VUOTOTAUDIT JA RASKAUS

Tietopaketti von Willebrandin tautia sairastaville naisille seké

A- jaB- hemofilian kantgjille



LUKIJALLE

A- ja B hemofilia seka von Willebrandin tauti ovat perinnéllisida verenvuototauteja.
NaissA taudeissa verenvuototaipumus johtuu  hyytymistekijdpuutoksesta tal
hyytymistekijan rakennepoikkeavuudesta. A- ja B hemofilia ovat X-kromosomaalisesti
perityvia ja von Willebrandin tauti autosomaalisesti perityva tauti. Periytymistavoistaan
johtuen hemofiliat ovat pdasdantdisesti miesten tautgja kun taas von Willebrandin tautiin
voi sairastua niin miehet kuin naisetkin. Suomessa suurin osa A-hemofiliaa sairastavista
sairastaa taudin vaikeaa muotoa, B-hemofiilikoista suurin osa sairastaa taudin lievaa tai
keskivaikeaa muota ja pdaosa von Willebrandin tautia sairastavista sairastaa taudin lievaa

eli tyypin 1 tautimuotoa

Hemofilia on tunnettu ihmiskunnan historiassa pitk&an. Y leisesti tunnetuksi téman taudin
teki sen esiintyminen lagjasti Euroopan kuningashuoneissa 1800- ja 1900- luvuilla
Alexis jonka isoisoditi, Englannin kuningatar Victoria, on tunnetuin hemofilian kantaja.
Von Willebrandin tauti on tunnettu huomattavasti lyhyemman aikaa. Taudin kuvasi
ahvenanmaalai sessa vaikeista iho- ja limakalvovuodoista kérsivassa suvussa ensimmaista
kertaa suomalainen |&&kéari Erik von Willebrand vuonna 1926. Tauti on nimetty hanen

mukaansa.

Vuototautien hoito on |a8ketieteen edistyessa parantunut huimasti  viimeisten
vuosikymmenten aikana. Samalla huomio myds naisten vuoto-ongelmiin on liséantynyt.
Tutkimuksissa on todettu ettd lievadkin von Willebrandin tautia sairastavilla ja
hemofilian kantajilla on synnytyksiin liittyva suurentunut vuotoriski. Samanaikaisesti
perinndllisyyslédketiede ja erilaisten perhesuunnittelukeinojen edistyminen on tuonut
oman mausteensa siihen pohdintaan, jota vuototautia sairastavien perheissa kaydaan
lastenhankintaa koskien.

Tama tietopaketti on laadittu osana Metropolia ammattikorkeakoulun kéatilokoulutuksen
opinndytetyotani. Tietopakettia varten haastattelin kahta von Willebrandin tautia
sairastavaa naista, seitsemdd A-hemofilian kantajaa ja yhta B-hemofilian kantajaa.
Haastatteluiden avulla pyrin selvittdm&dn millainen tietopaketti parhaiten auttaisi
perheitd perhesuunnittelussa ja raskauteen, synnytykseen ja lapsivuodeaikaan
valmistautumisessa. Tietopakettia varten olen hankkinut tutkittua tietoa vuotosairauksien
vaikutuksesta raskauteen ja synnytykseen. Olen myos tutustunut HUS sairaanhoitopiirin



hoitosuosituksiin  vuototautien ja raskauden osata ja haagtatellut Manchesterin
hemofiliakeskuksen johtgjaa heidan hoitokdytannoistéan. Tietopaketin sisaltd koostuu
lahteisiin  perustuvasta tiedosta ja se on tarkastettu HUS Meilahden sairaalan
hyytymishéirioyksi kossa.

Taman tietopaketin tavoitteena on koota yhteen keskeinen tieto vuototautien
vaikutuksesta raskauden suunnitteluun, raskauteen, synnytykseen ja lapsivuodeaikaan.
Toivon, ettd tada tietopaketista on lukijoille hy6tya perhesuunnittelussa seka

valmistautumisessa raskausaikaan ja synnytykseen.

