TJEJER OCH BLODARSJUKA:
SYMTOM, UTREDNING OCH BEHANDLING
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“SRimlig mens? (Checklista)

BLOD PA SCHEMAT
Nar ar mensen riklig?

BLODNINGSSCHEMA
(Utvik)

AR DU BLODIG ELLER?
Symtom pa blédningsbendgenhet

VON MARY TILL ER TJANST
Rekommendationer for utredning

FRAGA DOKTORNI
(intervju med koagulationslakare)

JAG AR BLODARSJUK, MEN KANNER MIG INTE SJUK
Val av behandling beror pa sjukdomens svarighetsgrad

SKONT MED DIAGNOS
Kontakta Férbundet Blédarsjuka i Sverige

M MARY:= THAT'S ME!
.~ \on Willebrandsfakta

Till alla tjejer som lider i tysthet

50 000 tjejer i Sverige beraknas ha en mild form av blédarsjuka men endast ett tusental har fatt en diagnos.
Manga lever med sjukdomen utan att veta om det sjalva. Von Willebrands sjukdom &r den vanligaste orsaken
till en medfodd okad blédningsbendgenhet och mérkertalet av antal oupptackta fall &r stort. Likasa finns ett
morkertal bland tjejer med sa kallade trombocytfunktionsdefekter.

| februari 2015 startade Forbundet Blodarsjuka i Sverige ett tredrigt informationsprojekt for att fa tjejer och vard-
personal att bli mer uppmarksamma pa vanliga symtom som kan vara tecken pa blodarsjuka hos kvinnor/flickor
-rikliga menstruationer, nasblédningar, blamarken, forlangd blodning efter operation eller forlossning.
Hur uttalade blédningsbesvar en person har beror pa sjukdomens typ och svarighetsgrad. Att utreda bakom-
liggande orsak ar viktigt, da dven en mild blédarsjuka innebdr en Gkad blddningsrisk i andra sammanhang
exempelvis vid olyckor, operationer eller forlossningar.

Med denna broschyr hoppas vina ut till alla de tjejer som lider i tysthet. Var férhoppning ar ocksa att materialet
ska utgora ett stod for personal inom primar- och skolhalsovarden som kan fanga upp tjejer med misstankta
blédningsrubbningar. Den fiktiva huvudpersonen Mary ar baserad pa berattelser och erfarenheter fran kvinnor
med diagnosen von Willebrands sjukdom.

Med en utredning, ratt diagnos och behandling skulle de allra flesta tjejer med blodarsjuka kunna leva ett bra liv
och vara battre férberedda pa de svarigheter som kan uppkomma.

Las mer om kvinnor och blédarsjuka pa:
arvsfonden.se/projekt/utatriktad-information-om-flickorkvinnor-och-blodarsjuka eller fbis.se



m n n “—THAT'S ME!

MEED Jag ar en 17 drig tjej som hoppas kunna hjdlpa andra genom att blogga
¥ om min "blddiga” historia. Har kan du lasa om hur jag fick diagnosen
von Willebrands sjukdom, en typ av blodarsjuka som i mitt fall har orsakat
perioder av langvarig och kraftig mens samt en hel del nasblédningar. Till en borjan
tankte jag att det var normalt att bloda sa mycket men nar det ledde till att jag borjade

undvika saker som jag tidigare tyckte var roligt, insag jag att nagot inte stamde....

Aven om just DU inte kanner igen dig i min historia, s& kanske du har en tjejkompis
med liknande problem som jag?

Har du fragor kan du kontakta mary@fbis.se

Vem kan fa von Willebrands sjukdom (VWS)?

VWS dr den vanligaste orsaken till en medfédd dkad blddningsbendgenhet och drabbar bade kvinnor och man.
Forskare tror att att sd manga som 1 av 100 individer ar drabbade. VWS orsakas av en brist pa eller nedsatt
funktion hos "von Willebrandfaktorn’, ett protein som finns i blodet och ar nédvandig fér normal koagulation.

Hur allvarlig ér den?

\on Willebrands sjukdom delas in i svarighetsgraderna mild, moderat och svar form. Hur allvarlig sjukdomen
ar beror pa typ och svarighetsgrad. Den milda formen ar vanligast och utgdr runt 75 procent av samtliga fall.
Den svdraste formen av von Willebrands sjukdom ar ovanlig och idag finns endast ett 50-tal fall
diagnostiserade i Sverige.

