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1. OSA
Sissejuhatus

Kuidas veri liigub kehas?

Hemofiilia on veritsushaigus ning seetottu
on vajalikud teadmised inimese
veresisteemist.

Slda pumpab verd kehasse.

Veri liigub kehas peentes soontes:
arterites, veenides ja kapillaarides.
Arterid ja veenid on laiema I1abimddduga
veresooned kui kapillaarid, mis on vaga
peenikesed.

Kuidas verejooks algab ja peatub?

Verejooks algab kui kapillaar on
vigastatud ja veri voolab veresoonest
vélja.

Veresoon tdmbub kokku, et vahendada
verejooksu vigastuskohal.

Veres olevad rakud trombotsiitdid
moodustavad esmase trombi
vigastuskohale.

Seejarel aktiveeritakse hutbimisfaktorid,
mis moodustavad vérgustiku
trombotsiittidest tekkinud trombile. See
vorgustik muudab trombi tugevaks ja
verejooks peatub.

Arter

Kapillaarid N——
P wevioriiin B
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Miks hemofiiliahaige verejooks
on pikema-ajalisem kui teistel
inimestel?

e Hemodfiilia korral on Uiks oluline
hiubimisfaktor puudu voi Uhte
htubimisfaktorit ei ole piisavalt.
Sellepéarast on verejooksu
peatumine raskendatud ja verejooks
kestab kauem kui tavaliselt tervel
inimesel, kuid veri ei voola kiiremini
kui tervel inimesel. Erinevaid
hGUbimisfaktoreid tahistatakse
rooma numbritega.

Naiteks:

VIl = kaheksas hiUbimisfaktor
IX = Uheksas hllbimisfaktor

@: hemofiilia

Kas koik hemofiiliahaiged on
sarnased?

e Inimesed, kellel ei ole piisavalt VIII
hiubimisfaktorit, omavad hemofiilia A
haigust.

e Inimesed, kellel ei ole piisavalt IX
hitbimisfaktorit, omavad hemofiilia B
haigust.

o Hemofiilia haiguse raskusaste voib olla
kerge, keskmine vdi raske, sdltudes VI
voi IX hadbimisfaktori aktiivsusest
veres.

Hormaalne hilibimise protsess

271331171

Hiiiibimine hemofiilia puhul @

s By
& Copyright Workd Federasns of Hemoptils

Raskusaste

Terve inimene
Fakior VI wai 1X akttivsus
5 - 1506

Kerge vorm
Fakior VI vai 1% aktivsus
8-k

Keskmine vorm
Fakior VI vai 1X akttivsus
1-5%

Raske vorm
Fakior VI voi 1X akiiivsus
< 1%

ool

wisicriiin B
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Kuidas hemofiilia haigus saadakse?

e Hemofiilia haigusega sunnitakse.
Hemofiilia haigusesse ei ole voimalik
nakatuda.

o Hemofiilia on périlik haigus. Haigus
antakse edasi vanematelt geenide kaudu
oma jarglastele. Geenid kannavad endas
infot, kuidas rakud organismis t66tavad ja
missuguseid valke toodavad. Nii
maaravad geenid nditeks inimese silmade
ja juuste varvi.

@: sugukromosoom hemofiilia haiguse
geeniga

N

eroriivia

# Copypright Wrld Federstns of Hemop=ils

Kui suure toendosusega stinnib hemofiiliahaige laps?

e Geenid asuvad kromosoomides. Kaks olulist

kromosoomi X ja Y maaravad loote soo. Kaks X

kromosoomi on naissoo tunnuseks ning X ja Y
on meessoo tunnuseks.

o Hemofiiliat pdhjustav geen asub X
kromosoomis.

e Hemofiiliahaige mees annab oma hemofiiliat
pdhjustava geeni kdigile oma tutardele, kuid
mitte poegadele. Titreid, kellel on hemofiilia
haigust maarav geen nimetatakse haiguse
kandjateks.

o Kui hemofiiliahaiguse kandja saab lapse, siis on
50% voimalus, et lapsele antakse edasi
hemofiilia haigust maarav geen. Kui hemofiilia
haigust méarav geen antakse edasi pojale, siis
poeg pdeb hemofiiliat. Kui hemofiiliahaiguse
kandja annab hemofiilia haigust maérava geeni
tatrele, siis tOtar on samuti haiguse
edasikandja.

e Mbdnikord voib hemofiiliahaige laps siindida ka
tervel emal, kes ei ole hemofiilia haiguse
kandja. Siis on hemofiilia pdhjuseks muutused
loote VIII véi IX hadbimisfaktori geenis.
Kolmandik hemofiiliahaiguse juhtumitest ei ole
parilikud.
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Kas hemofiilia on eluaegne?

e Hemofiilia haigusega slUnnitakse ning
sellest haigusest ei ole vdimalik
terveneda.

e VIII voi IX hitbimisfaktori aktiivsus on
tavaliselt muutumatu kogu eluea
jooksul.

o

& Copyright Workd Federtns of Memopsils
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2. OSA
Verejooksu hindamine ja
peatamine

Mis on hemofiilia haiguse
tunnused?

o Hemofiilia korral verejooksud voivad
tekkida mistahes keha piirkonnas. Vahel
on verejooksud nahtavad, vahel mitte.

e Verejooksud voivad alata peale vigastust
vOi operatsiooni. Verejooks voib tekkida
ka ilma nailise pohjuseta. Seda
nimetatakse spontaanseks

verejooksuks.

e Hemocfiilia haigusega beebid veritsevad
harva. _ &%

e Kuilaps hakkab kéndima, siis tekib sageli ¢ '
verejookse. Nad veritsevad kauem peale LA i ‘

vigastust, eriti keele ja suu piirkonnas.

o Lapse kasvades spontaansed
verejooksud muutuvad sagedasemateks. uirorniLia
Verejooksud lihastesse ja liigestesse S ———
saavad tavalisteks.