Katja Peltoniemi
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1 PERUSTIETOA VUOTOTAUDEISTA JA NIIDEN HOIDOSTA

Perinndllisella verenvuototaudilla tarkoitetaan perinndllisestéa virheestd johtuvaa
synnynnaista hyytymistekijan puutosta tai hyytymistekijan rakennevirhettd. Oireena on
poikkeava verenvuototaipumus. Vuototaipumus tulee esiin mustelmaherkkyytend,
limakalvovuotoina, ienvuotoina seka lihas ja nivelvuotoina. Vuodoille on tyypillisté pitk&
kesto seka jalkivuodot. Lisdksi, erityisesti vaikeissa tautimuodoissa, itsestddn tulevat
lihas- ja nivelvuodot ovat mahdollisia

Yleismméa vuototaudit ovat von Willebrandin tauti ja A- sekd B-hemofilia. Von
Willebrandin taudin aiheuttaa samannimisen hyytymistekijan puute tai rakennevirhe. A-
hemofilian aheuttaa hyytymistekija VIll:n puute ja B-hemofilian aiheuttaa
hyytymistekija 1X:n puute. Vuototautidiagnooseista 95 % muodostuu naista kolmesta.
Von Willebrandin tauti on yleisin perinndllinen verenvuototauti niin Suomessa kuin
muuallakin maailmassa. A-hemofilia on seuraavaks yleisin ja B-hemofilia on ndista

kolmesta harvinaisin.

1.1. Von Willebrandin tauti

Von Willebrandin tauti on tavallisin perinndllinen verenvuototauti. Vuoto-oireista tautia
arvioidaan esintyvan noin yhdella tuhannesta, vakkakin lievastyi poikeavia
laboratoriotuloksia on selvésti useammin todettavissa. Von Willebrandin tauti johtuu
samannimisen hyytymistekijan puutoksesta tai rakenneviasta. V uoto-oireet johtuvat von
Willebrandin tekijan puutteellisesta kyvysta sitoa trombosyyttejd eli verihiutaleita
verisuonten vaurioituneeseen seinamédan. Von Willebrandin tekija toimii elimistdssa
my6s hyytymistekija VIll:n kantajana. Né&n ollen von Willebrandin taudissa myos
hyytymistekija V111:n pitoisuus voi vahentya.

Von Willebrandin taudissa vuoto-oireita ilmenee usein jo lapsuudessa. Tavallisimpia
oireita ovat limakalvovuodot ja mustelmataipumus. Jalkivuodot hampaanpoiston,
leikkausten ja synnytysten jalkeen seké runsaat kuukautiset kuuluvat myos oireistoon.
Oireiden voimakkuus vaihtelee gjankohdasta toiseen ja voi olla hyvin erilainen jopa

saman perheen sisalla



Von Willebrandin tauti periytyy autosomissa. Se voi siis ilmentya sekd miehilla etta
naisilla. Tauti jaetaan kolmeen paétyyppiin. Jako tapahtuu sen mukaan onko kyseessa
von Willebrandin tekijan kvantitatiivinen eli maaréllinen puute va kvalitatiivinen eli
laadullinen rakennevika. Kliinisesti tauti luokitellaan lievaks, keskivaikeaks tal

vaikeaksi vuototaipumuksen mukaan.

Tyypin 1 vW:n tauti periytyy autosomissa vallitsevasti. Kyseinen vW:n taudin tyyppi on
tavallisin muodostaen 70-80% diagnooseista. Tyypin 1 tautimuodossa vW:n tekija on
rakenteeltaan normaalia, mutta sen maéra on vahentynyt. Hyytymistekija VIlI:n méara

on vahentynyt samassa suhteessa. Useimmiten tyypin 1 vW:n tauti luokitellaan lievaksi.

Tyypin 2 vW:n tauti periytyy yleensd autosomissa vallitsevasti. Tassa tauti tyypissa
vW:n tekija on rakenteeltaan poikkeavaa. Tyypin 2 vW:n tauti luokitellaan
keskivaikeaksi. Tyypin 2 vVW:n tauti jakautuu useaan eri alatyyppiin. Nasta tarkeinté on
erottaa tyyppi 2B, jossa esiintyy gjoittaista trombosytopeniaa eli veressa kiertavien
trombosyyttien, verihiutaleiden, pienentynytta pitoisuutta.

