoriotutkimuksin.

Jos suvussa on useita hemofiilikkoja, voidaan tiettyjen naissukulaisten kantajuuden
todennikoisyyttd arvioida sukulaisuusasteen perusteella. Niinpd varman kantajan sisaren
riski olla kantaja on 50 % eli hinen lapsensa riski olla hemofiilikkopoika on yksi kahdeksasta
eli noin 12 %.

Jos taas koko suvussa tiedetd@n olevan vain yksi hemofiilikko, on geenivirheen
alkuperin suhteen useampia mahdollisuuksia. Hinen tautinsa saattaa olla periisin tuoreesta
geenimutaatiosta siind munasolussa, josta hidn on saanut alkunsa. Silloin potilaan itikdin
ei olisi sairauden geenin kantaja eli hinen toisilla lapsillaan ja muilla sukulaisilla ei olisi
riskid saada tuota tautia. Voidaan laskea, ettd joka viidennen hemofiilikon sairaus on
saanut alkunsa tuoreesta geenimutaatiosta. Tavallisempi vaihtoehto kuitenkin on, ettd diti
kantaa hemofilian geenivirhettd. Geeni on voinut muuttua poikkeavaksi toisessa niistd
sukusoluista, joista didin oma kehitys on aikoinaan saanut alkunsa. Silloin #idin sisaret
eivit ole geenivirheen kantajia. Kolmas mahdollisuus on se, ettd sairauden geeni periytyy
jo kauempaa suvusta, “naisketjua’ myoten, mutta suotuisan sattuman vaikutuksesta
muut sukulaiset ovat siilyneet sairastumatta. Sukupuu voi antaa niiden vaihtoehtojen
todennikoisyydestd jonkin verran tietoa.

Todennikaisyyslaskujen lisiksi voidaan laboratoriomenetelmin tutkia, kuka todella on
kantaja, kuka ei. Kantajatutkimuksista kerrotaan seuraavassa luvussa. Yhdistelemilld niin
eri tahoilta saatua tietoa voidaan laatia milloin suhteellisen varma, milloin epivarmempi
arvio siitd, ketkd ovat geenin kantajia, ketki eivit. Usein riski havaitaan paljon pienemmiksi
kuin oli pelitty tai tavanomaisen sukupuumatematiikan perusteella arvioitu.
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X-kromosomisessa periytymisessd naiskantajat ovat useimmiten tdysin oireettomia,
koska heilld on poikkeavan geenin ohella normaali vastingeeni, jonka toiminta on riittivii.
Kuitenkin osalla hemofiliaa kantavista naisista on vuoto-oireita ja joka kymmenennen
kantajanaisen hyytymistekijépitoisuus on mitattaessa niin matala, ettd tietyissi tilanteissa
voidaan tarvita hoitoa (ks. seuraava luku). Tdmi perustuu siihen lyonisaatioksi kutsuttuun
ilmioon, ettd kussakin naisen solussa toimii aktiivisesti vain yksi X-kromosomi, kun taas
toisen toiminta on sammunut jo alkiovaiheessa. Sattuma ohjaa sitd, kumpi X-kromo-
someista solussa jdd toimivaksi. Yleensi jid normaalin geenin sisiltivid X-kromosomeja
toimimaan yhti paljon kuin poikkeavankin geenin sisiltivid (ns. tasainen inaktivaatio).
Tillsin kantajan hyytymistekijiaktiivisuus pysyy riittivin korkeana. Oireita kantajalle voi
tulla silloin, kun suurin osa sammuneista X-kromosomeista on niitd, joissa on normaali
hemofiliageeni (ns. epitasainen inaktivaatio).

RISKITILANTEEN PUNTAROINTI

Puntaroitaessa, haluaako perhe hankkia lapsia vai ei, riskien numeroarvo ei ole ainoa asiaan
vaikuttava seikka. Sairauden taakka-asteen pohtiminen on yhti tirkeiti. Hemofilia esiintyy
toisissa suvuissa vaikeana, toisissa lievempini, mutta samassa suvussa yleensi jokseenkin
samanasteisena. Jotkut ihmiset kokevat hemofilian suhteellisen lievini haittana, toiset
erittdin vaikeana taakkana. Jos lddkiri yrittdd panna perinnéllisid tauteja jonkinlaiseen
pahuusjirjestykseen, hemofilia sijoittunee keskivaiheille tai ehki lievempiin puoliskoon
mm. sen vuoksi, ettd sitd voidaan yhi tehokkaammin hoitaa.

Entd mitd mahdollisuuksia asianomaisilla on valittavana? He voivat pddcedd jaddd
lapsettomiksi tai ilman enempii lapsia, adoptoida lapsen, ehki kiyttid keinohedelméitystd
lahjoitetuilla sukusolulla, soveltaa sikiddiagnostiikan mahdollisuuksia tai yksinkertaisesti
luottaa "kohtaloon” ja ottaa riskin.

Uutena vield hyvin rajoitetusti kiytettynd mahdollisuutena on alkiodiagnostiikka.
Siihen tarvitaan lapsettomuushoidoista tuttua koeputkihedelméitysti. Kolmantena piivini
hedelmaityksestd voidaan vihintddn kuusisoluisen, koeputkessa hedelmoittyneen alkion
sukupuoli tutkia ja siirtdd alkio kohtuun vain jos lapsi olisi tyttd. Timid menetelmi vaatii
seki sairaalalta ettd perheeltd runsaasti voimavaroja. Alkiodiagnostiikkaa on maassamme
julkisen terveydenhuollon puolella tehty toistaiseksi vain Helsingin Naistenklinikassa.

Useita perinnéllisid sairauksia voidaan todeta jo sikiélld. Jos sikio todetaan vaikeasti
sairaaksi, raskaus voidaan haluttaessa keskeyttid. Hemofiliassa ~mahdollisuudet
taudin toteamiseen tai poissulkemiseen ovat parantuneet DNA-tutkimusten myoti.
Sikiddiagnostiikasta kerrotaan tarkemmin = seuraavassa luvussa. Sikiodiagnostiikan
tarpeellisuuteen ja varsinkin mahdolliseen raskauden keskeytykseen eri perheet suhtautuvat
hyvinkin eri tavoin. Toisten mielesti hemofilia on lievihké ja hoidettavissa oleva sairaus.
Toiset taas haluaisivat kaikin keinoin varmistaa, ettei heidin lapsensa sairasta hemofiliaa.

Timintapaisiin ongelmiin tuskin on olemassa yhti ainoata oikeaa ratkaisua. Siksi
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perheen vakaumusta on yleensi pidettdvi ohjenuorana. Laikiri ei saa tyrkyttdd niitd toimia,
vaan ainoastaan pitdi niiti tarjolla.

Ennen kantaja- tai sikidtutkimuksiin ryhtymisti on taudin perustilanne perheessi ja
suvussa selvitettdvi huolellisesti. Siksi ensimmiisend askeleena niissd asioissa perheen on
tirked saada asianmukaista perinnéllisyysneuvontaa.

MISTA PERINNOLLISYYSNEUVONTAA SAA?

Jokaisessa yliopistosairaalassa toimii perinnollisyysldiketieteen yksikké. Ottamalla
puhelimitse yhteyttd oman alueen perinndllisyyslidketieteen yksikkoén saa tiedon
mahdollisesti tarvittavasta lihetteestd ja selvitysten oletetusta kestosta. Kdynneistd peritdin
tavanomainen poliklinikkamaksu, johon my®és tarvittavat tutkimukset sisileyvit.

Perinnéllisyysneuvontaa saa myds Viestoliiton perinnéllisyysklinikalta Helsingissi.
Ruotsinkielisille on Folkhilsanin toimesta jirjestetty perinnéllisyysneuvonta Helsingin ja
Vaasan toimipisteissi.

KENEN ON SYY7?

Perinnéllisyysneuvonnan tarkoituksena on antaa tietoa ja apua harvinaisten, vaikeiden
ja eliminikiisten tautien ongelmiin, auttaa poistamaan niitd vaikeuksia, jotka ovat pois-
tettavissa ja tulemaan toimeen sen taakan kanssa, jolle ei voida mitdin. Tirkedd on tieti,
miki on sairauden syy. Sen sijaan hyddytontd ja vahingollista on yrittdd [6ytdd sairaudelle
syyllistd. Perinnéllinen tauti ei koskaan ole potilaan, vanhempien, muiden sukulaisten
tai yhteiskunnan syyti. Kukaan ei ole ollut valitsemassa enempii omia kuin lastensakaan
perintdtekijoitd. Meilld kaikilla on mukanamme my®s sairauksien perintdtekijoitd. Nekin
kuuluvat luonnon jirjestykseen ja episuotuisten sattumien seurauksena ne aiheuttavat
muutamille sairauksia. Perinnélliset taudit eivit ole liheskdin niin harvinaisia kuin luulisi.
Tavallinen kysymys "Miksi niin piti kdydd juuri minulle?” voitaisiin muotoilla my&s toisin
pdin: "Miksipi ei yhtd hyvin minulle kuin jollekin toiselle?”. Ei ole muuta keinoa kuin
rakentaa elimii myonteiseen suuntaan niistd lihtdasemista, jotka ovat olemassa. Purnaus
ja itsensd tai toisten syyttely voivat vain pahentaa tilannetta. Perinnéllinen sairaus ei
todellakaan ole kenenkiin syyti. 6
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H emofilian kantajuuden selvittimisessi kiytetddn hyviksi yhtdiled tutkittavan sukupuus-
ta saatavia tietoja, toisaalta laboratoriokokeita. Kaikille perheille, joissa todetaan
hemofiliapotilas, tulee jirjestid tilaisuus perinnéllisyysneuvontaan, joka sisiltid mahdollisten
kantajien selvittimisen. Kantajuutta selvitetiin DNA-tutkimuksilla ja yleensi geenivirhe on
ensin selvitettdvid hemofiliaa sairastavasta sukulaisesta. Jos geenivirhe on selvitetty, voidaan
DNA-menetelmii kiyttad myos sikidtutkimuksiin - sen avulla voidaan useissa tapauksissa
jo raskauden alkuvaiheessa selvittdd, sairastaisiko syntyvd poikalapsi hemofiliaa vai ei.
Poikkeustilanteissa, joissa DNA-diagnostiikkaa ei voida soveltaa, on edelleen tukeuduttava
hyytymistekiji-mittauksiin.

SUKUPUUSTA SAATAVAT TIEDOT

Sukutietojen perusteella hemofiliasuvun naiset voidaan jakaa kahteen ryhmiin - varmoihin
ja mahdollisiin kantajiin.

Varmoja kantajia ovat

m  hemofiliapotilaan tyttiret
® naiset, joilla on yksi sairas poika ja didin suvussa hemofiliaa
® naiset, joilla on kaksi sairasta poikaa

Niissi tapauksissa ei tarvita laboratoriokokeita kantajuuden vahvistamiseksi.

Mahdollisia kantajia ovat

»  hemofiliapotilaan sisaret
m naiset, joilla on yksi hemofiliaa sairastava poika, vaikka hemofiliaa ei ole suvussa
® naiset, joiden didin suvussa on hemofiliaa

Niissd tapauksissa mahdollisen kantajuuden selvittdiminen perustuu sekd sukupuusta
tehtiviin johtopddtdksiin ettd laboratoriokokeisiin.

DNA-MENETELMIIN PERUSTUVA KANTAJADIAGNOSTIIKKA

Thmiselld on 20 000 - 25 000 geenid, jotka sijaitsevat nauhamaisena DNA-ketjuna solun
tuman kromosomeissa. Geenien tehtivini on huolehtia lukuisten erilaisten proteiinien
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valmistamisesta solussa. Jos geenin rakenne on muuttunut eli sithen on tullut mutaatio, se ei
pysty valmistamaan tiettyd proteiinia tai sen valmistama proteiini on virheellisti eiki toimi
normaalisti. Hemofilia A johtuu mutaatiosta geenissi F8C, joka sijaitsee sukukromosomin
X pitkissi varressa ja ohjaa hyytymistekija VIILI:n valmistamista. Muutoksen takia F8C-
geeni ei pysty tuottamaan normaalisti hyytymistekijidd VIII, vaan se saattaa puuttua lihes
kokonaan tai toimia normaalia heikommin. Hemofilia B syntyy samassa kromosomissa
sijaitsevan  F9-geenin muutoksen seurauksena. Tdmi geeni ohjaa hyytymistekiji IX:n
valmistamista.

Viimeksi kuluneiden parinkymmenen vuoden aikana on kehitetty useita DNA:n
muutosten osoittamiseen perustuvia tutkimusmenetelmii, joita voidaan kiytedd hyviksi
periytyvien tautien kantaja- ja sikiddiagnostiikassa. Niitd menetelmii voidaan soveltaa
periaatteessa kahdella eri tavalla: osoittamaan tautia aiheuttava DNA-muutos joko suoraan
mutaatiotutkimuksen tai epdsuorasti kytkentitutkimuksen avulla.

SUORA MUTAATION OSOITUS

Jos tietyssi perheessi hemofiliaa aiheuttava perintdtekijimuutos tunnetaan, voidaan
yksittdinen perheenjisen tutkia ja selvittdd “suoraan”, onko hin saman muutoksen kantaja.
Yleensi edellytykseni siis on, ettd jonkun hemofiliaa sairastavan sukulaisen geenivirheen
tarkka laatu on selvitetty DNA-tutkimuksella. Timin jilkeen voidaan selvittid, onko
hemofiliapotilaan iiti, sisar, didin sisar tai kaukaisempi naissukulainen saman geenivirheen
kantaja. Mikili hemofiliaa sairastavasta sukulaisesta ei jostain syysti saada niytettd, voidaan
kantajuutta yrittdd tutkia myds naisesta suoraan. Jos mutaatio 18ytyy, on tulos luotettava,
mutta jos sellaista ei 16ydy, ei kantajuutta voida pitdd tdysin poissuljettuna.

A-hemofiliaa aiheuttavia erilaisia geenimuutoksia tunnetaan jo yli 400. B-hemofiliaa
aiheuttavia erilaisia mutaatioita on 18ytynyt vielikin enemmin ja niyttidkin siled, ectd
lihes joka suvussa on omanlaisensa muutos. Laajan mutaatiokirjon vuoksi on geenivirheen
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18ytiminen hemofiliaa sairastavan DNA-niytteestid tydldstd, silloin kun suvun mutaatio ei
vield ole tiedossa. Tutkimista helpottaa kuitenkin se, ettd lihes puolella vaikeaa A-hemofiliaa
sairastavista on todettu yhteneviinen geenimuutos, ns. inversio eli kidintymi erdilli F8C-
geenin alueella, intronissa 22. Muita yksittdisid tautia aiheuttavia geenimuutoksia on
osoitettu muutamassa kymmenessi suomalaisessa A-hemofiliaperheessi ja joissakin B-
hemofiliasuvuissa, joissa sitten voidaan soveltaa suoraa menetelmidd mahdollisia kantajia
tutkittaessa. Niitd geenivirheitd on aikaisemmin selvitetty Suomessa osana tieteellistd
tutkimusta, mutta viime aikoina DNA-niytteitd on lihetetty tutkittavaksi ulkomaille,
lzhinnd Ruotsiin. Niissd tutkimuksissa on hemofiliaa aiheuttava mutaatio onnistuttu
16ytimadn 95 %:ssa hemofiliasuvuista, mutta tuloksen saaminen on saattanut kestdd puo-
likin vuotta. Mikili kysymyksessi on vaikea tai keskivaikea A-hemofilia, voidaan alustava
mutaatiotutkimus inversio 22 etsimiseksi kuitenkin tehdd Suomessa. Joka tapauksessa
tutkimukset voivat viedd aikaa ja kantajuuden selvittiminen kannattaa kiynnistdd hyvissi
ajoin.

DNA-tuloksen luotettavuuteen ei vaikuta se, onko kyseessi lievi, keskivaikea tai vaikea
sairaustyyppi. Myoskddn ikd tai ulkoiset tekijit (esim. ehkiisytabletit, raskaus, sairaudet,
ldikkeet tms.) eivit vaikuta tulokseen. Suoran mutaatiotutkimuksen tulosta voidaankin
pitdd varsin luotettavana.

EPASUORA ELI KYTKENTATUTKIMUS

DNA-menetelmidi voidaan soveltaa kantajatilan tutkimiseen myds episuorasti ns.
kytkentimenetelmilld esimerkiksi silloin, kun mutaatiota ei ole onnistettu [dytimain.
Epidsuorassa menetelmissd ei tunnisteta itse mutaatiota vaan tautigeenissi tai sen
liheisyydessi olevia DNA:n normaalirakenteeseen kuuluvia muotoja, jotka vaihtelevat eri
yksiloiden vililld. Niitd kiytetddn silloin merkkeind, joiden avulla tautigeenin periytymisti
suvussa seurataan. Epdsuoran menetelmin soveltaminen vaatii aina niytteiti useammasta
suvun jisenestd kuin vain siitd, jonka kantajamahdollisuutta halutaan selvittdd. Tarvitta-
vien niytteiden midri vaihtelee tilanteesta toiseen ja jokaisessa tapauksessa on aina erikseen
harkittava, mitd ndytteitd tutkimuksen onnistumiseksi pitdd suvusta saada. Suomalaisissa
hemofiliasuvuissa tehtiin 80-luvulla laajoja kytkentitutkimuksia, joissa voitiin valtaosalta
naissukulaisista todeta tai sulkea pois kantajuus 95 - 99 % todennikdisyydelld. Kaikissa
perheissi ei kytkentimenetelmii kuitenkaan pystytd soveltamaan.

MISSA IASSA KANTAJATUTKIMUKSIA?

Niissi sairauksissa, joissa kantajuus ei voi aiheuttaa mitidn terveydellistd haittaa kantajalle
itselleen vaan tiedolla on merkitysti lihinni perhesuunnittelun kannalta, on pidetty oikeana
lykied kantajatutkimuksia siihen, kun lapsi on saavuttanut tiysikiisyyden. Tilld on haluttu
turvata yksilon tdysi itseméddridmisoikeus geenitietojensa selvittimisessd.

Hemofiliassa tilanne on sikili toisenlainen, ettd kantajuuden selvittdiminen on tirkedd
paitsi perhesuunnittelun myos tytdn oman terveyden kannalta. Joka kymmenennelld
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hemofilian kantajalla on hyytymistekijiaktiivisuus niin pieni, ettd hinelld itselleen on
vuotovaara ja hidn voi tarvita hoitoa tietyissi tilanteissa. Ainakin hyytymisaktiivisuuden
tutkiminen mahdolliselta kantajalta on siksi tirkedd jo lapsuusidssi. Normaali hyytymis-
tekijdaktiivisuus ei kuitenkaan sulje pois kantajuutta.

DNA-MENETELMIIN PERUSTUVA SIKIODIAGNOSTIIKKA

DNA-menetelmit ovat tuoneet huomattavia etuja sikiodiagnostiikkaan. DNA-tutkimus
voidaan tehdi jo 10. raskausviikon paityttyd istukkandytteesti tai 15. raskausviikon pii-
tyttyd lapsivesindytteesti. Molempiin nidytteenottomenetelmiin liittyy pieni keskenmenon
vaara, joka on 1/200 raskautta kohden. Istukka- tai lapsivesindytteestd voidaan madrictdd
ensin sikion sukupuoli ja mikili perheen hemofiliamutaatio tunnetaan, sairastaako poikasikio
hemofiliaa, jolloin perheelli on halutessaan mahdollisuus raskauden keskeytykseen.
Sikiodiagnostiikkaa toivova perhe on tirked tutkia jo siind vaiheessa, kun raskautta
suunnitellaan ja selvittdd sikiddiagnostiitkan edellytykset. Kun tilanteeseen varaudutaan
etukiteen ja tarpeelliset selvitykset on tehty hyvissi ajoin, sikién niytteen tutkiminen
vie vain muutamia viikkoja. Hemofilian hoidon parantuessa melko harvat perheet ovat
Suomessa toivoneet sikivdiagnostiikkaa.

Synnytystapaan ei tieto sikion hemofiliasta yleensd vaikuta, jos synnytys muuten etenee
normaalisti. Vastasyntyneen pojan hyytymistekijiaktiivisuus voidaan A-hemofiliaperheessi
tutkia heti syntymin jilkeen napaverindytteestd. Sen sijaan B-hemofiliaperheessd
on odotettava kunnes lapsi on kolmen kuukauden ikiinen, koska hyytymistekija IX
aktiivisuus on kaikilla vastasyntyneilli matala. DNA-tutkimus voidaan kuitenkin tehdi jo
vastasyntyneelle.

KANTAJADIAGNOSTIIKKA HYYTYMISTEKIJATUTKIMUKSIN

Ennen DNA-tutkimusten kehittymistd kantajuutta tutkittiin hyytymistekijacuckimuk-
sin, ja niissd perheissd, joihin DNA-diagnostiikka ei sovellu, on edelleen tukeuduttava hy
ytymistekijimittauksiin. Vaikean A-hemofilian kantajadiagnostiikka perustuu siihen, ettd
kantajalla on periaatteessa normaali médrd hyytymistekija VIII:n kantajavalkuaisainetta eli
von Willebrand -tekijad (vWF:Ag), mutta vain puolet normaalista hyytymistekijiakeiivi-
suudesta (FVIIL:C). Jos suvussa todettu vuototauti on vaikea A-hemofilia, toistetusti pieni
hyytymistekijin VIII akdivisuus von Willebrand -tekijdin verrattuna (FVIIL:C/vWF:Ag)
viittaa kantajatilaan ja tutkimus 18ytid nelji viidestd kantajasta, mutta voi antaa normaalin
tuloksen jopa yhdelle viidestd. F VIII -hyytymisaktiivisuus voi lisddntyi tilapdisesti mo-
nen ulkoisen tekijin vaikutuksesta (ruumiillinen rasitus, jinnittiminen, ehkiisytablettien
kiytto, raskaus, kuume, erdit sairaudet ja ldikkeet). Tdllin kokeen tulos muuttuu kanta-
jallakin normaaliin suuntaan. My®s laboratoriomiirityksiin liittyy epdtarkkuutta. Niistd
syistd veriniytteitd otetaan kolme kertaa kuukauden vilein. Luotettavien tulosten saamiseksi
nidytteet pitdd ottaa SPR:n Veripalvelun hemostaasiosastolla Helsingissi. Kantajatutkimus
suositellaan tehtiviksi tilli menetelmilli vasta noin 15 vuoden idssi. Tutkimuksen
virhemahdollisuus on edelld mainittua luokkaa my®os toiseen suuntaan eli jopa 20 prosentille
normaaleista henkiloistd voidaan saada kantajuuteen sopiva tulos.
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B-hemofilian kantajilla hyytymisaktiivisuus ei ole samalla tavoin siinnénmukaisesti
alentunut suhteessa pitoisuuteen ja pidtelmiin voidaan kiyttdd vain hyytymisaktiivisuucta
— hyvin matala F IX viittaa kantajatilaan. Sen sijaan normaalikaan F IX -aktiivisuus ei sulje
kantajatilan mahdollisuutta pois.

Vaikeankaan A- tai B-hemofilian kantajuuden selvittimisessi ei siis hyytymistekijimit-
tauksilla paisti tdyteen varmuuteen. Hyytymistutkimukset eivit sovellu keskivaikean tai
lievin hemofilian kantajadiagnostiikkaan lainkaan.

Hemofilian kantajan tai kantajaksi epiillynkin naisen hyytymisakdiivisuus, F VIII:C
tai F IX, on kuitenkin aiheellista aina madrictdd, silld jos tulos on normaali pienempi,
kantajatilasta saattaa koitua verenvuodon vaara esimerkiksi leikkauksen tai synnytyksen
yhteydessi. Kantaja tarvitsee siis neuvontaa ja tarvittaessa ennaltachkiisevdd hoitoa.
Vuotovaaraa kartoittava tutkimus voidaan hyvin tehdi lihetetystd niytteesti.

LOPPUSANAT

DNA-menetelmit ovat tuoneet uudenlaisen avun hemofilian kantaja- ja sikiodiagnostiik-
kaan. Kuitenkaan ne eivit sovellu kaikkiin tilanteisiin ja poikkeustapauksissa on edelleen
tukeuduttava  hyytymistekijimittauksiin. DNA-diagnostiikka on  monimutkaista
ja vaatii runsaasti aikaa. Myds potilaalle annettava perinnéllisyysneuvonta ja eri
tutkimusmahdollisuuksien selvittiminen on monimutkaista ja vaatii lddkiriltd erityistd
perehtyneisyyttd asiaan. Kantaja- tai sikiddiagnostiikkaa haluavien tulisi hakeutua
perinnéllisyysneuvontaan hyvissi ajoin (perinnéllisyysneuvonnasta tarkemmin edellisessd
luvussa). 6
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Verenvuototautien vaikutus ihmisen arkielimiin ja kokemusmaailmaan on aina ollut
suuri. Verenvuototaudeille on ollut ominaista, etti nuo vaikutukset ovat riippuneet
myds hoidoista. Kun hoitomuodot ovat kehittyneet, sairauden vaikutus arkeen on
muuttunut. Esimerkiksi takavuosina ja varsinkin ulkomailla uhkana olivat hoidoista
saadut virustartunnat. Hyvit hoidot ovat kohentaneet potilaan autonomiaa eli henkistd
itsendisyyttd. Potilaan riippuvuus sairaaloista on vihentynyt oleellisesti.

Muiden ihmisten suhtautuminen verenvuototauteihin on ollut usein ennakkoluulojen,
pelkojen ja vidrinkisitysten sivyttdimad. Esimerkiksi tavallinen vidrinkisitys on, ettd potilas
vuotaa kuiviin yhdestd neulanpistosta. Paras liike niihin vidrinkisityksiin on asiallinen
tiedottaminen.

Henkinen sopeutuminen perinnélliseen sairauteen on ainakin kaksitahoinen ky-
symys. Yhtddltd perinnéllisyys on viistimiton tosiasia. Toisaalta tietoisuus suvussa
kulkevasta sairaudesta on yhteinen, jopa yhdistivi asia. Perinnollisyyteen tai raskauteen
liittyvien tutkimusten harkinnassa saa tukea perinnéllisyysneuvonnasta. Verenvuototautia
sairastavien nuorten miesten erityinen huoli voi olla sairauden mahdollinen vaikutus
parisuhteen muodostumisessa. Niihin kysymyksiin ei ole olemassa valmiita viisauksia,
mutta ulkopuolinen keskusteluapu selventii joskus asioita.

Verenvuototautien vaikutus arkielimiin riippuu myds sairauden vaikeusasteesta.
Vaikeimmissa verenvuototaudeissa vuotoja voi tulla myds ilman mitddn selvidd syytd. Timi
luonnollisesti liséd epidvarmuuden kokemusta ja uhan tunnetta. Yksinkertaisin apu on
sopia mahdollisimman selkedsti toimintaohjeista erilaisissa ongelmatilanteissa. Jos uhkan
kokemus ei rauhoitu asiallisen tiedon my®ti ja huolestuneisuus hiiritsee toimintakykyd,
psykoterapiaa kannattaa harkita.