Mis pohjustab verejooksu
liigesesse?

o Piirkonda, kus kaks luud saavad kokku
nimetatakse liigeseks. Luude otsad on
kaetud pehme pinnaga, mida nimetatakse

kohrkoeks.

e Luud hoitakse teineteise lahedal liigese-
liigesekapsli abil. Liigesekapslis on kapsel
liigesevalendik, mis sisaldab kapillaare. i kShrkude
Liigesevalendikus toodetakse libedat hass
Olikat vedelikku, mis aitab liigesel liikuda. ligese-

e Kui kapillaarid liigesevalendikus on valendik

vigastatud, siis algab verejooks. Sageli ei
ole margatavat pohjust verejooksuks, eriti
raske hemofiilia haigetel. Haigel, kellel ei
ole hemofiiliat, hiiibimisslisteem peatab
verejooksu kiirelt. Hemofiiliahaigel aga
verejooks ei peatu. Verejooks liigeses
pbhjustab liigese paistetuse ja valu.

nisicrii By
B Coppright ‘W kd Fedeisns of Hemopsils



Mis juhtub verejooksu korral liigeses? ‘

« Hemofiiliahaige tunneb, millal verejooks on 0, -Lr *) pakeu=
alanud, sest liigeses on eriline pakitsuse, ’ } soojatunne
kiheluse tunne ja liiges on soe.

o Kui veri taidab liigesekapsli, siis liges
paistetab ja muutub valulikuks ning liigest on
raske liigutada.

e lIma ravita verejooks peatub paistetusest ‘
tekkinud rohu tottu. Hiljem, ligesesse seisma paistelus
jaanud veri ja vererakud puhastatakse 0.0 “) sopjatunne
organismis spetsiifiliste rakkude poolt. V

@@@ {"" Ezﬁﬁ:::ne jaikus
krooniline valu

piiratud lilkuvus

FmmCa

i

=

& Copyright Wik Federasn= of Hemopsila

Missugused liigeseverejooksud on
sagedasemad?

o Kdige sagedasemad on verejooksud
hUppeliigesesse, klilinarliigesesse ja
pdlveliigesesse.

o Esineb verejookse ka teistesse liigestesse,
sealhulgas ka varbaliigesesse, 6la- ja
puusaliigesesse.

o Kasivarreliigestesse verejooksud ei ole vaga
sagedased, kuid vdivad esineda vigastuse
tagajarjel.

PEET
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Missugune on pika-ajalise liiges-
verejooksude tagajarg liigesele?

Korduvad verejooksud liigestesse
pdhjustavad liigeskapsli paistetuse ning
sagedase verejooksu tekke.

Iga verejooksu jarel jaab siiski mingi
kogus verd liigesesse. Liigesekapslis
vaheneb liigese libiaine tootmine, mis
takistab veelgi liiguse liikuvust.
Liigesesse jaanud veri kahjustab
kéhrkudet luude otstes. Liiges muutub
jaigaks, valulikuks liigutamisel ja
ebastabiilseks, eriti kui lihased liigese
Umber nérgenevad.

Aja jooksul enamus kdhrkoest havineb
ja osa luust samuti. Mdnikord ei ole
voimalik liigest Uldse liigutada. Tekkinud
protsessi nimetatakse hemofiilia
haigusega kaasnevaks artriidiks.

Mis pohjustab verejooksu
lihastesse?

Verejooks lihasesse algab siis, kui
kapillaarid lihases on vigastatud.
Ménikord on pdhjus teadmata, kuid
verejooks voib alata ka ilma néilise
pdhjuseta.

weroaiiia B

8 Coppright Wield Pederstins of Memopti s
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Mis juhtub verejooksu ajal
lihastesse?

Verejooksu ajal lihas on kange ja valulik.
Verejooks pohjustab paistetuse, mis on
katsudes soe ja valulik. Nahk voib
muutuda siniseks, kui verejooks on
vordlemisi naha all.

Mbningate sisemiste lihaste verejooksu
korral paistetus voib suruda narvidele ja
arteritele pdhjustades kihelust ja tuimust.
Lihas jaigastub, et ennast kaitsta. Seda —
nimetatakse ka lihas-spasmiks. Selle

tulemusena liigesed, mida see lihas

ligutas, ei liigu.
LSS
. 4
wiigriA g
nmmmnﬂ'w-
Missugused lihasverejooksud on @

koige sagedasemad?

Lihasverejooksud esinevad kodige
sagedamini saare-, reielihastes, ja
kasivarre lUlemises osa lihastes, .
Verejooks nimmelihasesse ja kiilinarvarre
esikulje lihastesse on samuti sagedased.
Need verejooksud vdivad suruda narvidele
ja arteritele, pdhjustades jaavaid
kahjustusi.

Verejooksud kasivarre lihastesse on
haruldased ja kaasnevad tavaliselt
vigastuse tagajarjel.

emrnspoo o
wigioria
0 Coppright Wikl Federatms of Siemopti ba
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Narvid ja arterid
Simptomid ja tunnused nérvide ja arterite kokku surumisest:

Narvide ja arterite kokku surumine voib tdendoliselt juhtuda verejooksu korral kiilinarvarre
lihastesse ja nimmelihasesse. Need lihased on sligaval ja on tihedalt pakitud spetsiaalse koe
sisse, mis eraldab lihased teineteisest.

Narvid ja arterid surutakse lihasgruppide vahele kui verejooks jatkub. Réhk suleb arterid ja
peatab sellega verevoolu piirkonda. Lihased ja narvid selles piirkonnas ei saa piisavalt
hapnikku ja hakkavad surema. Seda nimetatakse ,ruumi stindroomiks®.

See on vaga tdsine situatsioon. Lihaste ja narvide kahjustus voib olla jaav.

»Ruumi stiindroomi“ tunnused ja simptomid:

Kéasivarrel:

-Haige hoiab s6rmi ja rannet jaigalt.

-Haige tunneb Kipitust voi ,ndelatorkeid“ kdes (tavaliselt pdial ja teine sérm, kuid vahel ka
vaike s6rm).

-kési on katsudes kilm.

-k&elaba on jaik.

-Passiivne mojutus sérmedele ja randmele pdhjustab tugevat valu.