Tyypin 3 vW:n tauti periytyy autosomissa peittyvasti. Tautimuoto on harvinainen,
esintyvyys on 1-5/1 000 000. Tyyppi 3 luokitellaan vaikeusasteeltaan vaikeaksi.
Tautimuodossa VW:n tekija puuttuu kokonaan ja néin ollen myo6s hyytymistekija VIli:n
pitoisuus veressd on hyvin matala. V uoto-oireilultaan se muistuttaa hemofiliaa.

1.2. Von Willebrandin taudin hoito

Von Willebrandin taudin l&&kehoito riippuu taudin vaikeusasteesta, hoidettavasta
vuodogta ja tehtavastd toimenpiteesta Hoidon tavoitteena on korjata poikkeavaa
verihiutaleiden toimintaa ja vVW:n tekijan seka hyytymistekija VIil:n vajausta. Tarkeinta
on vdttda verihiutaleiden toimintaa estdvia kipu- ja kuumeldakkeitd, erityisesti
asetyylisalisyylihappoaeli aspiriinia

Limakalvovuotoihin kaytetédn hoidoks traneksaamihappoa, joka hidastaa syntyneen
hyytymén liukenemista. Traneksaamihappoa voidaan kéyttéad nendverenvuodoissa,
runsaiden kuukautisvuotojen hillitsemisess, hammastoimenpiteiden jalkeen seka
haavojen tihkuvuodon paikallishoitona.



Desmopressiini on |a&keaine, joka vapauttaa vW:n tekijda ja hyytymistekija Vlll:a
elimiston omista varastoista. Desmopressiinid kaytetéén tyypin 1 vW:n taudin seka lievan
A hemofilian hoidossa. Parhaimmillaan sen avulla saadaan vW:n tekijatasot nousemaan
kolminkertaisiksi. Desmopresiini tehoaa harvoin tyypin 2 vW:n taudissa eiké ollenkaan
tyypin 3 VvW:n taudissa. Traneksaamihappo tukee desmopressiinia erityisesti

limakalvovuotojen hoidossa.

Tyyppien 2 ja 3 vW:n taudeissa seka tyypin 1 vW:n taudissa, silloin kun desmopresiinia
el voida kayttda, |adkehoitona kaytetéddn suonensisdistd vW:n tekijan korvaushoitoa.
L&dkehoidon kesto ja l&8kkeen annostelu riippuvat taudin vaikeudesta seka potilaan
vuototaipumuksesta. Tyypin 3 taudissa ennaltaehkaiseva korvaushoito on mahdollinen,

samaan tapaan kuin vaikea- asteisten hemofilioiden kohdalla.

1.3. A- jaB- hemofilia

A-hemofilia eli klassinen hemofilia ja B-hemofilia eli Christmas disease ovat X-
kromosomisesti  peittyvasti  periytyvia verenvuototautga.  A-hemofilia johtuu
hyytymistekija VIll:n  (FVIII) ja B-hemofilia hyytymistekija 1X:n (FIX)
hyytymisaktiivisuuden vaauksesta ta puutoksesta. Kliinisilta piirteiltéén taudit ovat
identtisia Oireet riippuvat |8hinna mutaatiosta. N&n ollen saman suvun sisdlla
vaikeusaste on useimmiten samanlainen. Periytymistavastaan johtuen taudit ovat I&hinna
miesten tauteja koska miehilla terve X-kromosomi el kompensoi hyytymistekija VIll:n

tal | X:n tuotantoa.

Suomessa on 247 A-hemofiliapotilasta ja 70 B-hemofiliapotilasta (31.3.2008). Uusia
hemofiilikoita syntyy sek& perheisiin joissa hemofilian mahdollisuus on ollut tiedossa
seké uusien mutaatioiden seurauksena sellaisiin sukuihin joissa hemofiliaa el aiemmin
ole ollut. Potilaiden méaira on viimeisten kolmenkymmenen vuoden aikan 1,7
kertaistunut. Syyyna téhan on lisdantynyt syntyvyys ja hemofilianhoidon parantumisesta

johtuva ylikuolleisuuden vaheneminen.