Symtom

Vanliga symtom ér rikliga menstruationer, nasblédningar, blédningar fran munslemhinnan och bldmarken.
Menstruationsblédningarna kan ibland vara sa kraftiga att de paverkar kvinnans livskvalitet. Vid moderat
och svar form av VWS kan spontana led- och muskelblédningar samt mag- och tarmblddningar férekomma.
Aven personer med en mild blédningsrubbning kan f& svara blddningar | samband med operation eller
forlossning. Darfor ar det viktigt att de personer som misstanks ha en blédningsrubbning utreds.




YR Forutkunde jag bloda hur mycket som helst... mensen rann praktiskt tagit
R isenom bindorna och ofta vaknade jag flera ganger per natt av att

lakanet var alldeles nerblodat. Ett tag var jag sa trott att mina kompisar
borjade undra hur jag egentligen madde. Till slut bestamde jag mig for att boka
en tid pa ungdomsmottagningen dar jag fick traffa en barnmorska.

Rimlig mens? (checklista)

Stammer nagon eller ndgra av nedanstaende punkter in pa dig kan det vara tecken pa en blédningsrubbning.
Kontakta sjukvarden och begdr en utredning!

(J Bloder du ofta igenom mensskydden?

(J Har du behov av dubbla mensskydd?

O Maste du byta mensskydd oftare an varannan timme?

(J Kanner du dig begransad i dagliga aktiviteter under mens?
O Pagar din blddning i mer an 7 dagar? (mangden kan variera)
O Paverkar mensen patagligt din livskvalitet?

(3 Orsakar din mens jarn- och blodbrist?

Y InfOr besoket hos barnmorskan fick jag ett schema som jag skulle fylla
Y X0l i fran mensens forsta dag. Det kallas for bloédningsschema och visar om
~ man bldder for mycket. Det enda man behover hdlla reda pa ar hur
manga tamponger och binder man anvander varje dag. Man ska ocksa fylla
i om man har ont under mensen. P4 ungdomsmottagningen fick jag traffa
en lakare som stallde massa fragor och utvarderade mitt blédningsschema.
Hon raknade snabbt ut att jag blodde mer an vad som anses vara normalt.

Nar ar mensen riklig?

Rikliga menstruationsblédningar innefattar bade regelbundna och oregelbundna blédningar. Bland kvinnor
med von Willebrands sjukdom har 80-90 procent riklig mens jamfort med kvinnor i hela befolkningen dar
10 procent ar drabbade.

Nér en kvinna bléder mer an 80 ml per menstruationsperiod raknas mensen som riklig - ett matt som kan
vara svart att uppskatta. Att jdmfdra sig med andra familiemedlemmar kan dessutom vara missvisande
eftersom de ocksa kan ha en odiagnostiserad blédningsrubbning,

Blodningsschema ar ett verktyg som anvands kliniskt for att berakna menstruationsblodningens omfattning,
Kvinnan registrerar sjalv antal anvanda tamponger och bindor under en menstruationsperiod. Pa sa vis far
man ett matt pd om menstruationen kan betraktas som riklig.