Kui rohk suureneb veelgi, siis:

-sdrmed kaotavad tundlikkuse ja muutuvad tuimaks;

-Lihased kael muutuvad nérgaks voi tekib taielik paralliis (vdib olla plsiv);
-Tugev valu liigutamisel vai ilma ligutamata;

- kahvatu nahk

-ndrk pulss voi pulsi puudumine.

Nimme piirkonnas:

-Haige ei saa liigutada puusa valu tottu.

- ,Noeluv ja torkiv* tunne voi pakitsus reie ja jala alumisel kiljel.

-Kui réhk suureneb, siis voib kaasneda nérkus voi ka parallits lihastes, mis liigutavad polve
(nelipealihases, see voib olla plsiv).

Saaére piirkonnas:
Enamus séarelihase verejookse on pindmised, seega narvidele ja arteritele surumine ei ole
tavaline. Siiski on 2 piirkonda, kus see vdib toimuda.

-Haige tunneb pakitsust voi ,ndeluvat ja torkivat” tunnet varbas ja jalalabal.
-Varvaste ja hippeliigese liigutamisel on tugev valu.

-Varbad on katsudes kilmad.

- Lihased jalal ja hippeliigese imber on nérgad.

-Jalalaba on kahvatu.

11



Missugused on pika-ajalise lihas-
verejooksu tagajarjed?

Korduvad verejooksud lihasesse
pdhjustavad lihase nérkuse ning
[Ghenemise vorreldes normaalse lihasega
(vahel on see puUsiv). Lihased ei suuda
kaitsta liigest.

Liigesed lihastest allpool véi tlevalpool ei
saa liikkuda nii nagu vaja. Verejooksud
ligestesse sagenevad.

Kui narvid saavad viga lihasverejooksu
korral, siis lihased muutuvad nérgaks ja
paraliUsuvad.

Pusivad lihaste ja narvide kahjustused
maojutavad inimese vOimet istuda, seista ja
kondida.

PrET

B Coppright Wikl Federatms of Siemopsi b

Missugused verejooksud on eluohtlikud?

Mistahes verejooksud peas (tavaliselt
vigastuse tagajarjel) on peamine surma
pdhjus hemofiiliahaigetel ning eriti lastel.
Peaveritsused pohjustavad valu,
iivelduse, oksendamise, unisuse,
uimasuse, teadvuse kadu.

Verejooksud kurgu piirkonda voéivad olla
pdhjustatud infektsioonist, vigastusest,
sustist igemesse voi operatsioonist
suudones. Kurguverejooks pdhjustab
paistetuse, valu neelatamisel ja
hingamisel.

Suur verekaotus on eluohtlik.
Hemofiiliahaigele ei ole see iseloomulik
vélja arvatud trauma korral vdi kui
kaasnevad ka teised haigusseisundid.
Teised verejooksud voivad raskusastmelt
varieeruda, kuid on tavaliselt mitte
eluohtlikud nagu verejooksud silma,
selgroogu voi nimmelihasesse.

Veri uriinis esineb hemofiilihaigel sageli,
kuid alati ei pruugi olla eluohtlik.

~Hemofiilia piltides" veebiversiooni leiad:

i
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3. OSA
Verejooksu ravi

Miks peab verejooksu ravima
kiiresti? (A osa)

o Verejooksud tuleb ravida kiiresti, et
paranemine algaks kiiresti ja hoiaks
ara hilisemate tusistuste tekke.

o Kui kahtled, ravi! Ara oota!

i

2 Coppright Wiorkd Federssns of Memopsibs

Miks peab verejooksu ravima
kiiresti? (B osa)

e Kui ravi on hilinenud, siis kulub kauem aega
paranemiseks ja rohkem kulub preparaati
ravimiseks.

oA R

B Coppright Wkl Federatms of Semopsi b
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Kuidas anda verejooksu korral
esmaabi?
e Alusta esmaabiga nii varakult kui voimalik,
et vahendada verekaotust ja vigastust.
Seda tuleb teha ka siis, kui manustad
hiubimisfaktori preparaati.

o Puhkus: Kasi voi jalg aseta padjale ja

kdverda kergelt ning aseta sellele side. \
Verejooksu ajal ei tohi haige liilkuda ega -
ligutada liigest.
- iy

ja aseta veritsuskohale. 5 min péarast

eemalda jaa 10 minutiliseks pausiks.

Jatka sarnaselt: 5 min hoia liigesel ja 10 -

min hoia ilma jaata. Korda nii kaua kui

tunned, et liiges on veel kuum. Jaa

vahendab verejooksu ja valu. —
o Rohk: Liiges tuleb méhkida elastiksoki

sisse vOi elastiksidemega. Tekkinud surve

aitab samuti verejooksu vahendada ja

toetab liigest. Elastiksidet tuleks

ettevaatusel kasutada lihasverejooksude

korral kui kahtlustatakse, et nérvid on

kahjustatud.
o Tostmine: Tdsta see piirkond, kus on verejooks, kdrgemale kui siida. See

vahendaks verejooksu, sest rohk selles piirkonnas on madalam.

o Jaa: Mahi jaa voi kilmageel kéaterati sisse ‘

wiworiLia
0 Copyrightt Wi Fecersion of Hemophila

Esmaabi

Lihtsad voétted, kuid kui neid kasutatakse vdimalikult koheselt verejooksu alguses voivad
aidata verejooksu kiiremini peatada. Kuigi haigel on véimalus kasutada hatbimisfaktori
preparaati, tuleks esmaabi alustada koheselt enne sUsti sistelahuse ettevalmistamise ajal

Puhkus

Lase sellel kehaosal puhata, kus on verejooks. Kui verejooks on jalal, siis ei tohiks lilkuda,
kuid tuleks kasutada karke ja ratastooli. Kui verejooks on kasivarrel, siis tuleks kasivars
toetada lingsidemega. Siiski on oluline, et haige jatkaks vigastamata kehaosade kasutamist,
et ara hoida ndrkust ja olla iseseisev.

Pool-karke ja lahast voib samuti kasutada, et toetada liigest voi lihast ja valtida uusi
vigastusi.