Kun lapsi sairastaa verenvuototautia, vanhemmat joutuvat monien kysymysten eteen.
Vaikka vanhemmat sopeutuvat taudin olemassaoloon, he joutuvat usein kamppailemaan
henkisesti pohtiessaan, kuinka paljon lasta pitdi suojella tai rajoittaa. Kun hoitomuodot ovat
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kehittyneet, lapsen arki ei paljon muutu sairauden vuoksi. Vanhempien huolestuneisuus ja
ylisuojelevuus — niin hyvid tavoitteita kuin niilld ehki onkin — voivat sininsi kuormittaa
lapsen muuten normaalia henkisti kehitystd. Silloin hoidollista tukea tarvitsisivat
nimenomaan vanhemmat. Kotihoidot vaativat yhteistydti ja koulutusta potilaan liheisten
kanssa my®os aikuisilla.

PITKAAIKAINEN SAIRAUS ELAMANKUMPPANINA JA HOITOSUHTEESSA

Vaikea pitkiaikainen sairaus on kuin hankala eliminkumppani. Joskus tuo sanaton kump-
pani on uhkaava ja pelottava, arvaamattoman vikivaltainen. Joskus taas sairaus tuntuu
aiheuttavan elimissi vain menetyksid. Pahimmillaan se tuntuu epioikeudenmukaiselta
rangaistukselta. Samanlaisia tunteita on kaikilla ihmisilld, jotka sairastavat pitkikestoisia
sairauksia. Hyvini aikoina turvallisuudentunne elpyy, ja sairauden voi hyvilli omalla-
tunnolla jopa joskus unohtaa.

Vaikeissa pitkiaikaisissa sairauksissa potilas on aina jossakin miirin riippuvainen tervey-
denhoitojirjestelmistid. Timi riippuvuus on tavallaan viistimiton seuraus sairastamisesta,
mutta se on myds henkisen sopeutumisen haaste.

Pitkissd hoitosuhteissa syntyy usein lapsenomaisia, riippuvuuden sivyttimii kokemuk-
sia tai muita voimakkaita tunnereaktioita. Ne ovat sininsi luonnollinen hoitosuhteeseen
kuuluva ilmis. Potilaan itseniisyys, omatoimisuus ja aikuismainen vastuullisuus eivir silti
katoa. Hyvi hoitosuhde kestid ja sietdd ajoittaisia voimakkaitakin tunnekokemuksia ja
niiden ilmaisua.

Hoitosuhteen mahdolliset ristiriidat helpottavat usein, jos potilas saa ilmaista avoimesti
mielti kalvavia epiluuloja, pelkoja tai ahdistusta. Osa ongelmista ratkeaa, kun ldikiri antaa
asiallista tietoa tai hoitoon liittyvistd kysymyksisti tehdiddn selvit sopimukset. Osa ongelmista
ratkeaa jo silld, eted ladkdri kuuntelee potilasta ja jakaa kokemuksen. Osa ongelmista taas
saattaa olla niin vaikeita, ettd tarvitaan ulkopuolista psykiatrista apua.

Pitkdaikaisissa sairauksissa on tirked, ettd ladketiede pystyy tarjoamaan potilaille myos
ainakin jotakin toivoa. Verenvuototaudeissa hoidot kehittyvit onneksi koko ajan.

VERENVUOTOTAUDIT JA MIELENTERVEYSONGELMAT

Verenvuototautia sairastava ihminen potee mielenterveysongelmia siind missd kuka hyvin-
si muukin. Mielenterveysongelmia voi esiintyd jopa hieman keskimiiriisti enemmin.
Elimin kriisejd tulee jokaiselle, ja joskus ne vaativat tukea ja hoitoa. Kaikkein vaikeimmissa
verenvuototaudeissa on havaintoja, ettd ainakin joskus myés ddrimmiinen henkinen kriisi
voi altistaa vuodoille.

Hyvin kalliit hoidot saattavat herittdd potilaassa syyllisyydentunteita. Jos potilas on syystd
tai toisesta masentunut, tillaiset syyllisyydentunnot voimistuvat. Niitd olisi aina syytd
kisitelld avoimesti hoitosuhteessa.
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Verenvuototaudeissa tavallinen ongelma ovat pitkittyneet kivut. Ne johtuvat yleensi
nivelten sisdisten verenvuotojen aiheuttamista vaurioista. Kivun hoidossa liikkeet ovat
usein viistimattdmid. Voimakkaiden kipuldikkeiden ongelma saattaa olla riippuvuuden
kehittyminen. Vahvoihin kipulddkityksiin liittyvid ongelmia voi joskus ehkiistd, kun

kivunhoito suunnitellaan kokonaisvaltaisesti ja muistetaan myos lidkkeettdmit hoidot.

Verenvuototaudit rajoittavat psykiatristen lddkitysten kiyttod. Nukahtamislddkkeiden,
unilddkkeiden ja tavallisten rauhoittavien ldikkeiden eli niin sanottujen bentsodiatsepiinien
kiytto on yhti turvallista kuin muillakin ihmisilli. Muuten psykiatristen lddkitysten
aloittaminen kannattaa harkita erikoistuneen asiantuntijan kanssa. Niin sanottuun
serotoniinijirjestelmiin vaikuttavien masennusliikkeiden kiyttod on syytd vilttdd varsinkin
yhdessd niin sanottujen koksibikipuldikkeiden kanssa; ne saattavat lisidtd yhteiskiytossd
vuotoriskii. Serotoniiniliikkeet ovat ongelmallisia myds muista syistd, jos potilas kiytcid
vahvoja kipulidikkeiti.

Jos psykiatrinen hoito on tarpeellista, niin hyvi uutinen on, etti psykoterapia eri muodois-
saan on aina turvallista. Samoin valohoito kaamosmasennuksessa on turvallista. 6
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uomessa syntyy vuosittain 5 - 7 lasta, joilla todetaan hemofilia. Noin puolet heisti syntyy

hemofiliasukuihin, lopuilla sairaus johtuu uudesta mutaatiosta. Naiset, jotka tiedetdin
hemofilian kantajiksi, tulee lihettdd erikoissairaanhoidon iitiyspoliklinikalle synnytyksen
asianmukaista suunnittelua varten. Vaikea A-hemofilia voidaan todeta jo napaveriniytteesti.
Poikalapset, jotka tiedetdin suvun perusteella mahdollisiksi hemofiliapotilaiksi, tulee tutkia
vilittomisti napanuoranidytteestd ja diagnoosi varmennetaan mydhemmalli niytteelld.
Jos suvussa oleva A-hemofilia on lievd tai keskivaikea, tai kyseessi on B-hemofilia, voi
ensimmadisen niytteen ottaa vasta noin kolmen kuukauden idssi. Lapsilla, joilla hemofiliaa
ei osata epiilld pitkdidn vuotavat pistospaikat, poikkeava synnytyspahka, runsaat mustelmat
lapsen alkaessa kontata, pitkittyneet suun limakalvovuodot tai nivelvuodot saattavat johtaa
diagnoosin epdilyyn. Kun diagnoosi on varmistunut, lapsi kutsutaan erikoissairaanhoitoon
tarkastukseen ja molemmat vanhemmat neuvontaan. Koko perhe tarvitsee osaavan
hoitotiimin tukea ja neuvontaa.

Hemofiliaa sairastavien lasten hoitovastuu on maassamme keskitetty viiden yliopistolli-
sen keskussairaalan lasten veritautilddkireille. Ensimmainen kiynti tillaiseen yksikkoon tulee
jirjestdd 3 - 6 kk:n idssd hoitosuunnitelman tekoa varten. Tuolloin viimeistdin huolehditaan
lapsen lainmukaisesta sosiaaliturvasta ja neuvotaan kiytinnén yksityiskohdat. Kiynti
sosiaalitydntekijilld on yleensd samassa yhteydessd aiheellinen. Lapsen asuinpaikasta riip-
puen osa kontrolleista ja hoidoista voidaan toteuttaa omassa keskussairaalassa hemofilian
hoitoon perehtyneen lastenldikirin toimesta. Perheiti kehotetaan ottamaan yhteyttd
hemofiliayhdistykseen. Yhdistyksen kautta voi 18ytyid tukiperhe, jonka kanssa on helppo

keskustella kiytinnén ongelmista.

Hemofiliapojan neuvola- ja koulutarkastukset tulee toteuttaa normaalisti. Thonalaiset,
iinmukaiset rokotukset voidaan pistdd kuten muillakin valitsemalla mahdollisimman ohut
pistosneula ja painamalla pistoskohtaa kymmenen minuuttia pistoksen jilkeen. Hyyty-
mistekijihoitoa saavien potilaiden tulee saada tavallisen rokotusohjelman lisiksi A- ja B-
hepatiitti rokote. Terveyskeskus saa timin rokotteen ilmaiseksi Kansanterveyslaitokselta eiki
potilaan tarvitse maksaa siti. Terveille henkiléille rokotteet ovat maksullisia. Myds neuvolan
ohjeiden mukaisesta D-vitamiinista tulee huolehtia. Tavallisia lasten infektioita voidaan
hoitaa kuten muillakin lapsilla. Toistuvien infektioiden takia tehtivien korvatoimenpiteiden
yhteydessi on hemofilia huomioitava ja ohjeet toimenpidettd varten tulee saada hoitavalta
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ladkiriled. Kuumeldikkeend tulee tarvittaessa kiyttdd parasetamolia 10 - 15 mg painokiloa
kohti kolmesti vuorokaudessa. Asetyylisalisyylihappoa (aspiriinia) ei tule kiyttii, koska se
hiiritsee verihiutaleiden eli trombosyyttien toimintaa jopa viikon ajan annostuksesta ja niin
lisad vuotoriskid. Myds tulehduskipuliikkeet kuten ibuprofeeni, ketoprofeeni, diklofenaakki
ja naprokseeni hiiritsevit verihiutaleiden toimintaa lyhytaikaisesti ja niitd ei tule kiyctdd
tavanomaisesti kipu-/kuumeldikkeeni. Niiden kdytté on mahdollista lyhytaikaisesti vain
asiantuntijalaikirin kanssa yhteisymmirryksessi.

Hoidon tavoitteena on ehkiisti vuotoja ja toisaalta hoitaa mahdolliset vuodot
tehokkaasti ja nopeasti. Ensimmiiset 3 - 6 kk menevit useimmiten ilman vuotoja. Lapsen
noustua pystyyn ja oppiessa liikkumaan alkaa isojen mustelmien, syvien lihasvuotojen ja
nivelvuotojen riski. Ensimmaiiseni oireena saattaa olla voimakas mustelmataipumus jal-
kojen etupinnalla ja vatsan alueella lapsen alkaessa ryomid. Jos hemofiliasta ei ole suvussa
tietoa, voidaan lapsen diagnoosia usein epdilld tissd vaiheessa. Lasta voidaan suojella vam-
moilta pehmustamalla sinky sisipuolelta, kiyttimilld vaatteisiin ommeltavia suojuksia
ja kypirdd. 1 - 4 vuoden idssd lapsi tarvitsee aktiivista suojelemista vammoilta, mutta
mydhemmin lapsi tulisi opettaa itse ottamaan vastuuta siitdi mitd voi tehdd. Vaikeaa
hemofiliaa sairastavilla tulee yleensd noin 10 - 12 kuukauden idssi ajankohtaiseksi aloittaa
ennaltachkiisevi hoito kolme kertaa viikossa tai joka toinen pdivi suonen sisdisesti.
Keskivaikeaa tai lievid hemofiliaa sairastavilla ennaltachkiisevd hoito voi joskus olla
aiheellinen miiriaikaisesti. Hoidon toteuttamisen helpottamiseksi on keskuslaskimo-
portin asentaminen aiheellinen (erillinen kappale porteista), koska pienen lapsen
suoneen pistiminen toistuvasti tuottaa kdytinndén vaikeuksia. Harvoissa tapauksissa
avoin keskuslaskimokatetri on parempi vaihtoehto. Perusteellisella teoreettisella ja
kiytinnoén opetuksella vanhemmat opetetaan toteuttamaan kotihoitoa. Kotona voidaan
toteuttaa ennaltaehkiisevid hoitoa ja lisiksi hoitaa pienii vuotoja hoitavalta lddkirilcd
saatujen ohjeiden mukaan. Vuotojen hoitoa kisitellddin toisessa kappaleessa. Suonen
sisdisesti annettavia hyytymistekijivalmisteita on verenluovuttajien plasmasta tehtyji ja
geeniteknologisesti valmistettuja. Hoitavan lddkirin kanssa yhteistydssid valitaan lapsen
kiyttoon tuleva valmiste. Uusille potilaille suositetaan hoito aloitettavan uudenaikaisilla
geeniteknologisesti valmistetuilla tuotteilla. Viimeaikoina on suurin osa ai-kaisemmin
plasmatuotteilla hoidetuista lapsista vaihdettu geeniteknologisesti valmistetulle tuotteelle,
joita on Suomessa myynnissd useita eri nimisind. Kun potilaalle on valittu yksi tuote, ei
ole suotavaa vaihtaa toistuvasti tuotteesta toiseen. Yli kaksivuotiailla lapsilla voidaan aivan
lievdssi A-hemofiliassa pienten vuotojen hoitoon kiyttdd desmopressiinid nendsumutteena
hoitavan ldikirin ohjeiden mukaan. Sidnnéllisesti toistuvaa pitkiaikaista kiyttod tulee
vilttdd nesteen kertymisriskin ja veren suolapitoisuuden alentumisriskin takia.

Kotihoidosta tulee pitdd kirjanpitoa, missi kirjataan liikkeen antopdivi, erinumero ja
onko liikkeen annon syy vuoto vai ennaltachkiisy. Kirjanpidon avulla hoitava lddkiri saa
hyvin kisityksen kokonaistilanteesta ja lisiksi kiytetty lidke-erd voidaan tarvittaessa jiljittdi.
Tihidn tarkoitukseen on olemassa myos tietokonepohjaisia ohjelmia, joiden kautta osa
potilaista raportoi. Jos ennaltachkiisevin hoidon aikana alkaa ilmaantua vuotoja, tulee siitd
keskustella hoitavan lddkirin kanssa. On mahdollista, ettd hyytymistekijiannos on lapsen
kasvaessa jadnyt pieneksi tai lapselle on kehittynyt inhibiittori eli vasta-aine hyytymistekijid
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vastaan. Inhibiittori kehittyy yleensi muutaman kymmenen ensimmiisen annoksen
yhteydessi. Lapset pystyvit itse hoitamaan itsedin laskimopunktion avulla noin 10 - 12-
vuotiaasta lihtien, jotkut jo nuorempanakin. Laskimoportti tulee poistaa komplikaatioriskin
takia muutaman vuoden kiyton jilkeen ja vanhemmat ja lapsi itse opetetaan pistimdin
laskimoon. Tihin padseminen vaatii kuitenkin systemaattista valmistelua jo vuosien ajan.
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Keskeistd pitkidaikaisen ennusteen kannalta toteutetun lddketieteellisen hoidon lisiksi
on perheen, piivihoidon, koulun ja harrastuspiirin asenteiden kehittyminen. Pojan
hemofiliadiagnoosi vaatii vanhemmilta asian hyviksymisti ja opettelemista elimiin sen
kanssa. Perheen tulee 16ytdi tasapaino lapsen verenvuodoilta holhoamisen ja vuotoriskien
oton vililli. Jos lapsi opetetaan elimiin niin, ettd aikuiset vahtivat lapsen tekemisid ja
rajoittavat hinen liikkumistaan seki harrastuksiaan, saattaa lapsen normaali kehitys ja sen
tukeminen jiddd sairauden varjoon. Lasta olisi tuettava mahdollisimman iinmukaisesti
normaaliin elimiin. Koska monet lasten harrastamat liikuntamuodot saattavat aiheuttaa
vammoja ja ndin lisddvit vuotoriskii, on vaarana, etti hemofiliaa sairastava poika jid
kokonaan liikuntaharrastusten ulkopuolelle. Liikunnalla on kuitenkin oleellinen merkitys
lasten normaalin seki psyykkisen ettd fyysisen kehityksen kannalta. Kontaktilajeihin tulee
suhtautua harkiten, mutta tasaista litkkumista edellyttivii lajeja kuten esimerkiksi uintia,
hiihtoa, kivelyi, golfia, pdytitennisti ja sulkapalloa voi suositella. Lapsen siirtyminen
pdivihoitoon ja kouluun vaatii valmistelua. Vanhempien ja mahdollisesti hoitotiimin
hoitajan tai kuntoutusohjaajan tulee kidydi keskustelut piivihoitajien ja opettajien seki
koululuokan kanssa. Sana hemofilia tuo sairautta tuntemattomalle mielikuvan runsaista,
hallitsemattomista vuodoista ja timid pelko voidaan asiallisella informaatiolla oikaista.
Niiden pojan lihihenkildiden tulee saada asiallista tietoa niisté riskeistd miti oikeasti on.
Potilaan mielipidettd koulutovereiden informoimisesta on kuultava. Kun perhe jalapsen muu
lihipiiri oppivat suhtautumaan luonnollisesti ja terveesti poikaan, hinelld on mahdollisuus
kehittyi aikuiseksi, joka suhtautuu tulevaisuuteen optimistisesti ja vastuuntuntoisesti. 4
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Kaukoranta

Vauvan syntymi on iloinen tapahtuma, jota on pitkdin odotettu. Kroonisen
sairauden toteaminen heti syntymin jilkeen tai lapsuudessa on vanhemmille suuri
jarkytys. Lapsiperheen arki on haastavaa. Lapsen vakava sairastuminen tekee arjesta vield
monimutkaisempaa. Vanhempien ensimmiinen reaktio diagnoosin saamisen jilkeen on
shokki ja jirkytys. Hitd ja huoli lapsen sairaudesta on pohjatonta. Monet vanhemmat
kokevat alkuun olevansa tunteiden vuoristoradassa, jossa vuorottelevat vahva toivo ja
usko selviytymiseen ja toisaalta epitoivo ja pelko tulevaisuudesta. Mielessi on aluksi
suurta epivarmuutta, mihin suuntaan elimi nyt jatkuu. Ahdistuksen, hipein, kateuden,
katkeruuden, surun ja syyllisyyden tuntemukset ovat kaikki normaaleja. Lapsen
sairastumisen mukanaan tuomat tunteet ovat oleellinen ja luonnollinen osa sopeutumisen
prosessia. Jokainen ihminen kohtaa ja kisittelee tunteitaan omalla yksildlliselld tavallaan,
oman persoonallisuutensa antamilla valmiuksilla sekd aikaisempien eliminkokemusten
opettamana. Tirkedtd on kuitenkin se, ettd kokemiaan tunteita kisittelee. On parempi roh-
keasti kohdata tunteita, kun piilotella ja viltelld niitd. Kun tunteita kisittelee aktiivisesti, ne
hellittavit vihitellen otteensa ja usko siihen, etti sairauden kanssa voi parjiti, vahvistuu.

Hemofiliaa sairastava lapsi tarvitsee tavallista enemmin vanhempiensa suojelua. Toisaalta
rajojen asettamisessa saatetaan menni liiallisuuteen, ylisuojeluun. Lapsen suojeleminen
vaikeutuu lapsen oppiessa kivelemain ja kiipeilemain. Pieni taaperoikdinen on vauhdikas ja
utelias tutkimaan ympiristoddn. Lapsi oppii uusia taitoja ja hinelld on valtava tarve tutustua
ympirdividn maailmaan. Tissi vaiheessa on varottava, ettei onnettomuuksien pelossa
ylisuojele lasta vaan sallii normaaliin kehitysvaiheeseen kuuluvan toiminnan lapselle.

Sitd mukaa, kun lapsi kasvaa ja kehittyy, hinen ymmirryksensi sairaudestaan lisdintyy.
Hin tarvitsee jatkuvasti ikitasoista tietoa sairautta koskevista asioista rakentaakseen niin
kisityksiddn pala palalta. Pienen lapsen maailma on hyvin konkreettinen, maaginen
ja itsekeskeinen. Taipumus maagiseen ajatteluun voi herkisti véritcdd lapsen kisityksid
sairaudesta. Lapsi voi mm. luulla, ettd hin omaa “yliluonnollisia ” voimia ja voi vaikuttaa
sairauden kulkuun ajatuksen tai teon voimalla esim. olemalla oikein kiltti. Myds sisarukset
voivat tietyssd kehitysvaiheessa uskoa, ettd he ovat jollakin tekemiselldin tai ajatuksellaan
aiheuttaneet sairauden ja he voivat potea tistd syyllisyyttd. Lapsille on tirkedd korostaa, ettei
sairastuminen ole kenenkidin syy. Myos sairauden tarttumista lapset saattavat pohtia. He
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tarvitsevat tiedon siitd, ettei hemofilia tartu. Riittdvin tiedon saanti auttaa lasta hyviksymain
hinelle vilttimittdmit hoitorutiinit ja auttaa hinti sairauteensa sopeutumisessa. Sairaus
ilmaantuu usein my®ds jossakin vaiheessa lapsen leikkeihin ja piirustuksiin. Leikin kautta
lapsi kiy asiaa ldpi ja hahmottaa sairauttaan ja sen merkitysti itselleen.

Kun lapsi menee kouluun, on dirimmiisen tirkedd ettd hinti kannustetaan elimiin
niin normaalia elimii kuin mahdollista. Kouluvuosina lapsi oppii paljon itsestidn ja se,
miten hin hahmottaa sairautensa vaikuttaa hinen itsetuntoonsa ja kuvaan itsesti. On
tirkedd, ettd lapsi oppii nikemiin itsensi lapsena, jolla on monien muiden ominaisuuksien
lisiksi hemofilia eikd niin, ettd hemofilia miirittelee hinet kokonaisuudessaan. Lapsen
suhtautuminen sairauteen heijastaa pitkilti vanhempien sopeutumista ja suhtautumista.

Jos perheessi on sisaruksia, he saattavat kokea jidvinsi syrjain. Huolen lisiksi kateuden
ja vihan tunteet eivit ole epitavallisia sisaruksilla, koska sairas lapsi vaatii niin paljon
huomiota. Vanhempien on tirkedd varmistaa, ettei sairas lapsi saa sairautensa vuoksi
liiallista erityisasemaa” perheessd (jonkinasteinen “erityisasema” hinelld on vilttdimittd).
Lapsi tarvitsee ikdnsi mukaiset rajat ja kokee turvalliseksi sen, ettd hintd koskevat samat
rajat ja sianndt kuin muitakin perheessd. Myos sisarukset tarvitsevat tietoa hemofiliasta
sellaisessa muodossa, ettd he voivat asian ymmirtdd. Tarkein viesti sisaruksille on kuitenkin
se, ettd heitd rakastetaan, heitd huomioidaan ja heistd pidetdin huolta, veljen sairaudesta
huolimatta.

Lapsi oppii ajan my6td, ettd hemofiliansa vuoksi hinen on pidettivi erityistd huolta
itsestddn, mutta ettei hinen kuitenkaan tarvitse jaada paitsi ikitovereidensa kokemuksista ja
tekemisistd. Kouluikiiseni tarve kuulua joukkoon ja olla samanlainen kuin muut on vahva.
Oman sairautensa hyviksyminen on prosessi, joka voi vililli ottaa koville. Lapsi saattaa
kokea tilanteensa epioikeudenmukaisena ja surra kovastikin erilaisuuttaan. Hin tarvitsee
tilldin kovasti aikuisen tukea ja uskoa sithen, ettd hin tulee pirjdimain sairautensa kanssa.
Surun, vihan ja katkeruuden tunteet ovat luonnollinen osa lapsen ja nuoren sopeutumista
sairauteen.

Murrosikd tuo mukanaan uusia haasteita. Se on ajanjakso, jolloin sekd nuoren keho ettd
mieli kiy lipi suuria muutoksia. Nuorella on lisidntynyt tarve itsendisyyteen, oman eliminsi
hallintaan ja yhdenmukaisuuteen ystivien kanssa. Viimeistidn tissi vaiheessa moni ottaa
sairaudestaan enemmin vastuuta. Itsestd huolehtimisen taidot lisddvit hallinnantunnetta ja
itsetuntoa. On tirkedi, ettd nuori ottaa aktiivisen roolin hinen omissa asioissa. Murrosikiin
voi liittyd my®s lisdédntynyt tarve omien rajojen kokeilemiseen seki sairauden kieltimiseen,
jolloin riskikdyttiytyminen voi lisiintyd. Timi voi tuoda mukanaan hoidon laiminlyontid
ja vuotojen piilottelua.

Nuoren murrosiki on my6s vanhemmille haastavaa aikaa. On vaikeaa katsella sivusta,
kun nuori hakee paikkaansa maailmassa ja yrittdd tulla toimeen sairautensa kanssa. Koska
sairautensa vuoksi lapsi on tarvinnut runsaasti vanhempien erityistd huomiota ja lapsen
ja vanhempien vilinen suhde on muodostunut tiiviiksi, voi nuorella olla vaikeuksia
itsendistymisessi. Vanhempien on uskallettava pidstdd irti ja kannustettava nuorta
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kokeilemaan siipidin maailmassa. Parhaimmillaan sairaus ja sen tuomiin haasteisiin
sopeutuminen tuo mukanaan kypsyyttd ja voimaa, joka auttaa lasta ja nuorta muillakin
eliminalueilla.

Sairaalasta 16ytyy moniammatillinen hoitotiimi, joka on valmis auttamaan ja tukemaan
perhettd. Lapsen vakava sairaus perheessi voi koetella kaikkien voimavaroja ja joskus
jaksamiseen tarvitaan ulkopuolista tukea. Koska hemofilia on koko elimin kestivi asia, eri
eliminvaiheissa ja lapsen kehitysvaiheissa avuntarve voi kovastikin vaihdella. Tirked3 on
kuitenkin tietd, ettd apua on saatavilla ja sitd tiytyy rohkeasti hakea. My®os vertaistuki yhteni
avun muotona on tirkei asia koko perheelle. Moni kokee arvokkaana mahdollisuuden jakaa
kokemuksia ja ajatuksia niiden kanssa, jotka ovat "samassa veneessd”. Pienillekin lapsille
vertaistapaamiset ovat tirkeitd. Jokaiselle perheen jisenelle kokemus siitd, etti emme ole
yksin timin asian kanssa, vaan on monia muitakin, helpottaa oloa ja antaa uskoa elimiin
hemofilian kanssa. 6



Meid'ain perheeseen kuuluu ihanat pojat, Mikael (-86), Tommi (-95) ja Teemu (-00),

seki avomieheni Jouni. Mini olen kahden nuorimmaisen iiti.

Minulla ei ole perinnéllisyystestien verikokeissa todettu hyytymistekijipuutosta, joten
laboratoriokokeet eivit puolla, ettd olisin verenvuototaudin kantaja. Kirjallisuuden mukaan
kuitenkin olisi jokseenkin todennikéistd, ettd kohdallani voisi olla isini sukusolun kautta
saamani solumosaikismi, jonka kautta voisin kantaja ollakin. Minun ei ole mahdollista
vanhemmiltani historiaa tiedustella, mutta silld ei meidin tilanteessa ole merkitysti tdssi
vaiheessa. Tdrkeintd kai oli, ectd kaksi sisartani, kaksoissiskoni ja isosiskoni suljettiin
sairauden perimisti pois, eikd puutos voi olla mydskiin heidin lapsillaan.

