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Denne handbog henvender sig til alle, som har faet stillet
diagnosen heemofili og deres pararende. Den er ogsa henvendt til
dem, der er i kontakt med et barn eller en voksen med haemofili

- gennem fx familie, daginstitution, i skole, pa arbejdet, gennem
fritidsaktiviteter eller i andre situationer.

Bladersygdommen hamofili er en arvelig og sjeelden sygdom
- der lever ca. 550 mennesker med haemofili i Danmark. Derfor
er der mange, der ikke ved, hvad det vil sige at have haemofili.

Mennesker med haemofili lever stort set som alle andre. | visse
tilfeelde kan det alligevel veere nadvendigt at tage seerlige hensyn.

Handbogen giver en raekke vigtige og grundleeggende
informationer om haemofili. Hvad er det for en sygdom? Hvordan
behandles den? Hvordan pavirker den mulighederne for at leve et
almindeligt liv med fritidsaktiviteter, arbejde og familie? Og hvilke
hensyn skal omgivelserne tage? Du kan ogsa leese fire forskellige
personlige beretninger om livet med haemofili.

Vi har faet faglig bistand af overleege Eva Funding, Heemofilicenter
Rigshospitalet og takker for hjeelpen ved udarbejdelsen af
handbogen.

Handbogen er udgivet af Danmarks Bladerforening med statte fra
Novo Nordisk Denmark A/S, Roche Pharmaceuticals A/S, Swedish
Orphan Biovitrum A/S og Takeda Pharma A/S.



Hvad er hamofili?

Haemofili er en sjeelden sygdom, som skyldes mangel

pa faktor i blodet. Faktorer - eller koagulationsfaktorer

- er de proteiner i blodet, der far det til at starkne. Nar
der mangler faktor i blodet, betyder det, at blodet ikke
starkner pa normal vis, hvorfor blgdninger ikke stopper.
Der er 13 faktorer i det menneskelige blod,

og de benaevnes med romertal.

= Mennesker med haemofili A mangler
faktor VIII (8) i blodet.

= Mennesker med haemofili B mangler
faktor IX (9) i blodet.

Heemofili er medfedt og arvelig og rammer oftest maend
(lees mere side 20). Heemofili A rammer ca. 1 ud af
10.000, og haemofili B rammer ca. 1 ud af 50.000.

Der lever ca. 550 mennesker med haamofili i Danmark.

FORSKELLIGE SVARHEDSGRADER

Man kan have heemofili i forskellige svaerhedsgrader. Det
afheenger af den meengde koagulationsfaktor, der findes
i blodet. Raske mennesker har normalt et faktorniveau
pa 100 % - mennesker med haemofili har et faktorniveau
pa under 40 %.

Man skelner mellem mild, moderat og sveer grad af
haemofili athaengigt af hvor meget faktor, der er i blodet.
Faktorniveauet er konstant for den enkelte bleder, men
der kan alligevel vaere perioder, hvor der kun er fa blad-
ninger, og andre perioder, hvor der er mange bladninger.

SVZAR HZAMOFILI: MINDRE END 1 % FAKTOR | BLODET
Hvis mennesker med svaer haemofili ikke far behand-
ling, opstar der hos de fleste mange bladninger. De kan
komme efter slag og fald, men af og til kommer der
bladninger efter skader, der er s sma, at blederen ikke
har lagt maerke til dem - spontane bladninger.

MODERAT HAMOFILI: 1 - 5 % FAKTOR | BLODET
Mennesker med moderat haemofili kan efter slag, fald og
lignende ogsa fa bladninger. Hvis faktorniveauet i blodet
er 1-2% far mange ogsa spontane bladninger.

MILD HZAMOFILI: 5 - 40 % FAKTOR | BLODET

Mennesker med mild haamofili kan fx fa langvarige
bladninger ved skader, tandudtraekninger og operationer.
Laes mere om at leve med heemofili i mild grad pa side 17.

FORSKEL PA BLODNINGER

Det er ikke rifter og sma sar, der er det starste pro-

blem for personer med haemofili. Den slags bladninger
standser som regel hurtigt, fordi blodkarrene er sma.
Indre bledninger, iseer i led og muskler, kan derimod
give starre problemer. De kan opstd, ndr man slar sig,
forstuver et led eller forstraekker en muskel, men de kan
0gsa opsta af sig selv. Alle mennesker kan fa den slags
smabladninger, men hos mennesker med haamofili, der
ikke far behandling, kan bladningen blive starre og mere
langvarig. Hvis bladningen ikke bliver behandlet, kan den
vare ved i dagevis og i veerste fald veere livstruende.

BLODNINGER | LED

Bladninger i leddene opstar som regel i de store led. Det
er oftest fod- knae- og albue- og ankelled, der opstéar
bledning i. Leddet heever, bliver smertende, emt og stift.



Barn fortaeller ikke altid, at de har ondt. Det er derfor
vigtigt at holde @je med, om barnet fx traekker pa et ben
eller forsgger at undga at bruge den ene arm.

Efter flere bledninger i samme led kan brusken og knog-
leoverfladen i leddet blive edelagt. Der opstar en szerlig
form for gigt, kaldet heemofiliatropati. Bevaegeligheden
bliver nedsat, og det betyder igen, at der nemmere op-
star nye bledninger. P4 sigt kan det betyde smerter og
bevaegelseshandicap.

Farst fra 1970’erne blev der udviklet medicin til behand-
ling. Derfor har eldre bladere, der ikke har haft adgang
til forebyggende faktorbehandling i deres barndom, haft
flere og sveerere bledninger, end de unge har i dag. En
del af de aldre bledere har derfor problemer med svage
muskler og edelagte led, bevaegelseshandicap og kroni-
ske smerter.

Yngre mennesker med haemofili er blevet behandlet hele
livet igennem og har derfor ikke de samme problemer.
Yngre bledere kan dog stadig udvikle haemofiliartropati

i udsatte led trods den medicinske behandling.

Det kan med tiden blive en lgsning at fa foretaget opera-
tion af leddene, herunder knae, ankler eller lignende, for
at mindske smerterne.

ANDRE FORMER FOR BLADNINGER
Bladninger i muskler giver ogsa haevelse og smerter, og

blgdningerne kan efterhanden edelaegge dele af musklen.

Der kan ogsa ske det, at en blgdning trykker pa nogle
nerver. Det kan i sjeeldne tilfaelde give lammelser, der
dog som regel er midlertidige.

Bladningerne kan desuden opsta andre steder i kroppen.
Naese- og tandkedsbladninger kan vare lsenge. Det kan
fx ogsa blede langvarigt, nar nye teender bryder frem.

Bladninger i hjernen kan opsta efter voldsomme slag
mod hovedet, men bladninger i hjerne, hals, mave, tarm
eller urinveje er ikke sa hyppige.

KVINDER 0G HZAMOFILI

Heemofili rammer flest meend. Kvinder kan veere baerere
af heemofili, hvis de har anlaegget for sygdommen uden
at have nedsat faktor i blodet. En del kvinder, der har
bzerergenet, har ogsd haemofili, men oftest i mild grad
(se side 17).

ERHVERVET HZEMOFILI
Mennesker, der ikke er faedt med haemofili, kan i meget
sjeeldne tilfeelde udvikle heemofili med nedsat faktor

i blodet pga. antistoffer mod faktor, typisk faktor VIl

- kaldet erhvervet heemofili. Erhvervet haemofili er en
autoimmun sygdom, der opstar hos aldre og i enkelte
tilfeelde hos gravide kvinder. Der er 5-10 tilfaelde om
aret i Danmark. Erhvervet haemofili viser sig ved store
bledninger i hud og muskler eller efter operationer hos
mennesker, der ikke tidligere i livet har haft problemer
med bladning. Man behandler erhvervet haemofili med
immundampende medicin.