14



Positiivsed omadused: Lahas on kasulik vaikestel lastel, kes ei pruugi aru saaada, miks ei
tohi haiget jalga voi katt kasutada. Lahas lubab haigel teha mitmeid liigutusi ja toiminguid,
kuid lubab samal ajal ka vigastatud kehal puhata.

Negatiivsed omadused: Lahase vdi kipsi paigaldamine peab toimuma meditsiinitdétaja
poolt. Kui jase on likumatu liiga kaua, siis lihased nérgenevad ja see suurendab uute
vigastuste tekke ohtu.

Jééa

Jaa soodustab veresoonte kokkutdmmet ja 1abim6ddu vahenemist ning seega vaheneb
verevool. Jaa vahendab ka valu ja lihas-spami. Jaad saab kasutada mitmel viisil, kuid kdigil
juhtudel tuleks kasutada nii nagu ette nahtud.

Jaapakid: Purustatud jaa voi jadkuubikud vdib mahkida riide voi katerati sisse. Mahkida
tuleb nii, et ja& ei puudutaks nahka. Tee kateratik voi riie méarjaks enne nahale panemist, et
nahk jaheneks kiiremini. Pane jaa kehaosa peale, mitte alla. Jadpaki raskus vdib méjutada
kehaosas verevoolu. Jata jaa kehaosale 5 min, kuid mitte kauemaks. Eemalda jaa ja lase
kehaosal puhata.

Positiivne: Jaa on odav ja tavaliselt kodus kaeparast. Jaapakid saab tavaliselt vormida
kehaosa kujule sobivaks. Kehaosa jaheneb kiiresti.

Negatiivne:Jahutatav piirkond saab marjaks jaa sulades. Kiilma ei suuda kaua taluda lapsed
ja noored.

Geelipakid: Pane téhele, et geelikoti imbris ei puudutaks nahka. Samad juhised
kasutamisel kui jagpaki korral.

Positiivne:Jahutatav piirkond ei saa marjaks erinevalt jaa kasutamisel.

Negatiivne: Moned geelipakid ei ole piisavalt pehmed ja vormitavad, et mahkida jala voi kae
Umber, ning méned on liiga rasked. Kehaosa ei jahtu nii kiirelt kui ja& kasutamisel.

Jaamassaazh jaatopsiga: Vaga efektiivne meetod vaikeste piirkondade kiireks
jahutamiseks. Vaikesed pabertopsikud taita veega ja kilmutada. Kalla ja& otse nahale topsist
vaikest ringi moodustades. Piirkond jaheneb 5-7 min jooksul.

Positiivne: Jdatopsid on odavad, kerge kasutada, kiirelt kattesaadavad ja jahutavad Kiirelt.
Negatiivne: Vajalik on kilmkapp. Ei ole kasutatavad suure ulatusliku piirkonna jahutamiseks.
Jaakuubikud on eriti kilmad ning raskesti talutavad.

Mida peaks teadma jaad kasutades
Jaa kasutamisel voib tunda:

* kiilmatunnet

* teravat valu

* pbletustunnet

* tuimust

Paljud inimesed I6petavad jaa kasutamise peale teist vdi kolmandat korda jaa peale
panemist, kuid on parem, kui jaa jatta piirkonnale seniks, kuni tekib kerge tuimus piirkonnas.

Ara kunagi kasuta jaad, kui nahk on katki véi marraskil.
Ole ettevaatlik, kui see piirkond on tundetu vdi tuim vai piirkonnas on halb verevool nagu
stgavate lihasverejooksude korral, millega voib kaasneda surve nérvidele. Kontrolli nahka

iga mone minuti jarel punetuse tekke suhtes.
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Ara jata jaad liiga kauaks peale! Kui piirkond muutub liiga kiilmaks, siis trombotsiiitide
funktsioon vaheneb ning veresooned vdivad hoopis laieneda, et tuua veelgi enam verd
sellesse piirkonda.

Réhk

Kerge tugi kasutades elastiksidet voi elastiksukka vahendab paistetust.

Mida peab teadma rohu kasutamisel:
* Ara kasuta réhku kui tunned, et verejooks vdib pdhjustada survet narvidele voi
veresoontele.
« Kontrolli varvaste ja sérmede varvi ja temperatuuri, et olla kindel verevoolu toimumisest.
* Elastiksidet tuleb I6dvestada kui see pdhjustab valu.
» Elastikside ei eemalda paistetust, kui see on juba tekkinud.
* Elastikside toetab vigastuskohta ja vdimaldab tunda mugavamalt.
* Kui kasutad elastiksidet:
- Alusta sideme mahkimist alati kehaosa kaugemast osast ning mahi keha suunas.
- Jata sérmeotsad ja varbad nahtavale.
- Pinguta sidet kergelt, kui alustad mahkimist, kuid vahenda pingutamist kehale 1ahemal.
- Mahi 1/3...1/2 sidemest Ule eelmise kihi jaseme Umber.
- Eemalda side ja mahi mitu korda péeva jooksul.

Toéstmine

Kui tdsta vigastatud koht kdrgemale stidemest, siis vaheneb surve vigastuskoha
veresoontele, vdheneb verejooks ja paistetus. Jaseme téstmine lubab haigel jasemel puhata!
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Kuidas verejooksu ravida
hidbimisfaktori preparaadiga?