Jdidessini ditiyslomalle loppukesisti 2000 nautin kotonaolosta ja raskauden
loppuvaiheista tiysin siemauksin. Teemu syntyi syyskuun viides aivan ajallaan. Hin oli
iloinen ja tyytyviinen vauva. Ensi viikkojen aikana huomasin Teemun kielenpiissi punaisen
tiplin, jota neuvolassa arveltiin mansikkaluomen aluksi. Ensimmaisen kuukausitarkastuksen
yhteydessi neuvolakortissa oli kysymysmerkein maininta (hemangiooma). Maallikolle se
kuulostaa jokseenkin hematoomalta eli verenpurkaumalta!

Eipd tullut silloin enempdi asiasta puhetta ja kaikki sujuikin moitteettomasti
ensimmaiset kahdeksan kuukautta, kunnes kylkikaaren alle ilmaantui mustelma. Keskeltd
kova ja kohtalaisen tumma, tarkkarajainen mustelma arvelutti. Soitin neuvolaan ja kivimme
ndyttimassi mustelman lddkirille. Koska muita ”oireita” ei ollut, asia jii sikseen. Muutamien
pdivien kuluttua Teemulle tuli kaksi samanlaista mustelmaa lisid, emmeki pitineet sitd endd
normaalina, koska mitdin nikyvii ei ollut sattunut. Hakeuduimme saman neuvolaliikirin
kautta verikokeisiin.

Vastaanotolla l34kéri sanoi epiilevinsi mustelmien jotenkin liittyvin hyytymistekijéihin,
josta emme sindnsd ymmartineet mitddn. Hin ohjasi meidit asiantuntevasti erikoislddkirin
vastaanotolle ja saimme lihetteen Jorviin. Harmiksemme sielli ei ollut hematologia
(veritauteihin erikoistunutta lddkirid) paikalla, mutta laajat verikokeet otettiin, joissa
mukana hyytymisaika ja hyytymistekijit. Niiden lisikokeiden avulla saimme vahvistuksen
epiilyille ja diagnoosi oli vaikea-asteinen B-hemofilia eli hyytymistekija IX:n (yhdeksikks,
F IX) puutos. Sairaus on erittdin harvinainen verenvuototauti (Suomessa oli v. 2000
tilastoissa 64 B-hemofiliaa sairastavaa potilasta, joista vaikea-asteisia alle kymmenen), joka
on yleensi periytyvi ja kulkisi didin suvun kautta.
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Olimme shokissa! Ensitoikseen alkujirkytysti lievensimme muutamilla tiedonhakuisilla
puheluilla. Rakas kummititi tarttui toimiin ja jirjesti internetin kautta luettavaksemme
tuhdin annoksen hemofiliasta. Sairaanhoitoalalla tydskentelevi ystivittireni yritti parhaan-
sa mukaan tulkita tdtd harvinaista sairautta ja antoi valtavasti tukea. Siini sitten luettiin ja
itkettiin. Kuinka tistd selvitddn ja mistd oikein on kyse.

Auttavaisen Jorvin hematologin ansiosta meille oli sovittu tapaaminen Lastenklinikalle,
jossa oli tarkoitus keskustella hemofilian hoidosta ja jatkotoimenpiteisti. Asiantuntevan
keskustelun jilkeen sovimmekin sitten keskuslaskimoportin asennuksesta ja pohdimme,
mitd ennaltachkiisevd kotilddkitys meidin kohdalla merkitsee. Kotiuduttuamme meilld
kului ne reilut kaksi viikkoa pohtien miten asia vaikuttaa perheeseen, sisaruksiin tai
sukulaisiin. Téssi kohtaa tdytyy mainita kiitos anopille, joka ei missdin vaiheessa ole tuonut
ilmi, ettei pirjiisi pienen poikamme kanssa, vaan piinvastoin on ottanut hinet hoitoonsa
kuten muutkin lastensa lapset.

Itse pohdiskelimme kuinka Teemu pirjii elimissddn tai mistd joudutaan luopumaan.
Ne ovat suuria, joskus pelottaviakin asioita ja asiaan sopeutuminen oli vililli raskasta.
Lohduttavaa oli kuitenkin se, ettd sairaus on hoidettavissa ja kun raskaimman vaiheen yli
paisee, niin elimi vie taas eteenpdin....

Pakin asennuksen viikonloppu koitti ja valmistauduimme perjantaiaamusta sairaalaan.
Pahinta aamussa oli se, ettei Teemulle saanut antaa ruokaa. Leikkaussaliin Teemu vietiin
joskus yhdeksin maissa ja reilun tunnin vajaan kahden kuluttua saimme tiedon, ettd kaikki
on mennyt hyvin. Herddmdstd pddstydan pikkumieheltd pdsi itku ja taisi olla aikamoinen
nilki. Taidettiin saada sosetta ja hiukan maitoa. Eviit maistuivat ja Teemu oli mielestini
ylldttdvin pirted sekid hyvintuulinen toimenpiteen jilkeen. Ainut hidaste sairaalassa tuntui
olevan hikkisinky ja oikeaan kiteen asennettu lasta, joka tuki kimmenselkiin laitettua
kanyylia, josta hyytymistekijid sitten toimenpiteen jilkeen voitiin antaa.

Viikonloppu kului maanantaiaamuun asti osastolla, josta siirryimme suoraan pisto-
harjoituksiin avohoito-osastolle. Jouni sanoi haluavansa yrittdd ladkitystd ensin, johon
minulla ei ollut vastaan sanomista. Kdvimme sairaanhoitajan kanssa tarvikkeet ja niiden
kiyton ldpi ja sitten pistettiin. Pakin p#illd oleva iho oli turvoksissa vield leikkauksesta,
lisaksi meitd jdnnitti, mutta harjoituskertoja oli kuitenkin muutama — kunnes onnistuttiin.
Haettiin myés hieman rohkeutta hoitaa homma omatoimisesti kotona.

Ensimmiinen kotilddkitys ei harmiksemme mennyt ihan toivotulla tavalla, koska pakki
oli kddntynyt vidrinpdin. Pakki saatiin palautettua asemiinsa pienehkélld toimenpiteelld ja
kotihoitoa jatkettiin. Aikamoista hermoilua ja hikoilua se alussa kylld oli. Sovimme alusta
asti, ettd onnistumme yhdessi! Pistovuoroa vaihtamalla molemmilla siilyy toimenpiteeseen
riittdvd varmuus asiaan ja lisiksi vastuun jakaminen yhdessi kevensi oloa.

Minulle jirjestyi mahdollisuus olla kotona siihen asti kun Teemu oli lihes kaksi vuotta.
Jostain syysti en harkinnutkaan muuta kuin kunnallista piivihoitopaikkaa, koska sielld
on useita aikuisia lasten tukena. Teemu sai piivikotipaikan ja hienon sellaisen. Kivin heti
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alussa kertomassa henkilskunnalle Teemun tilanteesta ja meidit otettiin uteliaan limpimisti
vastaan. Annoin kykyjeni mukaan ensiapu- ja toimintaohjeet mahdollisen tarpeen varalle.
Kaikki on piivikodissa mennyt hienosti ja molemmin puoleinen raportointi Teemun
asioista on lihes paivittiisti.

Piivikoti on ollut Teemulle mieleinen paikka. My6s ensimmaiset luistelukokemukset
ovat ihan piivikodin ansiota. Epidrdin kun minulta kysyttiin, onko Teemulla luistimia.
Sitten sovittiin, ettd kuitenkin kaikkein paras luistelupiivi on lddkityspiivi ja se jirjestyi.
Viime talvena kivimme usein kentilli pelaamassa ja luistelemassa. Teemu on myds
seurannut kuinka jotkut tarhakaverit kiyttivit tarhamatkoilla pydrid. Se on osittain
varmasti rohkaissut hintd tarttumaan oman polkupyorin ohjaintangosta ja tini kesini
kehuskeli itse ajoaan ja tuumasi, ettd osaa “keulia”. No nousihan se etupy6rd hiukan maasta
ja kypiri lisdtddn varustuksiin, jos vauhti niyttid hurjalta tai poistutaan pihamaalta.

Isoveljensi harrastuksia seuratessaan Teemu tuumasi joskus, ettd miksi mini en piise
pelaamaan sihlyd? Asiaa lupasimme harkita sitten kun ikd3 on riittdvisti ja kotipiirissihin
voi harrastaa kaikkia pelejd — niin kauan kuin jirki on menossa mukana. Reilun ikieronsa
my6td isoveli ymmirtid huomioonotettavat seikat eri nikokulmasta ja harmitteleekin
joskus, ettei voi riittivin rajusti veljensi kanssa painia. Tdhin “tekemisen puutteeseen”
jirjestimme pojille nyrkkeilysikin, jonka kanssa kukin voi painia aina kun siltd tuntuu. Nyt
kun aikaa on kulunut nelisen vuotta, tiytyy todeta, ettemme mistdin suuresta ole joutuneet
luopumaan ja meilld on edelleen ihanat pojat!

Niin kun menneitd vuosia tuli mietittyd, huomaa kuinka aika on rientinyt hurjaa
vauhtia eteenpidin. Oli rentouttavaa ottaa “ajasta kiinni” — kiitos tisti tilaisuudesta!
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980-luvulla keskuslaskimoportit tulivat avuksi niille erityisesti lapsipotilaille, joilla oli

usein tarvetta suonensisdiseen lddike- tai nestehoitoon. Tillaisia potilaita olivat etenkin
sydpitauteja, mutta myds monia muita pitkdaikaissairauksia potevat. Lapset, jotka olivat
aikaisemmin pelinneet jokaista pistoa, saivat suuren avun. Vaikka portin kiytté on monen
lapsihemofiilikon perheessi arkipiivid, on hyvi muistaa ndihin liittyvi infektioriski, jota
epiiltiessd piivystyksellinen yhteydenotto sairaalaan on tarpeen.

Etenkin verenvuototautisella lapsella pistimispulmia saattaa tunnetusti olla paljonkin.
Kun hoitokiytinténi on nykyiin varhain aloitettu vuotoja ehkiisevi 2 - 3 kertaa viikossa
suoneen annettava hyytymistekiji, toimivan suoniyhteyden merkitys korostuu. Tarve
korostuu myds, kun hyytymistekijivasta-aineen omaava hemofiilikko saa siedityshoitoa.
Toki vuotoja hoidettaessakin on suuri apu toimivasta suoniyhteydesti.

PORTIN ASETTAMINEN

Portin asettaa yleensd yliopistosairaalan kokenut anestesialdikiri hyytymistekijihoidon
suojassa. Sairaalassaolo vie useimmiten muutamia piivii. Hyytymistekijipitoisuuden
seuranta auttaa korvaushoidon suunnittelua. Yleensi sitd annetaan péivittdin vihintddn viisi
paivia.

Portti on pyored ja sen “kannessa’ on ldpipistokalvo. Portti sijoitetaan ihonalaiseen
rasvakudokseen ja kiinnitetdin ompelein rintalihaksen sidekudokseen. Porttiin on yhdistetty
katetri, jonka toinen pii johtaa keskuslaskimoon tai sydimen oikeaan eteiseen. Portin
sijainti on helppo tuntea ihon alla sormenpiilld. Liike voidaan siten antaa injektioruiskulla
juuri oikeaan kohtaan. Yleensi iholla tuntuu vain pieni kohouma siind missi portti on.
Portti voi olla eri kohdissa rintakehai. Se ei hiiritse piivittdistd elimai.

PORTIN KAYTTO

Paikalleenasettamisen jilkeen on tirkeitd, ettd haava-alue suojataan hyvin ihon paran-
tumiseen saakka tulehdusten estimiseksi. Portin kiyttd edellyttdd hyvid aseptiikkaa eli
huolellista ihon pistosalueen puhdistusta ja hoitovilineiden kisittelyd, koska portin kautta
on yhteys suoraan syviin laskimoihin ja siten koko verenkiertoon.

Porttiin pistettdessi lapsi makaa seldlldéin. Portin piilld voidaan kiyttdd puudutevoidetta
ennen pistoa. Sen huolellinen poisto on keskeisti infektioiden estimiseksi. Kaikki tarvittavat
vilineet kannattaa varata lihelle ja asettaa puhtaasti steriilille liinalle, jotta on helppo
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toimia niin, ettei epdpuhtauksia joudu porttiin. Portin piiltd iho puhdistetaan huolella
antiseptiselld pieneliditdi (mikrobeja) tuhoavalla puhdistusaineella. Porttiin pistettiessd
kiytetdin steriilejd hansikkaita. Pistiji ei saa koskea hansikkailla ennen pistimistd muualle
kuin puhdistetulle alueelle tai steriileihin vilineisiin.

Porttiin pistetddn erikoisneulalla (useita hieman erilaisia), johon on liitetty lyhyt,
kolmitiehanalla varustettu letku. Letku ja hana tiytetdin jo ennen pistimisti fysiologisella
keittosuolaliuoksella, ettei suoneen ruiskuteta erehdyksessi ilmaa. Ruiskun minnisti
voidaan myds vetdd hiukan taaksepiin, jolloin letkuun saadaan nousemaan vihin portissa
olevaa hepariinilivosta. Mikili sitd hyvin nousee letkuun eli ns. takaisinvirtaus on hyvi,
tiedetddn neulan olevan oikeassa paikassa.

Ensin annetaan fysiologista keittosuolaliuosta ja varmistetaan ettd portti toimii. Sen
jilkeen ruiskutetaan hyytymistekiji hitaasti suoneen. Hyytymistekija huuhdellaan vield
letkusta fysiologisella suolaliuoksella. Lopuksi laitetaan hepariiniliuosta, jotta portti ei
tukkeutuisi. Aina kun lidkeruisku vaihdetaan, reitti suljetaan kolmitichanaa kiyttien,
koska letkuun ei saa padstid ilmaa. Kuvassa ndytetddn porttiin pistiminen (lainaus kirjasta
Nilsson: Hemophilia). Neula otetaan pois painaen toisella kiden sormilla portin reunoista
portin nousemisen estimiseksi. Erityisesti vasta-ainepotilasta hoidettaessa kannattaa neulan
poiston jilkeen painaa steriililld taitoksella portin pddltd noin 10 minuuttia, koska muuten
portin ja ihon viliin nousee herkisti verta. Timi voi altistaa tulehduksille.

Vanhemmat saavat sairaalassa opetusta aseptiikassa ja porttiin pistimisessi. (Joissakin
sairaaloissa saattaa pistimiskiytinto poiketa edellikuvatusta. On hyvi toimia oman sairaa-
lan ohjeiden mukaan.) On myds hyvi ajoittain kidydi lipi sairaalahenkilokunnan kanssa
portin kiytdn periaatteita. Oppiminen on yleensi helpompaa kuin vanhemmart kuvittelevat.
Kaikkien vanhempien ei toki tarvitse itse pistimistd opetella, vaan tarvittava hyytymistekiji
voidaan antaa sairaalassakin perheen niin toivoessa.

On todettu, ettd vanhempien kannattaa toimia pistiessddn aina samalla tavalla vaikka
kokemusta tuleekin. Siten ensiarvoisen tirked puhtaus turvataan paremmin. Usein
varsinkin pientd lasta pistettiessi kannattaa molempien vanhempien olla lihelld lidketed
annettaessa, jotta lapsi ei vahingossa esimerkiksi kosketa kidellddn jo puhdistettu ihoa.
Sellaisessa tapauksessa iho luonnollisesti tiytyy puhdistaa uudelleen. On myés hyvi
pyrkid rauhoittamaan pistimistilanne niin, ettei lapsi itke ja liiku, jotta pistiminen sujuisi
turvallisesti. Useimmiten lapsi oppii suhtautumaan luottavasti pistimiseen jo muutaman
kerran jilkeen.

MAHDOLLISET ONGELMAT

Porttien valmistavat lupaavat, ettd samaan porttiin voi pistdd noin 4000 kertaa. Timi
tarkoittaa, ettd samaa porttia voisi kiyttdd noin 30 vuotta, mikili pistotarve on 2 - 3 kertaa
viikossa. Siten porttia ei yleensi tarvitse vaihtaa, mikili erityisid ongelmia ei tule. Kuitenkin
ongelmien on kuvattu lisidntyvin, jos porttia on pidetty pitkdin.
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Jotta pistokohdan iho ei kovettuisi, olisi hyvi liikuttaa hiukan ihoa portin piilli ja
pyrkid pistimiin hiukan eri kohtiin. Portin paillikin olisi hyvi yrittdd hiukan vaihtaa
pistokohtaa, ettei neula osu portissa aina samaan paikkaan. Mikili niytcid siltd, ettd portin
piille tulee patti eli portin kelmusta tihkuu nestettd, portti saattaa olla vaurioitunut. Silloin
on otettava yhteyttd hoitavaan yksikkoon.

Infektiot ovat yleisin keskuslaskimoporttien ongelma. Niin ollen aseptiikan merkitystd
ei voi ylikorostaa. Infektioriski on suurin inhibiittoripotilailla. Timai ilmeisesti johtuu siiti,
ettd portin ympirille tulee pienid verenvuotoja, jotka ovat hyvi elatuspohja bakteereille.
Toisaalta sieddtyshoito usein edellytedd alkuun kaksikin kertaa piivissi hyytymistekijin
antoa ja pistoa porttiin miki lisdd infektioriskid. Portin ympiristén ihovaurio altistaa myds
tulehdukselle. Jos iho punottaa tai on rikki, on hyvi ottaa yhteytti hoitavaan yksikkoon.

Jos katetriin tai portiin tulee tukos, my®s infektioriski lisiintyy. Kun lapsi kasvaa, katetri
saattaa jaddid lyhyeksi ja sen kirki osua suonen seinimiin. Silloin portti voi herkemmin
tukkeutua.

Jos lapselle nousee kuume pian portin kiyton jilkeen, tulee epiilld infektiota ja
ottaa piivystyksellisesti yhteytti sairaalaan. Porttia ei tarvitse aina infektion yhteydessi
poistaa, mutta usein sithen joudutaan.

DPerusperiaatteena on, ettd porttia kiytetddn ensimmiiset vuodet ja niin pian kun
vanhemmat pystyvit pistimiin kidden suoniin, portti pyritddn poistamaan. Kun lapsi alkaa
olla siini idssi, ettd hin haluaa ja pystyy itse pistimiin suoniin, voidaan viimeistiin portista
luopua. Kun kiden suonet ovat sidstyneet ensimmdisind vuosina pistimisiltd, sopivien
pistokohtienkin 16ytyminen voi olla helpompaa. 4
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ynekologiset vuotohiiriot ovat perinnéllistd verenvuototautia sairastavilla naisilla

erittdin yleisid ja ne saattavat huonontavaa eliminlaatua merkittivisti. Ongelmat
ovat kuitenkin usein hoidettavissa, jos vain asiaan perehdytiin. Myds toimenpiteisiin
ja synnytykseen liittyvidt asiat saattavat askarruttaa ja niihin on vuotohiirispotilailla
valmistauduttava huolellisesti. Vuototautia sairastavia potilaita hoitaessani minulle esitetdin
usein kysymyksid, joiden vastauksista on ehkd hydtyi sinullekin.

MIKA ON NORMAALIA?

Kuukautiset alkavat suomalaisella tytolld keskimdidrin 12 - 13 vuoden idssd, normaali
vaihteluvili on 10 - 16 vuotta. Alkamisikdd madrdd perimi, mutta myos ravinnolla ja
litkunnalla on merkitystd. Kriittinen paino kierron kiynnistymiselle on 47 kg, pituuden
ja painon suhde on oltava my®és riittivin suuri. Kuukautiskierron normaali pituus on
23 - 35 vuorokautta vuodon alkamispiivisti laskettuna. Normaali vuodon kesto on 2 -
8 vuorokautta, keskimiidrin 5 vuorokautta, ja kokonaisvuodon miird 20 - 80 millilitraa.
Vuodon miiridi tosin on vaikea arvioida millilitroina, mutta jos kuukautiset aiheuttavat
anemiaa, hiiritsevit tydtisi tai vapaa-ajanviettoasi tai jos joudut disin pitimain kaksoissiteitd
tai nousemaan vaihtamaan sidetté, vuotosi voivat olla normaalia runsaammat.

Kuukautisvuodon alkaminen ja loppuminen on monimutkainen sarja tapahtumia, jossa
vaaditaan riittivd miird myds hyytymistekijoitd. Estrogeeni ja keltarauhashormonipitoisuuk
sien pienetessd kohdun limakalvon verisuonet ensin supistuvat. Sen jilkeen suonet aukeavat
vuotamaan ja samanaikaisesti vuotaa ulos myds verisuonituksensa menettinyt limakalvo
ja kudosnesteitd. Heti vuodon alettua alkaa kohdun verisuonien supistuminen uudelleen,
hyytymien muodostuminen ja kohdun limakalvon uudelleenkasvu. Kuukautisvuodon
sddtelyjirjestelmd on herkkd, ja pienetkin muutokset aiheuttavat normaalista poikkeavia
vuotoja. Kuukautishiiriéitd on usean tyyppisid. Hiiri6 voi liittyd kierron sidnnéllisyyteen,
tiheyteen, vuodon kestoon tai méirdin.
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MIKSI PERINNOLLISTA VERENVUOTOTAUTIA SAIRASTAVALLA
NAISELLA ON NORMAALIA USEAMMIN VUOTOHAIRIOITA?

Vuototautia sairastavilla naisilla vuodon loppumiseen tarvittavia hyytymistekijéitd on liian
vihin tai ne ovat huonosti toimivia ja tistd syystd kuukautishiiriét ovat hyvin tavallisia.
Vuotohiiriét voivat johtua yksinomaan perussairaudesta, mutta aina kannattaa sulkea
pois myds elimelliset syyt, jotka herkistivit hiiriville. Niistd tavallisimmat ovat kohdun
limakalvon polyypit ja myoomat, infektiot ja raskaus.

Von Willebrandin tauti on naisten perinnollisistd verenvuototaudeista yleisin. Koska
seki hemofilia A (hyytymistekiji VIIL:n puute) ja hemofilia B (hyytymistekiji IX:n
puute) ovat sukupuoleen eli X-kromosomin periytymiseen liittyvid tauteja, niitd harvoin
esiintyy naisilla. Naiset toimivat kuitenkin kantajina ja heilld saattaa esiintyid samanlaisia
gynekologisia vuoto-ongelmia kuin vW-tautia sairastavillakin. Muiden hyytymistekijoiden
periytyvit puutokset ovat erittdin harvinaisia. Gynekologisten vaivojen hoito noudattaa
muutamia poikkeuksia lukuun ottamatta samoja periaatteita kaikilla vuototautipotilailla.

VuUuOTONI OVAT RUNSAAT, MITEN NIITA VvOI HOITAA?

Pitkittynyt ja runsas kuukautisvuoto on yleisin hyytymishiiriotd sairastavien naisten oire,
mutta myds vilivuotoja esiintyy tavallista useammin. Jos kuukautisvuodon miiri mitataan,
65 - 73 %:lla vW-tautia sairastavista naisista esiintyy runsaita vuotoja. Vuodot ovat yleensi
runsaat niiden alkamisesta asti ja aiheuttavat anemiaa.

Laakehoidot

Runsaiden kuukautisvuotojen hoitoon voi kiyttid hormoneja. Ehkiisytabletit lisddvit
hyytymistekijoiden II, VII, VIII, IX, X ja vWF:n miirdd ja vihentivit vuotoa lisddvin
prostaglandiinin eritystd. Ehkiisypillereiden teho vuodon vihentijini ei ole kuitenkaan
yksiselitteinen. Uusimmilla ehkiisytableteilla on raportoitu myés huono hoidon teho ja
osoitettu jopa vW-tekijin vihenemisti. Suosituksena voi sanoa, ettd nuoren vuototautia
sairastavan naisen kannattaa kokeilla ensisijaisesti ehkiisypillereitd, jos hoidolle ei ole estettd
ja tarvitaan ehkiisyi. Pillereitd voi ottaa my®s ilman taukoja, jolloin vuotopiivien midri jid
vihiisemmiksi. Tauottomaan hoitoon voi kuitenkin liittyi tiputteluvuotoa, joka huonontaa
hoitomyénteisyytti.

Jos ehkiisytabletetteja ei voida tai haluta kiyttdd, vaihtochtona on kiyteid
keltarauhashormonia jatkuvana tai 21 piivin jaksoissa suun kautta tai kohdunsisiisesti
hormonikierukassa. Pitkdaikaiseen suun kautta annosteltavaan keltarauhashormoniin
liitctyy paljon sivuvaikutuksia ja hoito keskeytetdin usein. Hormonikierukka on
useissa tutkimuksissa osoitettu tehokkaaksi runsaiden kuukautisten hoidossa, vuoto
vihenee (93 - 97 %:lla) ja vilivuotojen mahdollisuus pienence. Pienen vereen menevin
hormonipitoisuuden takia sivuvaikutukset ovat vihiisempii kuin suun kautta toteutetussa
hoidossa. Hormonikierukkaa voi suositella myds synnyttimittomille ja nuorille potilaille.
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Fibrinolyysid estivi eli hyytymin liukenemista hidastava hoito traneksaamihapolla on
myds kiyttokelpoinen. Annoksen on oltava riittdvin suuri. Kuukautisvuodon on osoitettu
vihenevin, jos traneksaamihappoa kiytetdin 1 g kuuden tunnin vilein. Suureen traneksaa-
mihappoannokseen voi liittyd pahoinvointia, ripulia tai vatsakipuja, mistd syystd hoidossa
on hyvi pitiytyd annokseen 25mg/kg 3 - 4 kertaa pdivissi runsaan vuodon aikana (2 -
5 vrk). Yksilollinen vaste selvidd parin kokeilukerran avulla.

Lievissi ja joskus keskivaikeassa (2A) vW-taudissa voidaan kiyttdd desmopressiinii,
joka lisid vWF:n ja F VIII:n miirdd verenkierrossa. Lidkkeen voi annostella ihonalaisesti
tai nendsumutteena. Molemmista hoitomuodoista on hyvii hoitotuloksia. Desmopressiinin
annoksesta ei ole yhteniisti suositusta, mutta ndyttdd siltd, ettd nendsumutetta kannattaa
annostella alle 50 kg painavilla yksi 150 pg:n nendsuihke piivissi ja yli 50 kg painavilla 2
suihketta pdivissi. Hoidon pituudeksi on suositeltu kahta piivii. Hoidossa esiintyy yleiseni
sivuvaikutuksena kasvojen punoitusta, harvemmin pahoinvointia, visymystd, painsirkyi
ja turvotusta. Lidkettd ei tulisi kidyttdd, jos viW-taudin alatyyppii ei tunneta, silld lidkkeen
kiyttod pidetddn vasta-aiheisena tyypin 2B muodossa trombosytopenian lisidntymisvaaran
takia. Vaikeassa vW-taudissa (tyyppi 3) hoito ei tehoa. Kouristustaipumuksen omaavien,
iakkiiden ja sydin- ja verisuonitautia sairastavien potilaiden hoitoon desmopressiinid ei
suositella.