Hemofilia on yhden geenin tauti. Hyytymistekijapuutosta lukuun ottamatta hemofiilikko
on terve. Hemofilia ei alheuta henkisia rajotteita. Fyysiset rajoitteet ovat vahaisia
nykyaikisesta tehokkaasta hoidosta johtuen. Hemofilia e tartu, elkd se voi puhjeta

terveiks todetuissa perheenjdsenissa.



Hemofilia voidaan jakaa kolmeen vaikusasteeseen. V aikeusaste mééritell8an taudinkuvan
jalaboratoriokokeiden avulla. Hyytymistekijapuutos pysyy samanlaisena koko elaman.

Normaali hyytymistekijéaktiivisuus on 50-150 %. Vaikea-asteisessa hemofiliassa
hyytymistekijé VIII tai 1X puuttuvat eli ndiden aktiivisuus on alle 1%. Lapsella
mustelmia ja pitkittyvia limakalvovuotoja alkaa esiintya 6-9 kuukauden iassé kun vauva
alkaa liikkua enenemman. Itsestddn alkavat ja tieheasti toistuvat nivel- ja lihasvuodot
hankaloittavat elaméaa ja ilman asianmukaista hoitoa vuotojen seurauksena kehittyy
herkasti jonkin asteinen invaliditeetti.

Keskivaikeassa hemofiliassa hyytymistekijdaktiivisuus on 1-5%. Spontaaneja vuotoja
esintyy vain harvoin. Vuoto-oireet alkavat lapsuusiasss, tavallisesti alle 2 vuotiaana.
L oukkaantumisten tai leikkausten yhteydessa esiintyy poikkeava vuototaipumus.

Lievassa hemofiliassa el normaalitilanteessa ole vuoto-ongelmia.
Hyytymistekijdaktiivisuus on 5-40 %. Sairaus saatetaankin todeta vasta jopa aikuisidlla
jonkin tapaturman tai leikkauksen yhteydessa todetun vuoto-ongelman jélkeen.
Lievassakin tautimuodossa loukkaantumisiin  liittyy herkéasti ja leikkauksiin aina

poikkeava verenvuoto.

Haavavuoto e ole hemofiilikolla sen vuolaampaa kuin muillakaan, mutta vuoto pitkittyy
ja voi sis jatkua hoitamattomana vuorokausia Toisaalta vuoto voi alkaa tyrehtymisen
jdkeen uudelleen kahden- kolmen  vuorokauden kuluttua.  Tyypillisesti
hemofiliapotilaalla, erityisesti vaikeaa ja keskivaikeaa tautimutoa sairastavilla, on nivel-

jalihasvuotoja.

1.4. Hemofilioiden hoito

Paéperiaatteena vuotohéirididen hoidossa on hyytymistapahtuman normalisoiminen
korvaamalla puuttuva veren hyytymistekija la8keinfuusiolla. Korvaushoito voidaan
toteuttaa joko ennaltaehkdisevasti tai tarpeen mukaan. Nykyé&an kaikki vaikeaa ja osa
keskivaikeaa hemofiliaa sairastavat lapset saavat ennaltaehkéisevdd hoitoa.

Aikuispotilaista suurin osa toteuttaa korvaushoitoa tarpeen mukaan omatoimisesti



kotonaan. Lievaa tai keskivaikeaa hemofiliaa sarastavat hoidetaan useimmiten
avohoidossatal sairaalan poliklinikalla

3 kertaa viikossa. Tarkoituksena on nain yllapitéa 1-2% hyytymistekij&aktiivisuus, jolloin
itsestéan alkavat vuodot voidaan yleensa valttda. Lasten ennaltaehkéiseva hoito aloitetaan
usein jo ennen 1 vuoden ikd4. Tama on ainoa keino véttaa nivelvuotojen aiheuttama

invalidisoituminen myohemméllaialla.