Ladda ner blédningsschema pa fbis.se/kommitteer/kvinnor/fragor-svar



Tampon Binda
pong Blodlevrar e 5
Datum bredvid bbdn Smarta
W \ A \ mensskydd e
LITE MELLAN MYCKET LITE MELLAN MYCKET
Dag "
1602iS I ‘ I ‘ ‘ { ‘ ‘ I [ INGEN SMARTA X VARSTA TANKBARA
Dagen
fore INGEN SMARTA VARSTA TANKBARA
mens
Dag 1 INGEN SMARTA \VARSTA TANKBARA
Blédningsschema Dag 2 INGEN SMARTA VARSTA TANKBARA
Det kan ibland vara svart att veta hur mycket man bldder under sin menstruation. Dag 3 INGEN SMARTA VARSTA TANKBARA
For att ta reda pa hur riklig din menstruation ar har du fatt ett blodningsschema < * =
attfyllal POANGBERAKNING ag INGEN SMARTA VARSTA TANKBARA
Dag5 ’ M
1. Borja fylla i smarta i schemat redan dagen fore forsta menstruationsdagen. Tampong: REEISTIRTA Rl N S
Dag6 ) ;
2. Notera antal bindor och/eller tamponger per dag genom att satta ett streck fér varje anvand tampong/ (LTE)=1P & NS ARSI ANKEARA
binda, i rutan under den bild som bast illustrerar hur genomblodd tampongen/bindan ar. \) Dag 7
a8 INGEN SMARTA VARSTA TANKBARA
t 3. Det finns aven kolumner for att rapportera antal levrade blodklumpar och genomblédningar per dag. \ (MELLAN) = 5P —
'_"‘ Satt streck for antal levrade blodklumpar/genomblodningar per dag. a8 INGEN SMARTA VARSTA TANKBARA
.
4. sista kolumnen uppger du om du haft smarta under dagen pa grund av din menstruation. \ (LU K= Dag9 INGEN SMARTA VARSTA TANKBARA
5 Ange smartans intensitet genom att satta ett kryss pa linjen.
Binda: Dag 10 INGEN SMARTA VARSTA TANKBARA
P— Forsta raden i blddningsschemat visar ett exempel pa hur du fyller i schemat.
\ Dag 11 INGEN SMARTA VARSTA TANKBARA
(LITE)=1P
Dag 12 INGEN SMARTA VARSTA TANKBARA
(MELLAN) =5 P
Dag 13 INGEN SMARTA VARSTA TANKBARA
(MYCKET) =108 Dag 14 INGEN SMARTA VARSTA TANKBARA
WLl ’ Dag 15 INGEN SMARTA VARSTA TANKBARA
Rakna ihop poangen
under menstruationen.
Dag 16 INGEN SMARTA VARSTA TANKBARA
Over 100 poing tolkas som
riklig mens (Menorrhagi) Dag 17 INGEN SMARTA VARSTA TANKBARA

Vid behov, kopiera upp detta blad
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WY Forutom min kraftiga mens far jag ganska latt blamarken. Jag har
¥ ocksa blott en hel del nasblod, speciellt pa vintern. Det finns alltsa
fler tecken pa att man kan vara blédarsjuk. Aven om just mensen varit
jobbigast for mig, sa kan det variera fran person till person.

Svarar du ja pa nagra av fragorna har nere sa tycker jag att du ska ta kontakt
med vardcentralen, ungdomsmottagningen eller skolskaterskan, De kan i sin
tur skicka dig vidare till specialister.

Symtom pa blédningsbendgenhet:

(3 Besvaras du av rikliga menstruationer?

O Ar du ofta blek och trétt?

O Far du latt bldmarken?

O Har du ofta nasblod?

O Bldder du ofta fran tandkottet?

(J Har du blott onormalt mycket efter operation, forlossning eller missfall?
(J Har du en "lattblédande” slakting?

Obs!

Du behdver inte uppfylla alla symtom. Vid en mild blodningsrubbning kan rikliga
menstruationer vara enda symtomet.

WY Lckarenpadungdomsmottagningen misstankte att minrikligamens

kunde bero pa en form av blédarsjuka som heter nagot med

"Von..". De tog en massa blodprover och skickade mig vidare till
specialister pa blodsjukdomar.

Rekommendationer for utredning
Vid misstanke om von Willebrands sjukdom kan Iakare gora mycket for att fa ett bra underlag
till fortsatt utredning och bedémning.

Sjukdomshistoria

e Vilka blédningssymtom har personen?

e Besvdras personen av kraftiga menstruationsblddningar?

* Har personen nagra kanda sjukdomar?

* Tar personen nagra mediciner?

* Finns det slaktingar med blodningsbesvar?

 Har personen haft rikliga blodningar i samband med operation, forlossning eller tandutdragning?

Blodprover

¢ Blodstatus * \/on Willebrand faktor « Fibrinogen
¢ APTT ¢ Trombocytfunktionstest *(RP

e PK(INR) « Faktor VIII

Obs! Nivan av VWF kan variera pa grund av faktorer som ex. p-piller, infektioner och graviditet.
Vid stark misstanke om von Willebrands sjukdom skickar lakaren en remiss till Koagulations-
mottagningen i Stockholm, Goteborg eller Malmo. Har kan en specialiserad utredning genomforas
for att stalla diagnos och identifiera svarighetsgrad av sjukdomen for en korrekt behandling.