Useimmat tulehduskipuldikkeet vihentivit verihiutaleiden toimintaa, ja siksi niiden
kiyttod tulee viletdd hyytymishiiridpotilailla. Asetyylisalisyylihappoa sisiledvid lidkkeitd ei
saa kiytedd. Poikkeuksena ovat ns. koksibiryhmiin kuuluvat tulehduskipuldikkeet, joita
voidaan kiyttdd varovaisuutta noudattaen myds perinnollisid vuototauteja sairastavilla.

Akuuttia runsasta vuotoa voidaan hoitaa joko keltarauhashormonilla desmopressiiniin
liitettyni, tai matala-annoksisilla ehkiisytableteilla (1 tabletti kolmasti pdivissd 7 pdivid).

Kirurgiset hoidot

Tutkimustoimenpiteeni tehtivdd kohtuontelon kaavintaa on viltettdvi. Kaavinnalla
poistetaan jo muodostuneet verihiutale- ja fibriinikertymit kohdun limakalvolta, jolloin
verenvuoto-ongelma vain pahenee. Poikkeavaa verenvuotoa kaavinnan jilkeen esiintyy
viidesosalla von Willebrandin tautia sairastavista naisista. Tehokkaaseen vuodonehkiisyyn
tulee kiinnittdd huomioita, jos kaavinta joudutaan tekemidin hoidollisista syisti.

Jos liikkeellisen hoidon vaste runsaaseen vuotoon ei ole riittivi, voidaan kohdun
limakalvo poistaa kirurgisesti tai limmén avulla. Limpdopallohoitoon liittyy kirurgisia
hoitoja pienempi vuotoriski, mutta silti vuotoprofylaksiasta tulee huolehtia.

Jos muut hoidot eivit auta tai niiti ei voi kiyttd, voi kohdunpoisto olla paras vaihtoehto.
Kohdunpoistoihin liittyy merkittivisti kohonnut vuotoriski, vuotokomplikaatiota kuvataan
jopa puolella potilaista. Siksi vuototautipotilaiden leikkaukset tulisi suunnitella tarkasti.
Niiden potilaiden leikkauksiin, joilla desmopressiinin hoitoteho on huono (ainakin
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keskivaikea tai vaikea vW-tauti), tulee varata hyytymistekijivalmistetta ja leikkaukset on
04 ) J

paras ajoittaa alkuviikkoon, koska siten hyytymistekijitasojen laboratorioseuranta on

mahdollista.

MIKSI VUOTONI OVAT KIVULIAAT? MIKSI KESKIKIERROSSA
ESIINTYY KIPUA?

Toinen yleinen vaiva vuototautipotilailla onkin kivuliaat kuukautiset tai keskikierron kivut.
Tutkimuksellista tietoa kivun syysti ei ole, mutta todennikdisesti syyni on vatsaonteloon
pddsseen veren aiheuttama vatsakalvon drsytys. Verta voi kulkeutua runsaan vuodon
aikana tavallista enemmin munatorvien kautta tai sitd voi vuotaa endometrioosipesik-
keisti. Endometrioosi on vaiva, jossa kohdun limakalvoa on sirottautunut kohdun ulko-
puolelle. Kuukautisvuodon aikana timi kudos vuotaa verta vatsaonteloon ja jos naisella
on vuotohiirid, vuoto voi olla poikkeavan runsasta ja vaivoja aiheuttavaa. Keskikierron
kivut johtuvat todennikéisesti munasolun irtoamisen jilkeisestd verenvuodosta ja
prostaglandiinin tuotannosta. Kun munasolu irtoaa, munarakkulasta vuotaa pieni mairi
verta. Vuototautia sairastavalla naisella vuoto voi olla poikkeavan runsasta ja aiheuttaa
vatsakalvon drsytysti.

Hoitona kuukautiskipuihin ja keskikierron kipuihin kiytetiin ehkiisypillereitd, joilla
estetddn munasolun irtoaminen ja prostaglandiinin tuotantoa. My&s traneksaamihappoa
tai COX-2 -tulehduskipuldikkeitd voi kiyttdd. Jos potilaalla on endometrioosia, voidaan
samoin kuin muillakin potilailla tehdd mieluiten vatsaontelon tihystyksessid endometrioosi-

kudoksen poisto.

ONKO VERENVUOTOTAUTIA SAIRASTAVALLA NAISELLA
ENEMMAN KUIN MUILLA RASKAUTEEN LIITTYVIA ONGELMIA?

Raskauden aikana tapahtuu fysiologinen F VIII- ja vWF -tasojen nousu. Niin tapahtuu
myds 1-tyypin vW-potilailla. Useilla 2-tyypin tai 3-tyypin potilailla raskaus ei aiheuta
mitdin muutoksia pitoisuuksissa. Tyyppi 2B potilailla saattaa trombosytopenia pahentua.
Hyytymistekijit lisidncyvit vihitellen, merkittdvin nousun tapahtuessa vasta raskauden
toisesta kolmanneksesta lihtien. Siksi verenvuotoa sairastavilla naisilla on enemmin
alkuraskauteen liittyvid vuoto-ongelmia, mutta ennen synnytysti esiintyvid verenvuotoja
ei ole havaittu olevan enempii kuin viestdlld yleensd. Englantilaisen kirjallisuuskatsauksen
mukaan vW-tautia sairastavista naisista 33 %:lla oli ensimmiisen raskauskolmanneksen
aikaista verenvuotoa (vrt. 16 % normaaliviestdssi). Kyseessi saattaa olla osittain kliininen
harha aktiivisemman hoitoon hakeutumisen takia, silli keskenmenoja naisilla ei tilastolli-
sesti ollut enempii (21 % vrt. 16 %).

Synnytyksissi vW-taudin 1-tyyppiin liittyy vain harvoin vakavia verenvuotoja, mutta
useat tutkimukset ovat osoittaneet kohonneen vuotoriskin. Heti synnytyksen jilkeen
tulevan runsaan vuodon (>500ml) esiintymisriski on normaalisynnytyksessi 3 - 5 %,
mutta vuototautia sairastavan naisen synnytyksessi 16 - 28 %. Nopea estrogeenitason lasku
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synnytyksen jilkeen, josta seuraa F VIIL:n, ja vWEF:n vihentyminen, lisid synnytyksen
jilkeisen vuodon riskii viiden viikon ajan.

VW-tauti sairastavat 1-tyypin potilaat tulisi testata kuukausi ennen laskettua aikaa.
Jos F VIII- ja vW-tekijaaktiivisuus ovat selvisti yli 50 %-yksikkdd, synnytykseen liictyvi
ennakoiva hoito on todennikéisesti tarpeeton ja epiduraalipuudutus on mahdollinen
ilman korvaushoitoa. 1-tyypin ennakoivaa hoitoa tarvitseville potilaille ja 2- ja 3-tyypin
potilaille tulisi antaa vW-tekijdd sisdltivdd valmistetta synnytyksen alusta ja jatkaa sitd 7
pdivii keisarinleikkauksen jilkeen tai 4-5 piivid alatiesynnytyksen jilkeen. Desmopressiinid
on suositeltu kiytettdviksi vasta napanuoran sulkemisen jilkeen tyyppi 1 ja 2A potilaille.
Lidkettd voi kiyttdd imetyksen aikana. Vuototautia sairastavan potilaan synnytys hoidetaan
ensisijaisesti alateitse. Synnytyskanavan ja vililihan vaurioitumisen estoon pitdi kiinnittdd
huomiota ja lihaksensisiisid pistoksia tulisi vilttdi.

LOPUKSI

Oikea gynekologisen vuotohiirion diagnoosi ja sen asianmukainen hoito voivat parantaa
vuototautia sairastavan naisen eliminlaatua oleellisesti. Jos sinulla on kuukautisiisi liittyvid
vaivoja tai vuotosairauteesi liittyvit gynekologiset asiat askarruttavat mieltisi, hakeudu
keskustelemaan niistd lddkirisi kanssa ja mieti hoitovaihtoehtoja. 6



Tehostuneen hoidon ansiosta kuolleisuus hemofiliaan on viime vuosikymmenini
vihentynyt niin, ettd hemofiliapotilaiden keskimiiriinen odotettavissa oleva elinaika
on maassamme samaa luokkaa kuin miesten yleensi. Iin myotd hemofiliapotilaatkin voivat
sairastua sellaisiin sairauksiin, joita esiintyy enemmin myshemmalld idlli. On hyvi tietdd,
ettd hemofilia ei tee mahdottomaksi minkiin sairauden hoitoa.

Hemofilia ei ilmeisesti ehkiise merkittivisti valtimoiden kovettumista, ateroskleroosia
cikd sepelvaltimotautia. Niiden toteaminen voi vaatia verisuonten varjoainekuvauksia,
angiografioita, joiden yhteydessi valtimopunktioiden takia on varauduttava antamaan
hyy-tymistekijiavalmistetta. Syddninfarkteja hemofiliapotilailla on vihemmin kuin muulla
viestolld, mutta niitikin esiintyy. Hyytymistekijavalmisteen suojassa hemofiliapotilaille on
onnistuneesti tehty sepelvaltimoahtaumien pallolaajennuksia ja ohitusleikkauksia ja myds
sydimen lippileikkauksia, mitkd sininsi voivat olla ongelmallisia ja tarkkaan harkittavia
toimenpiteitd. Tilanteesta riippuen on lyhytkestoisesti annettu liiallista hyytymisti estavii
ladkettd samanaikaisesti. Joskus sydininfarkteja on esiintynyt myds hyytymistekiji-
valmisteiden kiyton yhteydessi. Sydin- ja verisuonisairauksien yhteydessi hemofilia asettaa
rajoituksensa pitkiaikaiseen tukoksia estdviin, antitromboottiseen ja hyytymistd estivdin
ladkitykseen. Korkea verenpaine lisid vuototaipumusta, joten verenpainetaudin hoito on
tirkeii.

Laskimotukoksia ja keuhkoveritulppia hemofiilikoilla on harvoin, mutta tiysin hemo-
filia ei niiltdkd4n suojaa. Iin my6ti niitd voi tulla herkemmin erityisesti, jos on samanaikaises-
ti muita niille altistavia tekijéitd, kuten leikkaus, immobilisaatio, keskuslaskimokatetri,
pahanlaatuinen sairaus, tai autoimmuunisairaus ja niihin liittyvd tukosalttius, tai mah-
dollisesti jonkin laskimotukoksille altistava hyytymisen hiirio. Kun leikkauspotilaan
hyytymistekijitaso on hyytymistekijivalmisteella nostettu normaaliksi, on tietyissi
tilanteissa vilittomassd leikkauksen jilkeisessd vaiheessa aiheellista harkita samanaikaisen
pieniannoksisen antikoagulantin kiytt6d ennaltachkiisevisti. Hemofiliapotilaan las-
kimotukosten hoito on tarkkuutta vaativaa tasapainoilua tukos- ja vuototaipumuksen
vililld kdyttien tilanteesta riippuen hyytymistekijivalmistetta ja hyytymisti estivid lddketed,
antikoagulanttia. Antikoagulanttihoitona suositellaan yleensi hepariinia tai pienimole-
kyylistd hepariinia. Nimi ovat mahdollisessa vuototilanteessa paremmin hallittavissa kuin
suun kautta otettava varfariini. Antikoagulanttihoidon kesto ratkaistaan yksilllisesti.
Tukoksen paikallinen liuotus, trombolyysi tulee harvoin kyseeseen niin laskimo- kuin
valtimopuolella. Se vaatii erityistd tarkkuutta vuoto-ongelmien vilttimiseksi.
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Hemofiliapotilas voi sairastua insuliinihoitoa vaativaan sokeritautiin. Insuliini annetaan
ihonalaisina pistoksina niin pienikokoisella neulalla, ettd vuotovaara on pieni. Sokeritaudista
tai muusta syystd hemofiliapotilaille voi kehittyd munuaisongelmia, jotka pitkille edetessidn
saattavat vaatia dialyysihoitoa. Verenvuototauti tiytyy dialyysihoitoa valmisteltaessa ja sitd
toteutettaessa huomioida. Ruoansulatuskanavan sairaudet voivat vaatia tihystystutkimuksia
jaleikkauksia ladkityksen lisiksi. Pitkille edenneisiin eri syistd johtuviin maksasairauksiin voi
liittyd myds muiden hyytymistekijéiden vajetta, miki tdytyy ottaa huomioon. Pernisiédsissi
anemiassa suun kautta annettava B12-vitamiini ei imeydy riittdvisti, ja sitd joudutaan
antamaan lihaspistoksina hyytymistekijivalmistesuojassa.

Kaihi on ikd4ntyvien ihmisten ongelma, jonka takia hemofiliapotilaskin saattaa joutua
silmileikkaukseen. Kaihileikkaukset eivit yleensd aiheuta suurta vuoto-ongelmaa, mutta
verenvuototautipotilaan kohdalla vuodon mahdollisuus on erityisesti huomioitava ja sen
ehkiisemiseen on taudin vaikeusasteen mukaisesti varauduttava.

Sydpidsairauksien  esiintyminen  lisddntyy
idn myotd ja hemofiilikoilla voi esiintyd erilaisia
syopisairauksia kuten muullakin viestolld. Mie-
hill yleisin sy6pi on eturauhassydpi. Seuraavaksi
yleisimpid ovat keuhkosydpd, virtsarakko- ja
suolistosyovit. J

Naisilla yleisin syopi on rintasyépd ja
seuraavaksi yleisimpid ovat paksusuolisyopi,
gynekologiset syovit ja keuhkosydpi. Kroo-
ninen maksatulehdus ja kirroosi voivat lisitd
hemofiilikonkin alttiutta maksasydpiin. HIV-
infektion ja sen seurauksena, AIDS:n (han-
kinnainen immuunipuutosoireyhtymi) saancilla
potilailla on tavallista enemmin lymfoomia eli
imusolmukesydpid, erityisesti non-Hodgkin -
lymfoomia. Suomessa HIV-tartuntojen mairi
onneksi jii vidhdiseksi verrattuna moniin
muihin linsimaihin, joissa ne ovat lisinneet
kuolleisuutta.

Sydpikasvainten toteaminen ja levinneisyyden selvittiminen voivat vaatia erilaisia
kuvantamis- ja tihystystutkimuksia, koepalojen ja punktioniytteiden ottoa tai leikkauk-
siakin. Hemofiliapotilaalla niihin kaikkiin on varauduttava taudista ja sen vaikeusasteesta
riippuen antamalla hyytymistekijivalmistetta tai joissakin tapauksissa desmopressiinii, jota
erityisesti idkkiille henkildille kuitenkin on syytd kiyttdd varoen. Sydpikasvainten hoitoon
syovin laadusta riippuen voivat kuulua leikkaus, sidehoito, erilaiset solunsalpaajahoidot
ja tietyissi taudeissa hormoni- ja vasta-ainehoidot. Eturauhanen voidaan poistaa hyyty-
mistekijivalmistesuojassa. Eturauhassyépdin voi liittyd liiallisesta fibrinolyysisti johtuva
useimmiten paikallinen vuototaipumus, joka leikkauksen jilkeisessikin vaiheessa voi
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aiheuttaa ongelmaa. Voimakkaampia solunsalpaajahoitoja seuraa yleensi tilapdinen
verisolujen muodostumisen estyminen ja siitd johtuva matalasoluvaihe, jolloin infektioitten
vaara on lisddntynyt ja erityisesti trombosytopenian eli verihiutaleiden niukkuuden takia
vuotovaara on lisddntynyt. Sellainen, kuten muistakin syistd johtuva trombosytopenia, voi
vaatia myds trombosyyttitiivisteiden kiyttdi.

Joskus lievd, vihioireinen perinnéllinen hemofilia todetaan vasta idkkdilld, aiemmin
hyvikuntoisella henkilslld, kun selvitetdin toimenpiteeseen liittyvii vuotokomplikaatiota.
Useammin varttuneessa idssi todettava hemofilia kuitenkin on hankinnainen ja johtuu
hyytymistekijid vastaan kohdistuvasta vasta-aineesta (inhibiittori). Taustalla voi olla
autoimmuunisairaus tai pahanlaatuinen sairaus, kuten myelooma tai lymfooma tai muu
syy. Osa niistd tapauksista on suhteellisen lievid, lidkehoidolla rauhoittuvia, osa varsin
vaikeahoitoisia.

Ikddntyvien verenvuototauteja sairastavien potilaiden hoito, joilla on muita samanaikai-
sia sairauksia, vaatii tivistd yhteistyotd hoitavien lidkireitten, hyytymisasiantuntijoiden
ja hyytymislaboratorion kanssa, jotta verenvuototautien vaatimat erityistarpeet tulevat
riittdvisti huomioiduiksi. Huomiota on kiinnitettdvd myds siihen, ettei ole kehittynyt
hoitoa vaikeuttavia hyytymistekijivasta-aineita. Timid on erityisen tirkedd toimenpiteiden
suunnittelun yhteydessi, jotta toteuttaminen ja viliton sen jilkeinen aika voidaan viedid
turvallisesti ldpi. ¢



Anne Lindquist

yoskentelin hemofiliahoitajana HUS Meilahden sairaalan Hyytymishiiridyksikossd
lzhes kolme vuotta vuosina 2002 - 2005, jolloin tutustuin perinnéllisid vuotosairauksia
sairastavien aikuisten erityispiirteisiin.

Alusta asti tydssini tuli esiin potilaiden asiantuntijuus omasta sairaudestaan, jonka kanssa
aikuispotilaat ovat oppineet elimdin vuosikymmenid. Lisiksi ndin, ettd perinnollisistd
vuotosairauksista “kirsivien” kirjo on hyvin erilainen, kun toinen pystyy elimiin normaalia
elimid, mutta toinen puolestaan joutuu ottamaan sairauden huomioon paivittdin arkisissa
askareissa.

Hemofiliahoitaja on paikalla hemofiliapoliklinikkapdivini ja tapaa potilaan sekd ennen
ettd jilkeen lddkdrin vastaanoton. Ennen vastaanottoa on hyvi vaihtaa muutamia sanoja
potilaan kanssa, jotta erityisongelmat ilmenisivit hyvissi ajoin ja hoitaja voisi varautua
asiaan lddkdrin vastaanoton jilkeen. Lidkidrin vastaanoton jilkeen hoitajalla on mahdollisuus
kuulla arkisesta elimisti ja sen sujumisesta. Tarvittaessa hoitaja yrittdd auttaa arjen
sujumisessa mm. jirjestimilld tapaamisen sosiaalihoitajan kanssa tai antamalla tarvittavia
hoitovilineitd. Hemofiliahoitaja varaa potilaalle uudet poliklinikka-ajat sekd mahdolliset
lisitutkimukset. Hoitajan vastuulla on myés potilaan informoiminen valmistautumisesta
erilaisiin tutkimuksiin mm. laboratoriokokeisiin, verenpaineen vuorokausirekisterdintiin,
luustontiheysmittaukseen, ultraddnitutkimuksiin tai magneettikuvauksiin jne.

Hemofiliahoitajan vastuulla on myés potilaiden ja tarvittaessa heiddn lihiomaisten
hyytymistekijildikkeiden pisto-opetus. Opetuksessa kiydiin lipi ldikkeen liuottaminen,
hyvi aseptiikka seki itse lddkkeen annosteleminen laskimoon. Moni aikuinen osaa annostella
lazkkeensi laskimoon oikeaoppisesti. Harvemmin pistivit haluavat kerrata pistotekniikkaa
ja olen opettanut kotihoitoon my®és iikkiidmpii potilaita, joiden vuotoalttius on lisdintynyt
tai potilaita, jotka ovat halunneet ottaa enemmin vastuuta omasta hoidostaan. Hemofilia-
hoitaja opettaa potilaille lidkityksen muuttuessa myds uuden valmisteen liuottamisen.

Hemofiliahoitajan rooli korostuu, kun yksikén potilas joutuu leikkaukseen
tai toimenpiteeseen. Perinnollisten vuotosairauksien harvinaisuus sekd yksilslliset
hyytymistekijiannokset aiheuttavat hankaluuksia eri hoitoyksikoissd. Télloin pitdd hyvin
informoida tulevaa hoitoyksikkdd potilaan vuotosairaudesta ja tarvittavista lddkkeistd
(liuotus, antonopeus, varattavasta liikemidri). Lisiksi laaditaan selkedt hyytymistekijin
korvaushoitoon ja muuhun lidkitykseen liittyvie lddkirin tekemit hoito-ohjeet seki
ohjeistus tarvittavasta laboratorioseurannasta toimenpiteen aikana ja sen jilkeen.
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Hyytymishiiridyksikossi on kiinnitetty hyvin paljon huomiota vuotosairaudesta
kirsiville potilaalle piivystyspoliklinikalla annettavaan hoitoon. Yhi vaan se aika,
minki potilas joutuu odottamaan hyytymistekijoitd, on pitkd. Hoidon nopeuttamiseksi
Meilahden sairaalan piivystyspoliklinikalle on laadittu kansio, johon on koottu useimmin
vuotavien potilaiden hoito-ohjeet. Tulevaisuudessa yksilslliset hoito-ohjeet ovat paremmin
saatavilla sihkoisen sairaskertomuksen myoti. Hemofiliahoitaja yrittdd vastaanotoilla
kyselld potilaiden kokemuksia piivystysaikaisesta hoidosta ja antaa tarvittaessa palautetta
piivystyksestd vastaavalle hoitajalle, jotta mahdollisiin epikohtiin pystyttdisiin puuttu-
maan. Muutamia kiireellisid vuototilanteita on pystytty hoitamaan jopa poliklinikkamme
tiloissa arkisin virka-aikana.

Ty6skenneltydni hemofiliahoitajana minulle muodostui kisitys siitd, etti monelle
potilaalle on hyvin tirkeii se, etti tarvittaessa on mahdollisuus ottaa yhteytti. Turvallisuutta
lisdd, kun voi asioida tutun henkilon kanssa. Hyytymishiiridyksikossi sairaanhoitaja vastaa
puhelimeen arkipiivisin virka-aikana. Monelle potilaalle sairaanhoitajan neuvot tai yhdessi
mietitty tilanne on riittdvisti auttanut asian ratkaisuun, mutta hankalammissa tapauksissa
on jitetty hoitavalle lddkirille soittopyyntd tai kiirehditty tulevaa vastaanottoaikaa.
Pidivystysaikana potilaan pitid kiireellisissd asioissa hakeutua piivystyspoliklinikalle.

Hemofiliahoitajan tydssi olen pidssyt muutaman kerran vuodessa kansainvilisiin hemo-
filiahoitajakokouksiin. Tapaamiset ovat olleet hyvin mielenkiintoisia ja opettavaisia. On
ollut hienoa tavata omia kollegoita maailmalta ja nihdi miten asiat muualla hoidetaan.

Hemofiliahoitajan tyo on hyvin antoisaa. Tyossd tutustuu hyvin mukaviin potilaisiin
ja oppii tuntemaan heidin sairautensa erityispiirteet, joita ei muussa sairaanhoitajan tydssi
viltedmiced kohtaa. Olen kiitollinen saamistani kokemuksista. 6
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Timo Kontuniemi

euraavassa esitellidn yleisluontoisesti eriitd sosiaalietuuksia, jotka usein koskevat myds

hemofiliapotilaita ja muita vaikeita verenvuototauteja sairastavia. Esitys ei pyri olemaan
tyhjentdvdi kuvaus maamme sosiaaliturvajirjestelmisti, vaan siind keskitytidn lihinni
vammaisia ja pitkdaikaissaita koskeviin etuuksiin. Téssd kisitellddn siis etuuksia, joita on
mahdollista saada nimenomaan hemofilian ja/tai sen aiheuttaman pysyvin invaliditeetin
perusteella.

Aiheiden Kkisittely jad tlanpuutteen vuoksi melko yleisluontoiseksi. Lihdeluettelon
avulla on kuitenkin mahdollista hankkia lisitietoja. Niitd antavat mm. Kansanelikelaitoksen
(Kela) toimistot, kuntien sosiaalitoimistot seki sairaaloiden sosiaalihoitajat.

SAIRAUSVAKUUTUS

Sairausvakuutus on jokaiselle Suomessa asuvalle kuuluvaa sosiaaliturvaa, jolla tasoitetaan
sairauden ja raskauden aiheuttamia kustannuksia. Sairausvakuutus korvaa osan sairaanhoi-
don kustannuksista (ladkarinpalkkiot, hammasldikirinpalkkiot, ladkarin tai hammaslaikirin
médradmit ladkkeet, tutkimukset, hoidot ja matkakustannukset). Matkoissa on vuotuinen
157,25 euron omavastuu, jonka jilkeen matkat korvataan vakuutetulle kokonaan.
Tydkyvyttomyyden aiheuttamaa tydtulon menetysti korvaa sairauspiiviraha.

Erityiskorvattavat ladkkeet

Sairausvakuutus korvaa erdiden vaikeiden ja pitkdaikaisten sairauksien hoidossa tarvittavat
ladkkeet kahden erityiskorvausluokan mukaan. Alempi erityiskorvaus on 72 % laikkeen
kustannuksesta ilman kiintedd omavastuuosuutta ja ylempi erityiskorvaus on 100 %
kolmen euron omavastuun ylittiviltd osalta lidkevalmistetta kohti. Kotihoidossa olevien
hemofiliapotilaiden kiyttimit hyytymistekijikonsentraatit ja traneksaamihappovalmis-
teet (Caprilon®, Cyklokapron®) kuuluvat ylempain erityiskorvausluokkaan. Hemofiliaa
sairastavien on erityiskorvausoikeuden saamiseksi toimitettava Kansanelikelaitoksen
toimistoon lddkirinlausunto B, josta ilmenee, ettd asianomainen sairastaa hemofiliaa ja on
sen vuoksi lidkehoidon tarpeessa. Mydnnetysti erityiskorvausoikeudesta tehddin merkinti
Kela-korttiin. Erityiskorvaus maksetaan liikekustannuksista, jotka ovat syntyneet sen
jilkeen, kun vaikean ja pitkdaikaisen sairauden osoittava hakemus (lidkirinlausunto B) on
toimitettu Kelalle.
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Hammashoidon korvaaminen
Hammashoidon korvaamisen laajennettua koskemaan koko viestéd 1.12.2002 alkaen ei

hemofiliapotilaiden hammashoidon korvaaminen ole eronnut mitenkiin muun viestén
hammashoidon korvaamisesta.

Erityishoitoraha

Erityishoitorahaa voi saada lapsen vanhempi osallistumalla
lapsensa hoitoon tai kuntoutukseen

sairaalassa

sairaalan tai erityishuoltopiirin poliklinikalla

kuntoutus- tai sopeutumisvalmennuskurssilla tai

sairaalahoitoon tai sairaalan poliklinikkahoitoon liittyvissi kotihoidoissa.