Vin X

e Hemodfiiliat saab ravida manustades
hGUbimisfaktorit veeni. Hilbimisfaktorit
ei saa manustada suu kaudu.

o Huubimisfaktori preparaadid ja
krliiopretsipitaat sisaldavad vajalikku
hGUbimisfaktorit. Korvaltoimete
esinemise tottu tuleb alati enne ravimi
manustamist arvestada ravimi
kasulikkust ja kaasnevaid ohte.

o Kerge hemofiilia A ja von Willebrandi
haiguse ravimisel saab kasutada ka
desmopressiini ehk DDAVP. Seda
manustatakse kas veeni, naha alla véi DDAVP
ninna.

o Tavaliselt on vajalik korduv
manustamine.

e

Raviks kasutatavad preparaadid ek

8 Coppright Wirld Federstns of Memopti s

o Terve inimese veri sisaldab VIII ja IX htlbimisfaktorit.

e Need hutbimisfaktorid on vereplasmas. Kui vereplasma eraldatakse verest ning
koheselt kiilmutatakse, siis hibimisfaktorid séilivad plasmas. Seda produkti
nimetatakse varskelt kiilmutatud plasma.

o Edasisel VIII htdbimisfaktori suhtes kontsentreerimisel saadakse krliopretsipitaat.
Kriiopretsipitaat ei sisalda IX huUbimisfaktorit. Krlopretsipitaati séilitatakse
kOImutatult voi ka kuivatutult pulbrina.

o Edasisel puhastamisel saadakse hilibimisfaktori preparaadid, mis sisaldavad kas
VIl véi IX hilbimisfaktorit. Need valmistatakse inimese plasmast ja kuivatatakse, et
saada pulber. Kui pulber lahustada steriilses vees (lahusti), siis seda ravimit saab
hemofiiliahaige kasutada.

o VIl véi IX hutbimisfaktorit toodetakse ka kunstlikult nn. Rekombinantset tehnoloogiat
kasutades. Rekombinantsete VIII v6i IX hilbimisfaktorit sisaldavate preparaatide
kasutamine ja kéttesaaadavus aina suurenevad.

o Desmopressiin (DDAVP) ei sisalda VIl hGdbimisfaktorit ja ei ole verepreparaat.
DDAVP toimel suureneb haigel VIII hiiibimisfaktori tase veres. DDAVP kasutatakse
kerge hemofiilia A korral.
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Korvaltoimed

Tanapéaeval on hilbimisfaktori preparaatide tootmisel kasutusel mitmed meetodid, et
vahendada ja eemaldada vere kaudu levivaid haigustekitajaid ja viirusi:

- Doonorite selektsioon;
- lga donatsiooni testimine viiruste puudumise suhtes
- Viiruste vahendamise/inaktiveerimise protsess ja hitubimisfaktori puhastusprotsess.

HUUbimisfaktori preparaadid peavad olema vabad verega Ule kantavatest viirustest nagu
hepatiit B, C ja HIV. Hiubimisfaktori preparaadid kuuluvad madala riskiga verepreparaatide
hulka.

Kriiopretsipitaat on samuti efektiivne verejooksu ravis. Seda kasutatakse monedes riikides.
Krlopretsipitaadi tootmisel ei kasutata viirusinaktivatsiooniprotsessi ja puhastusprotsessi.
Selle téttu voivad nad sisaldada viirusi nagu HIV, hepatiit B, hepatiit C.

Seetottu tuleb kaaluda, kas kriiopretsipitaati on vajalik kasutada kui ei ole hadaolukord ning
kui on vbéimalik kasutada htdbimisfaktori preparaate.

Kerge hemofiilia A

Desmopressiin-atsetaati saab kasutada verejooksude ennetamisel ja ravis kerge hemofiilia
A korral (FVIII aktiivuse <5%).

Desmopressiin on ravim, kuid ei ole vereproduki.
Desmopressiin suurendab VIII hldbimisfaktori aktiivsust haige veres. Desmopressiini toimel
vabaneb VIII hiilbimisfaktor depoodest ja jduab vereringesse.

Desmopressiin voib 3-kordistada VIII hilbimisfaktori taset veres. Seda vdib kasutada mitu
paeva jarjest.

Desmopressiini manustatakse kolmel erineval viisil:
1. veeni;

2. naha alla;

3. ninna.

Desmopressiini, mida saab manustada veeni voi naha alla nimetatakse DDAVP sustimiseks,
Octastim v6i Stimate.

Ninna manustamiseks kasutatav desmopressiin kannab nimetust Stimate ninasprei voi
Octostim ninasprei.

Vaiksema kontsentratsiooniga desmopressiini sisaldavaid ravimeid sealhulgas tablette

kasutatakse teistel ndidustustel (magediabeet). Madala kontsentratsiooniga desmopressiin ei
ole hemofiiliahaigele efektiivne.
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Missuguseid teisi ravivoimalusi voib kasutada?
Teistest ravivoimalustest voib kasutada:

- valuvaigisteid;

- Poletikuvastaseid aineid, et vihendada paistetust;

- Erinevaid hitbimisfaktori annuseid

- Korduvat hadbimisfaktori manustamist.
Flsioterapeut voib:

- Soovitada, kuidas tugevdada oma lihaseid ja taastada liigese liikuvus;

- Oelda, millal on ohutu tagasi pdérduda oma tavaliste tegevuste je toimingute juurde
- Soovitada erinevaid viise edasiste kahjustuste are hoidmiseks.
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Mis on inhibiitorid ja kuidas neid <
ravida? 1 E N\

o Inhibiitorid on antikehad-valgud, mida E
toodab organism, et eemaldada nende

abil kehale vodraid valke. w

o Hemofiiliahaigel vdivad tekkida M
antikehad, mis voitlevad vdora valgu,
antud juhul hadbimisfaktori vastu. Kui
inhibiitoreid toodetakse liiga palju, siis
ravi voib olla mitte-efektiivne.

e Inhibiitorid ei ole sagedased. Tavaliselt
tekivad nad raske hemofiilia A korral.

o Meditsiinitd6tajad peavad haiget testima
inhibiitorite puudumise suhtes enne
operatsiooni, sealhulgas ka enne
dentaalseid protseduure.

e Inhibiitoritega haigetele on spetsiaalsed
ravimid.

i
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Missugused on verejooksust
paranemise tunnused?

o Taielik liigese voi lihase liilkuvus on
taastunud
o Taielik lihase tugevus on taastunud. [
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4. OSA
Olla terve ja valtida verejookse!

Mida teha, et olla terve?
Meditsiiniline ravi on ainult Uks osa, et olla terve:
Hemofiiliahaiged peavad

e Vdimlema ja valtima Glekaalulisust.

o Kandma sporti tehes vastavaid kaitsmeid.

o Kaima regulaarselt liigeste ja lihaste
kontrollil.

o Olema vaktsineeritud sealhulgas hepatiit
A ja B suhtes.

