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Tietoa hemofiliasta

Hemofilia on geenivirheestd johtuva perinnéllinen verenvuototauti, jonka aiheuttaa hyytymis-
tekijdn vajaus tai puutos. Hyytymistekiji on proteiini, jonka tehtdvind on mahdollistaa veren
hyytyminen. Veren hyytyminen on monimutkainen prosessi, johon tarvitaan monia erilaisia
hyytymistekijoitd. Osa hyytymistekijoistid auttaa verta hyytymddn ja osa huolehtii siitd, ettei veri
hyydy liikaa. A-hemofiliassa hyytymistekijéd VIII (kahdeksan) ja B-hemofiliassa hyytymistekijéid
IX (yhdeksdn) on liian vihdn tai se ei toimi normaalisti. Hyytymistekijin mddrdstd ja toiminnas-
ta riippuen hemofilia voi olla vaikeusasteeltaan lievid, keskivaikeaa tai vaikeaa. Periytymistavasta

johtuen hemofiliaa sairastavat ovat yleensd miehid ja naiset sairauden kantajia. Hemofiliaa

sairastava on hyytymistekijdvajetta lukuun ottamatta muutoin terve, eikd sairaus ole tarttuva.

Miten toimia arjessa?

Hemofilian oireet

On hyva ymmartaa, ettei hemofiliaa sairastavan
verenvuoto ole valttamatta runsasta, vaan se enem-
minkin pitkittyy. Hemofiliassa tyypillistd on myés
jalkivuoto, jolloin haava voi alkaa vuotaa mydéhemmin
uudelleen, vaikka vuoto olisi jo kertaalleen tyreh-
tynyt. Naarmut, pinnalliset haavat sekd mustelmat
paranevat yleensa itsestdan, mutta hitaasti.

Hemofiliaan liittyy tyypillisesti spontaaneja lihas-

ja nivelvuotoja. lIman saannéllistd ennaltaehkaisevaa
|aakitysta toistuvat vuodot vaurioittavat niveltd ja
voivat johtaa vaikeisiin seka pysyviin nivelmuutoksiin.
Vaurioitunut nivel aiheuttaa myés kipua, joka kroo-
nistuessaan voi estaa liikkumista ja harrastamista.

Erityisesti tasta syysta kuntoilun ja lilikunnan merki-
tys hemofiliaa sairastavalle on suuri. Monipuolisella,
saanndlliselld lilkkunnalla parannetaan ja ylldpidetaan
nivelten lilkkuvuutta ja hyvaa lihaskuntoa. Nuorena
aloitettu liikunnallinen elaméantapa on tarkeaa.

Hemofilian hoito

Vuototaipumusta voidaan hallita ja verenvuotoja
ehkaista joko suoneen tai ihon alle pistettavalla val-
misteella, jolloin verenvuotoalttius vahenee ja nivel-
ten vaurioituminen voidaan valttaa. Hoidon suunnit-
telee hemofiliaan perehtynyt erikoisladkari yhdessa
potilaan ja moniammatillisen hoitotiimin kanssa,
potilaan yksildllisten tarpeiden mukaan.

Hemofiliaa sairastavat
¢ elavat yhta pitkdan kuin terveetkin

voivat osallistua normaaleihin
paivittdisiin toimiin

voivat harrastaa urheilua ja liikkuntaa
eri muodoissa (kontaktilajeja
ei suositella)

voivat hankkia koulutuksen ja
tyoskennelld useimmissa ammateissa

eivat yleensa pdase armeijaan

Hemofiliapotilaan on
tirkedd kuntoilla ja liikkua.

Tavoitteena on estda pysyvat nivelvauriot ja vammat
sekad mahdollistaa taysipainoinen arki ja harrastukset.
Vaikeassa ja usein my0ds keskivaikeassa hemofiliassa
pistoshoito toteutetaan saannédllisesti vuotojen ehkai-
semiseksi. Hemofiliaa sairastavat tai heidan vanhem-
pansa on opetettu toteuttamaan hoitoa kotona.
Hoidon toteutus ja seuranta edellyttavat saanndllisia
kaynteja hemofiliayksikdssa, jossa hoitoa seurataan

ja yksildidaan kayttaen avuksi laboratoriokokeita ja
kotihoidon seurantatietoja.

