Sjeldne Diagnoser

Kort om
olgdersygdommen haemofili
nos aldre blgdere

Haemofili er en medfadt, arvelig og livslang sygdom. De mest udbredte blgdersygdomme er haemo-
fili A og B. Cirka 450 danskere har haemofili.

@ Arsag og symptomer

Haemofili skyldes mangel pa en af blodets faktorer, der er ngdvendige for, at blodet kan starkne nor-
malt. Nar blodet mangler en af disse faktorer, betyder det, at det har svaert ved at starkne, hvorfor
bladninger ikke stopper. Bladningerne kan ske i led, muskler, indre organer samt i slimhinder, men
ledblgdninger er ofte det vaesentligste symptom ved sygdommen.

@ Forekomst og arvegang

Haemofili er arvelig, og i nogle tilfaelde ved forzeldrene, at de har risiko for at fa et barn med blgder-
sygdom. | cirka 1/3 af tilfeldene skyldes blgdersygdommen en ny mutation, det vil sige forandring-
er i arveanleeggene i det tidlige fosterstadium, hvilket ikke har veeret pavist far fodslen.

Haemofili raimmer normalt kun drenge, men kvinder, som er baerere af haemofili, kan selv have et
nedsat faktorniveau, sa de har bledningsproblemer i samme grad som maend med mild eller mo-
derat haemofili.

@ Behandling og kontrol

Behandlingen af haemofili bestar farst og fremmest i, at blederen far tilfert den stgrkningsfaktor,
som han mangler, sakaldt faktormedicin. Denne medicin har tidligere vaeret fremstillet ud fra blod-
plasma, men er nu overvejende fremstillet ved genteknologi. Medicinen skal tages som intravengs
indsprgjtning.

Behandling har vaeret mulig siden slutningen af 1960°erne. Faktormedicinen kan tages forebyg-
gende, hvor blgderen tager medicin flere gange ugentligt for at undga blgdninger. Medicinen

kan ogsa tages snarest mulig efter, at der er tegn p3, at der er opstdet en bladning. Behandlingen
foregar oftest som hjemmebehandling af blgderen selv. Alle blgdere er tilknyttet et haemofilicenter,
hvor de far radgivning om behandling og gar til kontrol. Der findes to centre i Danmark - et pa
Rigshospitalet og et pad Skejby Sygehus.



@ Prognose for de zldre blgdere

Med forebyggende og tilstraekkelig behandling kan de fleste bladere i vid udstraekning leve et
naesten normalt liv med hgj livskvalitet.

Voksne blgderes sociale situation er meget forskellig, afhaengig af alder, og om de har haft mu-
lighed for forebyggende behandling under opvaeksten. De blgdere, som ikke har haft adgang til
forebyggende behandling, har hyppigt problemer med led og muskler, fordi ledblgdninger med-
forer slidgigt, fejlstillinger i leddene, indskraenket bevaegelighed og svaekket muskulatur. Med tiden
kan blgderen blive steerkt bevaegelseshaemmet i ankel-, knae-, og/eller albueled.

Indtil 1985, hvor blodpraeparater ikke var sikret mod smitteoverfersel, er mange blgdere blevet
smittet med hiv eller hepatitis (leverbeteendelse). Disse blgdere kan i dag ud over deres blgdersyg-
dom ogsa have store fysiske og psykiske problemer pa grund af den smitte, som de har veeret udsat
for.

Aldringsprocessen kan begynde tidligere for mennesker med bladersygdomme end for den @vrige
del af befolkningen. De kropslige feerdigheder aftager hurtigere. Det kan dreje sig om fysiske
vanskeligheder som darlige led, stivhed, smerter og traethed. Dette skyldes hovedsagelig gentagne
bladninger og belastende brug af kroppen i lang tid. Og det giver en slitage, som saetter sine spor.

De fysiske vanskeligheder kan ogsa fore til mentale vanskeligheder for eksempel i form af
udtraetning, der igen betyder, at personen ikke har overskud til at arbejde og deltage i fritidsakti-
viteter, hvilket igen kan fere til isolation og passivitet.

En undersggelse foretaget af Danmarks Blgderforening’ har blandt andet givet falgende resultater:
O Bladere over 45 ar har generelt et darligere fysisk helbred end resten af befolk-

ningen i samme aldersgruppe.

To ud af fem bladere faet udskiftet et eller begge knaeled.

En ud af seks har faet udskiftet et eller begge hofteled.

Slidgigt, hepatitis C og hiv er de mest forekommende af andre sygdomme end

bledersygdommen.

Blgderne har ogsa (andre) aldersrelaterede sygdomme og lidelser, sdésom tandpro-

blemer, forhgjet blodtryk, fald/balanceproblemer, hjertekarsygdomme, nyreproble-

mer og diabetes.
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Blederne bekymrer sig om fremtiden:
O Helbredsbegraensningerne giver sig blandt andet udslag i, at mange blgdere over
45 ar er begraenset i forhold til kraeevende aktiviteter sdsom at lgfte tunge ting, at ga
laengere end en kilometer og i at bgje sig eller ga ned i knze.

O Bladerne er ligeledes i nogen grad begraenset i en raekke dagligdags aktiviteter, for
eksempel madlavning, hvor cirka en flerdedel bladere angiver at veere lidt eller
meget begraenset.

Flere lever alene og angiver at have langt sveerere ved at skaffe hjeelp end tidligere.
Mange frygter at fa flere smerter i fremtiden og at blive ude af stand til at klare sig
selv.
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! Danmarks Blgderforening: “Et langt liv med blgdersygdom” (2009).
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