Erityishoitorahaa voi saada my®s avio- tai avopuolison lapset seki otto- tai kasvattilapsen
sairauden hoitoon tai kuntoutukseen osallistumisen vuoksi.

Erityishoitorahan edellytyksend on, ettd hoitava henkilé on hoitoon osallistumisen
vuoksi estynyt tekemistd tyotddn eikd saa poissaolon ajalta palkkaa. Perheeniidit ja
opiskelijat sekd itseniistd tydtd tekevit voivat myds saada erityishoitorahaa. Jos hakijalla ei
ole riittdvisti tydtuloja paivirahan laskemisen perusteeksi, erityishoitoraha maksetaan 15,20
euron suuruisena.

Erityishoitorahaa maksetaan yleensi enintidn 60 arkipdiviltd lasta kohden saman
sairauden perusteella. Enimmaisaika lasketaan erikseen sairaalahoidon ja kotihoidon ajalta.
Jos hoitava lddkiri arvioi olevan erityistarvetta, aikaa voidaan jatkaa. Kotihoidon ajalta
erityishoitorahaa ei kuitenkaan yleensi makseta yli 90 arkipdivilei.

m Erityishoitorahaa ei makseta, jos vakuutettu saa samanaikaisesti erityisiitiys-,
ditiys, isyys- tai vanhempainrahaa tai sairauspiivirahaa taikka korvausta muun lain
perusteella (ylite voidaan maksaa).

m  Erityishoitorahan saajalla ei ole oikeutta tydttdmyyspiivirahaan tai
tydmarkkinatukeen.

Sairaala- tai poliklinikkahoidossa olevan alle 7-vuotiaan lapsen vanhemmalla on oikeus
erityishoitorahaan niissi sairaustapauksissa, joissa lasta hoitava lddkiri pitid vanhemman
osallistumista hoitoon tai kuntoutukseen tarpeellisena.

Sairaalahoidossa, poliklinikkahoidossa tai kotihoidossa olevan 7 - 15-vuotiaan lapsen
vanhemmalla on oikeus erityishoitorahaan, jos lapsen sairaus on vaikea. Hoitava lddkiri
antaa lausunnon sairauden vaikeudesta.
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Erityishoitorahaan oikeuttavia vaikeita sairauksia tai vammoja ovat

leukemia ja muut pahanlaatuiset kasvaimet

vaikeat sydinviat, vaikeat tapaturmat ja palovammat

vaikeasti tasapainotettava sokeritauti ja sokeritaudin hoidon aloitusvaihe

vaikeat mielenterveyden hiirit

vaikea kehitysvammaisuus

vaikea keuhkoastma ja

vaikea nivelreuma.

myds muut edelld mainittuihin sairauksiin vaikeusasteeltaan verrattavat sairaudet,
vammat ja sairaudentilat saattavat olla erityishoitorahan saamisen perustana.

Erityishoitorahaa maksetaan myds vanhemmalle, joka osallistuu lapsensa sairauden tai
vamman vuoksi jirjestetylle sopeutumisvalmennus- tai kuntoutuskurssille tai muuhun
vastaavaan kuntoutukseen. Tilldin edellytetddn, ettd kurssin tai muun kuntoutuksen
jirjestiminen perustuu johonkin lakiin.

m Kun kuntoutuksen ajalta maksetaan kuntoutusrahaa, ei samalta ajalta makseta
erityishoitorahaa. Sitd voidaan kuitenkin maksaa kuntoutusrahan omavastuuajalta.

m  Erityishoitorahahakemukseen liitetddn lddkdrin D-todistus hoitoon osallistumisen
tarpeellisuudesta tai kuntoutus- taikka sopeutumisvalmennuskurssin jirjestijilti saatu
todistus. Erityishoitorahaa tulee hakea 4 kk:n kuluessa siitd, kun sitd haluaa saada.

Muutoksenhaku

Sairausvakuutusta koskevaan piitokseen tyytymiton voi hakea sithen muutosta valittamalla
sosiaalivakuutuslautakuntaan. Valitus tehddin kirjallisesti 30 paivin kuluessa siitd kun
valittaja on saanut tiedon piitdksestd. Sosiaalivakuutuslautakunnan piitdkseen voi hakea
muutosta tarkastuslautakunnasta.

TYOKYVYTTOMYYSELAKE

Myontamisperusteet

Kansanelikelain mukaiseen tyokyvyttdmyyselikkeeseen on oikeus 16-64-vuotiaalla
henkil6lld, joka on sairauden, vian tai vamman takia kykenemiton tekemiin tavallista
tydtddn tai muuta sithen verrattavaa tyotd, mikd on pidettdvi ikd, ammattitaito ja muut
seikat huomioon ottaen hinelle sopivana ja kohtuullisen toimeentulon turvaavana.
Alle 20-vuotiaalle ei kuitenkaan mydnneti tydkyvyttomyyselikettd, ennen kuin hinen
mahdollisuutensa kuntoutukseen on selvitetty.

Tydkyvyttomyyselikkeen saaminen edellyctdd siis sairautta, jonka vuoksi henkild
ei voi ansaita omaa toimeentuloaan. My®s ikd, ammatti, koulutus, asuinpaikkakunta
seki mahdollisuudet saada ammattitaitoa vastaavaa tyoti otetaan tyokykyd arvioitaessa
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ladketieteellisten seikkojen ohella huomioon. Invaliditeettiprosentti sininsi ei ratkaise
oikeutta elikkeeseen. 60 vuotta tiyttineelle tyokyvyttdmyyselikkeessi painotetaan
tydkyvyttomyyden ammatillista luonnetta. Elikkeen saa aina sokea, litkuntakyvytén ja muu
henkild, joka on niin avuttomassa tilassa, ettei tule toimeen ilman toisen henkilén apua.

Hakeminen

Kansanelikelain mukaista tydkyvyttomyyselikettd ja sairausvakuutuslain  mukaista
piivirahaa ei makseta samalta ajalta. Timin vuoksi tydkyvyttdmyyselikkeen hakijan on
ensin haettava sairausvakuutuspiivirahaa Kelan toimistosta tai tydpaikkakassastaan.

Jos hakijalla on oikeus saada sairausvakuutuksen piivirahaa, saa hin sitd ensin samasta
sairaudesta, enintddn sen kalenterikuukauden loppuun jota seuraavan kuukauden aikana
pdivirahan suorituspiivien luku nousisi 300:aan. Hyvissi ajoin eli noin 4 kuukautta ennen
timin piivirahaoikeuden pidttymistd hinen on syyti jittdd Kelan toimistoon hakemus

tydkyvyttomyyselikkeesti, jos tydkyvyttomyys jatkuu yli paivirahakauden.

Jos hakijalla ei ole oikeutta sairausvakuutuslain mukaiseen piivirahaan, oikeus tyo-
kyvyttomyyselikkeeseen voi kuitenkin alkaa vasta, kun pdivirahan enimmiissuoritusaikaa
vastaava aika on kulunut. Alle 16-vuotiaana tydkyvyttomiksi tulleita elikkeenhakijoita
timi rajoitus ei koske.

Tyokyvyttomyyselike voidaan mydntidi midriaikaisena kuntoutustukena tai toistaiseksi.
Jos elikkeensaaja tulee tyokykyiseksi, tydkyvyttomyyselike voidaan lakkauttaa. Tyokykyisyys
todetaan yleensi joko terveydentilan paranemisena tai tydtulojen perusteella.

Tydkyvyttomyyden osoittamiseksi Kelan toimistoon on toimitettava lidkirinlausunto
B. Lausunto ei saa olla yhti vuotta vanhempi. Jos tydkyvyttémyyden arvioidaan olevan
midriaikaista, edellytetddn, ettd hakijalle on laadittu hoito- tai kuntoutussuunnitelma.
Suunnitelman laatii yleensi hoitava ldikiri ja se sisiltyy padsdantoisesti B-laakirinlausuntoon.
Jossain tapauksessa Kela voi lihettdd hakijan erikoislddkirin luo tai sairaalaan tutkittavaksi,
jolloin Kela vastaa niin syntyneisti lisikustannuksista.

Piivirahaa seki tydkyvyttomyyselikettd varten tarvittavia lidkirinlausuntoja ei tarvitse
hankkia erikseen eri laitoksille. Pdivirahan ja elikkeen kisittelyssi tarvittavista lausunnoista
laitokset lihettdvit toisilleen jiljenndkset. Tydkyvyttomyyselikettd haetaan Kelan ja
tyoelikelaitosten yhteiselld hakemuslomakkeella tyskyvyttomyyselikehakemus T.

Muutoksenhaku

Tydkyvyttomyyselikettd koskevaan pidtdkseen tyytymiton voi hakea muutosta valittamalla
tarkastuslautakuntaan kirjallisesti 30 piivdn kuluessa siitd, kun piidtds on saatu. Pidcds
katsotaan saaduksi seitsemidn piivin kuluessa postituspdivistd. Tarkastuslautakunnan
paitoksestd voi valittaa edelleen vakuutusoikeuteen.
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ELAKKEENSAAJIEN HOITOTUKI

Elikkeensaajien hoitotukea maksetaan kansanelikelain tai tydelikelakien mukaisen tiyden
tySkyvyttomyyselikkeen saajalle tai 65-vuotta tdyttineelle vanhuuselikkeen saajalle (myds
alle 65-vuotiaille, jos tydelikelakien mukainen vanhuuselike alkaa heti tyokyvyttdmyys-
elikkeen jatkoksi), jonka toimintakyky on sairauden tai vamman johdosta ainakin vuoden
ajan alentunut. Lisiksi edellytetddn, ettd elikkeensaaja on toisen henkilén avun, ohjauksen
tai valvonnan tarpeessa tai hinelle aiheutuu sairaudesta tai vammasta erityiskustannuksia.
Avuntarpeen ja erityiskustannusten suuruudesta riippuen hoitotuki on porrastettu kolmeen
erisuuruiseen ryhmain eivitki tulot vaikuta tuen miiriin.

Hoitotukea haetaan Kelan toimistosta. Sen maksaminen keskeytetiin, jos elikkeensaaja
joutuu jatkuvaan laitoshoitoon yli kolmen kuukauden ajaksi.

Hoitotukea koskevasta paitoksestd on mahdollisuus valittaa (kuten kansanelikkeestd)
tarkastuslautakuntaan ja edelleen vakuutusoikeuteen.

LAPSEN HOITOTUKI

Lapsen hoitotukea suoritetaan paisiintoisesti kotihoidossa olevalle alle 16-vuotiaalle
vammaiselle lapselle, joka sairauden, vian tai vamman johdosta on vihintiin kuusi
kuukauden ajan siind mairin erityisen hoidon ja kuntoutuksen tarpeessa, etti siitd aiheutuu
taloudellista tai muuta erityisrasitusta. Hoitotuki on porrastettu kolmeen erisuuruiseen
ryhmiin rasituksen mairistd riippuen.

Hoitotuki ei ole riippuvainen vanhempien tuloista tai varallisuudesta. Jos lapsi joutuu
jatkuvaan laitoshoitoon, keskeytetiin hoitotuen maksaminen laitoshoitoon joutumista
seuraavan neljinnen kuukauden alusta.

Hoitotukea haettaessa on hakemukseen liitettivd mukaan lddkirinlausunto C lapsen
sairaudesta. Hakemus toimitetaan Kelan toimistoon.

Hoitotukea koskevaan pidtdkseen tyytymitdn voi valittaa siitd tarkastuslautakuntaan ja
sen paidtoksestd edelleen vakuutusoikeuteen.

VAMMAISTUKI

Vammaistukea maksetaan haitan, avuntarpeen ja erityiskustannusten perusteella 16 - 65-
vuotiaalle henkilslle, jonka toimintakyky sairauden tai vamman johdosta on yhdenjaksoi-
sesti ainakin vuoden ajan alentunut. Edellytykseni on lisiksi, ettd henkild ei saa kansanelike-
lain tai ansioelikelakien mukaista tdyttd tyokyvytedmyyseliketti/kuntoutustukea, johon
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elikkeensaajien hoitotuki voi liittyd. Samoin vammaistuen estdd mys tapaturmavakuutus-,
litkennevakuutus- tai sotilasvammalain perusteella maksettava avuttomuus-
tai haittakorvaus.

Haitan, avuntarpeen ja erityiskustannusten suuruudesta
riippuen vammaistukea maksetaan kolmeen ryhmiin
porrastettuna. Tuki voidaan mydntid joko mairiajaksi tai
toistaiseksi. Hakijan tulot eivdt vaikuta tuen midrddn.
Jatkuvan laitoshoidon vuoksi tuen maksaminen
keskeytetddn.

Vammaistukena voidaan maksaa myds ruoka-
valiokorvausta 16 vuotta tiyttineelle keliakiaa sairastavalle
gluteenittoman ruokavalion ylldpitdimiseksi. Sairaus on
aina todettava koepalan perusteella. Ruokavaliokorvauksen
midri on 21 euroa kuukaudessa ja se on veroton etuus.

Vammaistukea  haetaan  Kelan  toimistosta
ja sitd koskevasta pidtoksesti voi valittaa tar-
kastuslautakuntaan ja sieltd edelleen vakuutus-
oikeuteen.

VAMMAISPALVELULAKI

Lain tarkoituksena on edistdi vammaisen henkilon
edellytyksii elid ja toimia yhdenvertaisesti muiden
kanssa ja tistd johtuen kutakin toimenpidettd
voi saada vain sen tarpeessa oleva ja tarpeen
tulee johtua nimenomaan vammasta tai
sairaudesta.

Vammainen henkild

Vammaisella  henkildlli  tarkoitetaan
henkilod, jolla vamman tai sairauden
johdosta on pitkiaikaisesti ~ erityisid
vaikeuksia suoriutua tavanomaisista elimin
toiminnoista. Haitan kesto ja merkitys
on arvioitava yksilollisesti. Haittaa voidaan
pitdd pitkiaikaisena aina, kun sen arvioidaan
kestivin yli vuoden.

Laki erottaa toisistaan vammaiset ja vaikeavam-
maiset henkilot. Vammaisuuden asteen miirittimisessi
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tarvitaan ladkirin arviota vamman tai sairauden pysyvyydesti ja toisaalta sosiaalitydntekijin
tai muun ammattihenkildn arviota haitasta elinympiristd ja sosiaalisuhteet huomioiden.
Vaikeavammaisuutta edellytetiin vain laissa nimenomaan mainittujen palvelujen ja
tukitoimien osalta.

Vaikeavammaisille tarkoitetut palvelut ja tukitoimet

Kuljetuspalvelut

Kuljetuspalveluihin niihin liittyvine saattajapalveluineen kuuluu vaikeavammaisen henki-
16n tydssd kiymisen, opiskelun, asioimisen yhteiskunnallisen osallistumisen, virkistyksen
tai muun sellaisen syyn vuoksi tarpeelliset, jokapdiviiseen elimiin kuuluvat kuljetukset.
Kuljetukset voi kunta jirjestdd tai korvata henkilélle taksilla, invataksilla tai vastaavalla
ajoneuvolla tapahtuvat kuljetukset.

Tulkkipalvelut

Tulkkipalvelu on tarkoitettu vaikeasti kuulovammaisten, kuulo-nikévammaisten ja
puhevammaisten henkildiden kommunikaatioesteiden poistamiseksi.

Palveluasuminen

Palveluasumista jirjestetdin palvelutalossa tai palveluasuntoryhmissi tai muuna vastaa-
vana asumisena. Jos asuminen jirjestetidn muualla kuin palvelutalossa tai palvelu-
asuntoryhmissi, tulee asumiseen liittyvien vilttimédttomien palvelujen myds silloin olla
jatkuvaluontoisesti olla asukkaan saatavilla. Tillaisia palveluja ovat avustaminen asumiseen
yleensi liittyvissd toiminnoissa seki ne palvelut, joita tarvitaan vaikeavammaisen asukkaan
terveyden, kuntoutuksen ja viihtyvyyden edistimiseksi.

Asunnon muutostydt

Asunnon muutostéihin kuuluvat vakituisessa asunnossa suoritettavat vilttimittdmit
rakennus- ja muutostydt, niiden suunnittelu seki esteiden poistaminen asunnon vilitts-
mistd [dhiympiristosti.

Asuntoon kuuluvat vélineet ja laitteet

Asuntoon kuuluvia vilineitd ja laitteita on korvattava henkilélle, joka tiytrdd samat
edellytykset kuin asunnon muutostdiden kohdalla. Myds asuntoon kuuluvien vilineiden
tai laitteiden hankintahinta on korvattava kohtuullisten kustannusten mukaisesti.



HEMOFILIAPOTILAIDEN SOSIAALIETUUDET

Kaikille vammaisille tarkoitetut palvelut ja tukitoimet

Kuntoutusohjaus

Kuntoutusohjaukseen kuuluu vammaisen henkilon ja hinen lihiyhteisonsi ohjaaminen
sekd vammaisen henkilén toimintamahdollisuuksien lisdimiseen liittyvistd erityistarpeista
tiedottaminen. Yleensi tilloin on kyseessi tietyn yksittdisen ammattihenkilén
asiantuntemuksella  tapahtuva ohjaus. Niistd henkiloistd kéytetddn  esimerkiksi
kuntoutusohjaajan, kuntoutussihteerin tai aluesihteerin nimitystd ja yleensi he tydsken-
televit joko vammaisjirjestojen tai terveydenhuollon toimintayksikéiden palveluksessa.

Sopeutumisvalmennus

Sopeutumisvalmennukseen kuuluu neuvonta, ohjaus ja valmennus vammaisen henkilén
ja hidnen lihiyhteisonsi sosiaalisen toimintakyvyn edistimiseksi. Sopeutumisvalmennusta
voidaan toteuttaa yksilollisesti tai ryhmikohtaisesti ja tarvittaessa se voi olla my®ds toistu-
vaa. Sosiaalisen kuntoutuksen piiriin kuuluvassa sopeutumisvalmennuksessa on tarpeen
korostaa myos aikaisemmin vammautuneiden/sairastuneiden henkildiden yksilllisid
tarpeita. Sopeutumisvalmennuksen tarve tulee usein esille tietyssi elimintilanteiden
muutoksissa nuorten vammaisten itsendistyessi, vamman tai sairauden aiheuttamassa
elikkeelle siirtymisessi ja perheolosuhteiden muutoksissa. On syytd korostaa koko perheen
osallistumisen mahdollisuutta sopeutumisvalmennukseen. Kiytinnon jirjestelyt tulee
turvata joustaviksi, jolloin esimerkiksi nuorten sisarusten mukanaolo on useasti edellytyk-
seni vanhempien samanaikaiselle osallistumiselle. Sopeutumisvalmennuksen toteuttami-
seen on useita vaihtoehtoisia mahdollisuuksia.

Muut tarpeelliset palvelut

Muuna tarpeellisena palveluna voidaan jirjestdid kaikki ne palvelut, joita vammainen
henkil® ei saa riittdvisti ja hinelle sopivina muun lain nojalla ja joista ei ole vammaispalvelu-
laissa erikseen siddetty. Kunta voi, niin harkitessaan, korvata laitteen, vilineen tai koneen
vuosikustannukset, mutta ei sen sijaan varsinaisia kiyttokustannuksia.

Henkilbkohtainen avustaja

HenkilSkohtaisella avustajalla lisitddn ja yllipidetidn vammaisen henkilon omatoimista
suoriutumista seki toiminta- ettd osallistumismahdollisuuksia. Avustajaa ei ole tarkoitettu
pelkistiin vammaisen henkilon perushoitoa varten. Vammainen henkil$ saa itse valita ja
palkata avustajansa ja hin toimii tydnantajana. Kunnan on tarvittaessa ohjattava ja autet-
tava avustajan palkkaukseen liittyvissi asioissa.

Avustajan tarve voi my6s olla tilapdistd harrastuksiin, loman viettoon ym. liittyvissi



HEMOFILIAPOTILAIDEN SOSIAALIETUUDET

tilanteissa. Henkilokohtainen avustaja voi tulla kysymykseen myds koulunkiyntiin ja
opiskeluun liittyen. Avustajan tarve voi vaihdella muutamasta tunnista viikossa ympiri
vuorokauden kestiviin tarpeeseen.

Péivittdisistd toiminnoista suoriutumisessa tarvittavat vélineet, koneet ja laitteet

Vilineen, koneen tai laitteen hankkimisesta aiheutuvista todellisista kustannuksista voidaan
vammaiselle henkil6lle korvata puolet. Vakiomalliseen vilineeseen, koneeseen tai laitteeseen
tehdyn vamman vaatimat vilittémit muutostyot korvataan kuitenkin kokonaan. Kalliit
vilineet, koneet tai laitteet voidaan antaa korvauksetta vammaisen henkilén kiytettiviksi.

Avustus auton hankintaan (Vammaispalvelulaki 9 § ja vammaispalveluja koskevan

asetuksen 17 §)

Liikkumisvilineeni voi tulla korvattavaksi henkildauto, pakettiauto tai invalidimopedi.
Kustannuksia laskettaessa otetaan huomioon tarkoitukseen soveltuvan ja kohtuu-
hintaisen auton hankintahinta, saatu autoveron palautus sekd vanhan auton myynnisti
saatu hyvitys.

Ylimé&déréaiset vaatetuskustannukset

Ylimairdisid vaatetuskustannuksia voi syntyi vamman tai sairauden aiheuttamasta
vaatteiden tavanomaista suuremmasta kulumisesta tai ettei henkild voi vammansa vuoksi
kiyttdd valmiina myytivid vaatteita tai jalkineita.

Ylimééréiset erityisravintokustannukset

Erityisravintona ja erityisravintovalmisteena voidaan pitdd sellaista valmistetta, jota
joudutaan kdytcdimiin pitkdaikaisesti ja jota ei muun lainsiidinnon perusteella korvata.
My#s erityisruokavalio saattaa aiheuttaa ylimidriisid kustannuksia, jotka voidaan korvata
kokonaan. Yleensi erityisravintoa korvattaessa tarvitaan lddkirinlausunto tai muu selvitys
sen tarpeellisuudesta ja ravintoterapeutin laskelma kustannuksista.

Palveluista perittdvét maksut

Yleensi timin lain tarkoittamat palvelut ja maksut ovat henkilslle maksuttomia.
Kuitenkin voidaan kuljetuspalveluista perid julkisen litkenteen maksua vastaava maksu.
Kuljetuspalveluun liittyvistd saattopalvelusta ei sen sijaan peritd maksua. Palveluasumisen
erityiskustannuksista (ns. palvelumaksu) voidaan perid maksu vain, mikili vammaisella
henkilolld on oikeus vastaavaan korvaukseen muun lain nojalla. Palveluasumisen normaalit
kustannukset (vuokra, ruoka yms.) asiakas suorittaa itse. Palvelusta perittivdd maksua
voidaan alentaa tai se voidaan jttdd perimittd siten kuin sosiaalihuoltolaissa on sdddetty.
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Viranomaisille on sosiaalihuoltolaissa ja hallintomenettelylaissa sekid erityisesti
sosiaalihuollon asiakaslaissa siddetty neuvonta- ja palveluvelvollisuus, joka koskee myds
menettelytapoja silloin, kun kyse on maksun miirdimisesti tai sen alentamisesta.

Haku ja muutoksenhaku

Todellista tukea on haettava kuuden kuukauden kuluessa kustannusten syntymisesti.
Mikiin ei estd jittimisti hakemusta aikaisemmin, jopa ennen hankkeeseen ryhtymisti.
Palveluiden hankkimiselle ei ole siidetty miirdaikaa. Niitd voidaan hakea silloin,
kun palvelun tarve on hakijan mielesti kidynyt ilmeiseksi. Hakemukset jitetidn oman
asuinkunnan sosiaalitoimistoon/-virastoon.

Sosiaalilautakunnan alaisen viranhaltijan paitokseen, joka koskee palvelua tai tukitoi-
mia, haetaan muutosta sosiaalilautakunnalta. Sosiaalilautakunnan paitokseen tyytymitén
voi valittaa siitd hallinto-oikeuteen. Hallinto-oikeuden piitdkseen liittyy aina tieto siitd,
saako p#dtoksesti valittaa vield korkeimpaan hallinto-oikeuteen. Muista palveluista ja
taloudellisista toimenpiteistd ei ole valitusoikeutta, ellei korkein hallinto-oikeus myonni
valituslupaa.

AUTOVERON PALAUTUS

Autoverolain mukaan vammaiselle henkildlle tai vammaisen lapsen perheelle voidaan
palauttaa uuden tai kiytetyn auton hintaan sisiltyvi autovero joko kokonaan tai osittain.
Autoverolaki antaa mahdollisuuden autoveron palautukseen myos kiytetystd autosta, kun
kyseessd on kiytettynd maahantuotu ajoneuvo, joka rekisterdiddin Suomessa ensimmiisti
kertaa. Palautuksen suuruus vaihtelee vamman laadun ja vaikeusasteen mukaan. Myds
palautuksen enimmiisméirit on madritelty.

Kuka voi saada autoveronpalautusta

Autoveron palautukselle ei ole autoverolain 51 §:n perusteella asetettu taloudelliseen
asemaan liittyvid edellytyksid. Vero voidaan palauttaa toistuvastikin samalle henkilélle.
Palautus myonnetdin niko- tai litkuntavammaiselle henkildlle. Oikeuskiytinnén mukaan
litkuntavammalla tarkoitetaan alaraajojen vammaa tai sairautta.

Autoveron palautus voidaan hakijan vamman laadusta ja vaikeudesta riippuen myoéntaa

m  henkilélle, jonka liikunta- tai nikévammasta aiheutuva pysyvi haitta-aste on
vihintddn 80 % ja jonka henkilokohtaiseen kiyttoon auto tulee

m  henkilélle, jonka vammasta tai sairaudesta aiheutuva pysyvi haitta-aste on vihintiin
60 % ja jolle auto on tydn, toimen tai ammattiin valmistumista varten tapahtuvan
opiskelun hoitamiseksi olennaisen tarpeellinen
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Autoveroa palautetaan kokonaan, kuitenkin enintidin 3 770 euroa. Mikili hakija osoit-
taa luottavasti (esim. ajokortissa olevalla merkinnilli tai lidkirintodistuksella), ettd hinen
on kiytettivi automaattivaihteista autoa, palautetaan verosta enintiin 4 980 euroa.

m  henkilélle, jonka litkuntakyky on alaraajan tai alaraajojen puuttumisen tai
toiminnan vajavuuden vuoksi siten alentunut, ettd hinen pysyvi haitta-asteensa on
vihintdin 40 % ja jolle auto on tydn, toimen tai ammattiin valmistumista varten
tapahtuvan opiskelun hoitamiseksi olennaisen tarpeellinen.

Autoveron mairistd palautetaan 60 %, kuitenkin enintdin 2 460 euroa.

Autoveron palautuksen ehdoksi ei ole asetettu auton laatuun, varusteisiin tai muuhun
vastaavaan liittyvid rajoituksia. Auton hankkija voi itse valita sopivimmaksi katsomansa
ajoneuvon.

