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lodarsjuka innebir att du borjar bloda
lattare och bloder under lingre tid 4n en
frisk person. Det dr ett samlingsnamn for
olika sjukdomar som har det gemensamt
att kroppens koagulationssystem inte
fungerar som det ska, vilket gor att blodet
har svart att koagulera. Det kan bero

péa att det saknas koagulationsfaktorer
(proteiner) eller att antalet trombocyter
(blodplittar) ar for fa.

Termen blodarsjuka omfattade ursprungligen endast
hemofili, men inkluderar i dag 4ven von Willebrands
sjukdom och andra blédningsrubbningar. [ den har broschy-
ren far du mer information om hemofili, von Willebrands
sjukdom och ITP (Immunologisk trombocytopeni), som
orsakas avimmunforsvaret men som ger liknande symptom
som vid blodarsjuka.

Broschyren ger ocksa tips till skolpersonal och innehéaller
mall till en praktisk handlingsplan.




Det har ar
hemofili
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Hemofili dar framfor allt en drftlig sjukdom och arvsanlaget sitter pA X-kromoso-
men. Det gor att kvinnor blir birare och att det frimst dr pojkar som drver sjuk-
domen. Flickor kan ocksa fa hemofili, men det 4r mycket ovanligt.

Hemofili innebér att man helt saknar eller har for lite av en koagulationsfaktor
iblodet. Koagulationsfaktorerna ir de proteiner som behdovs for att fa blodet att
levrasig. Vid hemofili A, som dr den vanligaste varianten, dr det koagulations-
faktor VIII som saknas, och vid hemofili B koagulationsfaktor IX.

Hemofili delasinisvir, medelsvar (moderat) eller mild form beroende pa
maingden av koagulationsfaktorer som finns i blodet.

Symptom som ar vanliga

Det vanligaste symptomet pa hemofili 4r blodningar var som helst i kroppen,
till exempelileder, slemhinnor och muskler. Blodningar kan starta till exempel
efter slag, stotar eller 6veranstringning.

Vanligast 4r muskel- och ledblédningar som ofta ger en stickande kidnsla och
kan vara mycket smartsamma. Musklernaivader, 1ar och armar 4r ofta utsatta.
Vid ledblédningar drabbas ofta knin, armbagar, fotleder, axlar, hofter och
handleder. Det forsta tecknet pa en blodning dr att leden kinns 6m och varm.

Sedan blir det svart att rora den.

Det 4r ovanligt med blodningar i inre organ, men hjirn- och magblédningar
kan intriffa till exempel vid storre trauman. Det dr ett akut tillstind som kriaver
omedelbar sjukhusvard.

Personer med hemofili dr oftast under behandling och ar darfor forberedda
infor operationer, tandutdragningar och férlossningar. Daremot kan dessa
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situationer medfora en okad risk for anlagsbarare eller for personer som inte har
fatt en diagnos.

Behandlingen tas forebyggande

Personer med svar hemofili behandlas férebyggande (profylax) ofta med faktor-
koncentrat som injiceras i ett blodkérli handen eller i armvecket. Det ar ett
rekombinant protein som tillfér den koagulationsfaktor som man saknar. I dag
finns ocksa preparat som tas subkutant (under huden) och bygger pa monoklona
antikroppar istillet for ett manskligt protein. De dr endast tillgdngliga for perso-
ner med hemofili A.

Den som har mild hemofili behover oftast bara ta faktorkoncentrat vid behov
(on-demand), till exempel infor operationer eller tandutdragningar.

Det pagar ocksa forsok med genterapi som ett botemedel mot hemofili. Behand-
lingen innebér att den felaktiga genen byts ut med hjilp av ett modifierat virus till
en frisk variant, som vil inne i kroppen borjar producera den koagulationsfaktor
som saknas.

Att tinka pa vid hemofili

Idag kan de flesta personer med hemofili som har tillgang till behandling leva ett
livsom vem som helst. Man méste dock tinka pa att behandla sig enligt ordina-
tion och att ha sin medicin tillginglig.