Bledersygdom skal ikke begraense vores liv

Hjalte pa fem ar fik konstateret haemofili i sveer grad da han var et halvt a&r gammel. Det var et chok for hans forzeldre,
som siden har keempet for at se muligheder og keempet for, at Hjalte kan fa den hjzelp, han har brug for, for at han, sa

vidt muligt, kan leve sit liv pd samme vilkar som andre bern.

Hjalte fik konstateret haemofili A, da han var seks
maneder gammel. Han havde efter et fald faet en

stor bule i hovedet, der i Iabet af en uge voksede til
starrelsen pa en golfkugle. Ugen forinden havde Hjalte
haft et lille sar, som havde haft sveert ved at hele. Efter
en uge med mange besag pa hospitalet, undrede en
leege sig og ordinerede nogle ekstra blodprever. Leegen
konstaterede, at Hjalte formentligt led af heemofili, og
han blev overflyttet til Rigshospitalet.

"Vi havde hert om bledersygdom, men vi vidste jo ikke
noget om, hvordan man lever som blader,” forteeller
Hjaltes mor Diana.

"Det veerste var, at vi fik det at vide midt om natten, hvor
det kan veere sveert at samle tankerne. Selvom der var en
lsege, sa havde han ikke haemofili som speciale. Derfor
kunne vi ikke fa svar pa det helt basale. Hvor gammel
bliver min sen? Bliver han handicappet?” supplerer
Hjaltes far Thomas.

HVOR MEGET MA HAN FALDE, OG HVAD MED INSTITUTION?
Familien stod midt i en flytteproces, og skulle fra
Kebenhavn til Vejle. Oveni det en blgdersygdom at
forholde sig til. Alt var nyt og overveeldende.

“Hvordan lever man som blederfamilie? Det var meget
diffust. Hvor meget ma han falde, hvor hardt ma han
falde? Vi var hele tiden i alarmberedskab,” forteeller
Diana.

Med tiden og livet p& den anden side af Lillebzelt fandt
de deres rutiner og tog de valg, der passede ind i deres
familie.

En af de starre overvejelser var pasningsordning. Valget

faldt pa dagpleje. Her kunne Hjalte fa en dobbeltplads
som betaed, at dagplejeren kun skulle have tre barn i
stedet for fire.

”Vores dagplejemor skulle selvfalgelig lige lande i det

og leere, hvor meget Hjalte matte falde og hvor hardt.
Det handler ikke om, at han ikke m4 falde: Det er vigtigt
for os, at han stadig ma alt, men det skulle blive set, nar
han falder, sa han kunne fa behandling hvis nedvendigt,”
forteeller Thomas.

Det samme gjorde sig geeldende i valg af bernehave.

”Skulle det veere en inde- eller en udebarnehave? Vi var
begge enige om, at han er en udedreng, men der er flere
risici i en udebernehave. Men vi havde fra starten sagt,
at bledersygdommen ikke skulle vaere en begraensning

i vores eller hans liv. Han skulle i udebernehave, for det
var bedst for ham,” siger Diana.

Det viste sig, at overgangen til barnehaven ikke var
helt gnidningsfri ift. at f& kommunen til at bevillige den
nedvendige stotte.

*Jeg fik at vide, at i vores kommune tilbyder man 8-9
stattetimer. Men det er ulovligt at give udtryk for det pa
forhand. Det er lovkrav at skulle vurdere hver enkelt sag
individuelt. Jeg leeste derfor paragraffer op og ned, og
skrev et langt brev med argumenter for, at han havde ret
til flere stettetimer, og det endte ogsd med, at han blev
tildelt 18 timer” forteeller Diana.

ALMINDELIG MEN ANDERLEDES
Hjalte er begyndt at blive bevidst om, at der er noget ved
ham, der er lidt anderledes:



”Han sperger om, hvorfor de andre bern ikke skal have
medicin. Han kan godt se, at der er lidt forskel,” forteeller
Diana.

Han lurede ogs4, at han havde en paedagog, der fulgte
ham. Det udnyttede de lidt i hans vennegruppe, at der
var noget ekstra opmaerksomhed,” falger Thomas op
med et smil.

Nar man sparger ind til, hvor meget Hjaltes haamofili
fylder i hverdagen, lyder det: "I hverdagen taenker jeg
ikke pa det. Men jeg har da tanker om det hver gang,
der er et skift. Nar han nu bliver teenager, og maske skal
ud at rejse. Men det er ikke noget der fylder sa meget til
dagligt,” siger Diana.

"Vi har taget en beslutning om, at det ikke skal be-
graense vores liv. Jeg vil nok altid have de der sma
ojeblikke med bekymringer. Hvad sker der i fremtiden,
nar der maske kommer lidt sterre skader. Hvad hvis der
ikke lige er nogle mennesker omkring. Det er ikke bare
vigtigt, at han ved, at han er blader, det er ogsa vigtigt,
at han fortaeller, hvis han er faldet eller er blevet skadet,”
siger Thomas.

REJSE SOM ALLE ANDRE

Diana og Thomas har helt bevidst valgt, at deres liv

ikke skal begreenses som familie som felge af blader-
sygdommen. Da ideen om en to-méaneders rejse til Asien
opstod, var spgrgsmalet ikke om det skulle blive en
realitet, men hvordan. Ud over Hjalte pa fire ar, skulle
lillebror Arthur pa otte maneder med.

*Jeg var mere nerves for at rejse med et spaedbarn,

ift. bleer og modermeelkserstatning, end Hjaltes
bledersygdom. De overvejelser vi gjorde i forhold til
bledersygdommen, handlede primaert om medicinen.
Jeg bestilte samtlige kaletasker hjem for at afgere,
hvilken taske kunne holde medicinen kold leengst. Og
sa havde jeg en del samtaler med szelgere til medicinal-
industrien om hvilke kaleelementer, der var bedst til
medicin,” forteeller Diana.

Familien er dog klar over, at det var noget nemmere
at rejse med emicizumab, da det kraever faerre stik og

derfor mindre medicin. Hjalte
havde kort forinden skiftet fra
faktorbehandling til emicizumab
pga. stikke-angst. Skulle de
rejse med faktor i stedet, ville de
maske have veeret nadt til at tage nogle ekstra hensyn.

Ellers var det eneste de gjorde anderledes, at de
fleste hoteller blev booket hjemmefra, fordi de ville
veere sikre pa et keleskab pa hotellet som de kunne
opbevare medicinen i. Laos blev valgt fra pa grund

af en infrastruktur, der kunne gare det usikkert at fa
hurtig leegehjeelp eller f& medicinen hurtigt pa kel.
Men derudover var rejsen praecis, som de ellers ville
have gjort under hensyn til en firearig og et spsedbarn.
Og de havde selvfalgelig ogsa tjekket op pa, at deres
rejseforsikring deekkede.

“Nar vi vil noget, sa teenker vi 'ville andre eventyrlystne
foreeldre, der ikke har et blederbarn gere det her?’
Hvis svaret er ja, sa kan vi ogsa,” forteeller Diana.




Behandling af haemofili

Personer med hamofili, uanset svaerhedsgrad,
behandles i Danmark pa et af de to heemofilicentre

- Rigshospitalet i Kebenhavn og Aarhus Universitets-
hospital i Skejby.

Behandlingen af haemofili bestar som oftest af, at
personen far tilfart den blodsterkningsfaktor, som
vedkommende har for lidt af, dvs. faktor VIII (heemofili
A) eller faktor IX (heemofili B). P4 den made bliver
blodet for en tid bedre til at sterkne. Medicinen gives
oftest intravenagst/IV (det vil sige gennem en nal, der
stikkes ind i en blodare).