FRIAGR
BOIRTYORN

WY Ndgra veckor efter besoket pa Koagulationsmottagningen fick jag komma
62 J tillbaka for att traffa lakaren igen. Hon berattade att jag har en mild form av

von Willebrands sjukdom. Det kandes bra att fa veta varfor jag bloder sd
mycket. Hela familjen ska ocksa fa testa sig eftersom det ar arftligt. Passade pa att
stalla nagra fragor om blodarsjuka till Iakaren nar jag anda var pa plats.

Vad &r blodarsjuka och hur far man det?

- Blodarsjuka ar samlingsnamnet pa ett antal kroniska blédningsrubbningar som begransar kroppens
formaga att koagulera blod. De flesta former av blddarsjuka ar medfédda och finns i olika svarighetsgrader
till exempel Hemofili A och B, von Willebrands sjukdom, trombocytfunktionsdefekter med flera. | vissa fall
kan de uppkomma genom genforandringar, eller efter en infektion, utan att tidigare ha funnits i familjen.

Vilka former av blédarsjuka kan kvinnor fa?

— De vanligaste formerna som drabbar kvinnor ar von Willebrands sjukdom eller trombocytfunktionsdefekter.
Bada har en liknande symtombild dar blédningar fran slemhinnor och bldmarken &r vanliga. Kvinnor kan vara
anlagsbarare for Hemofili A och B vilket ibland kan géra att man ar mer lattblddande. TP (Immuno\ogisk

ombocytopen Purpura) ar en ovanlig blodsjukdom dar |mmunforsvaret angrlper trombocyterna sd att de
junker till en sala 3 "

Hur drvs von Willebrands sjukdom?

- Von Willebrands sjukdom kan éverforas till barnet fran bade mamman och pappan. Om den ena foraldern
har forandringen ar risken 50 procent att barnet far den. Da bada fordldrarna har den milda formen finns
enrisk att barnet drabbas av den svara formen av VWS. Svar form av VWS ar recessiv vilket innebar att det
krdvs dubbla anlag for att sjukdomen ska uppsta.

Mild och moderat form: Svar form:
O [} (3 o
® O A i
b b b o6 b o
g ° g0 ©

Vart vdander man sig om man har kraftig mens eller andra blédningssymtom?

- | forsta hand till vardcentralen eller en gynekologmottagning dar lakare kan stalla kompletterande fragor
och ta en del blodprover. Vid misstanke om blodarsjuka skriver lakaren en remiss for vidare utredning till
nagon av landets tre hogspecialiserade koagulationsmottagningar.

Koagulationsmottagningen har de resurser som kravs for att utreda och ta hand om personer med blodarsjuka.
Personer som misstanks ha blodsjukdomen ITP remitteras till narmaste Hematologmottagning.

Finns det flera mottagningar i Sverige som utreder misstankta blédningsrubbningar?
- Ja, en utredning kan ocksa goras pa barnkliniker eller pa manga medicinmottagningar pa nagot av landets sjukhus,

Vad gér Koagulationsmottagningen?

- P4 Koagulationsmottagningen gors en noggrann genomgang av din sjukhistoria, dar man fragar om
1 ex blddningssymtom, operationer, tandutdragningar, bldmarken och blédningar. Genom att ta ett antal
blodprover kan typ av blédningsrubbning samt svarighetsgrad faststallas. \Von Willebrands sjukdom &r svar
att diagnostisera eftersom nivan av von Willebrandsfaktorn kan paverkas av exempelvis p-piller, graviditet,
amning eller infektioner.



Nu nar jag vet vad mina blodningar beror pa och far behandling sa
kanner jag mig inte sjuk fast jag fatt en diagnos. Jag mar mycket
battre an tidigare och tar mediciner i samband med mens eller nar

jag bléder nasblod. Jag har ocksa pratat med en gynekolog om att eventuellt
| ! borja med p-piller.
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“\ Val av behandling beror pa sjukdomens svarighetsgrad

Om man har en mild form av VWS racker det oftast med en sd kallad vid behovsbehandling det vill saga att
personen tar medicin (ex. tabletter eller nasspray) i samband med att en bldédning uppstar. Kvinnor i fertil
alder far ofta p-piller som minskar menstruationsblédningens omfattning. Ett annat alternativ kan vara en
hormonspiral. Vid svarare former behdvs en forebyggande behandling vilken innebar att man injicerar ett
faktorkoncentrat. Infor operationer och forlossningar kan aven kvinnor med milda blédningsbesvar behdva
en forebyggande behandling.