Saéilitama tervele inimesele maistliku kehakaalu.
Inimesed, kes on passiivse eluviisiga votavad
kaalus kergemini juurde. Hemofiiliahaigele on
oluline, et tal ei esineks Ulekaalulisust, sest see
on lisakoormus liigestele, eriti juba kahjustatud
ligestele.

Miks on hammaste ravi oluline?

e Terved hambad ja igemed vahendavad
hiubimisfaktori kulu.

o Korraparane hambaravi vahendab sustide ja

operatsioonide vajalikkust.

e Hambaravi sisaldab hammaste pesemist,
harjamist ning regulaarseid kulaskéaike
hambaarsti juurde.

~Hemofiilia piltides" veebiversiooni leiad: http://www.hemofiilia.ee
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Miks on emotsionaalselt terve olla
vajalik?

Hemofiilia pdhjustab lisapingeid. See mojutab
pereliikmeid ja ka haiget. Selle ra hoidmiseks:

«  Opi véimalikult palju tundma hemofiilia
haiguse omapara. Teadmised
vbimaldavad inimesel tunda ennast
olukorda kontrollimas.

o Kohtu ja suhtle ka teiste haigetega.
Oma kogemuste vahetamine vahendab
stressi.

« Uhine hemofiiliaorganisatsiooniga.

emrnssoo b
oA R
B Coppright Wikl Federatms of Siemopsi b

Kui operatsioon on vajalik? ™ "

Enne operatsiooni, hamba eemaldamist voi Vil I%
igemesse ststi peab meditsiinitd6taja:

e Valmistama ette vajaliku koguse
hiubimisfaktorit, et kontrollida
verejooksu protseduuri ajal ja kogu
paranemise kaigus.

e Testima haiget inhibiitorite puudumise
suhtes.

e Vdimalusel kasutama teisi vdimalusi ja
ravimeid, mis kiirendavad paranemist
nagu valuvaigistid. Anti-fibrinoltutilisi
ained voib kasutada, et vdhendada
trombi lahustumise véimalust, mis
tavaliselt organismis toimub.

emrnmpoo i
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Kui on vajalik teiste haiguste ravi voi
vaktsineerimine?

Pane tahele!

« Kontrolli kdiki ravimeid, kas nad sobivad
Sinu haigusega konsulteerides arsti voi
meditsiinidega.

o Sailita ja kasuta koiki ravimeid ja
ravivahendeid vastavalt nduetele.

o Sailita koiki ravimeid lastele kattesaamatus
kohas.

Keelud

« Ara vota aspiriini ega atsetuilsalitsiiiilhapet
sisaldavaid valuvaigisteid.

e Ara vota mittesteroidseid
poletikuvastaseid ravimeid ilma
vajaduseta.

e Aralase sustida lihasesse! Vaktsineerimisel
tuleb vaktsiin manustada naha alla!

Kui tekivad allergilised
reaktsioonid?

Moned ravimid voivad pdhjustada allergilisi
reaktsioone, mille tunnuseks on:

o Palavik
e kUlmavérinad
o nahalodve

Selle leevendamiseks tuleb votta anti-
histamiinseid ravimeid (tavaliselt tabletina).

Meditsiiniline abi on kiiresti vaja kui:

o tekivad hingamisraskused
e pitsitus kurgus

~Hemofiilia piltides" veebiversiooni leiad: http://www.hemofiilia.ee
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Missugune meditsiinile info peab
haigel kaasas olema?

Hemofiiliahaigel peab olema kaasas info
oma haigusest: hemofiilia tidp, vajalik
ravi verejooksu korral ja allergiate
esinemine.

Rahvusvaheline Meditsiinikaart on
saadaval Ulemaailmse Hemofiilia
Foderatsiooni kodulehel. MGnedes
riikides on hemofiiliahaiged varustatud
hemofiilia tekstiga medaljoniga voi
kéeketiga. Eestis valjastatakse haigele
kaart ,Suur veritsusoht*.

Kust saab hemofiiliahaige abi voi
noéuannet oma haigusest?

Abi ja nbuandeid saab:

Hemofiilia-alal té6tavalt meditsiinidelt;
Hemofiiliaorganisatsioonist;

Teistelt hemofiiliahaigetelt ja nende
pereliikmetelt (koosolekutel voi telefoni
teel)

Hemofiilia-alastest publikatsioonidest.

~Hemofiilia piltides" veebiversiooni leiad: http://www.hemofiilia.ee
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Lisa: Veenipunktsioon ja kodune

ravi

Mis on kodune ravi?

Koduse ravi all mdistetakse
hUUbimisfaktori ststimist véljaspool haiglat.
Hemofiiliahaige voib teha hitbimisfaktori
susti kodus, koolis, t66l voi mujal.

Iga kord kui manustatakse hiubimisfaktorit,
tuleb see Ules tdhendada vastavasse
kalendrisse.

Hemofiiliahaigel ja tema pere jagavad
vastutust hemofiiliahaige tervise eest
vordselt meditsiinit6tajatega.

Kodune ravi ei asenda arsti visiite.

Mis on veenipunktsioon?

Veenipunktsioon tdéhendab, et nbel
viiakse veeni. Seda tehakse selleks, et
votta vereproov voi slstida ravimit veeni.
Iga veen, mis on hasti nahtav ja katsutav,
sobib veenipunktsiooniks. Tavaliselt on
kergemini punkteeritavad veenid k&elabal
ja kutnarvarre sisekiljel.

Beebid hemofiiliaga véivad veritseda
tosiselt, kui neil teha veenisist kaela voi
kubeme piirkonda. Tavaliselt kasutatakse
neid veene beebidel vereproovi
votmiseks. Hemofiiliaga beebil tuleb aga
kasutada teisi veene nii vereproovi
votmiseks kui raviks.

~Hemofiilia piltides" veebiversiooni leiad: http://www.hemofiilia.ee
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Missugused ettevalmistused on
vajalikud hulbimisfaktori
manustamiseks?

Enne kui katsute manustamiseks vajalikke
materjale, peske kéasi seebi ja veega. T66pind
peab olema puhas ja puhastatud desinfitseeriva
vahendiga. (Supilusikatéis kloor-valgendajat
poole liitri vee kohta on hea desinfitseeriv
vahend. Jalgi, et kloor-valgendaja ei ole
aegunud.)