FOREBYGGENDE OG ”ON DEMAND” BEHANDLING
Personer med sveer haamofili og moderat svaer heemofili
tiloydes forebyggende behandling (ogsa kaldet profy-
lakse), hvor blederen tager medicin fast for at undga
bladninger. Forméalet med behandlingen er at undga, at
bladninger opstar, udvikler sig, og at der kommer varige
skader pa led og muskler.

Skulle der dog alligevel opsta bladninger, kan det veere
nedvendigt at supplere med ekstra medicin (ogsa kald-
et on-demand).

For mennesker med moderat eller mild grad af heemo-
fili, vil det som oftest kun veere nedvendigt at modtage
on-demand behandling, fx ved sveere bladninger eller
forud for operation eller lignende.

Det er vigtigt, at bladninger i led og muskler bliver
behandlet hurtigt. Symptomer pa en bladning kan fx
veere stivhed, haevelse, smhed, smerte eller nedsat
brug af en arm eller et ben. Bladere vil ofte kunne
meerke en bladning, lzenge far noget kan ses eller
meaerkes udefra. Derfor skal man altid lytte til, hvad
blederen selv siger.

Hos sma bern, som ikke selv kan sige til, skal man veere

opmaerksom pa stivhed, haevelse, emhed, smerte eller
nedsat brug af en arm eller et ben.

Ved slag mod hovedet har mennesker med haemofili
risiko for at fa hjernebledning. Personer med sveer eller
moderat haemofili ber derfor altid have faktor, hvis de
har veeret udsat for et slag mod hovedet. Personer med
mild haemofili skal kontakte haemofililazegen for at fa en
vurdering af, om der er brug for behandling.

Sma hudbladninger (bla maerker) behaver ikke at blive
behandlet, hvis de ikke generer.

FAKTORPRZAPARATER

| Danmark er den mest udbredte behandling faktormedi-
cin, der er fremstillet via gensplejset materiale — ogsa
kaldet rekombinante faktorpraeparater. Faktoren sprejtes
direkte ind i blodaren (intravengst/IV). Der er de senere
ar sket en udvikling, der ger, at faktorpraeparaterne
virker i la&engere tid. Med de langtidsvirkende faktorprae-
parater er det muligt at opn4 et hajere faktorniveau og/
eller leengere tid mellem infusionerne. De fleste patienter
i Danmark med haemofili i sveer eller moderat-sveer grad
er i forebyggende behandling med langtidsvirkende faktor.

NON-FAKTORPRZAPARATER
| visse tilfeelde vil haemofilicenteret forsla at bruge anden
behandling end faktorprodukter.

| disse ar udvikles flere non-faktorpraeparater, blandt
andet antistofbehandling. Behandlingen indsprajtes i
underhuden (subkutant). | Danmark bruges antistof-
behandling oftest til behandling af haemofili A-patienter
med inhibitor, hos nyfadte barn med haemofili A, eller hvor
det af forskellige arsager ikke har veeret muligt at etablere
forebyggende behandling med faktorbehandling. Hvis der
opstar en bladning eller ved operation vil der vaere behov
for ekstra behandling med et faktorpraeparat.



Haemofili kan behandles med genterapi. Behandlingen skal
kun gives en gang, og derefter kan kroppen selv danne den
manglende faktor. | Danmark er genterapi kun godkendt til
voksne over 18 ar med sveer eller moderat-sveaer haemofili B.
Genterapi er en ny behandling, og det er usikkert, hvor hejt
et faktorniveau, der kan opnas, og hvor lang tid effekten
holder.

ANDEN MEDICINSK BEHANDLING

Af andre preeparater kan naevnes tabletter med det
virksomme stof Tranexamsyre, der ger blodsterkningen
mere robust. Midlet anvendes ofte, hvor der er tale om
slimhindebledninger og i nogle tilfaelde ved operationer,

fx tandkirurgi. Derudover anvendes leegemidlet med det
aktive stof Desmopressin, som er et syntetisk hormon, som
i lebet af en times tid kan frigere faktor VIII fra depoterne i
ens egne celler. Det bruges ofte ved de mildere former af
haemofili A, hvor blederen selv har en vis egenproduktion af
faktor.

SMERTESTILLENDE BEHANDLING

Der findes et bestemt stof, som mennesker med haemo-
fili ikke ma anvende mod smerter, fordi det virker blod-
fortyndende. Stoffet hedder acetylsalicylsyre. Acetylsali-
cylsyre findes blandt andet i visse smertestillende midler
i handkeb. Det drejer sig om eksempelvis: Aspirin®,
Kodi(Magnyl)® og Treo®.

Paracetamol kan derimod anvendes som smertestillende
middel, fx: Pamol®, Panodil® og Pinex®. Der findes en
form for paracetamol, hvori der ogsa er lidt kodein. Den
slags tabletter hjeelper godt pa staerkere smerter.

Der findes ogsa enkelte stoffer mod for eksempel smerter

i led og muskler, som mennesker med haemofili skal veere
forsigtige med. Det geelder stoffer som indomenthacin,
ibuprofen og naproxen. Undtagelsen er, hvis de ordineres af
en laeege med kendskab til bledersygdom.

Derudover skal man undga blodfortyndende medicin -
medmindre heemofilicenteret siger god for behandlingen.

HJEMMEBEHANDLING

De fleste med haemofili kan behandle sig selv. Forzeldre til
et lille barn med haemofili leerer at give barnet medicin, og
med tiden videregives stafetten, og barnet leerer at stikke
sig selv og bliver dermed i stand til selv at tage medicin.
Det kan dog veere sveert at stikke et lille barn. Mange sméa
barn med haemofili B, der far intravenas behandling, far
derfor indopereret et kateter i den store vene neer hjertet.
Kateteret — ogsa kaldet port-a-cath-kateter - betyder, at
barnet kan fa faktor, uden at det er nadvendigt at stikke
efter en blodare.

Oplzering og hjemmebehandling foregar altid i ngje sam-
arbejde med et heemofilicenter. Bleadninger i mave, tarm,
hjerne eller hals og store bledninger i led og muskler kan
veere alvorlige og ma derfor ofte behandles pa et heemo-
filicenter eller pa en anden sygehusafdeling, der er i kon-
takt med heemofilicentret.

TRANING

Fysisk treening er meget vigtig for mennesker med haemo-
fili. Staerke muskler sikrer leddene og beskytter mod skader.
Mange med haemofili oplever, at de har faerre bledninger og
brug for mindre medicin i perioder, hvor de er i god fysisk
form. | forbindelse med kontrolbesag pa haemofilicentrene
underseges leddene.

Efter en bledning er treening ogsa vigtig. Led og muskler
skal genoptreenes, sa de genvinder den bevaegelighed og
styrke, som de havde inden bledningen. Heemofilicentrene
kan hjaelpe med henvisning til genoptraening.

INHIBITOR

Der er en risiko for, at kroppen danner antistoffer mod
faktormedicinen - det kaldes inhibitor. Kroppen registrerer,
at der er tale om fremmed stof, og immunsystemet for-
seger at bekeempe det. Antistofferne binder sig til koagu-
lationsfaktoren og forhindrer faktormedicinen i at virke.

Som nzevnt behandles haemofili A-patienter med inhibitor
i dag med antistofbehandling. Mennesker med haemofili B
har heldigvis lavere risiko for at udvikle inhibitor.
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Teenager pa egen hand

Jacob skulle for forste gang sta for sin egen
behandling, da han flyttede pa efterskole.
Det var lidt graenseoverskridende at forklare

kammeraterne om sin bledersygdom, men det
blev modtaget med nysgerrighed og accept.

| august 2023 maedte Jacob op pa Holte-Hus Efterskole i
Gilleleje, som skulle veere hans nye hjem for et ar. Enhver
16-arig, der skal made en hel masse nye potentielle ven-
ner, nye leerere og nye omgivelser kan veere nervgs, men
Jacob, der har heemofili B i sveer grad, skulle samtidig
forteelle hele skolen om sin bledersygdom. En sygdom
de faerreste kender noget til.