Personer med svar hemofili kan behova ta en extra dos faktorkoncentrat infor
storre fysiska anstringningar eller om de ska delta i kontaktsporter. Det 4r ocksa
bra att beritta om sjukdomen s att andra vet vad de ska gora om olyckan skulle
vara framme.

Viktigt!
Det ar ovanligt med inre blodningar eller hjarnblod-
ningar. Men om det skulle intraffa 4r symptomen
att personen &r blek, mar illa, har kraftig huvudvéark
och kan vara svar att vacka. Ring da omedelbart
larmnumret 112! Galler
foralla

diagnoser




Det har ar
von Willebrand
sjukdom

Den vanligaste formen av blodarsjuka dr von Willebrands sjukdom (VWS) som
kan finnasiupp till en procent av befolkningen. Sjukdomen orsakas av brist pa
eller en nedsatt funktion hos von Willebrandfaktorn. Den dr ett protein som finns
iblodet och som dr nodvandigt for normal koagulation.

Det finns olika typer av von Willebrands sjukdom, fran mild till svar form.
Vanligast 4r den milda formen medan den svara formen 4r mycket ovanlig.

Symptomen kan variera

Symptomen varierar mycket fran person till person, dven inom samma familj.
Nagra vanliga symptom ar blamirken och blodningar fran ndsan och slemhinnor
imunnen. Andra symptom dr blodning efter sar i huden och langvarig blodning
efter tandviaxling och tandutdragning samt onormalt kraftiga blodningar efter
forlossning och operationer.

Generellt har flickor och kvinnor mer besvéir vid von Willebrands sjukdom
eftersom de ofta har rikliga och langvariga menstruationer.

Behandling beror pa besvar

Behandlingen beror pa typ av sjukdom och pa hur stora besvir man har. Mindre
blodningar kan ofta hanteras utan likemedel. En tuss eller blodstillande vadd
kan till exempel stoppa ndsblodningar. Kylférband och hogt l4ge kan anvdndas
vid mindre led- och muskelblédningar.

Vid storre besvir dr det dock nodviandigt med likemedel eller annan medicinsk
behandling. Vilken slags behandling som ir aktuell 4r individuellt. Vid tillfalliga
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mindre blodningsbesvir anvinds ofta tranexamsyra eller likemedel som Desmo-
pressin.

Flickor som har rikliga menstruationer kan behéva ta tranexamsyra och ibland
dven p-piller for att minska blodningarna. Personer som har medelsvar/svar form
av von Willebrands sjukdom kan behova en forebyggande behandling med faktor-
koncentrat. Precis som vid hemofili tas det intravenost i ett blodkérl i handen
eller i armvecket och det ges antingen férebyggande (profylax) eller vid behov
(on-demand).

Tips vid olika typer av blodningar

Tranexamsyra minskar blodningar och har ofta god effekt, men det ska inte ges
om barnet bloder fran urinvigarna. Vid sarskador kan man halla tryck over saret
med en kompress eller liknande och d4ven ge tranexamsyra. Om det r ett stort sar
rekommenderas att 4ka till sjukhus. Aven nisblodningar eller andra blodningar
som ir svarstoppade och pagar i mer 4n 30 minuter kan behdva behandling pa
sjukhus.

Personer som har svér form av von Willebrands sjukdom kan fa led- och
muskelblodningar samt inre blodningar littare 4n andra personer. Da ska man
kontakta sjukvarden sa snabbt som mojligt. Samma sak géller om det finns blod
iurinen.

Att tinka pa vid von Willebrands sjukdom

Ménga som har en mild form av sjukdomen har inte fitt nidgon diagnos och har
blodningsbesvir i onddan. Darfor dr det viktigt att skolskoterskor dr uppmérk-
samma pa om flickor har rikliga menstruationer. Utredning och diagnos av blod-
ningssymptom sker vid ett koagulationscentrum, som finns i Stockholm, Malmo
och Goteborg.
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Kom ihag!
Personer med blodarsjuka ska undvika lakemedel
som innehaller acetylsalicylsyra, till exempel
Treo och Albyl. Samma sak géller for och
NSAID-preparat, till exempel Ibuprofen och Ipren.