Autoon asennetut lisivarusteet voivat korottaa autoveron palautuksen enimmiismai-
rid (autoverolain 51 a §), mikili asennetut varusteet ovat vaikuttaneet auton yleiseen
vihimmiismyyntiarvioon perustuvaan autoveroon ja siitd kannettavaan arvonlisiveroon.

Palautuksen hakeminen

Rekisterdidystd autosta on haettava autoveron palautusta viimeistdin kuuden kuukauden
kuluessa rekisterdintipdivistd, tai siitd pidivistd, jolloin hakija on merkitty yksin auton
omistajaksi. Kun autoveronpalautusta hactaan auton ostamisen ja rekisterdimisen jilkeen,
auton rekisterdintitodistus on uusittava ennen autoveronpalautuksen hakemista.

Pidtdstd autoveronpalautuksesta voi hakea myos ennen kuin auto on rekisterdity
vammaisen henkilén nimiin tai jo ennen auton hankkimista. Jos pdités on mydnteinen,
autovero palautetaan hakijan tai hinen asiamichensi ilmoittamalle pankkitilille. Mikili
palautusta maksetaan asiamichen (esim. autoliike) tilille, hakijalta tarvitaan valtakirja.
Ennakkopiités on voimassa kuusi kuukautta myontimispéivistd.

Jos hakija on saanut ennakkopiitoksen, ennen kuin hinet on rekisterdity auton
omistajaksi, hinen on ilmoitettava autoveronpalautuksesta rekisterdidessiin auton
autoliikkeessd tai katsastustoimipaikalla. IImoitus tehddin ennakkoilmoitustodistuksen
“lisitietoja ja huomautuksia” -kohtaan merkitsemilld sithen esim. Autoveronpalautus. Syy:

AVL 51 6.

Maahantuoduista ja Suomessa valmistetuista autoista palautusta haetaan vapaamuotoi-
sella kirjallisella hakemuksella Hangon tullista (0s. 10900 HANKO). Lisitietoja saa tullin
valtakunnallisesta autoveroneuvonnasta puh. 020 391 101. Kiytettyjen autojen osalta
veroneuvonta on numerossa 020 492 1087.
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Invalidivahennys verotuksessa

Henkils, jolla on vammasta tai sairaudesta aiheutuva invaliditeetti, on oikeutettu
verotuksessa ns. invalidivihennykseen. Vihennys merkitdan verokorttiin ja tehdédin suoraan
ennakonpidityksestd. Vihennyksen saamiseksi on kotipaikkakunnan verotoimistolle
toimitettava lidkirinlausunto, josta ilmenee hakijan pysyvi haitta-aste. Myés verokortin on
syytd olla mukana verotoimistoon mentiessi.

Lahteet:

Kansaneldkelaitos, Eldke- ja toimeentuloturvaosasto.

Kansaneldkelaitos, Terveys- ja toimeentuloturvaosasto.

Kynnys r.y. / Tapio Raty

Vammaispalvelut: Vammaispalvelujen soveltamiskaytanto

Ajoneuvohallintokeskus AKE: Autoilun erityisvaatimukset — Liikkumis- ja toimimisesteinen
henkil® ajoneuvon kayttajana.



KANSANELAKELAITOKSEN
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ansanclikelaitoksen on jirjestettivdi ammatillista ja lddkinnillisti kuntoutusta

Kansanelikelaitoksen kuntoutuksesta annetun lain (KKL) ja asetuksen (KKA)
perusteella. Kuntoutus voi olla lakisddteistd tai harkinnanvaraista. Lakisddteiseen
kuntoutukseen on oikeus aina, kun laissa esitetyt edellytykset tdyttyvit. Harkinnanvaraista
kuntoutusta toteutetaan eduskunnan vuosittain myontdmin rahamiirin ja siitd laaditun
suunnitelman puitteissa. Jos kuntoutustarve aiheutuu liikennevahingosta tai tydtapa-
turmasta, ei kuntoutuksen jirjestiminen kuulu Kelalle, vaan siitd vastaa ensisijaisesti
vakuutusyhtié.

Kuntoutuksen aikaisena toimeentuloturvana maksetaan kuntoutusrahaa, josta siide-
dddn kuntoutusrahalaissa (KRL) ja kuntoutusraha-asetuksessa (KRA).

KELAN AMMATILLINEN KUNTOUTUS

Kelan on jirjestettivd ammatillista kuntoutusta vajaakuntoiselle, jonka tyckyvyn ja
ansiomahdollisuuksien arvioidaan sairauden tai vamman vuoksi olennaisesti heikentyneen
tai hinelli on tyokyvyttdmyyden uhka lihivuosina. Kuntoutuksen tavoitteena tulee
olla ty8kyvyn parantaminen tai siilyttiminen, joten ammatillisen kuntoutuksen avulla
pyritiin mahdollistamaan tydelimiin pddseminen tai sielli pysyminen. Jos ammatillinen
kuntoutus on jo jirjestetty muun lain kuten tydvoimapalvelulain, tydvoimapoliittisesta
aikuiskoulutuksesta annetun lain tai tyoelikelakien perusteella, ei kuntoutusta voi saada
samanaikaisesti Kelasta.

Lakisdateisena ammatillisena kuntoutuksena jarjestetaan

kuntoutustarvetta ja -mahdollisuuksia selvittivid tutkimuksia

tyd- ja koulutuskokeiluja

ammatillista koulutusta ja sen vuoksi vilttimicdnti yleissivistividd koulutusta
tydhonvalmennusta ja tyokykyd yllidpitivii ja parantavaa valmennusta
elinkeinotukea yritystoimintaan

tyon ja opiskelun teknisesti vaativia apuvilineitd vaikeavammaisille

muuta opiskelun tai tydn takia vilttimitonti kuntoutusta.

Harkinnanvaraisena ammatillisena kuntoutuksena voidaan myéntdd erdicd tydtd
helpottavia apuvilineitd sekd ammatillisia valmiuksia lisidvid kuntoutuskursseja.
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Tutkimukset ja kokeilut

Kuntoutuksen lihtékohtana on aina asiakkaan yksil6llinen tarve kuntoutukseen ja hinelle
laadittu  kuntoutussuunnitelma. Tarvetta ja mahdollisuuksia kuntoutukseen voidaan
kartoittaa kuntoutustarveselvityksen, kuntoutustutkimuksen seki tyo- tai koulutuskokeilun
avulla.

Kuntoutustarveselvitys on lyhyt selvitysjakso, jonka aikana ladkiri ja tarvittaessa muut
asiantuntijat arvioivat kuntoutustarvetta ja keinoja seki laajemman kuntoutustutkimuk-
sen tarpeellisuutta. Kuntoutustutkimus on puolestaan monipuolinen enintiin 12 piivii
kestivd selvitysjakso, jonka tuloksena laaditaan yhteistydssid kuntoutujan kanssa perus-
teellinen kuntoutussuunnitelma. Sekd kuntoutustarveselvitys ettd kuntoutustutkimus
tehddin Kelan hyviksymissi kuntoutustutkimuslaitoksessa. Mikili on tarpeen selvitelld
erityisesti soveltuvuutta erilaisiin ammatteihin tai selviytymistd erilaisissa tyotehtivissi,
voidaan tehdid kiytinnén kokeiluja tydpaikoilla, tydklinikoissa tai oppilaitoksissa.

Koulutus

Koulutuksena tuetaan yleissivistivii koulutusta esimerkiksi lukiossa tai kansanopistossa, jos
sitd pidetddn vilttimattdminid ammatilliseen koulutukseen piisemiseksi, ottaen huomioon
sairauden aiheuttamat rajoitukset koulutusalan valinnassa.

Nuorten ensimmiistd ammatillista koulutusta tuetaan, jos sairaus aiheuttaa olennaisia
rajoituksia ammatinvalinnassa. Uudelleen- ja jatkokoulutuksen tukemisen ehtona on se,
ectd hakija on tullut kykenemittomiksi entiseen tydhonsi tai siitd selviytyminen tuottaa
sairauden tai vamman takia suuria vaikeuksia. Lisiksi koulutuksen tukemisen e¢htona on,
ettd koulutusala ja siitd saatava ammatti on sairauden kannalta sopiva ajatellen tyollis-
tymistd koulutuksen jilkeen.

Valmennus

Tyshonvalmennuksella tarkoitetaan kiytinnén tydssd tapahtuvaa harjoitusta tydpaikalla,
tydklinikassa tai kuntoutujan kotona, jos kotona tehtivi tyd on esimerkiksi sairauden
kannalta paras vaihtoehto. Tydhénvalmennuksella pyritdin parantamaan kuntoutujan yleisii
tydstd selviytymisen taitoja ja sopeutumista tydpaikkaan. Tavoitteena on sen avulla padstd
suoraan tyohdn esimerkiksi pitkin tydelimistd poissaolon jilkeen tai joissakin tapauksissa
selvittdd sopivaa koulutusvaihtoehtoa.

Tydelimissi oleva voi saada Kelan kautta tyokykyd yllidpitivai ja parantavaa valmennusta
(Tyk-kuntoutus), jonka tavoitteena on tydkyvyn parantaminen siten, etti kuntoutuja
voi jatkaa omassa tyossddn. Ensisijaisesti tydkyvyn ylldpitimisestd huolehtii tyopaikan
tydterveyshuolto, mutta jos sen keinot eivit ole riittdvid, voi kyseeseen tulla Kelan jirjestima
valmennus. Se toteutetaan Kelan hyviksymissi kuntoutuslaitoksissa. Valmennuksella
pyritdin parantamaan seki fyysistd ectd psyykkistd tydkykyd ja huomioon otetaan myds
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tydpaikan olosuhteet. Niin ollen valmennus edellyttii tiivistd yhteistydtd tydpaikan ja sen
tydterveyshuollon kanssa.

Apuvilineet ty6hon ja opiskeluun

Kelan tehtdvini on jirjestdd tyossi tai opiskelussa sairauden tai vamman vuoksi tarpeelliset,
vaativat ja yksil6lliset apuvilineet vaikeavammaisille. Vaikeavammaisena pidetidin
henkildd, joka ei ilman suunniteltua apuvilinettd selviydy tydstiin tai tydhon tiheidvistd
opiskelustaan tai hinelli on selviytymisessiin suuria vaikeuksia. Apuvilineiti voidaan
mydntid peruskoulun yldasteelta alkaen silloin, kun apuviline katsotaan tarpeelliseksi myds
mydhemmin ammatillisessa koulutuksessa.

Tillaisia  vaativia apuvilineitdi ovat
esimerkiksi lukutelevisio, piste- ja iso-
ndytot sekd atk-laitteistot. Kela vastaa
apuvilineiden tarveselvityksestd, kiy- o
tonopetuksesta ja laitteiden seuran-
nasta ja huollosta. Apuvilineet an-
netaan kuntoutujan kiyttdon, mutta
omistusoikeus siilyy Kelalla.

Jos Kela tukee vajaakuntoisen kou- ~—
lutusta, voidaan koulutuspiitoksen
perusteella mydntid kiytedon myds
muita opiskelun edellyttimii apuvilineitd
kuten sanelulaite, nauhuri tai erityislaskin.

Elinkeinotuki

Elinkeinotukena voidaan mydntdd avustusta oman yrityksen perustamiseen tai muuttami-
seen sckd tydvilineiden hankintaan. Toimivaa yritystd voidaan tukea tyovilineiden
hankinnassa vain, jos tydvilineet tulevat henkilokohtaiseen kiytt66n ja ne ovat sairauden tai
vamman takia tarpeen tydstid suoriutumisessa. Elinkeinotuen tarkoituksena on tydllistymi-
nen sopivaan ja kohtuullisen toimeentulon tuottavaan tydhon. Harrastustoimintaan tai
tydsuhteessa oleville ei elinkeinotukea voida myontii.

Avustuksen suuruus midritellddn  yksilollisesti  ottaen huomioon tarpeellisuus
ja kohtuullisuus hakijan tilanteessa, mutta kuitenkin enintdin 80 % hyviksytystd
kustannusarviosta. Suurin mahdollinen elinkeinotuki on 17 000 euroa.

Avustuksella hankitut tyovilineet jitetidn yleensi aluksi Kelan omistukseen. Jos
elinkeinotuelle asetetut tyollistymisen tavoitteet ovat toteutuneet, voidaan tydvilineet
luovuttaa hakijan omistukseen seurannan yhteydessi.
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LAAKINNALLINEN KUNTOUTUS
Vaikeavammaisen ladkinnallinen kuntoutus

Tavoitteet

Kuntoutuksen tavoitteena tulee olla kuntoutujan tyd- tai toimintakyvyn siilyminen tai
parantaminen. Kuntoutuksen tarpeellisuus tarkoittaasiti, ettdaiotun kuntoutustoimenpiteen
voidaan perustellusti odottaa johtavan tyo- tai toimintakykyd koskevien tavoitteiden
saavuttamiseen.

Myéntdmisedellytykset

Kelan on jirjestettdvd alle 65-vuotiaalle vaikeavammaiselle lddkinnillisti kuntoutusta
pitkdaikaisina tai vaativina avo- tai laitosjaksoina. Kuntoutus ei voi liittyd vilittomisti
kuntoutujan sairaanhoitoon. Kuntoutuksen tavoitteena tulee olla kuntoutujan tyd- tai
toimintakyvyn siilyminen tai parantaminen. Lisiksi edellytetiin, ettei kuntoutuja ole
julkisessa laitoshoidossa ja ettd hin saa

m  korotettua tai erityishoitotukea lapsen hoitotukilain perusteella tai
®  vammaistukilain mukaista korotettua tai erityisvammaistukea tai

m  tydkyvyttomyyselikettd ja kansanelikelain mukaista elikkeensaajan korotettua tai
erityishoitotukea.

Hinen kuntoutuksensa tulee jirjestyd pédasiassa edelleen julkisen terveydenhuollon
kautta tai rajoitetusti joissakin tapauksissa Kelan ns. harkinnanvaraisena kuntoutuksena,
jota selvitetdin jiljempini.

Vaikeavammainen

Vaikeavammaisena pidetddn henkildi, jolle sairaudesta, viasta tai vammasta aiheutuva ylei-
nen liiketieteellinen tai toiminnallinen haitta on niin suuri, etti hinen on siksi huomatta-
van vaikeaa tai rasittavaa selviytyi jokapiiviisistd toiminnoista ja ettd hinen selviytymistiin
voidaan tukea kuntoutuksella. Vaikeavammaisuuteen liittyvid haittaa arvioidaan

m  ensisijaisesti jokapiiviisen elimin toimintojen kannalta ja lisiksi
®  myds kuntoutustavoitteen kannalta.

Arvioinnissa otetaan huomioon mm. iin mukana muuttuvat elimintilanteet ja tehtavit,
joista suoriutumista tuetaan kuntoutuksella. Lisiksi on arvioitava, onko kiytettivissi
hakijan tilanteeseen sopivia ja vaikuttavia kuntoutuspalveluja. Harkittaessa kuntoutuksen
jirjestimistd on arvioitava myds se, ettei kuntoutus kuulu vilittoméin sairaanhoitoon.
Ne kuntoutusjaksot, joiden aikana tehddin diagnostisia ja hoidollisia ratkaisuja katsotaan
yleensi kuuluviksi vilittémiin sairaanhoitoon.
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Kuntoutussuunnitelma

Vaikeavammaisen lddkinnillisen kuntoutuksen tulee perustua kirjalliseen kuntoutus-
suunnitelmaan, joka on tehty kuntoutujan hoidosta vastaavassa yksikdssi hinen kanssaan.
Siitd kidyvit ilmi mm. sairautta koskevat tiedot, kuntoutujan elimintilanne, lidketieteel-
linen ja toiminnallinen haitta, aiempi kuntoutus ja sen tulokset, kuntoutuksen tavoite
sekd kuntoutujan oma sitoutuminen, hoitovastuu ja yhdyshenkilot. Sidnnésten perusteella
suunnitelma on tehtivd vihintdin vuodeksi ja enintiin kolmeksi vuodeksi. Hoidosta
vastaava yksikkd voi olla kuntoutujan kotipaikkakunnan julkisen terveydenhuollon
eri porrastustasolle kuuluva hoitopaikka kuten terveyskeskus tai sairaala, kuntoutujaa
hoitava yksityislddkiri tai kotipaikkakunnalla muu asianmukaisen koulutuksen saanut
ammattihenkil, jonka hoidossa kuntoutuja on. Toisaalta kuntoutussuunnitelmaan voi
sisiltyd myds muuta kuin Kelan jirjestimisvelvollisuuden piiriin kuuluvaa toimintaa —
kuten terveydenhuollon vastuulle kuuluvaa toimintaa.

Kuntoutuksen toteutus

Kuntoutus toteutetaan laitoksessa, jonka soveltuvuus kuntoutukseen on varmistettu.
Avohoitona tulevat kysymykset lidketieteellisesti pateviksi katsotut kuntoutusmenetelmit
ja terapiat. Niiden toteuttajiksi hyviksytdin riictavin koulutuksen saaneet terveydenhuol-
lon ammattihenkilot.

Pitkdaikaiset kuntoutusjaksot

Laissa tarkoitettuja pitkiaikaisia kuntoutusjaksoja ovat yli 18 arkipiivdd yhtijaksoisesti
jatkuvat laitoskuntoutusjaksot. Avohoidossa pitkiaikaisia kuntoutusjaksoja ovat muuna
kuin sopeutumisvalmennuksena toteutetut yksilslliset kuntoutusjaksot, joita annetaan
koko kuntoutussuunnitelmassa mainitun ajan vuodesta kolmeen vuoteen. Pitkiaikaisena
kuntoutuksena toteutetaan em. perusteella yksildllinen kuntoutusjakso jossakin ko.
toimintaan hyviksytyssi kuntoutuslaitoksessa.

Avohoitona voidaan jarjestaa seuraavia terapiamuotoja

fysioterapia

toimintaterapia

puheterapia

psykoterapia yksilé- tai ryhmiterapiana

neuropsykologinen kuntoutus

muu terapia kuten esim. perhe-, kuvataide- ja musiikkiterapia

Yksityinen hoito- tai kuntoutuslaitos voi tuottaa piivikuntoutusta, jossa kuntoutuja saa
piivin aikana vihintdin kahta eri terapiamuotoa. Kuntoutujalle jirjestetiin mahdollisuus
lepoon ja ruokailuun terapioiden vilill ja/tai ennen kotiin lihté4. Tillainen kuntoutus on
hyvi vaihtoehto silloin kun vaikeavammaisuus edellyttdisi kotona tapahtuvaa kuntoutusta
usean terapeutin antamana.
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Vaativat kuntoutusjaksot

Vaativia kuntoutusjaksoja ovat yksilsllisesti suunnitellut avohoito- tai laitosjaksoina
toteutetut sopeutumisvalmennus- ja kuntoutusjaksot, jotka ovat useamman kuin yhden
toimintamuodon kokonaisuuksia ja edellyttivit erityisasiantuntemusta ja -osaamista.
Esimerkkind tistdi toiminnasta voidaan mainita eri sairausryhmille jirjestettivit
kurssimuotoiset kuntoutusjaksot yhteistydssid vammaisjirjestdjen ja laitosten kanssa.

Muu ladkinnallinen kuntoutus

Lain mukaan Kela voi jirjestdd ja korvata myos muuta kuin edelli selvitettyjd vajaakuntois-
ten ammatillista ja vaikeavammaisten lddkinnillisti kuntoutusta vuosittain valtion
talousarviossa vahvistetun rahamiirin puitteissa. Toiminnan edellytyksii ei ole laissa erikseen
mainittu, vaan Kela voi kohdentaa sen omin ohjeistuksin. Harkinnanvarainen ldikinnillinen
kuntoutus kohdistuu pidasiassa tydelimissi olevien ja opiskelijoiden tyd- ja toimintakyvyn
parantamiseen ja palauttamiseen. Harkinnanvaraisessa kuntoutuksessa tavoitteena on
tyd- ja toimintakyvyn parantaminen ja palauttaminen. Kuntoutus kohdistuu pidasiassa
tyoikiisiin tydelimissd oleviin kuntoutujiin, mutta myos pienemmissi mairin tydelimin
ulkopuolella oleviin kuntoutujiin kuten lapsiin ja tyokyvyttomyys- tai vanhuuselikeldisiin.
Tilloin kuntoutuksen piitavoitteena on toiminta- tai opiskelukyvyn parantaminen.

Kuntoutuksen toteutus

Harkinnanvarainen laakinnallinen kuntoutus voi olla esimerkiksi

m  Kuntoutusjakson jirjestimistd yksildllisesti toimintaan hyviksytyssi kuntoutus-
laitoksessa esimerkiksi tuki- ja liikuntaelinten sairauksia tai neurologisia sairauksia
sairastaville ensisijaisesti tyoikiisille kuntoutujille. Yksilollinen jakso myonnetdin
enintddn 17 vrk kestivini. Kuntoutus voidaan myds jaksottaa kahteen osaan.

m  Eri sairausryhmille tarkoitettujen kuntoutuskurssien toteuttamista toimintaan
hyviksytyissi kuntoutuslaitoksissa ja erityislaitoksissa. Myds tydelimistd pois-
saoleville jirjestetddn alueellisesti ja useimmiten sairausryhmikohtaisesti tillaisia
kuntoutuskursseja 2 - 3 viikkoa kestivini kursseina.

m  Vammaisjirjestdjen ja kuntoutuslaitosten kanssa yhteistydni toteutettavia eri sai-
rausryhmien kurssimuotoisia kuntoutusjaksoja. Kuntoutuksen tarkoituksena on
parantaa sairauden ja vamman heikentimid psyykkisid, fyysisid ja sosiaalisia toi-
mintavalmiuksia. Tavoitteeseen pyritidn kurssimuotoisella ohjelmakokonaisuudella,
jossa keskeistd on ryhmimuotoinen ja sosiaalista suoriutumista edistidvi toiminta.

m  Kuntoutuskurssien jirjestimistd ammatillisesti syvennettyni ldidkinnilliseni varhais-
kuntoutuksena eli ASLAK®-kursseina. Kurssit kohdistuvat tyossi olevaan viestddn ja
ne toteutetaan tydpaikan, tydterveyshuollon, kuntoutuslaitoksen ja Kelan yhteistydni.
Osa kursseista on suunnattu alueellisesti tai valtakunnallisesti eri ammattiryhmille,
jolloin osanottajat voivat olla eri tydpaikoilta.
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Tarkat tiedot Kelan vuosittain jirjestimistd kuntoutus- ja sopeutumisvalmennuskurs-
seista ja muusta ryhmimuotoisesta kuntoutuksesta ovat Internetissi kuntoutuskurssijir-
jestelmin kyselyissi, jonne edetiin Kelan sivustolta kohdasta Kuntoutukseen /
Kuntoutuskurssi / Kurssitarjonta.

Edelld selvitetyn kuntoutuksen lisdksi harkinnanvaraisena ladkinnallisena
kuntoutuksena voidaan myo6ntaa myos

®m kuntouttavaa hoitoa Reumasiition sairaalassa seki

m  psykoterapiaa kuntoutujalle, jonka tyo- tai opiskelukyky on mielenterveyden
hidirion vuoksi uhattuna. Tavoitteena on tyd- tai opiskelukyvyn parantaminen ja
palauttaminen. Terapiaa voidaan tukea 2 vuotta 1 - 2 kertaa viikossa ja kolmas vuosi
kertaviikkoisena

m neuropsykologisen kuntoutuksen tukemista peruskoulun piittineille tai opiskelijoille,
silloin kun' suoritushiiriét tai kehityksellinen poikkeama haittaavat opiskelua ja
tulevassa ammatissa selviytymisti. Tyossi kiyville kuntoutusta voidaan mydntii silloin,
kun hiiriot haittaavat selvisti tydssd selviytymistd. Neuropsykologisen kuntoutuksen
tarvetta esiintyy kehityksellisiin poikkeamiin liittyvissi oppimisen erityishdiridissi
seki mm. aivohalvauksen, aivovammojen ja -tulehdusten ja aivoleikkausten
jilkeen. Kuntoutus perustuu aina erikoislddkirin lausuntoon ja neuropsykologisiin
tutkimuksiin.

Harkinnanvaraisena kuntoutuksena voidaan jirjestidd myés kehittimishankkeita. T4llin
on tavoitteena kehittdd kuntoutustoimintaa ja saada kokemuksia uusien kuntoutusmuotojen
soveltuvuudesta ja tuloksellisuudesta.

Kuntoutuksen seuranta

Kuntoutuksen toteuttamisen ja tavoitteiden saavuttamisen seuraaminen on tirkei osa
kokonaisuutta. Seurannan avulla pyritdin varmistamaan kuntoutuksen eteneminen
suunnitelman mukaisesti. Kuntoutuspidtdksen toteuttamista seurataan pitamilld yhteyttd
kuntoutujaan ja tilanteen mukaan myos kuntoutuksen toteuttajaan.

MITEN KUNTOUTUSKUSTANNUKSET KORVATAAN?

Lain mukaan Kela korvaa kuntoutuksesta aiheutuneet kohtuulliset ja tarpeelliset kustan-
nukset kuntoutujalle tai hankitun kuntoutuspalvelun tuottajalle kuten kuntoutus-
laitokselle. Jos Kela siis jirjestdd kuntoutuksen esim. kuntoutus-/sopeutumis-valmen-
nuskurssin tai kuntoutustutkimuksen jossakin kuntoutuslaitoksessa, Kela maksaa kun-
toutuksen kustannukset eli vuorokausimaksut suoraan kyseiselle laitokselle. Kuntoutus
on kuntoutujalle maksutonta. Kuntoutuksesta aiheutuvat kohtuulliset ja tarpeelliset
matkakustannukset korvataan siltd osin kuin ne ylittivit yhdensuuntaiselta matkalta 9,25
euroa. Kuntoutusmatkoista kuntoutuja joutuu siis maksamaan omavastuuosuuden itse. Jos
sairauteen tai kuntoutukseen liittyvit matkakustannukset kuitenkin ylictivit saman kalen-
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terivuoden aikana 157,25 euroa, maksetaan sen ylittdvd osa kustannuksista kokonaan.

Jos Kela tekee mydnteisen pidtdksen koulutuksen tukemisesta kuntoutuksena, se mak-
saa koulutuksesta aiheutuneet vilttimittdmit kustannukset kuten lukukausi- ja opintomak-
sut. Kirjojen ja koulutarvikkeiden hankkimista varten maksetaan koulutarvikemairiraha.
Muualla kuin kotipaikkakunnalla opiskelevalle maksetaan kotimatka yleensi kerran
kuukaudessa ottaen huomioon edelli mainitut omavastuusiinnokset. Piivittdisida kou-
lumatkoja ei makseta. Lisiksi voidaan maksaa muita tarpeellisia kustannuksia kuten
tukiopetuksen kustannuksia.

TOIMEENTULOTURVANA KUNTOUTUSRAHA

Kuntoutuksen ajan toimeentuloturvana maksetaan kuntoutusrahaa 16 - 67-vuotiaille.
Kuntoutusrahaa voidaan maksaa myds kuntoutukseen kuten sopeutumisvalmennukseen
osallistuvalle omaiselle.