“Det var lidt indviklet. Jeg har ikke fuldstaendig styr pa,
hvordan man forklarer, at man skal tage forebyggende
medicin, som gar, at blodet starkner, nar man far
bledninger,” forteeller Jacob.

| ferste omgang var det hans kontaktleerer, der skulle
vide, hvordan den store kasse med medicin, som Jacob
bragte med sig, skulle handteres. Hun skulle forsta syg-
dommen, opbevare medicinen og hjelpe Jacob med at
huske at tage den.

“Det var mest min mor, der forklarede. Det var lidt sveert
for leererne at forsta, hvad sygdommen gar, og vide, hvad
deres ansvar skulle veere. Det er jo en lidt sterre ting end
for eksempel astma,” forteeller Jacob.




NYSGERRIGE VENNER

Neeste skridt var at fortaelle vennerne om det. Jacob skulle
bo med to andre, og dagen inden han skulle behandles,
som han skal hver tiende dag, fortalte han dem, at han er
bleder og derfor tager medicin.

”De var nysgerrige, og ville vide hvad det var, og hvad man
skulle gere: Skal du bare have piller? Nej, jeg skal stikke
mig med en nal. N4 ja, fint nok, gar du bare det. De har
veeret meget dbne,” forteeller Jacob.

Selvom der mest var nysgerrighed, var der i starten ogsé
nogle faellesskaber, som skulle etableres.

“Ferste gang jeg fortalte, at mit blod ikke kan starkne,

sa var der nogen, der teenkte, at s ma de ikke rare ved
mig. De tror, jeg er skrebelig. S& matte jeg forteelle, at jeg
stadig godt kan spille fodbold. Jeg kan stadig godt tage et
skulderskub,” siger Jacobh.

Det tog dog ikke meget leengere end en méaneds tid, for
alle var klar p4, at Jacob havde en blgdersygdom, og siden
var det bare sadan, og ikke noget, der bliver set skaevt til.

SKULLE STIKKE SELV

Nar man bliver sendt ud pa egen hand for farste gang, er

det nedvendigt at have leert at stikke sig selv. Jacob leerte
det pa Danmarks Blederforening’s sommerlejr, da han var
12-13 ar.

*Der var et stikkerum pa Blederlejren. Hver dag var der
abent i stikkerummet, sa alle store og sma kunne ga
derind. Nar man ser de store stikke sig, sa vil man ogsa
gerne selv. S& f&r man meget mere mod, og ser, at det
ikke er s farligt. Det var en rigtig god falelse bagefter. En
lettelse at kunne gere det selv, og nu er jeg stor. Det var
fornemmelsen af uafheengighed, som var god,” forteeller
Jacob.

P4 efterskolen skal Jacob ikke bare stikke sig selv. Han
skal ogsa holde styr pa tage medicinen pé det rigtige
tidspunkt.

Det skifter fra maned til maned. For det meste skriver min
mor stadig og husker mig pa det ogs4, sé jeg er ikke 100
procent uafhaengig endnu. Men jeg vil gerne.

AT FINDE DEN RIGTIGE UDDANNELSE

Efter efterskolen er det planen, at Jacob skal starte pa
en business-erhvervsuddannelse. Det var egentlig ikke
den vej, han farst havde teenkt sig at g4 med hensyn til
uddannelse.

“Jeg talte med laegen om uddannelsesvalg, for selvom

der var flere ting jeg gerne ville, var jeg usikker pa, hvad
jeg kunne klare. Jeg kan godt lide at gare noget praktisk,
sa politimand eller militeeret var nogle af de ting, som jeg
gerne ville. Men det kan jeg ikke, s jeg har valgt at ga
efter at blive bilsaelger, som jeg ogséa gerne vil. Sa nu bliver
det business, og det fales neesten lige sa godt.”

Det er selvfalgelig ikke optimalt, at valget af en fremtidig
karriere har begreensninger. Men selvom kroppen i dag har
det fint med profylaktisk behandling, giver det mening for
Jacob at taenke over fremtiden. Og heldigvis kan Jacob
konstatere, at mennesker og omgivelser kan handtere det
meste, hvis bare man tager sig tid til at forklare, hvad en
bledersygdom gar ud pa.
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Haemofili livet igennem

Mennesker med haemofili kan i de fleste situationer
leve som alle andre, men man skal tage fornuftige
hensyn til sygdommen, sa den ikke giver skader og
handicap, som kunne vare forebygget. Det gzelder
altsa om hverken at overbeskytte eller at lade sta til.
Ferst og fremmest handler det om at lzere sygdom-
men at kende og tage hejde for den.

EKSPERT | EGET LIV

Et godt rad til alle, der har med mennesker med haemofili at
gare: Lyt til blederen selv og den nzeermeste familie. De ken-
der til den sjeeldne sygdom og ved, hvordan den behandles
og hvilke hensyn, der er nadvendige at tage. De er derfor
de virkelige eksperter i at leve et liv med haemofili.

HZAEMOFILI - LIVET IGENNEM

Haemofili er en medfedt og kronisk sygdom, der som

regel bliver opdaget i barndommen, ofte mens barnet er
nyfadt eller helt lille. Hos nogle, hvor sygdommen er kendt
i familien i forvejen, bliver haemofili pavist allerede far
fedslen.

SMA BORN

Mange kan opleve det som om, at hele livet slar en
kolbgtte, ndr man far at vide, at ens barn har hsemofili.
Sygdommen giver anledning til mange bekymringer og
overvejelser. Samtidig er der ogsa en reekke praktiske
ting, familien skal forholde sig til, som fx medicinering,
kontrolbes@g, eventuelt kontakt med kommunen, mv.
For mange kan det veere overveeldende pludselig at
skulle handtere s meget kontakt med ’systemet’.

Med tiden finder familien igen sine ben at sta pa og
leerer at tackle sygdommen, bade praktisk og psykisk.
Mulighederne for behandling er gode, og med nogle f3,
men vigtige, forholdsregler i det daglige kan de fleste
leve stort set som alle andre.

Det er en god ide at sege stotte og vejledning hos
andre, der kender sygdommen godt. Bade i Danmarks
Bladerforening (se side 23) og pa haemofilicentrene (se
side 21) kan man fa information og vejledning. Gennem
Danmarks Blgderforening kan man fa kontakt med
andre familier, der ogsa har haemofili teet inde pa livet.

Foreningen arrangerer aktiviteter malrettet bade bern
med bledersygdom, foreeldre og seskende, hvor der er
rig mulighed for erfaringsudveksling. For bade bern og
voksne kan det vaere en stor stotte at made andre, der
ogsa kender og lever med haemofili, og vide at man ikke
star alene med den sjseldne sygdom.

STORE BORN 0G VOKSNE

For store barn og voksne er haemofili blevet en integreret
del af hverdagen. Den enkelte har leert sin krop og
sygdom at kende og ved, hvad der er godt for kroppen,
og hvornar og hvor der er szerlig risiko for bladninger.
Mange vil ikke teenke over sygdommen i hverdagen. Der
kan dog komme perioder, hvor sygdommen kommer til
at fylde meget. Det kan veere ved gentagne bledninger
eller ved eventuelle skader i led. Her kommer sé endnu
en tilpasningsfase, hvor den enkelte ma tage sine
behov og muligheder op til revision, indtil der igen kan
etableres en ny hverdag.