Verenvuodot hoidetaan yleensa antamalla (ylimaa-
rdinen) annos korvausvalmistetta, 1adkarin ohjeen
mukaan. Hoito tulee toteuttaa viivytyksetta. Tyypil-
lista verenvuodoille on, etta ne alkavat akillisesti,
hyvinkin vahaisen vamman seurauksena tai itses-
taan. Nivelvuodon oireita ovat mm. kihelm®inti, kipu,
lilkerajoitus, turvotus, kuumotus ja punoitus. Kaikkien
vuotojen hoidossa keskeista on nopea alkuhoito riit-
tavan suurella annoksella, jotta vuoto loppuu nopeas-
ti. Annoksen suuruuden ja annostelun tiheyden maa-
rittelee hoitava laakari. Lisaksi vuototilanteissa (eri-
tyisesti limakalvovuodoissa, kuten suu/nené) voidaan
ottaa traneksaamihappo-tabletteja |1ddkarin antamien
ohjeiden mukaisesti. Paivystyksessa kannattaa esit-
tada vuotopotilaan hoitokortti, jossa on diagnoosi ja
yhteystiedot 1dadkarin konsultaatiota varten. Vuoto-
oireen hoidossa ja siita toipuessa tarkeda on huolehtia
ldakityksen riittavasta annostelusta, kivunhoidosta
seka kuntoutuksesta, kunhan vuoto on ensin asettunut.



Paivahoidossa ja koulussa lapsen tai nuoren turvalli-
suudesta huolehtii hoitopaikka tai koulu. Paivakodin
ja koulun henkildkunnalla on hyva olla vanhempien
ja lapsen luvalla tieto hemofiliasta ja sen vaikutuk-
sesta juuri heidan hoitopaikassaan tai koulussaan
olevaan oppilaaseen. My06s koululuokassa olisi hyva
puhua asiasta, mikéli se sopii oppilaalle. Kaikkien
aikuisten saatavilla tulee olla tieto siitd miten toimi-
taan, jos vahinko sattuu ja keneen pitda olla yhtey-
dessa (esim. vanhempien yhteystietojen tulisi olla
helposti saatavilla).

Joskus vuodon hoidon yhteydessa oppilaalle saattaa
tulla koulusta poissaoloa. Silloin koulun tehtéavéa on
jarjestaa oppilaan tarvitsema oppimisen tuki. Oppi-
misen yleinen tuki ei edellyta erityisia paatdksia vaan
se voi sisaltda yksittaisid pedagogisia ratkaisuja,
kuten esim. tukiopetus, hetkellisesti oppilaan kotona
tapahtuva opetus, maaraaikainen vapautus liikunta-

tunneilta tai oma opetussuunnitelma esim. liikuntaan.

Jos hemofiliapotilas tarvitsee esim. trauman vuoksi
pidempda sairaalassa oloa, huolehtii sairaalakoulu
oppilaan opetuksesta oman koulun opetussuunnitel-
man mukaan. Kodin, sairaalan, hoitopaikan seka kou-
lun kanssa tehtava yhteistyd takaa lapselle/nuorelle
turvallisen elinymparistdn ja varmistaa normaalin

Sairaus ja sen hoito eivat ole esteena oppimiselle. kasvun ja kehityksen.

Ohjeita opettajille

* Hemofiliaa sairastavaa lasta voi kohdella samalla tavalla kuin muitakin lapsia.
Lapsi saa lilkkua ja leikkia normaalisti.

Iimoita ajoissa lapsen vanhemmille tulevista liikuntapaivista, retkista tms.
(laakityksen ajankohdan voi mahdollisesti optimoida).

Haaverin sattuessa ota ensisijaisesti yhteys vanhempiin. Jos vanhempia ei tavoiteta,
ota yhteys hoitavaan yksikkéon (yhteystietolomake) tai ensiapuun.




Kuinka tunnistaa vuoto?

Pienen lapsen on joskus vaikea ilmaista, missd kipu on. Oireiden tunnistaminen

ja lapsen kdyttdytymisen huomioiminen on tirkedd. Kouluikdiset tunnistavat usein

jo alkavia vuodon oireita, vaikka vuoto ei ole vield ulospdin havaittavissa.

Lasta olisikin siksi AINA KUUNNELTAVA.

LAPSI VOI KOKEA YHDEN TAI USEAMMAN OIREEN SAMANAIKAISESTI:

LIHASVUOTO:

» pistely/kireys
» kipu

* punoitus

» turvotus

* kuumotus

» kosketusarkuus

e ontuminen

NIVELVUOTO:

» pistely/kireys
* Kipu

e punoitus

* turvotus

* kuumotus

» kosketusarkuus

* haluttomuus liikuttaa

oireista raajaa

e ontuminen

PAAN VUOTO:

¢ paansarky

e uneliaisuus

* pahoinvointi

* oksentaminen
¢ tasapainohairid
e artyneisyys

* sekavuus

* kouristuminen

¢ tajuttomuus

VATSAN ALUEEN VUOTO:

¢ verinen, musta tai
pikimainen uloste

e virtsan vari punainen
tai ruskea
« Kkipu

¢ verioksennus
(veri voi olla punaista
tai mustaa)

Jos lapsella on edella mainittuja paan vuoto-oireita, tulee HETI OTTAA YHTEYS SAIRAALAAN!

Lahde: “Treatment of bleeding episodes” Our Lady’s Children’s Hospital, Dublin, Ireland.
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