Vanhemmille opetetaan kuinka hyytymistekijavalmistetta lapselle  annetaan.
Ennaltaehkéiseva hoito aoitetaan jo kun lapsi on viela pieni ja verisuonia on hankala
loytéa Tasta syysta useimmille lapsille laitetaan ihonalle keskuslakimoportti eli ”pakki”

johon l&8kkeen antaminen kotona sujuu varmemmin.

Keskuslaskimoportista luovutaan kun kaden verisuoniin pistdminen siipineulan avulla
onnistuu. Y leensd suoniin pistaminen sujuu kun lapsi on 3-6 vuotias. Vahitellen, noin 8-
10 vuoden iassa, laps akaa itse toteuttaa laékehoitoaan. Ennaltaehkéiseva korvaushoito
jatehokas vuotojen hoito mahdollistavat hemofilialapselle normaalin lapsuuden.

1.5. A- jaB hemofilian kantajat

Hemofiliapotilaan naispuoliset sukulaiset voidaan jakaa varmoihin tai mahdollisiin
kantgjiin. Varmoja kantajia ovat hemofiliapotilaan tyttéret, naiset joilla on uksi sairas
poika ja didin suvussa hemofiliaa sek& naiset joilla on kaks sairasta poikaa. Mahdollisia
kantajia ovat hemofiligpotiaan sisaret, naiset joilla on yksi sairas poika vaikka hemofiliaa
e ole suvussa seké naiset joiden didin suvussa on hemofiliaa. Mahdollisen kantajuuden
selvittdminen perustuu sukupuusta tehtéviin johtopaétoksiin seka laboratoriokokeisiin.

Naispuoliset taudin kantajat ovat periaatteessa terveitd. Normaalista X-kromosomista
johtuen hemofilian kantgjilla on teoriassa 50 % normaalista
hyytymistekijéaktiivisuudesta. Yksildiden vélilla tdma aktiivisuus voi vaihdella
suurestikin. Osalla kantajista hyytymisaktiivisuus on niin selvasti pienentynyt, etta se
tulee ottaa huomioon esimerkiksi leikkaustilanteissa ja synnytyksissa.



2 KUN PERHEESSA ON PERINNOLLINEN TAUTI

2.1. Perinn6llisyysneuvonta ja perhesuunnittelu

Kun perheessi todetaan jokin perinndllinen tauti, joutuvat vanhemmat pohtimaan lasten
hankintaa useasta nakokulmasta. Aiemmin vaihtoehtoja olivat lasten hankkiminen
kaikesta huolimatta, harkittu lapsettomuus tai adoptio. Peittyvasti periytyvien sairauksien
suhteen vaihtoehtona oli my6s uuden kumppanin etsiminen. Nykyaan sikiodiagnostiikka
antaa lisaa vaihtoehtoja vaikka sekdan ei ole kaikkien parien kohdalla mahdollista.

Perinndllisyysneuvonta auttaa pareja eri vaihtoehtojen |oytamisessd ja valinnassa
Perinndllisyysneuvonnan avulla perheelle voidaan antaa tietoa heidan tilanteestaan ja
kertoa millaisia vaihtoehtoja juuri heidan tilanteeseensa on kéytettavissa. Viime k&dessa
perheen on kuitenkin itse tehtava paatokset omista ldhtokohdistaan késin.

Perhesuunnittelua varten perheen on hyva kéyda perhesuunnittelukeskustelu.
Perhesuunnittelukeskustelussa kdydaén 18pi heidan perhettéén koskevan tautigeenin
periytyvyyttd, taudin hoitoa ja mahdollista ennaltaehkéaisya. Y leensa tallaiset keskustelut
kdydaan  Yliopigtollisten  sairaaloiden  perinndllisyyslaitoksilla,  Vaestdliiton
perinndllisyys klinikalla tai Folkhalsanin perinndllisyysklinikalla
Perhesuunnittelukeskustelua  voidaan  kutsua myds  perinndllisyysneuvonnaksi.
Perhesuunnittelukeskustelun voi pitéa joko |88kari tal hoitaja.