AT VAERE ANDERLEDES

Haemofili er p4 mange mader en ’usynlig’ sygdom. Det
kan langt hen ad vejen ikke ses og maerkes pa den en-
kelte, om man har haamofili. Dog vil der hele tiden veere
medicin og forholdsregler at tage, og derfor vil bladeren
altid i et eller andet omfang veere 'anderledes’.

At veere anderledes og skille sig ud fra maengden
opleves forskelligt fra person til person. Det er der
nogen, der har det fint med, mens andre ikke bryder
sig om det.

Det ’anderledes’ kan ofte afmystificeres ved at veere
aben over for andre om sygdommen: At fortzelle,

hvad den gar ud pa - og hvad den ikke gar ud pa - til
institutioner/skole, klassekammeraterne og deres
foreeldre, venner, kaeresten mv. Derudover kan det veere
en hjaelp at mede andre med samme sjeeldne sygdom,
som man kan spejle sig i.

LIVSKVALITET

Siden 1988 har Danmarks Blederforening i
samarbejde med hamofilicentrene gennem-
fart livskvalitetsundersegelser. Her ses en gget
livskvalitet hen over arene bl.a. fordi, antallet af
bladninger er blevet feerre og ledskader udskydes.

Den seneste undersegelse blev gennemfart i
2021/22. 124 voksne meend med bladersygdom
i alderen 16-84 responderede pa undersagels-
en og deres besvarelser er blevet analyseret i
forhold til en sammenlignelig gruppe af danske
maend uden bledersygdom. Resultaterne af den
analyse blev publiceret i tidsskriftet Haemophilia
i 2022. Artiklen konkluderer, at bade livskvalite-
ten og funktionsniveauet hos de danske blader-
patienter har veeret stigende siden 1988, hvor
ogsa behandlingen i samme periode er blevet
bedre og mere effektiv. P4 flere omrader er
livskvaliteten i dag pa linje med danske maend

i samme aldersgruppe.

Undersagelsen viste dog ogsa, at de 124 maend
med bladersygdom pa nogle omrader har et
darligere selvvurderet helbred end den avrige
danske befolkning. Der ses fx hajere forekomst
af ledskader, forhgjet blodtryk og flere tilfeelde
af hjernebladninger. Patienterne med blader-
sygdom havde ogsa sterre sandsynlighed for at
have smerter i arme, haender, ben, knee, hofter
og led end danske maend i samme aldersgruppe.

Kilde: Schnohr et al.:”Health and quality of life of
patients with haemophilia: A national study of 124
Danish men” Haemophilia, 2023 Mar;29(2):538-544.




14

Livet leves i kapitler

At bevaege sig gennem forskellige livsfaser kraever
konstante tilpasninger, ndr man lever med en bleder-
sygdom.

“Det er en lgbende tilpasning ud fra, hvad min krop forteel-
ler mig, kontra det, jeg egentlig har lyst til.”

Sadan forklarer Kasper, der er 44 ar og har heemofili A i
sveer grad, essensen af, hvordan han, efter at have levet sin
forste ungdom, nu oplever, at der er kommet flere

fysiske besveerligheder til.

Historien er velkendt blandt den generation af bledere, der
har veeret i profylaktisk behandling fra ganske sma, og som
forst senere i livet oplever, at leddene er blevet skadet og ger
ondt. Folk, der har vaeret vant til, at selvom de skulle teenke
sig mere om end deres kammerater, kunne de trods alt pa
mange méader klare det samme som de andre.

"Jeg har spillet fodbold og badminton, og jeg har gaet til
spejder som barn. Jeg kan godt lide at tage pa vandreture.
Jeg kan lide at veere fysisk aktiv i det hele taget,” siger
Kasper.

FORMET SOM PERSON

Som barn var Kasper, takket veere sin forebyggende behand-
ling, som de fleste andre barn. En ting gjorde dog, at han
skilte sig ud. Han bar hjelm indtil han var 10 &r gammel, og

i de farste ar af sin barndom ogsa skumgummi péa albuer og
knee.

"Det er klart, at man bliver lagt mzerke til, ndr man ser sa
usadvanlig ud. Man kommer til at leve med en opmaerk-
somhed pa sig selv som veerende anderledes. Og samtidig
er det en tilveerelse med nogle begraensninger, som man
ma prioritere i,” forteeller han.

At skille sig ud visuelt, samt hele tiden at skulle forholde
sig til tilvalg og fravalg i forhold til, hvilke aktiviteter han
kunne deltage i, har formet Kasper som person. Som
konkret eksempel har han fra han var lille skullet undga
konfrontationer, der ville ende i slagsmal.

*Jeg bruger mine verbale evner i stedet for. Fordi det er jeg
bedst tjent med. S& man bliver formet som person i en vis
grad. Det feler jeg i hvert fald, at jeg er blevet.”

SMERTER KOMMER SNIGENDE

I mange ar har det ikke givet starre problemer at leve et
aktivt liv. Men efterhanden er der kommet tiltagende smerter
til.

"Inden for de sidste 10 ar er jeg begyndt at meerke, at

jeg ikke kan bevaege mig helt s meget som tidligere. Fer
kunne jeg godt have emhed og smerter, i nogle dage efter
at have bevaeget mig meget. Men det aftog, og sé kunne
jeg gere, som jeg havde lyst til igen,” forteeller Kasper.

Nu, hvor han er 44 ar, kommer smerterne uprovokeret.

“Nu kan jeg have ondt af at have siddet stille. Nar anklen
eller leddet bliver koldt, skal det ligesom gas i gang igen.
Og nogle dage, sa gar det bare ikke rigtig i gang. S& har
jeg bare ondt hele dagen. Sa mine aktiviteter er en lgbende
tilpasning. Hvad min krop forteeller mig kontra det, jeg har
lyst til,” forklarer han.

FLYTTE AKTIVITETEN ET ANDET STED HEN
Det kreever kompromisser, ndr man gradvist ikke lsengere
kan det, som plejede at give glaede.

“Det handler om at flytte balancen. Hvordan skal jeg ud-
folde mig, nar jeg gerne vil kunne bevaege mig, fungere i
mit arbejde som paedagog og fungere sammen med mine
barn? Kan jeg flytte aktiviteten et andet sted hen?”



For Kasper overtog cykling og svemning for fodbolden. Men
nu begynder der ogséa at opsta nogle belastninger ved de
aktiviteter. | stedet teenker Kasper, at det maske kan erstat-
tes af en anden sport - Frisbee Golf - hvor man kan gé og
spille i en skov eller en park, og dermed ogsa kommer ud

i naturen.

Selvom han ikke helt er der endnu, er det ogsa muligt, at
sociale feellesskaber kommer til at erstatte det fysiske.

"Det kan veere, jeg pa et tidspunkt kommer med i nogle bog-
klubber eller begynder at narde mad over bal og sove

i shelter. Det er noget jeg allerede ger lidt ind imellem. Men
det kan godt veere det kommer til at fylde meget mere,
simpelthen fordi smerterne kommer til at fylde mere.”

Det tager nogen tid at acceptere, at der er nogle bevaegelses-
maessige begraensninger.

”Det synes jeg er svaert. Men det ma jo veere sadan, og jeg
ma mentalt indstille mig p4, at det er naeste kapitel i mit liv,”
forteeller Kasper.

TAG DEN GODE HISTORIE MED

At &endre sig fysisk er altsad noget som betyder, at man ogsa
ma aendre sig mentalt. Kasper sammenligner det med en
klge, som man ikke kan stoppe, men man kan eve sig i at
lade veere med at give den meget opmaerksomhed. Og man
kan fokusere pa opsvingene.