Kuntoutusrahan maksamisen ehtona on, ettd kuntoutuksen tavoitteena on tydelimissi
pysyminen tai tydelimiin pddseminen ja ettd kuntoutuja on estynyt tydstd kuntoutuksen
aikana. Kuntoutusrahan myéntiminen edellyttdd, ettd kuntoutujalla on kuntoutuspditos
ladkinnillisestd tai ammatillisesta kuntoutuksesta Kelalta tai muulta kuntoutuksenjirjes-
tdjiltd, joita voivat olla esim. terveydenhuolto ja sosiaalitoimi. Ilman kuntoutuspiitdstd
kuntoutusrahaa voidaan maksaa vajaakuntoiselle 16 - 19 -vuotiaalle nuorelle seki oppi-
sopimuskoulutuksen ajalta oppisopimuksen perusteella.

Kuntoutusrahaa maksetaan omavastuuajan ylittdviled arkipiiviltd. Sitd  voidaan
maksaa myos kuntoutuspditdksen ja kuntoutuksen alkamisen viliselti odotusajalta ja
kuntoutusjaksojen vilisiltd ajoilta, jos toimeentulo ei ole muutoin turvaccu. Esimerkiksi
koulutuksessa oleva voi saada kuntoutusrahaa lukukausien viliselti kesdajalta, ellei hinelld
ole mahdollisuutta saada tydtd tind aikana.

Pohjakoulutuksen kuten lukio- ja kansanopisto-opiskelun ajalta kuntoutusrahaa
maksetaan vain silloin, kun on kyse uudelleen- tai jatkokoulutuksen vuoksi vilttimitts-
misti pohjakoulutuksesta.

Omavastuuaika on paidsidntoisesti kuntoutuksen alkamispdivi ja yhdeksin seuraavaa
arkipdivdd. Jos siirtyy kuntoutukseen suoraan sairausvakuutuksen piivirahalta tai tydt-
tdmyyspiivirahalta, ei omavastuuaikaa ole. Yhden piivin omavastuuaikaa sovelletaan mm.,
kun on kyseessi kuntoutustarpeen selvittimiseksi tarpeellinen tutkimus- tai kokeilujakso,
lyhyt sopeutumisvalmennus- tai kuntoutuskurssi, tydkykyd parantava valmennusjakso
tai varhaiskuntoutuskurssi. Elikettd saavan kuntoutujan omavastuuaika on kuitenkin 30
paivid.

Kuntoutusraha on yleensi sairausvakuutuslain mukaisen péivirahan suuruinen,
vihintddn 15,20 euroa/pv (v. 2005 ). Ammatillisessa kuntoutuksessa kuntoutusraha on
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kuitenkin sairauspiivirahasta poiketen 75 % vuositydtuloista ja vihintdin 16,42 euroa/
pv (v. 2005 ). Tydtedmyysetuutta, koulutustukea tai opintorahaa kuntoutusta edeltivini
neljin kuukauden aikana saaneen kuntoutusraha on timin tuen mairi lisittynd 10 %:lla.
Jos eliketti saava on oikeutettu kuntoutusrahaan, hinen kuntoutusrahansa on 10 % hinen
elikkeittensd madrdstd. Pidsddntdisesti muut samanaikaiset etuudet ja tulot pienentivit
kuntoutusrahaa. Kuntoutuksen odotus- ja viliajoilta kuntoutusraha maksetaan 20 %:lla
alennettuna.

Nuorelle, joka on 16 - 19 -vuotias, maksetaan ns. nuoren kuntoutusrahaa, jos hinen
tydkykynsi ja ansiomahdollisuutensa valita ammatti ja tyd ovat sairauden, vian tai vamman
vuoksi olennaisesti heikentyneet ja jos hin sen vuoksi tarvitsee tehostettua tyskyvyn
arviointia ja kuntoutusta. Tavoitteena on edistdd nuoren ammatillista kuntoutumista ja

tyollistymisti.

Edellytykseni on lisdksi, ettd kotikunnassa on nuoren, hinen huoltajansa ja tarvittaessa
muiden asiantuntijoiden kanssa laadittu nuorelle henkilskohtainen opiskelu- ja
kuntoutumissuunnitelma. Suunnitelmasta tulee ilmeti alustavat tiedot nuorten ammatil-
lisen kuntoutumisen mahdollisuuksista ja tavoitteista sekd alustava koulutussuunnitelma.
Suunnitelmaa tarkistetaan ja tdismennetédin kuntoutusrahakauden aikana.

Nuoren kuntoutusraha maksetaan omavastuuajan jilkeen enintiin sen kuukauden
loppuun, jolloin nuori tiyttdd 20 vuotta. Jos silloin on meneillidn kuntoutusjakso esim.
koulutus, maksetaan kuntoutusraha kuntoutusjakson tai koulutuksen piittymiseen saakka.
Alle 20-vuotiaalle tySkyvyttomyyselike tai kuntoutustuki voidaan myontid vasta, kun
on selvitetty, ettei ammatillisen kuntoutumisen mahdollisuuksia ole tai jos kuntoutus on
sairauden vuoksi keskeytynyt tai paittynyt tuloksettomana.

Enintddn 16,42 euroa/pv (v. 2005) kuntoutusrahaa saavalle voidaan maksaa
lisiksi ylldpitokorvausta kuntoutuksesta aiheutuneiden ylimairdisten kustannusten
korvaamiseksi. Ylldpitokorvaus on 8,00 euroa/pv. Sitd maksetaan lihinni kuntoutustar-
vetta ja -mahdollisuuksia selvittivien tutkimusten ja kokeilujen sekd avomuotoisen
kuntoutuksen ajalta.

Kuntoutuksen jilkeiseltd ajalta voidaan maksaa harkinnanvaraista kuntoutusavus-
tusta silloin, kun se katsotaan tyllistymisen kannalta erityisen tarpeelliseksi. Avustuksen
miiri on enintiin kuudelta kuukaudelta laskettu kuntoutusraha.

KUNTOUTUKSEN JA KUNTOUTUSRAHAN
HAKEMINEN JA KASITTELY

Kuntoutusta ja kuntoutusrahaa haetaan Kelan paikallistoimistosta. Kumpaakin varten
on omat hakemuslomakkeet seki liitelomakkeet. Kuntoutushakemuksen liitteeksi tarvitaan
ladkirintodistus, josta ilmenee sairauden nykytila, sen aiheuttamat haitat ja rajoitukset
seki mahdollinen ennuste. Ammatillista kuntoutusta haettaessa liitetiin hakemukseen
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myds koulu- ja tydtodistukset tarpeen mukaan. Vaikeavammaisten lddkinnillistd
kuntoutusta haettaessa hakemukseen on lisiksi liitettivd kuntoutujan hoidosta vastaavassa
yksikdssi laadittu kuntoutussuunnitelma. Kuntoutusrahahakemuksen liitteend tulee olla
kuntoutuspiitds siitd kuntoutuksesta, jonka ajalle kuntoutusrahaa haetaan. Jos tydnantaja
on maksanut kuntoutujalle palkkaa kuntoutusjakson ajalta, maksetaan kuntoutusraha silti
osin tydnantajalle.

Kuntoutusta jirjestetiin ja korvataan aikaisintaan sen kuukauden alusta, jona
kuntoutushakemus on jitetty paikallistoimistoon. Erityisestd syystd kuntoutusta voidaan
mydntid takautuvasti enintddn kuudelta kuukaudelta. Kuntoutusrahaa on haettava neljin
kuukauden kuluessa siitd paivistd, kun sitd halutaan saada.

Kuntoutus- ja kuntoutusrahahakemukset kisitelliin Kelan toimistossa. Kuntoutuja
saa hakemukseensa kirjallisen piditdksen. Kuntoutusrahapiitdksiin sekd vajaakuntoisten
ammatillista kuntoutusta ja vaikeavammaisten lddkinnillisti kuntoutusta koskeviin
padtoksiin voi hakea muutosta tarkastuslautakunnalta ja edelleen vakuutusoikeudelta.
Harkinnanvaraista kuntoutusta koskevista paitoksistd ei ole valitusoikeutta. Pddtoksiin,
joihin voi hakea muutosta, liitetddn aina valitusosoitus.

Kelan toimistot antavat tarkempia lisitietoja Kelan kuntoutuksen mahdollisuuksista ja
sen perusteella maksettavista etuuksista sekd hakemus- ja pidtdsmenettelysti. 6
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HENKIVAKUUTUS

akuutusta haettaessa hemofiliasairauden vaikutus vakuutuksen mydntimiseen arvioi-

daan samoin perustein kuin muidenkin pitkdaikaissairauksien. Vakuutuksen hakijan
aikaisemmat sairaudet tai vakuutushetkelli vallitseva terveydentila otetaan huomioon
siten, ettd mikili vakuutustapahtuman (henkivakuutuksessa kuoleman) riskin arvioidaan
lisddintyneen vihintdin kaksinkertaiseksi, on kysymyksessi ns. erikoisvastuu ja seurauksena
on maksunkorotus. Vakuutusta ei yleensi mydnnetd lainkaan, jos erikoisvastuun riski
arvioidaan normaalivastuuseen verrattuna erityisen suureksi. Ryhmivakuutuksissa ja eriis-
si muissa erityisvakuutuksissa korkeampi riski hyviksytdan normaalivastuuseen.

Suomessa riskin arviointia tehtiessi ei huomioida hakijan terveydentilan, aikaisempien
sairauksien seki idn ja sukupuolen lisiksi muita tekijoitd kuten esimerkiksi elintapoja, tyon
laatua tai riskikiytedytymistd (harrastuksia) vaan riski tasataan vakuutuksen hakijoiden
kesken ndistd tekijoistd riippumatta. Ratkaisu perustuu kunkin yhtion hallitusten
hyviksymiin lddketieteelliseen ratkaisuohjeistoon, joista yleisin maassamme on Hen-
kivakuutusosakeyhtié Retron lidketieteellinen ratkaisuohjeisto. Se on laadittu ottamalla
huomioon aikaisemmat kansainviliset ja kansalliset sairastuvuus- ja kuolleisuustutkimukset
seki vakuutustoiminnasta vuosikymmenien aikana kertynyt kokemus.

Vakuutettavan sijoittaminen joko normaalivastuiseksi tai johonkin erikoisvastuuluok-
kaan perustuu hakijalta itseltddn saatuihin terveystietoihin, jotka ilmenevit vakuu-
tushakemuksesta. Vakuutussumman suuruudesta, vakuutuksenhakijan idstd ja terveys-
selvityksestd ilmenevistd seikoista riippuen yhtid saattaa edellyttdd ratkaisun tekoa varten
myds lisdtietoja tai tutkimuksia.

Maksunkorotuksen lisiksi mm. tyokyvyttdmyys- ja sairauskuluvakuutuksissa saatetaan
joutua kdyttimain ns. sairauskohtaisia rajoitusehtoja, joilla suljetaan mahdollisesti olemassa
oleva sairaus korvauspiirin ulkopuolelle. Tdmi johtuu siitd, ettd vakuutuksen piiriin ei
voida hyviksyd tapahtumaa, jonka tiedetiin alkaneen jo ennen vakuutussopimuksen
voimaantuloa. Yhtiélli on velvollisuus selvittid tillaiset tilanteet ennen sopimuksen tekoa,
koska mydhemmin niihin voidaan puuttua ainoastaan, mikili hakija on laiminlydnyt
tiedonanto- eli ilmoitusvelvollisuutensa terveysselvitystd tdyttiessian. Kuolemanvara-
vakuutuksissa rajoitusehtoja ei kiytetd.
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Hemofiliapotilaiden vastuunvalinnassa potilaat jactaan normaalikdytinnén mukaan
kolmeen ryhmiin, joissa vaikeusaste ilmaistaan hyytymistekijin VIII tai IX prosentuaaali-
sena miirini normaalista:

m Lievi aste: 6-25%
m  Keskivaikea aste: 1-5%
m  Vaikea aste: alle 1%

Kuoleman riskii arvioitaessa vakuutustapahtuman riski tiysin terveeseen viestéon
verrattuna katsotaan kaikissa hemofiliamuodoissa kohonneeksi, jonka vuoksi vakuutus-
maksu on tdmin vuoksi korotettu. Vaikeassa hemofiliassa vakuutusta ei voida mydntai.

TYOKYVYTTOMYYSVAKUUTUS

Tyokyvyttomyysvakuutuksia annetaan sekd lyhyen ettd pysyvin eli pitkdaikaisen
tydkyvyttdmyyden suhteen ja hemofiliassa kiytetddn kaikissa sairauden asteissa korotettuja
vakuutusmaksuja. Rajoitusehtoa hemofilian suhteen voidaan kiyttdd tydkyvyttomyys-
vakuutuksissa, mutta erityisesti ne liitetddn sairauskuluvakuutuksiin. Vaikeimmassa luo-
kassa kuluvakuutusta ei voida mydntii edes rajoitusehdolla.

TAPATURMAVAKUUTUS

Yksityistapaturmavakuutus mydnnetiin joko normaalimaksuisena tai ei lainkaan koska
maksun korotussta ei vakuutusteknisistd syistd ole kiytetty. Mydskdin rajoitusehtoja ei
tapaturman suhteen hemofiliassa sovelleta. Vakuutus siis joko myonnetdin normaalina
tai hylitddn. Ratkaisu suoritetaan sen perusteella onko hakijalla vain laboratoriokokein
todettavissa oleva verenvuototauti tai lisiksi oireileva tauti. Mikili hakijalla on siis esiintynyt
nivelvuotoja, lihasvuotoja tai vastaavia ja syynid on hyytymistekijin puute, ei vakuutusta
yksityistapaturman suhteen myénneti. Rajoitusehtoa ei voi soveltaa tapaturmavakuutukses-
sa koska pienikin tapahtuma saattaa aiheuttaa vuodon/komplikaation vaikka tapaturman
tunnusmerkkeji ei edes ole todettavissa.

MATKUSTAJAVAKUUTUS

Matkustajavakuutus korvaa matkalla sattuneen sairauden tai tapaturman aiheuttamat
henkilévahingot seurauksineen. Matkustajavakuutus on voimassa vakuutetun normaalin
elinympiriston ulkopuolella tekemilli matkalla. Tilld piivicddiselld  elinympiristolld
tarkoitetaan vakuutetun kotikuntaa ja tydskentelypaikkakuntaa eli aluetta, jolla hin
suorittaa tavalliset asioimisensa ja liikkumisensa. Matkallaolon kilometrimidriinen
vihimmiisetdisyys on yleensi 50 km. Mokilld olo ympiristdineen katsotaan normaaliin
elinympiristoon kuuluvaksi.

Ulkomailla vakuutus on voimassa myos piivittdisessd elinympiristdssi. Mikili vakuu-
tettu oleskelee ulkomailla pidempain hinelle voidaan terveystietojen perusteella myontii
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normaalia kolmea kuukautta pidempiin voimassa oleva vakuutus erilliselld hakemuksella.

Vakuutuksista korvattavia tapahtumia ovat matkasairaus ja matkalla sattunut tapatur-
ma, joista korvataan sairaanhoitokulut seki tietyin edellytyksin matkan keskeytymisestd ja
mahdollisesta kotiin kuljetuksesta aiheutuneet kustannukset. Varsinaiseksi matkasairaudeksi
midritellddn vakuutusehdoissa sellainen lddkirinhoitoa vaatinut sairaus, josta selvid
sairausoireita on ilmennyt vasta matkan aikana tai jonka lidketieteellisen kokemuksen
perusteella on katsottava saaneen alkunsa sanottuna aikana. Esimerkiksi matkalla saatu
tartuntatauti korvataan vaikka oireet puhkeaisivatkin vasta matkan jilkeen. Matkasairautena
pidetdin siis ensinnikin vain sen asteista sairautta, etti sen johdosta on kiinnytty ladkirin
puoleen ja selvilld sairausoireilla vastaavasti sellaisia oireita, joiden johdosta on ldikirin
konsultoiminen katsottu perustelluksi. Sairauden alkuhetkeni pidetiin tillaisten oireiden
ilmaantumista, vaikka sairauden lidketicteellinen alku olisikin tapahtunut jo aikaisemmin.
Kiaytinndssd alkuhetkeni pidetiin sitd ajankohtaa, jolloin kiinnyttiin lidkirin puoleen.

Tyypillisii matkasairauksiahan ovat sellaiset sairaudet, jotka todella alkavat vasta mat-
kalla, esimerkiksi akilliset infektiot, auringon polttamat, ruokamyrkytykset ja turistiripuli.
Hemofiliaan liittyvdt dkilliset vuodot korvataan useimmiten aikaisemman sairauden
odottamattomana pahenemisena, jollaisessa tilanteessa korvataan vuodosta aiheutunut
akuuttihoito, mutta ei esimerkiksi matkan keskeytymisti ja kotiinkuljetusta.

Hemofiliapotilaan matkalla sattuneet tapaturmat korvataan. Tapaturmalla ymmirretdin
dkillistd, ulkoista, ruumiinvamman aiheuttavaa tapahtumaa, joka sattuu vakuutetun
tahtomatta. Jos kuitenkin tapaturmasta aiheutuneeseen vammaan on olennaisesti
mydtivaikuttanut tapaturmasta riippumaton sairaus tai vika, suoritetaan korvausta vain
niiltd osin kuin sen on katsottava aiheutuneen tisti tapaturmasta. Jos siis esimerkiksi
hemofilia oleellisesti pitkittdd tapaturmavamman parantumista, suoritetaan korvauksia vain
sithen saakka, miki yleisen liiketieteellisen kokemuksen mukaan olisi ollut riittdvi aika
vamman parantumiseen muutoin terveelld samanikiiselld henkil8lla.

MUUTOKSENHAKU

Yksityisvakuutuksen korvauksiin voidaan hakea muutosta Vakuutuslautakunnasta.
Lautakunta ei ole tuomioistuin, mutta vakuutusalalla noudatetaan lihes aina lautakunnan
suositusluontoisia pidtdksid. Lautakunnassa tapahtuneen kisittelyn jilkeen riita voidaan
edelleen kuitenkin saattaa kirdjioikeuden tutkittavaksi. 4
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uomeen perustettiin - Suomen Hematologiyhdistyksen eli veritauteja hoitavien

lidkireiden ja hoitajien yhdistyksen toimesta Hemofiliaryhmi v. 2000 lopulla.
Ryhmi koostuu suomalaisten yliopistosairaaloiden (HYKS, TaYS, TYKS, KYS ja OYS)
hematologeista tai sisitautilddkireistd/pediatreista (kustakin sairaalasta vihintddn yksi
lapsia ja yksi aikuisia hoitava lidkiri) ja kahdesta Suomen Punaisen Ristin Veripalvelun
laakaristd. Ryhmin puheenjohtaja toimii kolme vuotta kerrallaan ja hinen seuraajakseen
valitaan varapuheenjohtaja. Kokouspoytikirjasta vastaa ryhmin sisiltd valittu sihteeri.
Puheenjohtajana on vuorotellen lastenldkiri ja aikuisia hoitava ladkiri.

Ryhmin tavoitteena on yhdenmukaistaa hemofilian ja muiden verenvuotosairauksien
tutkimus- ja hoitokdytintdji Suomessa. Ryhmi kokoontuu pari kertaa vuodessa ja sen
ohjelmassa on ajankohtaisten asioiden kisittelyn ohessa koulutuksellinen osa. Koulutusta on
ollut antamassa seki kansainvilisid ettd kotimaisia luennoitsijavieraita. Aiheina ovat olleet
mm. potilaiden kartoitus kussakin sairaanhoitopiirissi, potilaiden sairautta koskevan rekis-
terin suunnittelu, laboratoriokokeisiin liittyvit nikokohdat, linjaukset hoitokdytintdjen
turvallisuudesta ja ortopedinen hoito. Suurin yhtendinen tehtivd on kansallisen rekisterin
perustaminen, johon koottaisiin paitsi Veripalvelussa olevat diagnoositiedot, myds vuotoja
chkiisevit korvaushoitokidytinnét lapsilla ja ndiden hoitovasteet, nivelten kunnon kartoi-
tus, hemofiliaan ja sen hoitoon mahdollisesti liittyneet komplikaatiot, mukaan lukien teh-
dyt leikkaukset. Tillaisen rekisterin avulla saadaan arvokasta tietoa hoidon toteutumisesta,
parantamisen aiheista ja suomalaista hoitoa voidaan vertailla kansainvilisesti. Lihtokohtana
rekisterin perustamiselle tulee olla kansainvilinen yhteistoiminta, esim. pohjoismaiden ja
eurooppalaisten suurten keskusten vililla.

Hemofiliaryhmin perustamisen jilkeen on paikallisesti saatu kartoitetuksi hemo-
filiapotilaiden esiintyvyys kussakin hoitopiirissi. Tirkeimpinid muutoksena hoitolinjoissa
on lasten tarkan polikliinisen seurannan jatkoksi kidynnistetty aikuisten seurantaa
ja eri erikoisalojen palvelujen keskitettyd tarjontaa varten polikliinistd toimintaa.
Tillaisen seurannan etuna on potilaiden saama keskitetty palvelu eri erityisaloilta, esim.
maksasairauksissa tai kuntoutuksessa vaikeiden nivelvuotojen jilkeen. On ollut erinomainen
asia, ettd potilaat ovat hoitaneet vuotojaan omatoimisesti kotona, mutta saumaton ja
tuttu yhteys sairaalaan ongelmien tullessa on tirked. My6s se ryhmi potilaita, jotka ovat
vuotaneet usein ja joutuneet kidymiin sairaaloissa ensiapupoliklinikalla ilman kiytdssd
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ollutta omahoitoa ovat jiineet ongelmiensa kanssa yksin ilman vastuullista hoitavaa
ladkirid, kun piivystysaikana on vaihtuva hoitotiimi tyéssi. Omahoitoon opastaminen on
edelleen tarpeellista aikuisillekin, koska heissd on sellaisia, jotka eivit ole itse aikaisemmin
korvaushoitoa toteuttaneet. Verenvuodon jilkeen mahdollisuus nivelten ja lihasten
kuntouttamiseen ja jatkuvaan kunnon yllipitoon on hoidon kannalta keskeistd. Jatkuvasti
tulee vastaan uusia tilanteita, joissa potilaat kaipaavat neuvontaa ja sen jirjestiminen
hoitopaikkakunnalle on vilttimitonti. Jos timi ei onnistu, tarvitaan lihete erikoisldikirin
(Hemofiliaryhmiin osallistuvien liddkdrien tai muiden hematologien) vastaanotolle.
Aikuispoliklinikka ottaa vastaan myds aikuistuvat lasten poliklinikalla aiemmin hoidetut
potilaat ja jatkaa hyvien hoitotulosten ylldpitoa.

Edelld esitettiin muutamia nikokohtia niistd toimista, joihin hemofiliaryhmin lddkiric
ovat ryhtyneet. Tehtivdd on edelleen. Tdrkein ja suuritdisin haaste on rekisteritiedon
keruun jirjestiminen ja rekisterin ylldpito. Siind tarvitaan hyvid yhteistyotd ennen kaikkea
potilaiden, mutta myos hemofiliahoitoa tukevien liikevalmistajien kanssa kansainvilisen
kokemuksen opastamana. 6
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ynnynniisid, periytyvid plasman hyytymishiiri6iti sairastavia potilaita asuu Suomessa
hajallaan ympéri maata. Sairauksista tavallisimpia ovat A- ja B-hemofilia sekd von
Willebrandin tauti. Kaikki tautimuodot mukaan lukien potilaita on noin 2500.

YHDISTYKSEN PERUSTAMINEN JA TEHTAVA

Vield puoli vuosisataa sitten verenvuototauti oli hyvin pelottava sairaus ja sitd yritettiin
peitelldi mahdollisimman pitkdin. Kun tiedot sairaudesta ja sen hoitomahdollisuuksista
lisadntyivit 1960-luvulla, syntyi tarve tiedottaa kaikesta verenvuototauteihin liittyvistd
edistyksestd mahdollisimman laajalle. Todettiin tarpeelliseksi perustaa oma potilasjirjestd.
Vastaavia yhdistyksid oli jo perustettu ulkomailla ajamaan verenvuototauteja sairastavien
etuja. Marraskuussa 1969 joukko potilaita ja sairaudesta kiinnostuneita lidkireitd ko-
koontui Suomen Punaisen Ristin tiloihin Helsingin Tehtaankadulle perustamaan Suomen
Hemofiliayhdistysti. Perustajajisenii oli paikalla 62.

Yhdistykseen kuuluu nykyisin noin 850 jisenti. Potilaiden ja heidin omaistensa lisiksi
mukana on lddkireitd ja muuta hoitohenkilskuntaa. Vuosien varrella yhdistyksen sidnnot
on uudistettu muutaman kerran, mutta yhdistyksen tarkoitus on miiritelty yhi samoin
kuin alkuperiisissi sidnndissd. Niiden mukaan Hemofiliayhdistyksen tarkoituksena on:

1 auttaa verenvuototautipotilaita kaikin tavoin ja toimia yhdyssiteeni heidin ja heidin
perheittensi vilill3,

2 tehdi tai teettdd tutkimuksia ja suunnitella vuotopotilaiden ongelmiin sopivia
ratkaisuja ja pyrkid toteuttamaan ne,

3 jdrjestdd vuotopotilaille ja heidin omaisilleen tiedotus-, kuntoutus- ja
virkistystilaisuuksia,

4 toimia levittimalld tietoa verenvuototaudeista seki harjoittaa yhteistoimintaa
muiden maiden vastaavien yhdistysten kanssa.

Hemofiliapotilaiden hyviksi merkittivdd tydtd tehneisti on yhdistyksen kunniajise-
niksi kutsuttu prof. H. R. Nevanlinna(t), prof. Eero Ikkala (1), prof. Gunnar Myllyl, ekon.
Risto Vesalainen, dos. Riitta Kekomiki, prof. Juhani Leikola, dos. Vesa Rasi, ortopedi LKT
Timo Paavilainen, dos. Hannu Alaranta ja yhdistyksen entinen pitkdaikainen puheenjohtaja
Seppo Urja. Yhdistyksen toiminnasta vastaa hallitus, johon kuuluu vuodeksi kerrallaan
valittu puheenjohtaja ja varapuheenjohtaja ja kuusi jisentd. Hallituksen varsinaiset jisenet
valitaan kahdeksi vuodeksi kerrallaan. Vakiintunut tapa on ollut, ettd ainakin yksi hallituksen
jasen on koulutukseltaan l3dkiri.
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Hemofiliayhdistyksen toiminnan rahoitus koostuu Raha-automaattiyhdistyksen,
muutamien kuntien ja joidenkin liikeyritysten antamista avustuksista sekd jisenmaksuista
ja yksittdisten henkildiden lahjoituksista.

YHTEISTYO

Suomen Punaisen Ristin Veripalvelu on ollut yhdistyksen toiminnan tirkein henkinen tuki.
Kaikkiverenvuototautienlaboratoriodiagnoositon tehty Veripalvelun hyytymislaboratoriossa
(nyk. hemostaasiosasto). 1990-luvun alkuun asti Veripalvelu oli ainoa maassamme
kiytettyjen F VIII- ja F IX -valmisteiden tuottaja.