Giller
for alla

diagnoser



ITP 4r en vanlig orsak till ett 1agt antal blodplittar (trombocyter) och orsakas av
att kroppens immunforsvar angriper egna friska blodplattar. Det i sin tur leder
till en forhojd risk for olika typer av blodningar. Blodpléittar hjidlper din kropp att
stoppa en blodning efter en skada genom att tippa till det lickande blodkirlet.
Nér det finns ett onormalt 1agt antal blodplittar kallas det for trombocytopeni.

Antalet blodpliattar méts enkelt genom att ta ett blodprov. ITP kan uppsta hos
bade barn och vuxna. Det 4r nagot vanligare bland kvinnor 4n mén och risken att
utveckla ITP ar hogre ju dldre man blir.

Ett eller flera symptom

De vanligaste symptomen vid ITP dr blaimérken, utan bakomliggande forklaring,
och att man liatt borjar bloda vid sma skador eller skéarsar. Niasblod, blédningar i
tandkott eller morka blodbldsor i munnen férekommer ocksa. Typiskt vid ITP dr
sma prickar i huden som brukar kallas petekier. Flickor fir rikligare menstrua-
tioner dn vad som 4r normalt.

Om man far oforklarliga blaimirken eller sma prickar i huden ar det viktigt att
uppsoka likare for att fa en diagnos och korrekt behandling. I forsta skedet utreds
barnet ofta for leukemi eftersom bada diagnoserna har snarlika symptom.

Behandling ar individuell

Om det behovs behandling utformas den alltid individuellt och i samrad med
likare. Det finns dock flera olika behandlingar for att 6ka antalet blodplattar, till
exempel att stimulera benméirgen att 6ka produktionen av blodplittar.
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Ibland maste behandling ske pa sjukhus med immunglobuliner som ges som
droppiniblodet eller med kortison. I ovanliga fall, och nir ingen annan behand-
ling hjilper, kan det bli aktuellt med operation och borttagning av mjilten, sa
kallad splenektomi.

Flickor med rikliga menstruationer kan behova anvianda tranexamsyra, och
ibland dven p-piller, for att minska blédningarna.

Tips vid tillfalliga blodningar

En nisblodning slutar ofta bloda av sig sjilv eller med hjilp av en tuss eller
blodstillande vadd i ndsan. Tranexamsyra, till exempel Cyklopakron, minskar
blodningar och har ofta god effekt, men det ska inte ges om barnet bloder fran
urinviagarna. Vid sirskador kan man halla tryck 6éver siret med en kompress eller
liknande och dven ge tranexamsyra.

Om det 4r ett stort sar rekommenderas att 4ka till sjukhus. Aven nisblédningar
eller andra blodningar som ar svarstoppade och pagar i mer 4n 30 minuter kan
behova behandling pa sjukhus med immunglobuliner eller kortison.

Att tinka pa vid ITP

Hos vissa personer kan ITP vara kopplat till virala eller bakteriella infektioner
som kortelfeber eller andra vanliga virusinfektioner. Dessa infektioner kan
aktivera eller starta en immunreaktion som leder till ITP. En minoritet av barn
med akut ITP kommer att utveckla en langvarig (kronisk) ITP.

Kom ihag!

Det ar viktigt att barnen far en riskbeddémning sa att
de kan delta i fysiska aktiviteter. Nar barnen ar sma
rekommenderas hjdlm som skydd mot blédningar
och vid behov armbags- och knaskydd. Giller

for alla

diagnoser



Tips for
dig som €
arbetar
i skolan

am aon

Det 4r bra att ha en ndra dialog med bade barn och forialdrar for att skapa en
trygg och siker skolmiljo. Tink pé att oftast oroar sig fordldrarna mer dn
vad barnen gor.