”| dag skulle jeg fx g& meget pé arbejdet, og det var en
darlig ankeldag, sa jeg havde ondt det meste af dagen.
Men ud pé eftermiddagen gik det over. Sa er det, at jeg
skal fokusere pa, Yes, det vendte! Det fortsatte ikke hele
dagen. Jeg skal tage den gode historie med mig om, at det
stoppede. Ikke den déarlige historie om, at jeg havde ondt i
anklen.”
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DAGINSTITUTION: Et barn med haemofili kan bruge almin-
delige daginstitutioner, dagpleje og lignende. Hvorvidt
der er brug for ekstra statte, er en individuel vurdering og
afheaenger af det enkelte barns behov. Det er altid en god
ide at informere pesedagoger og leerere om sygdommen og
sammen aftale en handlingsplan, sa de voksne, der er om-
kring barnet ved, hvordan de skal forholde sig, hvis barnet
slar sig, falder, og der er risiko for en bladning.

BLA M/RKER: Mennesker med bladersygdom far lettere
blad meerker i huden end andre, men som oftest er de ikke
farlige og kraever ikke behandling. Det kan veere en god ide
at forteelle fx sundhedsplejersker, peedagoger, lzerere og
bekendte, hvis et barn med haemofili har mange blad maer-
ker. Der er eksempler pa foreeldre, der er blevet mistaenkt
for mishandling, fordi maerkerne er igjnefaldende. Det kan
derfor veere en god ide at gare opmaerksom pa, at det er
en helt naturlig falge af sygdommen.

SPORT OG LEG: Aktivitet er en vigtig del af den forebyggen-
de indsats mod bledninger og ledproblemer. Traeningen
opbygger musklerne og er med til at beskytte kroppen.
Sport med megen fysisk kontakt indebzerer dog risiko for
bladninger.

Det kan derfor vaere en god ide at tale med haemofilicente-
ret om, hvilke former for sport, man har lyst til at ga til, s&
man kan tilpasse behandlingen, for at undga bladninger.

ARBEJDE: Personer med haemofili har langt hen ad vejen
de samme muligheder for at veelge erhverv som alle andre.
Det vil dog ofte veere hensigtsmeessigt for den enkelte at
undga fysisk kraevende erhverv, som kan medfare aget
risiko for led- og muskelbledninger.

REJSE: Heemofili er ikke en hindring for at rejse i udlandet.
Det er dog vigtigt at forberede sig godt inden, s& man ved,
hvad man skal gare, hvis uheldet er ude. Det kan veaere

At leve med hamofili

en god ide at kontakte heemofilicentret inden afrejse.
Undersag, hvor de neermeste behandlingssteder ligger,

og om din forsikring deekker i de lande, du besager. Ofte
skal man have en sakaldt medicinsk forhdndsgodkendelse
fra forsikringsselskabet inden afrejse. Man skal selv have
medicin til forventet brug med hjemmefra. Dertil skal

man medbringe et dokument fra heemofilicenteret med
oplysninger om, hvilken behandling, der er behov for, i
tilfeelde af kontakt med udenlandsk sygehusveesen. Det er
o0gsa altid tilrddeligt at medbringe sit blader ID-kort eller
lignende. Og sa er det en god ide at have medicin og nad-
vendige papirer i handbagagen under flyrejse, i tilfeelde af
at kufferten skulle forsvinde eller blive forsinket.

TANDPLEJE: Man kan fa foretaget almindelige tandlaege-
eftersyn som alle andre, selv om man har heemofili. Ved
indgreb, hvor der er risiko for bladning, skal man altid
sperge haemofilicentret til rads om forebyggende medi-
cinsk behandling.

VACCINATIONER: Bledere kan blive vaccineret som alle
andre - herunder fa de almindelige barnevaccinationer
uden problemer. Men veer opmaerksom pa, at vaccinatio-
ner skal leegges under huden og ikke direkte i musklen for
at undga at fremprovokere en bladning. Mennesker med
haemofili i mild grad kan dog vaccineres i musklen.

SOCIALE STOTTEORDNINGER: Der findes en raekke sociale
stetteordninger, som kan hjaelpe mennesker med haemo-
fili. Hvis det er nedvendigt, kan man fx fa hjeelpemidler,
hjeelp til eendringer i hjemmet, eller kompensation for

tabt arbejdsfortjeneste mv. Man kan fa radgivning om de
aktuelle sociale stetteordninger ved haemofilicentrene eller
drage nytte af andres erfaringer eller socialradgivning i
Danmarks Bladerforening.




Bleder i mild grad

Der findes som nzevnt forskellige sveerhedsgrader af
haemofili. Mennesker med haemofili i mild grad meerker
som regel ikke meget til deres sygdom. Men nar de ger,
star de som regel med nogle andre udfordringer end
bladere i sveerere grad.

Mennesker med haemofili i mild grad far som oftest ikke
spontane bladninger. Til gengaeld kan de opleve store og
langvarige bladninger ved kirurgiske indgreb og skader.
Der kan ogséa forekomme bladning ved sted og overbe-
lastning. Hos kvinder kraftig og langvarig menstruation.

Milde bladere far ikke forebyggende behandling, men
kun efter behov. De har derfor ikke altid det samme
kendskab (og beredskab) til deres sygdom og behand-
ling som bladere i sveer grad, da behovet méaske ikke har
veeret der.

Det kan veere en fordel for mennesker med mild blader-
sygdom at seette sig ind i sin egen sygdom og behandling
og leere at behandle sig selv, fx hvis der skulle opsta
behov for behandling i udlandet eller lignende.

Det er vigtigt, at mennesker med mild bledersygdom
gar til regelmeessig kontrol, s& haemofilicenteret kender
patienten og kan handle effektivt, hvis der opstar et akut
behoy, fx i forbindelse med operationer.

KVINDER OG BLODERSYGDOM

Heemofili A og B i sveer grad rammer hyppigst
maend pga. sygdommens arvegang (se side 20).
Maske derfor hersker en geengs misforstaelse
om, at kvinder ikke kan lide af bledersygdom.

Men kvinder, som baerer sygdomsgenet af hae-
mofili A eller B pa det ene af sine to X-kromoso-
mer, kan have et nedsat faktorniveau og opleve
symptomer pa sygdommen. Det betyder, at de
kan have bladningsproblemer i samme grad som
maend med mild eller moderat haemofili. Kvinde-
lige beerere af haemofili med faktor over 40% kan
stadig godt have symptomer, og opleve kraftige
eller langvarige menstruationer og sveer blad-
ning ved operation, tandudtreek og fedsel og kan
derfor have brug for behandling i disse situatio-
ner, oftest tranexamsyre og evt. desmopressin.

| sjeeldne tilfeelde kan kvinder have heemofili i
moderat eller endog sveer grad. Det kan fx ske,
hvis kvinden har arvet to X-kromosomer med
genet for bladersygdom, fordi hendes far er
bleder, og hendes mor er baerer af blader
sygdommen.

Med kampagnen Bladt igennem arbejder Dan-
marks Blederforening pa at skabe mere opmaerk-
somhed om, at kvinder ogsa kan have en blader-
sygdom, lses mere pa www.bladtigennem.dk

@BL@DT IGENNEM
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Jeg vil ikke vaere min sygdom

Med en bledersygdom i mild grad, kan Ole til tider
glemme, at han er bleder. Og det kan vzere svzert at
vurdere, hvornar behandling er nedvendig.

”| virkeligheden fylder min bledersygdom relativt lidt. Jeg
teenker ikke pa det dagligt,” forteeller Ole, der er 65 ar og
har haemofili A i mild grad.

Ole far behandling on-demand, og kan det meste af tiden
leve et liv uden bladninger, nale og faktor. Derfor har

han ikke fundet det nedvendigt at forteelle bredt om sin
bladersygdom.