Vahendid, mis on vajalikud hadbimisfaktori
manustamiseks:

Noelte konteiner

Uhekordselt kasutatavad puhastuslapid
alkoholitampoonid

side

vatitupsud

plaaster

zhgutt

liblikndel

sustal

Ulekandendel ja filterndel
hiubimisfaktori preparaat
latekskindad

lahusti (steriilne vesi, tavaliselt
hiubimisfaktori preparaadiga kaasas)

Kuidas véltida nakkusi stistimise ajal?

o Kasitle ettevaatused kdiki materjale ja

vahendeid. Hoia kded ja vahendid puhtana.
Kui keegi aitab Sind, siis peavad aitajal olema

samuti kded pestud ja ta peab kandma
kindaid.

e Ole ettevaatlik! Hoia sormed eemal
ndelateravikust, teravatest ldikavatest
servadest kui avad pudelit, sUstlaid,

sdilituskarpe. Hoia need piirkonnad puhtana.
o Hudbimisfaktori preparaati ei tohi avada ja

seejarel jatta hilisemaks kasutamiseks.
o Pane kdik kasutatud néelad ja ststlad
ndelakonteinerisse.
o Puhasta kéik tilgad laualt
desinfitseerimislahusega.

o Viska minema koik kasutatud materjalid ja

vahendid vastavalt kehtivale korrale. Kisi

soovitusi l&himast hemofiiliakeskusest, kuidas

on organiseeritud kasutatud noelte ja

)
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sUstalde &ra viskamine.

Kuidas manustada
hildbimisfaktorit (A osa)

o Kontrolli, kas Su kded on pestud ja
puhtad.

o Jalgi meditsiinide poolt antud
korraldusi tépselt.

o Kasuta ara kogu lahustatud preparaat.
Ara kunagi jaota lahustatud preparaati
mitmeks annuseks. Arvesta sellega, et
preparaadi toime vaheneb peale
lahustamist. Samuti suureneb
preparaadi saastumise oht ja risk
saada preparaadi manustamisel
nakkus.

Kuidas manustada
hidbimisfaktorit? (B osa)

o Jalgi meditsiinide poolt antud korraldusi
tapselt.

o Pea meeles, et peale veenist ndela
eemaldamist suru slistekohale vahemalt
5 min puhta tampooniga.

B Coppright Wikl Federatms of Siemopsi b
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Antud koolitusmaterjal on vélja té6tatud ja testitud paljude vabatahtlike poolt maailmas, kes
on hemofiilia-ala eksperdid véi omavad hemofiilia haigust. Vabatahtlikud enam kui 75
hemofiilia organisatsioonist ja hemofiilia keskustest taitsid kisimustiku ,Hemofiilia piltides*
kasulikkusest. Veelgi enam vabatahtlikke testis uut programmi ja andsid oma hinnangu
programmi loetavuse ja kasutaja-sobralikkuse kohta. Ulemaailmse Hemofiilia Féderatsiooni
o0dede komitee ja fUsioterapeutide komitee vaatasid labi eelmise 1998.a. variandi ja tegid
oma ettepanekud parandusteks.

Palju tanu ,Hemofiilia piltides” tddgrupile. Tédgrupi vabatahtlikud kulutasid oma aega ja
kogemusi 12-kuulise véljatdétamise perioodil, et koolitusmaterjali sisu oleks korrekine,
kergesti loetav ja praktilises formaadis.

Ulemaailmne Hemofiilia Féderatsioon, 2004

Sponsoreeritud firma Wyeth poolt.

Eestikeelse materjali valjatd6tamist toetas Eesti Puuetega Inimeste Fond.

Eestikeelne tolge: Eesti Hemofiilialihing, 2005
Eestikeelse materjali kujundus OU Alfanet
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Sonastik

Antifibrinoltltikumid, lk. 22
Ravim, mis takistab veresoone vigastusele tekkinud trombi lahustumist ja seega aitab
verejooksu peatada.

Antihistamiin, k. 23
Ravim, mis aitab vahendada v6i dra hoida allergilisi reaktsioone.

Arter, k.3 ja 10
Suure labimé6duga veresooned, mis viivad verd sidamest kogu kehasse. Organismis on
palju artereid.

DDAVP ehk desmopressiin, k. 17, 18

Ravim, mis suurendab haige enda VIII htdbimisfaktori taset veres, kuid ei ole vereproduki.
DDAVP saab kasutada kerge hemofiilia A korral ja ménede von Willebrandi haiguse tttpide
korral.

Geen, |k. 5
Geenid kannavad endas infot, kuidas rakud ja keha peab té6tama. Naiteks maaravad geenid
juuste ja silmade varvi. Hemofiilia antakse edasi jarglastele geenida kaudu.

Hemofiiilia haigusega kaasnev artriit, k. 9
Liigese poletik, tavaliselt kaasnevad valu ja paistetus korduvate veritsuste t6ttu. Kdhrkude
ligeses kahjustub ja luud kuluvad. Vaib kaasneda ka liigese likumatus.

Hemofiilia A, |k. 4
Veritsushaigus, mille puhul on puudu VIII hidbimisfaktor inimese vereplasmas véi on VI
huubimisfaktorit vaga vahe.

Hemofiilia B, k. 4
Veritsusthaigus, mille puhul on puudu IX hGdbimisfaktor inimese vereplasmas vai on IX
huubimisfaktorit vaga vahe.

Hemofiilia, k. 4
Kirjeldab veritsushaigusi, mille puhul VIII véi IX htdbimisfaktor on puudu voi on vastavat
huubimisfaktorit vaga vahe.

Huubimisfaktori preparaat, |k. 17 Ravimpreparaat, mida sustitakse veeni , et asendada
puuduolev VIII vai IX hadbimisfaktori veres. Need preparaadid valmistatakse vereplasmast ja
kuivatatakse pulbriks. See pulber lahustatakse enne manustamist lahustiga. Vaata samuti
infot rekombinantsest preparaadist, mis on teistsugune faktori preparaat kui plasmast
valmistatud.