Desmopressin

| samband med utredning testas ofta effekten av Desmopressin (Minirin®, Octostim®), ett lakemedel
som frisatter VWF fran celler i blodets karlvagg. Desmopressin kan ges intravendst, subkutant eller som
nasspray. En biverkan kan vara vatskeansamling i kroppen och en rubbad saltbalans, darfor rekommenderas
inte Desmopressin till sma barn eller aldre personer med uttalad hjartsvikt,

Tranexamsyra

For behandling av slemhinneblddningar ar Tranexamsyra (Cyklokapron®, Cyklo-F®) effektivt. Plasmin ar
ett enzym i kroppen som bryter ner blodkoagler. Tranexamsyra hammar produktionen av detta enzym.
Lakemedlet kan ges intravendst, oralt och genom lokal behandling t.ex. vid tandkottsblodningar.

VWF-koncentrat

V/WF-koncentrat framstalls av blodgivarplasma och ges genom intravends injektion. Det innebar att personen
tillférs det protein som denne har brist pa eller nedsatt funktion hos. En del koncentrat som exempelvis
Haemate® och Wilate® innehdller aven koagulationsfaktor VIIl,

A



¥R - Var ar Mary? En fraga lararna ofta stallde till mina kompisar nar jag
o) inte dok upp pa lektionerna. Sjalv tyckte jag det var pinsamt att saga

att jag hade mens. Trodde liksom inte att nagon skulle ta det pa allvar.
Mina blodningar borjade ga ut dver skolarbetet och jag borjade bli riktigt deppig
av att jamt vara trott. Nu kanner jag mig mycket piggare och diagnosen har
hjalpt mig att fa en battre forstaelse for min sjukdom.

Idag berattade jag for hela klassen och flera larare om von Willebrands sjukdom
och hur den paverkat mitt liv. Det kanns bra att de nu har mer kunskap om sjuk-
domenifall nagot allvarligt skulle intraffa. Det kanns ocksa tryggt att sjukvarden
vet att jag har en 6kad blodningsrisk om jag nagon gang skulle behdva opereras.

Kontakta Forbundet Blodarsjuka i Sverige
Omdu eller ndgon du kanner fatt en diagnos kontakta Férbundet Blodarsjuka i Sverige, enideell organisation
som finns till for alla som har nagon form av blédarsjuka, ar anlagsbarare av sjukdomen och anhériga.

FBIS Kvinnokommitté
Kvinnokommittén arbetar aktivt med att uppmarksamma och sprida kunskap om kvinnors specifika blédnings-
problematik, | kommittén finns representanter for olika former av blédarsjuka som kan drabba kvinnor till
exempel von Willebrands sjukdom, ITP, Hemofili A och anlagsbarare. Har kan du stdlla fragor eller komma
i kontakt med Kvinnokommittén:

fbis.se/kommitteer/kvinnor
facebook.com/kvinnorochblodarsjuka

mary@fbis.se




Tjejer har ocksa blodarsjuka

Vad ar "rimlig” mens? Finns det verktyg for att mdta menstruationsblodningens storlek? Vilka andra
symtom ar tecken pa att man bloder for mycket? Var vander man sig for att fa ratt hjalp? Och hur
gar en koagulationsutredning till?

| den har broschyren har vi samlat fakta om tjejer och blodarsjuka for dig som vill veta mer om
sjukdomen eller arbetar inom primar- och skolhdlsovard. Den fiktiva huvudpersonen Mary dr
baserad pa berattelser fran kvinnor inom Forbundet Blodarsjuka i Sverige.

TACK till Arvsfonden, Kvinnokommittén FBIS, Evelina Ahistrom, Mans Edlund och samarbetspartners pa Koagulationsmottagningen
Karolinska universitetssjukhuset i Solna. Projektledning: Maneka Ghosh Idé och copywriting: Maneka Ghosh och Anna Tollwé
Layout: Paizano.se Tryck: Norrképings Tryckeri AB

Referenser: KVINNA OCH BLODARSJUK, Forbundet Blodarsjuka och ABF (2008). ALLT OM VON WILLEBRANDS SJUKDOM:
Information till personer med von Willebrands sjukdom och deras familjer, Lethagen, S och CSL Behring AB (2014).
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