*Jeg har haft et helt almindeligt arbejde i it-branchen og
har rejst meget. Min bledersygdom er ikke hemmelig,
men heller ikke noget, jeg har gjort et stort nummer ud
af. Det var ikke noget jeg fortalte pa arbejdet, bortset fra
til mine chefer, s& de har vidst det, hvis der var et eller
andet i forbindelse med min sygdom, jeg var nedt til at
have fri til eller fraveer for. Jeg vil ikke VAERE min sygdom.
Den skal ikke fylde for meget, og jeg har heller aldrig
brudt mig om, at der skulle tages specielle hensyn,”
forteeller han.

Forsigtigheden med at naevne sin bledersygdom heenger
sammen med flere ting. Fx de fordomme om bledere,
som stadig eksisterer. Det er erfaringer, som iszer ses i
de generationer, der som Ole, oplevede HIV-skandalen.
Det har givet en felelse af stigma.

“Da hele HIV-debatten kom op, blev jeg endnu mere
beteenkelig med at forteelle, at jeg er blader. Jeg orkede
ikke, at mine kollegaer gik og teenkte over, om jeg var
smittet eller ikke smittet,” forteeller Ole, som heldigvis
ikke fik HIV, selvom han fik meget faktor i den periode.

DE MILDE BLODERES PROBLEM

I modseetning til dem, der har heemofili i sveer grad, kan
Ole tillade sig at "glemme” sin sygdom i perioder. Men
der er ogséa situationer, der er vanskelige at handtere.

"Et af dilemmaerne ved at veere bleder i mild grad er, at
du tit er i tvivl om, hvornar du skal tage din medicin og
hvor meget du skal tage. Jeg er tit sammen med nogle
af de sveere bledere, og de er naesten aldrig i tvivl. De
ved det udmeerket, for de har haft mange bledninger og
kender tegnene. Men nér du bare har en bladning en
gang imellem, sa teenker du: Er det bare fordi, jeg har
ondt i benene, eller er det en bledning. Jeg er tit i tvivl
om, hvorvidt jeg skal tage medicin, eller om det gar over
af sig selv,” siger Ole.

GLAD FOR BLODERCENTRET

Selvom bledersygdommen ikke dominerer hverdagen,
har Ole god brug af Blgdercentret, s& han ikke star alene
i tvivlssituationer.

“Jeg tror maske, at jeg tager for lidt medicin. Jeg teenker,
det gar nok over. Men hvis jeg er i tvivl, sa ringer jeg lige
til centret og sperger: hvad synes | jeg skal gere her?”

Det ger det ogsa sveerere, at Ole er kommet i en alder,
hvor slid pa kroppen begynder at vise sig.

“Jeg har et par lidt darlige knae efterhanden. Men her,
jeg er 65 ar, og jeg bor i et senior-bofzellesskab. Nar jeg
snakker med de andre, sa er der jo ikke nogen, der ikke
har ondt i deres knee. Sa er det alder eller er det sma-
bladninger, der ikke er blevet behandlet? Det er sa svzert,
synes jeg.”



Det er en problemstilling, der heldigvis kommer af noget
positivt. Fer i tiden dede mennesker med bledersygdom-
me, inden de blev sa gamle, at de fik livstilssygdomme. Nu
er der mange bladere, der bliver gamle. S& ogsa her er det
rart at have centeret med som radgiver.

AT REJSE ER AT LEVE

En lidt overset problematik ved milde bledersygdomme er,
at nogle ikke er vant til at stikke sig selv. Det kan gere det
omstaendeligt, hvis der opstar en bladning, og de skal hen
pé et hospital.

Ole, der gennem hele sit voksne liv har rejst meget, sarger
for at stikke sig selv, og har derfor et lille lager af faktor.
Det er aldrig mere end 3-4 dages forbrug, for medicinen
er dyr, og den mé helst ikke blive for gammel.

"Nar jeg rejser, kan jeg jo tage de tre pakker med, jeg har
liggende. Men hvis der sker en ulykke, sa er tre pakker jo

ingenting. Det kan godt gere mig lidt nerves. Det betyder,
at der er steder jeg ikke tager hen. Jeg forsager at holde

mig til lande, hvor jeg ved, at jeg hurtigt kan finde et sted,
hvor jeg kan f& medicin.”

GLZADE AF AT MODE ANDRE

Der er ikke s& mange aktive medlemmer i Blederforenin-
gen med bladersygdom i mild grad, oplever Ole. Maske
fordi sygdommen ikke giver sig til kende s4 tit. Alligevel

kan der komme noget godt ud af at tale med andre bladere,
mener Ole:

"Jeg synes det er rart at veere i Blederforeningen. Jeg har
gleede af at vaere sammen med andre bladere, som jeg
kan tale med. Jeg kunne godt enske mig, at der var flere
milde bladere i foreningen. Jeg far i hvert fald meget ud
af det.”
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Arvegang

Haemofili er en genetisk betinget og medfedt sygdom,
der skyldes en forandring i kromosomerne. En sadan
forandring kan opst4 af to grunde: Den bliver enten givet
i arv, eller den opstar ved mutationer, som er spontane
forandringer i kromosomerne. To ud af tre mennesker
med haemofili har arvet sygdommen, mens en tredjedel
har faet sygdommen ved en nyopstdet mutation. Heemo-
fili opstéet ved en ny mutation er ogsa arvelig og kan
saledes gives videre til kommende generationer.

KONSBUNDEN ARVEGANG

Haemofili skyldes en kromosomforandring pa kenskro-
mosomet X. Dannelsen af koagulationsfaktor VIII og IX
styres nemlig fra dele af X-kromosomet. Arvegangen for
hzemofili handler saledes om, hvorvidt det forandrede X-
kromosom gives videre til kommende generationer.

Kvinder har to X-kromosomer, mens maend har et X- og et
Y-kromosom. Derfor rammer haamofili mest meend. Kvin-
der har (i naesten alle tilfeelde) et raskt X-kromosom til

at kompensere for det forandrede X-kromosom. Kvinder-
nes faktorniveau kan veere nedsat, men ikke i samme
grad. Kvinder med normalt faktorniveau kaldes bezerere
af haemofili, fordi de ikke selv rammes af sygdommen,
men kan give det forandrede X-kromosom - og derved
sygdommen - videre til deres bern. Lees mere om kvinder
og bladersygdom pé side 17.

Madre, der er baerere af haemofili, kan give det forandre-
de X-kromosom videre til bdde senner og datre. For hvert
barn er der 50 % risiko for, at barnet far det forandrede
kromosom. En s@n, der arver det forandrede X-kromo-
som, far heemofili. En datter, der arver kromosomet, bliver
baerer af sygdommen (se figur 1).

Feedre med haemofili giver ikke sygdommen videre til deres
senner. Feedre med haemofili vil derimod altid give det for-
andrede X-kromosom videre til deres datre (se figur 2). En
kvinde, hvis far har heemofili, vil séledes altid veere bezerer

af sygdommen. Andre kvinder, der har heemofili i familien,
kan fa taget en blodpreve for at fa konstateret, om de
baerer sygdommen. Dette kan ske ved henvendelse til et
af de to haemofilicentre.

FAMILIEFORGGELSE: FOSTERDIAGNOSTIK 0G
/AGSORTERING

Hvis man har en bledersygdom eller er bzerer af blader-
sygdomsgenet kan man sta over for et sveert valg i for-
bindelse med graviditet. Har man som par bledersygdom
i familien er der forskellige muligheder, hvis man ikke
ensker at give sygdommen videre til sit barn. Heemofili-
centeret kan hjaelpe med henvisning.

Hvis en gravid kvinde er beerer af heemofili, er det muligt
via fosterdiagnostik at finde ud af, om det kommende
barn har heemofili. Nogle ensker at vide dette for at kun-
ne vaelge en abort - andre for at veere forberedte pa, om
barnet har sygdommen.