Toinen merkittdvd laitos hemofiliayhdistyksen kannalta on Invalidisiitio,
koska suurin osa yhdistyksen jdseniston ortopedisisti hoidoista on suoritettu sielld.
Invalidisddtion Sairaala ORTON on ollut kehittimissi ja toteuttamassa hemofiilikoiden
tekonivelkirurgiaa. Kuntoutus ORTON on kuntouttanut vuototautipotilaita 1990-luvun
alusta yhteistydkumppaninamme.

HUS Meilahden sairaalassa aloitti vuonna 2002 hyytymishiiridpoliklinikka, jonka
toiminta on aikuispotilaiden hoidon osalta ollut uraauurtavaa maassamme. Poliklinikka
pyrkii toteuttamaan potilaan kokonaisvaltaisen hoidon mahdollisimman kattavasti.

TOIMINTA

Perustamisestaan lihtien on yhdistyksen tirkein tavoite ollut sairauteen liittyvin
tietouden jakaminen jisenilleen. Yhdistykselld on oma lehti, Tiiviste, joka ilmestyy nelja
kertaa vuodessa. Lehdessi on ajankohtaisia asioita, uusia tutkimustuloksia, jisenten
omia kannanottoja ja tietoja kokouksista, kursseista ja jisentapahtumista. Vuonna 1981
yhdistys julkaisi yhdessi Suomen Punaisen Ristin Veripalvelun kanssa hoito-oppaan
Verenvuototaudit, joka on uudistettu vuosina 1989 ja 1998. Nyt kisilld on siis neljis
uudistettu painos tistd oppaasta. Vuonna 1994 yhdistys julkaisi Kunto-oppaan, jossa on
perusteellisesti selvitetty vuototautipotilaan lddkinnillinen kuntoutus ja litkunnan tarve
fyysisen kunnon yllipitimiseksi. Yhdistys kddnnitti englantilaisen Lasten Hemofiliakirjan
1988. Englantilainen kirjanen korvattiin vuonna 2004 yhdistyksen itse tekemilld lasten
kirjalla nimeltdin Vesseli, joka on tarkoitettu leikki-ikiisille vuototautipotilaille ja heidin
perheilleen. Internet-sivut yhdistykselle avattiin 1999.

Vuosittain jirjestettivissd vuosi- ja vaalikokouksissa kisitelldan ajankohtaisia tai muuten
tirkeitd aiheita esimerkiksi asiantuntijaesitelmien tai paneelikeskustelujen muodossa.
Niihin kokouksiin osallistuu yleensi noin 50 jisentd kautta Suomen. Yhdistys on halunnut
antaa jisenille mahdollisuuden tavata toisiaan jirjestimilld paikalliskokouksia ja erityisid
kesitapahtumia. Ne ovatkin saaneet erittdin hyvin vastaanoton. Monet potilaat ja heidin
omaisensa saavat suurta tukea ja apua keskustelusta muiden vastaavassa tilanteessa olevien
kanssa. Etenkin pienten lasten vanhemmat, joille verenvuototauti on uusi asia, ovat kokeneet
tirkeiksi vaihtaa kokemuksia muiden vanhempien kanssa.



SUOMEN HEMOFILIAYHDISTYS R.Y.

Yhdistyksen edustajia on osallistunut myés kansainviliseen toimintaan. Suomen
Hemofiliayhdistys on jisen Maailman Hemofilialiitossa (WFH, World Federation
of Hemophilia). 90-luvun alusta lihtien yhteistyétd on ollut lihinnd Pohjoismaiden
hemofiliayhdistysten kanssa sekd Euroopan hemofiliayhdistysten yhteistydelimen EHC:n
(European Hemophilia Consortium) puitteissa.

Aikuisten kotihoidon koulutus aloitettiin yhdistyksen, Suomen Punaisen Ristin
Veripalvelun ja Kansanelikelaitoksen yhteistydni 1974. Lasten kotihoitolupa saatiin
silloiselta Lidkintdhallitukselta 1976. Siitd lihtien lidkkeen on voinut antaa joko potilas
itse tai hinen omaisensa. Nykydin kaikki halukkaat on voitu kouluttaa kotihoitoon.

Yhdistys jdrjestdd kuntoutus- ja sopeutumisvalmennuskursseja eri ikiisille vuoto-
tautipotilaille ja heidin perheilleen. Erityisen suosittuja ovat olleet perhekurssit. Niin
pidsevit myds terveet sisarukset saamaan tietoa sairaudesta. Kurssien monipuolinen ohjelma
koostuu luennoista, lidkintdvoimistelusta, ryhmikeskusteluista ja kotihoidon opetuksesta.
Kurssit on jirjestetty Kansanelikelaitoksen rahoittamina. Aikuispotilaiden kuntoutus- ja
sopeutumisvalmennus-kurssien rahoittajana on myds Raha-automaattiyhdistys.

Yhdistykselli on toimisto Helsingissd, jossa yksi palkattu tydntekiji. Yhdistyksen

toiminta perustuu pidasiassa luottamushenkildiden korvauksettomaan toimintaan ja muilta
vapaachtoisilta yhdistysjiseniltd saatuun arvokkaaseen apuun.

Yhdistyksen yhteystiedot ovat

Suomen Hemofiliayhdistys r.y. -
Foreningen f6ér Blédarsjuka i Finland r.f.
PL 631

00101 Helsinki

Puhelin: (09) 4368 2992
Telekopio: (09) 458 3910
Sahkdposti: info@hemofilia.fi
Kotisivut: www.hemofilia.fi

Kéayntiosoite: Ansaritie 1, 00350 Helsinki
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emofiliapotilaiden jirjest6illd on pitkit ja vahvat perinteet kansainvilisestd yhteistydsta.
Tissd kirjoituksessa esitellddn lyhyesti ne organisaatiot, joiden puitteissa timi yhteistyd
toimii.

MAAILMAN HEMOFILIALIITTO
(WORLD FEDERATION OF HEMOPHILIA — WFH)

Jdrjestd perustettiin vuonna 1963 Koéopenhaminassa. Sen ensimmiinen puheenjohtaja
oli kanadalainen litkemies Frank Schnabel (1926 - 1987), joka itse sairasti vaikeaa A-
hemofiliaa. WFH:n piimaja toimii edelleenkin Kanadassa. WFH on ei-kaupallinen
voittoa tuottamaton kansainvilinen organisaatio, joka on omistautunut parantamaan
vuotopotilaiden eliminlaatua. Jirjeston missio on “saada kidyttoon, kehittdd ja yllapitdd
hemofilian ja muiden vastaavien vuotosairauksien hoitoa kaikkialla maailmassa”.

Jirjestoon kuuluu tilld hetkelld kansallisia hemofiliayhdistyksid jo yli sadasta maasta.
Jirjesto tekee yhteistydtd terveydenhoitoalan ammattilaisten, potilaiden, liiketeollisuuden
sekd eri maiden viranomaisten ja hallitusten kanssa. Jirjestslld on Maailman terveysjirjeston
WHO:n tunnustama asema.

Tavoitteittaan WFH ajaa mm. seuraavilla tavoilla

m  kouluttamalla lddkireitd, hoitajia ja muita terveydenhoitoalan ammattilaisia

m  edistimilld kehitysmaiden ja kehittyneiden maiden hoitokeskusten ja
potilasjirjestdjen vilistd yhteistydtd tiedon siirtimiseksi kehitysmaiden kiyttd6n

m jirjestimilld kansainvilisid hemofiliakongresseja

keriamilld maailmanlaajuisesti erilaista asiaan liittyvii tilastotietoa

m julkaisemalla koulutus- ja muuta materiaalia useilla kielilli terveydenhoitoalan
ammattilaisten, potilaiden ja heidin perheidensi tarpeisiin

m  seuraamalla hoidossa kiytettivien lidkevalmisteiden turvallisuutta ja niihin mah-
dollisesti liittyvid riskejd sekd pyrkimilld parantamaan valmisteiden turvallisuutta

m  organisoimalla erilaisia kehitysohjelmia etenkin koyhien ja "alikehittyneiden” mai-
den hoitotilanteen parantamiseksi ja vuotopotilaiden odotettavissa olevan eliniin
pidentimiseksi

Kansalliset hemofiliayhdistykset ovat WFH:n keskeisid yhteistyskumppaneita. Jokaisesta
maasta vain yksi potilasyhdistys voi saada kansallisen jdsenjirjeston (NMO) aseman.
Kansallinen jisenjirjesto saa ddnioikeuden WFH:n yleiskokouksissa, joissa piitetdin mm.
henkilovalinnoista WFH:n johtoelimiin. Suomen Hemofiliayhdistys ry. on ollut WFH:n
jasenjirjesto koko toimintansa ajan.
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WFH:n toimintaa johtaa 13-jiseninen kansainvilinen toimeenpaneva komitea (Executive
Committee), jonka puheenjohtajana toimii tilld hetkelld yhdysvaltalainen Mark Skinner.
Hin on koulutukseltaan juristi ja sairastaa hemofiliaa. Skinner aloitti tydnsi lokakuussa
2004 ja hin on WFH:n neljis puheenjohtaja jirjeston historiassa. WFH:n nykyinen
toimitusjohtaja on kanadalainen Miklos Fulop.

WFH julkaisee Hemophilia World -lehted, joka ilmestyy kolme - neljd kertaa vuodessa.
Lisiksi jirjestd jatkuvasti julkaisee runsaasti erilaisia oppaita ja artikkeleita mm. hemofilian
hoidosta, yhdistystoiminnan organisoinnista, alaan liittyvédd tilastotietoa sekd tietoa
verituotteiden turvallisuudesta. Suuri osa julkaisuista on saatavilla tai tilattavissa WFH:n
verkkosivujen kautta. Lisdksi jirjestd yllapitdd luetteloa eri maiden hoitokeskuksista yhteys-
tietoineen (Passport), joka on saatavilla sekd WFH:n verkkosivujen kautta ettd painettuna.

Tavoitteitaan WFH vie eteenpdin lukuisten ohjelmien avulla, joista mainittakoon
esimerkiksi International Hemophilia Training Centre Program, jossa 31 eri puolilla
maailmaa sijaitsevaa hemofiliakeskusta on nimetty koulutuspaikoiksi, jotka kouluttavat
kehitysmaiden lddkdreitd ja hoitohenkilokuntaa. Koulutus kisitedd kliinistd ja labo-
ratoriotoimintaan liittyvdd opetusta ja harjoittelua. WFH my6ntidd myds stipendeji tihin
koulutukseen. Humanitaarisen avun ohjelmassa WFH jakaa kehitysmaiden kiyttéon
lahjoituksena saatuja lidkevalmisteita. Ohjelma alkoi vuonna 1996, ja tammikuussa 2004
niitd lahjoituksena saatuja lidkevalmisteita oli toimitettu rekisterdidyille hemofiliakeskuk-
sille tai hemofiliajirjestdille 56 maahan yli 55 miljoonaa yksikkod, arvoltaan runsaat 51
miljoonaa US-dollaria. Twinning-ohjelmassa kaksi hemofiliakeskusta tai potilasjirjestod
(usein kehitysmaan ja vauraamman maan) muodostavat parin, joka yhteistyossd kehittdd
heikommassa asemassa olevan osapuolen toimintaa. T4td toimintaa sponsoroi ldiketehdas
Wyeth. Tilld hetkelld on 45 tillaista twinning-kumppanuutta yhteensi 47 maassa. WFH
ylldpitdd myos maakohtaisia ohjelmia, jossa pyritidn pitkijinteisesti kehittimiin jotain
midriteltyd osa-aluetta yksittdisen maan hoitojirjestelmissi. Maakohtaisia ohjelmia on
kidynnissd kaikissa maanosissa yhteensi 26 maassa. Lisiksi WFH:lla on laboratoriossa
tapahtuvan diagnostiikan laadun parantamiseen tihtidvi ohjelma.

GAP (Global Alliance for Progress) -yhteistyon avulla pyritiin aktivoimaan eri maiden
hallituksia ja terveysviranomaisia parantamaan hemofilian hoitoa alueellaan ja kiyttimiin
sithen enemmiin resursseja. Tilld toiminnalla yritetddn kuroa umpeen sitid kuilua, jonka
johdosta arviolta 75 % maailman hemofiliapotilaista on yhi vailla kunnollista hoitoa.

World Federation of Hemophilia

1425 René Lévesque Blvd. W.

Suite 1010

Montréal, Québec

H3G 1T7 Canada

Puhelin: +1 (514) 875-7944 Sahkoposti: wfh@wfh.org
Telekopio: +1 (514) 875-8916 Verkkosivut: www.wfh.org
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EUROOPAN HEMOFILIAYHDISTYSTEN KATTOJARJESTO
(EUROPEAN HAEMOPHILIA CONSORTIUM — EHE)

EHC on 44 Europpalaisen hemofiliayhdistyksen yhteistydorganisaatio, joka perustettiin
vuonna 1987. EHC:n toiminnasta vastaava elin on ohjauskomitea (steering committee),
johon edustajat valitaan jisenyhdistysten toimesta. Ohjauskomitean puheenjohtaja on
tilld hetkelld itdvaltalainen Hubert Hartl. EHC:n sihteeristd toimii tilld hetkelld Itdvallan
hemofiliayhdistyksen yhteydessi.

EHC:n tavoitteena on parantaa eurooppalaisten hemofiliapotilaiden eliminlaatua.

Téata tavoitetta EHC pyrkii ajamaan seuraavin tavoin

Parantamalla diagnostiikkaa ja hoitomahdollisuuksia. Jopa 50 % eurooppalaisista
potilaista saa riittimitonti hoitoa.

Varmistamalla turvallisten hyytymistekijivalmisteiden riittivin tuotannon.
Edistimilld potilaiden oikeuksia ja nostamalla eettisid kysymyksii esille.
Seuraamalla Euroopan terveydenhoitopolitiikkaa ja pyrkimilld vaikuttamaan siihen.
Tekemilld tutkimuksia ja kerddmalli tilastoja hemofilian hoidosta jisenmaissa.
Edistimilld hemofiliaan liittyvdd tutkimusta.

EHC jirjestdd vuosittaisen kokouksen jossain pidin Eurooppaa, jossa tarkastellaan

edellimainittujen toiminta-alueiden tilannetta ja kehitysti.

EHC:lla on jatkuvat yhteydet mm. seuraaviin organisaatioihin

The European Agency for Evaluation of Medicines (EMEA) - Euroopan
Lizketarkastusvirasto

The European Plasma Fractionation Association (EPFA)

The Plasma Protein Therapeutics Association (PPTA)

EHC on jiseneni Furoopan vam-

maisfoorumissa (European Disablity
Forum — EDF). EHC hoitaa Maa-
ilman Hemofilialiiton (WFH)
Euroopan  aluetoimistoa, ja
toimii lheisessd yhteistyossd

WFH:n Kanadan piima-

jan kanssa. Suomen Hemo-

filiayhdistyksen  edustaja

on

osallistunut EHC:n

kokouksiin siinnollisesti.
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European Haemophilia Consortium
c/o Austrian Haemophilia Society
A-1060 Vienna

Mariahilfer Gurtel 4

Austria

Puhelin: +43 1 59 537 33

Telekopio: +43 1 59 537 3367
Matkapuhelin: +43 676 530 3500

Telekopio: +43 2231 66011
Sahkoposti: hartl@bluter.at

Yhteyshenkilé EHC :n sihteeristdssa:
Ms Gabriela Béhm, EHC Administrator
Puhelin: +43 1 59 537 33

Telekopio: +43 1 59 537 3367
Matkapuhelin: +43 676 530 3300
Séhkoposti: boehm@bluter.at

POHJOISMAIDEN HEMOFILIAYHDISTYSTEN YHTEISTYDO

Pohjoismaiden (Suomi, Ruotsi, Norja, Tanska ja Islanti) hemofiliayhdistyksien hallitukset
ovat perinteisesti pitineet vuosittaisen yhteisen kokouksen, jossa on tarkasteltu yhteisesti
kiinnostavia aiheita. Nimi tapaamiset ovat olleet epimuodollisia ja ne on pidetty
vuorotellen eri pohjoismaissa. Tapaamisissa on piisty vertailemaan hemofilian hoidon
tilannetta taloudellisesti ja kulttuurisesti varsin samanlaisten valtioiden vililli, miki lienee
ollut tapaamisten tirkein anti henkilokohtaisten kontaktien lisiksi. 8
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Intemet, tuo tiedon ja turhuuden runsaudensarvi, sisiltii myds runsaasti hemofiliaan
ja sitd sivuaviin aiheisiin liittyvdd tietoa. Hakusanoilla “hemofilia’, “hemophilia” tai
“haemophilia” saa hakukoneilla tulokseksi tuhansia sivustoja, joten niiden pintapuolinenkin
esittely tissi oppaassa on mahdoton tehtivd. Sivustojen suuri lukumidiri ei viltcimited
tarkoita sitd, ettd tarjolla olisi runsaasti tasokasta hemofiliatietoutta. Suuri osa sivujen
sisiltimistd tiedosta on sidoksissa julkaisevan organisaation kotimaahan. Suomenkielistd
informaatiota verkossa on tarjolla suhteellisen vihin. Vaatimattomasta ulkoasustaan
huolimatta kattavimmat suomenkieliset sivut ovat Suomen Hemofiliayhdistyksen
verkkosivut. Englanniksi valikoimaa ldytyy sen sijaan miltei rajattomasti. Tissd esitellyt
verkko-osoitteet jakaantuvat karkeasti seuraaviin ryhmiin:

»  Hemofiliajirjestdjen, kuten Maailman hemofilialiiton (WFH) ja sen maakohtaisten
jasenjdrjestojen sivut

m  DPotilaiden keskustelu- ja tukiryhmit

Lidkevalmistajien ylldpitdmit ja/tai sponsoroimat hemofilia-aiheiset sivut

m  Hoito- ja tutkimusorganisaatioiden sivustot, joilla kisitelldin verenvuototautien tai
niiden oheissairauksien ja komplikaatioiden (esim. C-hepatiitti) hoitoa

m  Yleiset sosiaali- ja terveysalan jirjestojen sekd viranomaisten ja muiden vastaavien
toimijoiden sivustot, joissa sivutaan verenvuototauteja jollain tavoin, tai jotka tarjoavat
verenvuototauteja sairastaville tarpeellisia tietoja tai palveluja

= Muut (mm. lidketieteelliset julkaisut)

Seuraavassa on esitelty kustakin edelldi mainitusta ryhmistid joitain sivustoja, joilta
toivottavasti 18ytyy hyddyllistd ja mielenkiintoista tietoa. Niiltd voi ainakin aloittaa
aiheeseen tutustumisen Internetissd. Sivuilta 18ytyy lisdd linkkeja eteenpdin.

Esitellyt linkit on tarkistettu kirjoitushetkelld heinikuussa 2005, mutta kuten tiedetiin,
Internetissd olevat tiedot voivat vanhentua nopeasti ja linkit saattavat muuttua tai poistua

kokonaan, samoin sivustojen sisiltd voi muuttua. Seuraava lista voi siis parhaimmillaankin
olla vain suuntaa-antava.

HEMOFILIAJARJESTOJA

World Federation of Hemophilia www.wfh.org

Maailman Hemofilialiiton laajat kansainviliset sivustot, joilta myds linkit useimpien
maiden kansallisten hemofiliayhdistysten sivuille, alueellisten organisaatioiden (mm.
Euroopan hemofiliayhdistysten yhteistydorganisaatio EHC) sivuille, tietoja kansainvilisistd
tapahtumista, raportteja, tutkimuksia jne. Hyvi aloituspaikka lisitiedon l8ytimiseksi.
Sivuilta 16ytyy my6s linkki maailmanlaajuiseen hoitopaikka-hakemistoon (passport). Kielet
englanti, ranska ja espanja. Linkki suoraan passport-sivustoon: http://www.wfh.org/passport/
Passport.asp.



HYODYLLISIA INTERNET-OSOITTEITA

Suomen Hemofiliayhdistys ry (SHY) www.hemofilia.fi

Suomen Hemofiliayhdistyksen tapahtumia, hemofilian suomenkielinen tietopaketti,
keskustelufoorumi seki linkkejd kansainvilisille ja kotimaisille sivustoille.

Ulkomaisten hemofiliayhdistysten sivustoja (WFH:n jasenjérjestdja):

Belgia (my6s ranskankieliset sivut) www.ahvh.be/
Espanja www.hemofilia.com
Italia www.fedemo.it
Irlanti www.haemophilia-society.ie
Islanti www.hemophilia.is
Iso-Britannia www.haemophilia.org.uk
Kanada (kielet englanti ja ranska) www.hemophilia.ca
Norja www.fbin.no
Ranska www.afh.asso.fr/
Ruotsi www.fbis.se
Saksa www.dhg.de
Tanska www.bloderforeningen.dk
USA (National Hemophilia Foundation — NHF) www.hemophilia.org
Viro www.hemofilia.ee
Venaja www.hemophilia.ru
USAssa myo6s useita osavaltioiden yhdistyksia,

esimerkkina vaikkapa www.hemophiliaofiowa.org

POTILAIDEN TUKI- JA KESKUSTELURYHMIA

Suomen Hemofiliayhdistyksen keskustelufoorumi www.hemofilia.fi/foorumi.htm

Keskustelufoorumi verenvuototauteja sairastaville, heidin omaisilleen seki muille asiasta
kiinnostuneille. Ei vaadi rekisterditymisti.

www.geocities.com/
International Hemophilia Club hemophiliaclub/egroup.html

Englanninkielinen potilaiden keskustelufoorumi, chat, kuva-arkistoja ym. Vaatii sihko-
postiosoitteen ja rekisterditymisen. Rekisterditymisen voi suorittaa oheisen verkko-osoitteen
kautta.

http://groups.msn.com/
Women who Bleed WomenwhoBleed

Keskustelufoorumi vuototauteja sairastaville naisille. Englanninkielinen.
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LAAKETEHTAITA

HemophiliaGalaxy (Baxter) www.hemophiliagalaxy.com

Potilaille ja omaisille seki terveydenhoitoammatilaisille suunnatut hemofilia-aiheiset sivut.

Hemophiliavillage (Wyeth) www.hemophiliavillage.com

Hemofiliasivut kuluttajille sekd terveydenhoitoammattilaisille.

Allaboutbleeding (ZLB Behring) www.allaboutbleeding.com

Von Willebrandin tautiin keskittyneet laajat sivut, erityisesti naisille.

Novo Nordisk www.novonordisk.com

Yhtién kotisivut, hemofiliasivut potilaille ja ammattilaisille.

Sanquin Oy www.sanquin.fi

Hollantilaisen Blood Supply Foundationin Suomeen perustaman yhtién kotisivut.

HOITO- JA TUTKIMUSORGANISAATIOITA

Helsingin ja Uudenmaan sairaanhoitopiiri www.hus.fi

Sairaaloiden ja toimialojen esittely ja yhteystiedot.

Invalidisaatio ORTON www.invalidisaatio.fi

Sairaala. ORTON, Kuntoutus ORTON, Keskuspuiston ammattikoulu ja Tieteellinen
tutkimus ORTON.

Suomen Punaisen Ristin Veripalvelu www.veripalvelu.redcross.fi

Verenluovutus- ja tutkimustoiminnan seki valmisteiden esittely.

Oxford Haemophilia Centre www.medicine.ox.ac.uk/ohc

Suuren hemofiliakeskuksen sivut, joilla mm. hemofilian hoidon kliinisid nikdkohtia, tietoja
lddkevalmisteista, hemofiliakeskuksen julkaisuista sekd linkkeji.

The Haemophilia Alliance www.haemophiliaalliance.org.uk

Useiden hemofilian hoitoon osallistuvien jirjestdjen yhteistydorganisaatio (UK). Sivuilla
mm. hemofiliakeskuksiin ja hoidon laatuun liittyvid madriceelyji.

Hepatitis C Trust (UK) www.hepcuk.info

C-hepatiitin diagnoosiin, taudinkuvaan, hoitoon ja taudin kanssa elimiseen liittyvid tietoutta.

British Liver Trust www.britishlivertrust.org.uk

Maksasairauksiin keskittyvit sivut. Myos laaja C-hepatiittia koskeva osio.
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SOSIAALI- JA TERVEYSALAN JARJESTOJA / VIRANOMAISIA

Kansaneldkelaitos (KELA) www.kela.fi
Vaestoliiton perinnollisyysneuvonta www.vaestoliitto.fi
Ladkelaitos www.nam.fi
Sosiaali- ja terveysministerio www.stm.fi
Euroopan Unionin portaali / Kansanterveys www.europa.eu.int/pol/health/index_fi.htm

EU:n terveysasioiden sivustot. Kieli suomi.

Euroopan Laakevirasto www.emea.eu.int

EU:n alainen virasto, jonka tehtivini on ihmis- ja eldinldikkeiden turvallisuuden valvonta
ja tutkiminen. Sivuilta on mm. saatavilla lidkevalmisteiden kuvaukset useilla eri kielilld
(myds suomeksi) pdf-muodossa.

Centers for Disease Control and Prevention (CDC) www.cdc.gov

USAn terveysviranomaisen laajat sivustot, joilla mm. tietoja tartuntataudeista.

Maailman terveysjarjesté (WHO) www.who.int/en
MuITAa
British Medical Journal www.bmj.com/collections

Tunnetun ladketieteellisen julkaisun artikkelikokoelman kotisivu.

Advoy www.advoy.com

Hemofilian (oma)hoidon seuranta- ja tilastointijirjestelmi Internetissi. HUOM! Sivuston
kiyttomahdollisuuden jirjestdd oma hoitava sairaala, jos mahdollista. Suomessa ainakin
HUS:in hyytymishiiridyksikon kiytdssd. Vaatii rekisterditymisen. Englanninkielinen.

LA Kelley Communications, Inc. www.kelleycom.com

Kustannus- ja koulutusyritys (USA), joka mm. julkaisee hemofilia-aiheisia opaskirjoja.

Haemostasis Forum www.haemostasis-forum.org

Novon yllipitimit hemofiliasivustot vain terveydenhuollon ammattilaisille. Vaatii
rekisterditymisen, jossa vaaditaan ammatin ja toimipaikan kertomista.

Hatakeskus www. 112 fi

Sivuilta voi mairittidd esim. kesimokin tai retkeilykohteen koordinaatit.
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Vesa Rasi

Tapausselostus Finska Likaresillskapets Handlingar —lehdessi
Vuodon hoito verensiirrolla

Von Willebrandin taudin kuvaus

Suomen Punaisen Ristin Veripalvelun perustaminen
Veripalvelun hyytymislaboratorion toiminta alkaa
Jadplasman kiytto alkaa

Eero Ikkalan viitoskirja “Haemophilia”
Kryopresipitaatin kiytto alkaa

F IX -valmisteen kiytto alkaa

Suomen Hemofiliayhdistys ry:n perustaminen
Ennaltachkiisevi hoito alkaa
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