Har ar nagra konkreta rad:

e Setillattall personal far information om barnet, kontaktuppgifter till forald-
rarna och hur man ska bete sig i akuta situationer. Ett sitt att sprida kunskapen
ar genom ett informationsblad i personalutrymmen.

e Lateleven med blodarsjuka vara med pa aktiviteter och utflykter. Ha med dig
mobilen sa att du kan ringa 112 om en olycka sker och en sjukvardslada for att
kunna ldgga om sar vid mindre skador.

e Still fragor och skaffa mer kunskap om blodarsjuka. Barnets fordlder pratar
gidrna om sitt barns sjukdom eller ocksa kan en sjukskoterska fran koagula-
tionsmottagningen vara med och svara pa fragor, ge rad, och limna skriftlig
information. Tank pa att sddana moten ocksa gar att genomfora digitalt.

e Tafram en handlingsplan och uppdatera den vid behov. P sidan 13 finns
exempel pa hur en handlingsplan kan se ut.

e Detarbraattvara forberedd om barnet fir en blodning. Da dr det lattare att
behalla lugnet och veta vad du ska gora. Ring alltid efter ambulans och
kontakta koagulationsjouren om det har skett en storre olycka. Om det handlar
om en mindre olyckshindelse kontakta fordldrarna och diskutera steg for steg
vad som behover goras.
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Var uppmarksam pa dessa symptom

Yngre barn kan ha svart att sjalva beskriva hur en blodning kidnns. Nedan 4r
nagra symptom att vara uppmérksam paiolika delar av kroppen.

Led

e Varmare hud 6ver leden

e En stickande kénsla i leden
e Ovilja att rora pa leden

* Begransad rorlighet

e Svullnad

e Smarta (6kande i intensitet

om blddningen inte

behandlas)

Huvud

» Krakningar, yrsel och/eller
kramper, slohet

e Huvudvark som inte gar 6ver
e Synsvarigheter, dimsyn

e Svart att ga rakt

e Svart att vakna

e Irritation

¢ Orkesldshet

¢ Vid trauma kontakta alltid
din koagulationsmottagning
eller akutmottagning

M

Muskel
e Smarta eller vark i muskeln
o Hilta

¢ Ovilja att anvanda den
drabbade kroppsdelen som
till exempel att inte kunna
satta ner halen i marken vid
stillastaende eller gang

¢ Begransad rorlighet
e Svullnad
e Varme vid blodningsstallet

e Svar eller ilande smérta
(tecken pa tryck pa nerver)

* Domningar eller stickningar

Buk

¢ Blodiga eller svarta
krékningar (ibland
kaffesumpsliknande)

e RAd eller svart avforing
(ibland tjarliknande)

¢ Vid trauma kontakta alltid
din koagulationsmottagning
eller akutmottagning

Las mer!
Pa utbildning.fbis.se

finns mycket
information om
blodarsjuka.




Samla information

i en handlingsplan

En bra stod bade for dig som forilder och forpersonal i skolan
ir att samla viktig information om ditt barn i en handlingsplan.
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Handlingsplan for
barn med blodarsjuka

Barnet

Namn:

Personnummer:

Diagnos:

Vardnadshavare

Namn:

Adress:

Postnummer/postadress:

Telefon:

E-post:

Annan kontaktperson

Namn:

Adress:

Postnummer/postadress:

Telefon:

E-post:

Relation till barnet:

Koagulationsmottagning

Mottagningens namn:

Lakare:

Sjukskoterska:

Telefon:
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Viktig information

Viktig information till skolans personal, till exempel barnets behov av hjélp
och medicinering, kontaktuppgifter till fordldrarna som alltid ska kontaktas q
vid blédning, sérskilda behov vid utflykter och friluftsdagar samt annan
viktig information.

Handlingsplanen &r uppréattad:

Datum

Vi ar 6verens om innehallet:

Signatur vardnadshavare Signatur skola
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Tillsammans ar
vi starkare!

Manga fragor dyker upp nar ens
barn far en diagnos. Ett satt att fa svar
och dela erfarenheter ar att traffa
andra i en liknande situation.

Bli medlem i Forbundet Blodarsjuka
i Sverige. Ditt medlemskap gor det
mojligt for oss att sprida kunskap om
blodarsjuka, bedriva ett paverkansarbete
och erbjuda gemenskap och
utbildningar. Allt for att gora livet
|attare for personer med blodarsjuka
och deras anhoriga.

Bli medlem pa fbis.se.



Mer information om bloddarsjuka och andra
blédningsrubbningar finns pa fbis.se.

Den har broschyren har tagits fram i samarbete med Novo Nordisk.
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