Hvis et par, hvor kvinden er bzerer af heemofili, ikke ansk-
er graviditet med et barn med sygdommen, er aegsorte-
ring ogsa en mulighed.

Deltagelse i fosterundersegelser og aegsortering er altid
frivillig, og det er det enkelte pars valg, om det vil med-
virke. Det er ligeledes parrets egen beslutning, om der
skal foretages abort, hvis fosteret har heemofili.

Det kan veere en vanskelig beslutningsproces for det
enkelte par at skulle igennem. Mange kan opleve det
sveert at traeffe et valg, hvor et barn med hamofili kan
blive valgt til - eller en livslang sygdom valgt fra. Det er
en beslutning, der indeholder mange etiske spargsmal
og overvejelser.

Laes mere pa foreningens hjemmeside:
www.bloderforeningen.dk/livet-med-blodersygdom/
graviditet
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Hamofilicentre

Haemofilicentrene er hejt specialiserede behandlings-
centre for mennesker med bladersygdomme. Centrene
varetager en lang raeekke opgaver vedrarende behandling,
radgivning og vejledning for patienter med bledersygdom
eller parerende.

| Danmark findes der to haemofilicentre. Det vestdanske
hsemofilicenter pa Aarhus Universitetshospital i Skejby,
og det astdanske haemofilicenter, der har til huse pa
Rigshospitalet i Kebenhavn.

HZAMOFILICENTRENE KAN BLANDT ANDET:

= stille en preecis diagnose

= radgive om arvegangen i familien

= undervise i hjemmebehandling

= undersege og kontrollere sygdommen

= radgive andre sundhedsprofessionelle og sygehuse,
fx i forbindelse med operation eller fadsel

Alle mennesker med bladersygdom har ret til at g4 til
kontrol og til at blive behandlet pa et af de to danske
heemofilicentre, ligesom alle er velkomne til at henvende
sig til haeamofilicentrene for at fa vejledning og undervis-
ning. Det gzelder bdde mennesker med bladersygdom
uanset svaerhedsgrad, baerere, deres pargrende og
fagfolk.

BLODERAPP
Sammen med hamofilicentrene har Danmarks
Blederforening udviklet en app til registrering
af medicinbrug og bledninger. Appen hedder
Journl, og for at kunne registrere, skal man
oprettes gennem heemofilicenteret. Registre-
ringerne hjeelper bade leege og patient med at
skabe overblik over sygdommen og giver et godt
grundlag for at vurdere, om behandlingen er
optimal.
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| lebet af 1950’erne og 1960’erne lykkedes det gradvist
at udvinde faktor fra blodplasma til medicinering af hze-
mofili, men virkningen var begraenset, og behandlingen
var meget tidskreevende. Omkring 1970 kom effektiv og
behandlingsvenlig faktormedicin pa markedet.

Den nye medicin beted en keempe sndring i bledernes
liv og levealder. Tidligere dede mennesker med sveer hze-
mofili ofte i en ung alder, fordi man ikke havde ordentlig
behandling til at standse bledninger.

Aldre mennesker med haemofili har ofte prevet at veere
indlagt i meget lange perioder af deres barndom, og de
skulle hele tiden veere pa vagt for at undga bledninger.
Deres led blev edelagt af mange bladninger, og mange
har faet beveegelseshandicap som falge.

Med faktormedicinen fik mennesker med bledersygdom
helt andre livsbetingelser og muligheder for at leve et
aktivt liv. 0gsa forebyggende behandling og hjemme-
behandling har vaeret vigtige skridt i retning af at give
mennesker med haamofili livsvilkar, der ligger meget taet
op ad andres.

... 0G ULYKKELIGVIS 0GSA D@D
Tidligere blev faktormedicin produceret pa blodplasma.
Faktormedicinen kunne indeholde blod fra flere tusinde

Medicinen, der beted liv

bloddonorer. Derfor var blederne udsat for smitsomme
sygdomme, som kunne overfares med blodet. Det drejede
sig iseer om HIV og hepatitis C (leverbeteendelse).

Indtil 1985 blev 91 danskere smittet med HIV via deres
faktormedicin. Mange dede de falgende ar, indtil ny medi-
cin gjorde det muligt at holde HIV under kontrol og der-
med leve med sygdommen. | 1995 bevilligede Folketinget
20 mio. kroner til en erstatningsfond for de HIV-smittede
bledere. Fonden har lebende faet tilfert flere midler for at
sikre, at de HIV-smittede blederes sezerlige og individuelle
behov imgdekommes.

Indtil 1991 blev 177 danske bladere smittet med hepa-
titis C via deres faktormedicin. Langt de fleste er i dag
blevet helbredt, men ber dog fortsat vaere under observa-
tion og g4 til kontrol for leverfibrose.

| dag er risikoen for smitte via faktorpreeparater elimine-
ret. Farst begyndte man at screene og varmebehandle
blodet, der blev brugt i fremstillingen. Siden udviklede
man faktorpreeparater fremstillet pa gensplejset mate-
riale og ikke blod - de sakaldte rekombinante produkter,
der udelukkende benyttes i Danmark i dag.

Laes mere pa www.bloderforeningen.dk/blodersagen




Foreningen for alle
med bledersygdom

Danmarks Bladerforening er en lille forening med et hgjt aktivitets-
niveau og omfattende medlemstilbud for mennesker med blader-
sygdom og deres pargrende. | Blederforeningen kan interesserede fa
information om bladersygdom, og medlemmer kan komme i kontakt
med andre, der ogsé har sygdommen taet inde pa livet.

AKTIVITETER

Foreningen har et omfangsrigt udbud af aktiviteter for medlemmer-
ne. Her er der mulighed for at danne netvaerk og udveksle erfaringer
med andre i samme situation. Bl.a. arrangeres sommerlejr for barn
med bledersygdom, foreeldre/barn-seminar for hele familien, aktivi-
teter for voksne bladere, kvinder med bledersygdom, ungearrange-
menter, aktiviteter for eldre bledere og meget mere.

Danmarks Bladerforening varetager mennesker med bledersygdoms
interesser og taler deres sag i offentligheden og over for myndig-
heder og institutioner, fx nar det gaelder levevilkar og rammer for
behandling.

Danmarks Bladerforening tilbyder psykolog- og socialradgivning til
medlemmer og star lebende bag undersegelser, der afdeekker livs-
vilkarene for mennesker med bledersygdom.

ET BREDT SAMARBEJDSNETVZARK

Danmarks Blederforening har et taet nationalt og internationalt sam-
arbejdsnetveerk og har lebende dialog med de behandlingsansvarlige
leeger og sundhedsmyndigheder. Foreningen har et neert samarbejde
med organisationer inden for sjeeldne sygdomme og handicap, bl.a.
paraplyorganisationen Sjeeldne Diagnoser.

Foreningen udgiver nyhedsbreve og distribuerer en reekke pjecer og
handbeger. Danmarks Bladerforening blev stiftet i 1970 og har cirka
600 medlemmer.

MEDLEMSKAB

Det koster 250 kr. arligt at veere
medlem af Danmarks Blader-
forening. For unge mellem 18
og 25 ar er kontingentet 125 kr.

Som medlem far du adgang til
netveerk, erfaringsudveksling,
radgivning, information og
aktiviteter - samtidig med at du
giver Danmarks Blederforening
en steerkere stemme i offentlig-
heden.

Bade mennesker med blader syg-
dom, deres parerende og andre,
der gerne vil statte bladernes sag,
er velkomne til at melde sig ind.

Meld dig ind pa
www.bloderforeningen.dk eller
ring til Danmarks Blederforening
pa tIf. 33 14 55 05.
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Danmarks Bladerforening
Telefon: 3314 5505

E-mail: dbf@bloderforeningen.dk
www.bloderforeningen.dk

Danmarks
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