2.2. Perhesuunnittelunvaihtoehdot kun perheessa on vuototauti

Hemofilian kantgjille on tarjolla useita perhesuunnitteluvaihtoehtoja. He voivat joko
hyvaksya riskin saada hemofiilikko poika, paétya omavalintaiseen lapsettomuuteen,
adoptioon tai péadttaa kayttéd hyvakseen sikio- tai  alkiodiagnostiikkan suomia
mahdollisuuksia. Myds luovutettujen sukusolujen kéyttd on yksi mahdollisuus. Vaikka
tauti periytyykin ainoastaan kantajadidilta pojille on paétdksenteko koko perheen asia.

10



Von Willebrandin taudissa keinot ovat jonkin verran rajallisesmmat, koska useimmiten
varsinaista tautia aiheuttavaa geenivirhetta ei tiedeté. Tall6in perheelld on mahdollisuus,
joko hyvéksya riskin saada sairas lapsi tal padtyd omavalintaiseen lapsettomuuteen tai

adoptioon. On hyva kuitenkin muistaa, etté valtaosa v\W:n taudita on lievéa.

Sikiodiagnostiikka on mahdollinen silloin kun tautia aiheuttava geenivirhe on tiedossa
Sikiodiagnostiikan avulla voidaan tutkia onko sikiolla tautia aiheuttava geenivirhe. Siind
el kuitenkaan voida selvittd&a muita mahdollisia sairauksia kuin niitd mita ollaan
tutkimassa. Sikiodiagnostiikka saattaa kuitenkin antaa myos sellaista informaatiota jota ei
ehkd olisi haluttukaan tietda. Sellainen voisi olla esimerkiksi naytteesta todettu

kromosomipoikkeama.

Sikiodiagnostiikkaa varten tehddan joko istukkatutkimus, raskausviikosta 10 ldhtien, tai
lapsivesitutkimus, raskausviikosta 15 lahtien. Tutkimustulos saadaan molemmissa 2-4
viikon kuluttua. Jos todetaan etta tutkittava sikio on tutkitun taudin suhteen sairas, taytyy
perheen pééitéa jatketaanko raskautta vai el. Téta kysymysta perheen on syyta miettia jo
ennen sikiotutkimuksiin osallistumista. Istukka ja lapsivesitutkimuksiin liittyy 0,5 %
lisdantynyt keskenmenon riski.

Alkiodiagnostiikalla tarkoitetaan sitd, ettd munasoluja hedelmoéitetddn kohdun
ulkopuolella. Alkiosta otetaan yksi solu, josta selvitetddn onko kyseinen alkio tutkitun
taudin suhteen terve vai sairas. Terve akio siirretéan kohtuun. Kyseessi on siis yksi
koeputkihedel moityksen muoto.

Alkiodiagnostiikan kayttd verenvuototautien ehkdisyssa ei viela tala hetkella ole
mahdollinen Suomessa. On kuitenkin hyvinkin mahdollista etta tulevaisuudessa sen
kayttd tulee mahdolliseksi myds ndissd taudeissa. Tallakin hetkella perheella on
mahdollisuus hakeutua ulkomaille hoitoon, omalla kustannuksellaan.
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3 VUOTOTAUDIT JA RASKAUS

3.1. Von Willebrandin tautia sairastavan naisen raskaus, synnytys ja lapsivuodeaika

Raskauden akana hyytymistekija VIll:n ja vW:n tekijdn pitoisuudet normaalisti
nousevat. Néin tapahtuu myos tyypin 1 vW:n tautia sairastavilla, merkittavassa mééarin
kuitenkin vasta toisesta raskauskolmanneksesta lahtien. Usedlla tyyppia 2 ta 3
sairastavalla von Willebrand —potilaalla raskaus e aiheuta mitddn muutoksia
pitoisuuksissa. Tyypin 2B potilailla trombosytopenia saattaa jopa pahentua.

Von Willebrandin tautia sairastavilla potilailla esiintyy enemman alkuraskauteen liittyvia
vuoto-ongelmia kuin normaalivaestolla (33 % verrattuna 16 % normaalivaestossd). Téta
saattaa selittéd myos se, etté vuototautia sairastavat saattavat hakeutua muita herkemmin
hoitoon. Heilla ei ole kuitenkaan todettu merkittavasti enempada keskenmenoja (21 %
verrattuna 16 % normaalivaestossd).