Huadbimisfaktor, Ik. 3

Valgud, mis on vereplasmas ning mis omavahelise méjutamise tulemusel aitavad peatada
verejooksu.
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Inhibiitor, Ik. 20
Antikehad, mis toodetakse organismi poolt, et eemaldada organismile vooraid valke, kuid mis
voivad inhibeerida manustatud hadbimifaktorit.

IX (Uheksas), k. 4
Rooma number Gheksa. Hulbimisfaktoreid tahistatakse rooma numbritega.

Kandja, k. 5
Inimene, kellel on haigust pdhjustav geen, kuid haigus temal ei avaldu.

Kapillaar, k.3
Mistahes vaikese labimbédduga veresoon, mis moodustavad vorgustiku, et viia verd keha
mistahes osasse. Kehas on palju kapillaare.

Kerge hemofiilia, Ik. 4, 18
Veritsushaigus, mille puhul on VIII véi IX hGdbimisfaktori tase vereplasmas 5-40% sellest
tasemest, mis on tervel inimesel.

Keskmine hemofiilia, Ik. 4
Veritsusthaigus, mille puhul on VIII véi IX hadbimisfaktori tase vereplasmas 1-5% sellest
tasemest, mis on tervel inimesel.

Kodune ravi, |k. 25
Hudbimisfaktori stistimine eemal haiglast, tavaliselt kodus.

Kromosoom, k. 5

Vaga vaike niitjas keerdunud valkude ja DNA moodustis inimese, looma ja taime raku keskel.
Kaks kromosoomi (nimetatakse X ja Y) maéaravad inimese soo. Naisterahval on kaks X
kromosoomi (XX=tldruk). Meesterahval on Uks X ja Uks Y kromosoom (XY=poiss).

Kriopretsipitaat, k. 17

Produkt, mis on valmistatud vereplasmast. Ta sisaldab valke nagu VIII hGiubimisfaktor ja von
Willebrandi faktor, kuid ei sisalda IX hiubimisfaktorit. Seda manustatakse infusioonina veeni
aeglaselt ja pika aja jooksul.

Kohrkude, k. 7
Sile pind, mis katab luude otsi liigeses.

Kasivarre tlaosa, k. 10
Piirkond, mis jaab 6le ja kiulnarliigese vahele, sagedane lihasverejooksude piirkond.

Kasivars, k. 10
Ké&e piirkond, mis on randme ja kidnarliigese vahel, eriti sagedane lihasverejooksude
piirkond.

Lahusti, k. 26
Vedelik, mida kasutatakse hadbimisfaktori pulbri lahustamisel. Lopp-produkt manustatakse
haigele veritsuse raviks.

Lihas-spasm, Ik. 10
Lihase valulik kokkutdbmme, mida inimene ise ei saa kontrollida.

Liiges, Ik. 7
Piirkond, kus kahe luu otsad kohtuvad.
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Liigesekapsel, |k. 7
Piirkond vai ala, mis hoiab liigest koos.

Liigesevalendik, Ik. 7
Luude otste vahel ja imber olev piirkond, milles on 6likas, libe vedelik. Seda toodavad
spetsiaalsed rakud, et liges saaks kergemini liikuda.

Mittesteroidsed poletikuvastased ained, Ik. 23
Ravimid nagu ibuprofeen, mis vdhendavad valu ja palavikku ning ei sisalda hormoone.

Nimmelihas, k. 10
Kaks lihast kubeme ldhedal, mis liigutavad puusa ja selga.

Narv, k. 10
Tundlikud kiud, mis annavad infot edasi kehas, sealhulgas ka valu.

Plasma, k. 17
Vere osa, mis sisaldab fibriini ja hiUbimisfaktoreid.

Poletikuvastased ained, k. 19
Ravimid, mis vdhendavad v6i hoiavad ara valu, punetuse ja paistetuse, mida pohjustab
pdletik (organismi reaktsioon arritusele, vigastusele voi infektsioonile).

Rakk, k. 5
Kodige vaiksem sdltumatu elav osa maailmas. Inimese keha on ehitatud triljonist vaikesest
rakust.

Raske hemofiilia, k. 4
Veritsusthaigus, mille puhul on VIII véi IX hGdbimisfaktorit vaga vahe, véahem kui 1% sellest
tasemest, mis on tervel inimesel.

Reis, k. 10
Jala piirkond, mis asub puusa ja pdlve vahel. Sagedane lihasverejooksude piirkond.

Rekombinantne preparaat, Ik. 17
Hudbimisfaktori preparaadi tilp, mis valmistatakse kunstlikult laboris. Rekombinantsed
valgud on koopiad samadest valkudest, mis on inimese vereplasmas.

Rohk, k. 14
Roéhuga verejooksu méjutama tdhendab seda, et paigutatakse elastikside verejooksu
toimumiskohale, et peatada paistetus.

Spontaanne verejooks, |k. 7
Verejooks, mis tekib ilma nailise pdhjuseta (ei ole pdhjustatud traumast vdi operatsioonist).

Saarelihas, |k 10
Jala piirkond, mis jaéb pdlve ja hippeliigese vahele.

Sistimine, k. 26
HUUbimisfaktori manustamine veeni.
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Tromb, Ik. 3
Paks klimp veresoone vigastuskohal, mis tekib verehtlbimisfaktorite omavahelisel koostddl,
et peatada verejooks.

Trombotsuudid, k. 3
Veres olevad rakud, mis moodustavad korgi arterite, veenide ja kapillaaride vigastuskohale.

Tostmine, Ik. 14
Esmaabi osa, mis tAhendab vigastatud kehaosa téstmist kdrgemale siidamest. See aitab
peatada verejooksu ja paistetust.

Veen, lk. 3
Veresoon, mis kannab verd kehast siidamesse. Organismis on palju veene.

Veenipunktsioon, Ik. 25
Noela viimine veeni, et votta verd vereprooviks voi manustada ravimit veeni.

VIl (kaheksas), k. 4
Rooma number, mis tdhendab kaheksat. Rooma numbritega tahistatakse hilbimisfaktoreid.
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