Keskenmenojen ja raskaudenkeskeytysten yhteydessa von Willebrand potilailla on
selvasti kasvanut vuotoriski. Hyytymistekijdtasot eivét ole téssa raskauden vaiheessa
viela nousseet. Nain ollen hyytymistekijétasot tulisi mitata ennen raskauden keskeytysta
ja spontaanin keskenmenon yhteydessa. Tarvittaessa keskenmenon yhteydessi naiselle
voidaan antaa joko desmopressiinia, erityisesti tyypin 1 ja osalla tyypin 2 tautia
sarastavilla, ta  hyytymistekijavalmigtetta ja  lisdnd  traneksaamihappoa.
Desmopressiinilléa el ole tehoa tyypin 3 taudissa ja tyypin 2B taudissa se voi vaikeuttaa
trombosytopeniaa.

Noin kuukaus ennen laskettua aikaa tulis tyypin 1 vW:n tautia sairastavata testata
hyytymistekijaaktiivisuus. Hyytymistekijdaktiivisuuden perusteella voidaan suunnitella
tarvittaessa  ennaltaehkdisevd  korvaushoito  hyytymistekijavalmisteella.  Jos
hyytymistekijaaktiivisuus on yli 50 % on ennaltaehké&iseva korvaushoito useimmiten
tarpeeton. Tyypin 3 VW tautia sairastavien hyytymistekijdtasoa seurataan raskauden
aikana vahintdan 8 viikon vaein. Tarvittavat hyytymistekijékorvaushoidot suunnitellaan
hyytymisasiantuntijan kanssa.

Tyypin 1 ennaltaehkéisevaa korvaushoitoa tarvitseville seka 2- ja 3-tyypin potilaille
annetaan hyytymistekijdvalmistetta  synnytyksen alussa. Korvaushoitoa jatketaan
alatiesynnytyksen jalkeen 4-5 vuorokautta ja keisarinleikkauksen jalkeen 7-10
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vuorokautta. Vuototautia sairastavan naisen synnytystavaksi valitaan ensisijaisesti
alatiesynnytys. Epiduraalipuudutus synnytyskivun hoidossa on mahdollinen, jos
hyytymistekijétaso on yli 50 %. Epiduraalipuudutusta ei suositella tyypin 2 tai 3 vW
tautia sairastaville. Mikali epiduraalipuudutusta kuitenkin halutaan kayttds, tulee
korvaushoito aloittaa ennen sité.

Von Willebrandin taudin perineen sikion tai vastasyntyneen verenvuotoriskid pidetéan
pienend. Vastasyntyneella el yleensa ole 1 tyypin vW:n taudista johtuvia vuoto-ongelmia,
koska vW-tekijda on vastasyntyneella runsaasti. Jos vastasyntyneen jommalla kumm alla
vanhemmigta tai sisaruksella on 1 tyypin vW:n tauti, suositellaan lapsen tutkimista
tehtdvaksi vasta vuoto-oireiden esiintyessa tai ennen mahdollista toimenpidetté.

3.2. Hemofilian kantajan raskaus, synnytys ja lapsivuodeaika

Hyytymistekija VIIl:n aktiivisuus nousee raskauden aikana, erityisesti kolmannen
kolmanneksen alkana. Tasta johtuen korvaushoidon tarve A hemofilian kantagjalla on
erittéin harvinaista raskauden aikana. Synnytyksen jadlkeen vuodon hoito saattaa tulla
gjankohtaiseks ja siihen on syyta varautua. Sen sijaan hyytymistekija 1X:n aktiivisuus el
juurikaan nouse raskauden kuluessa. Erityisesti, mikali ennestdan teidetéén kantgjalla
olevan vuototaipumusta jaltai hyytymistekijévajausta, on seka A- ettd B- hemofilian
kantgjilta aihetta selvittéa hyytymistekijaaktiivisuus 34 raskausviikon tienoilla, jotta
mahdolliseen hoitoon voidaan varautua.

A- ja B- hemofilian kantgjia voidaan hoitaa hyytymistekija valmisteilla, jotka
normalisoivat elimiston hyytymistekijdtason. Hyytymistekijavalmisteita voidaan antaa
tarpeen vaatiessa myos raskauden aikana. A-hemofilian kantgjia voidaan hoitaa myo6s
desmopressiinilla. Desmopressiini vapauttaa hyytymistekija Vlll:a elimiston omista
varastoista. Desmopressiinia suositellaan annettavaksi vasta synnytyksen jalkeen. Sen
tukena kannattaa traneksaamihappoa kayttaa lisana.

Epiduraalipuudutusta voidaan kayttéd jos kantgjan hyytymistekija taso ylittéa 50 %.
Erityisen térkedd on selvittdéa kantgan hyytymistekijataso keisarinleikkauksen
yhteydess4, jotta riittévadn korvaushoitoon voidaan varautua.
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Hemofilian kantajan raskauden seurantaan tulisi kuulua sikion sukupuolen selvittdminen
ultradanitutkimuksen yhteydessa vaikka perhe el muuten olisikaan kiinnostunut
sikiddiagnostiikan vaihtoehdoista. Mikali perhe el halua tietda sukupuolta etukéteen tulisi
tieto sita kuitenkin merkita potilaspapereihin. Synnytyksen hoitoa gjatellen olisi hyva
tietéd sukupuoli, koska pojilla on 50 % todennakdisyys olla hemofiilikko. Siindkin
tapauksessa, etta sikid todetaan hemofiilikoks jo ennen syntymdd, on normaalia
alatiesynnytysta pidettdvd ensisijaisena vaihtoehtona. Kohdun sisdisesta sikion
sydandanten seurannasta tulis pidéttaytyd ja imukuppi- tai pihtisynnytysta valttaa.
Hemofilian kantgjien poikalasten synnytykset, tutkimukset ja hoito on HUS
sairaanhoitopiirissa keskitetty Naistenklinikalle.

Synnytyksen jalkeen poikalapselta tulisi tutkia napaverindytteestd hyytymistekija VIl
taso. Nan voidaan alustavasti myds diagnosoida mahdollinen A-hemofilia. Diagnoosin
varmistamiseksi tutkitaan aina myohemmin hyytymistekijdtaso myos verindytteesté
Erityisesti lievan B-hemofilian tunnistamiseksi napaverinaytteesta tehtava hyytymistekija
| X-maaritys, on vain suuntaa antava koska hyytymistekija on K-vitamiinista riippuvainen
ja siten sen taso on terveelldkin vastasyntyneelld matala HUS sairaanhoitopiirissa myos
B-hemofilian kantagjien poikalapsilta tutkitaan napaverindytteesta hyytymistekijé1X taso,
vaikkakin vasta yli 6-12 kuukauden ikdisen vauvan verinaytteesta tutkittuna, saadaan
todellinen taso méadritettyd. Vaikkakin osalla hemofilian kantgjatytbistd on matalia
hyytymistekijétasoja, ei tyttolapsen syntyessa tarvitse napaverindytteestd tutkia
hyytymistekijétasoja. TytGilta otetaan hyytymistekijatutkimuksiin ndytteita vain, mikali

heill& on vuoto-oireita.

Jos vastasyntyneella epéillédn vuototautia, K-vitamiini-valmisteen lihaksen sisdista
injektiota tulis valttada ja antaa K-vitamiini suun kautta. Jos suun kautta annettavaa K-
vitamiinia e ole saatavilla, voidaan K-vitamiini pistéd myos lihakseen ja painaa

pistokohtaa yhtégjaksoisesti 10 minuuttia.

Hemofiilikkolapsen p&in ja vatsan aueen ultradanitutkimusta suositellaan.
Vastasyntyneelle hemofiilikolle tyypillisia ovat vuodot pistospaikoista N&in ollen
mahdollisten kantapd& ja suoninadytteiden oton jalkeen on aihetta pistokohtaa painaa

vahintddn muutaman minuutin ajan.
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