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FORORD

Den har informationsbroschyren ar till for patienter och
anhoriga som vill veta mer om den arftliga blodningsrubbningen
von Willebrands sjukdom. Har far du veta vad som orsakar sjuk-
domen, vanliga symtom och hur sjukdomen kan behandlas.
Forhoppningsvis kan informationen besvara en del av de fragor
som uppkommer i samband med en diagnos och aven stotta
dig pa vagen.

Den forsta upplagan av den har broschyren skrevs av docent Stefan
Lethagen med inspiration fran den kanadensiska blédarféreningens skrift
All about von Willebrand Disease. Docent Sam Schulman, Dr Lennart
Stigendal och Dr Britt Friberg bistod med rad och expertis och Férbundet
Blodarsjuka i Sverige bidrog med synpunkter.

Detta ar den tredje upplagan och bakom revideringarna star: dverlakarna
Anna Agren, Tony Frisk och Miriam Mints samt sjukskéterskorna Petra
Elfvinge, Malin Svennefalk och Evangelia Vlachou, alla fran Karolinska
Universitetssjukhuset i Stockholm.

Tack ocksa till Camilla Eriksson, Gunn Mari Garberg, Lene Kortvedt och
Karin Lundwall, vars privata bilder visas i boken.
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INTRODUKTION TILL VON WILLEBRANDS SJUKDOM

Vad ar von Willebrands sjukdom?

Von Willebrands sjukdom (VWS) ar den vanligaste orsaken till med-
fodd okad blédningsbenagenhet. Det finns flera olika typer av VWS.
Sjukdomen orsakas av brist pa eller nedsatt funktion hos ett protein
(@ggviteamne) som benamns "von Willebrandfaktorn” (VWEF), vilken
tillverkas i blodkarlens vaggar. VWF finns i blodet och ar nédvandig
for normal blodstillning, s.k. koagulation. Det finns olika langa
VWEF-kedjor i blodet och dessa fungerar ocksa som bararprotein for
koagulationsfaktor 8 (FVIII). Vid brist pa VWF kan man darfér ocksa
fa en lag FVIII-niva.

Nar det inte finns tillrackligt med VWF i blodet, eller omn VWF inte
fungerar normalt, tar det langre tid for blodet att koagulera
(levra sig) och blédningar att upphora.

Det finns ocksa en forvarvad (dvs. inte medfodd eller arftlig) form av
VWS, som kan uppsta senare i livet. Denna typ av VWS ar betydligt
ovanligare an den arftliga formen. Formagan att bilda VWF ar da
normal, men av nagon anledning inaktiveras VWF helt eller delvis.

Denna bok handlar framfor allt om den medfodda formen av VWS.

Hur koagulerar blodet under
normala forhallanden?

Blodet cirkulerar i hela kroppen i ett utbrett natverk av blodkarl. Om
nagon av kroppens vavnader skadas kan blodkarlen ga sonder och
blod lacka ut. D& man skar sig pa en kniv blir blédningen synlig for
ogat. Om blédningen ligger under hudytan kan den synas som ett
blamarke. Djupare skador kan orsaka inre blédningar som inte syns.

Kroppens koagulationssystem far blodet att levra sig och bilda ett
koagel som stoppar blédningen. Koagulationsprocessen kan indelas
i tre steg (figur1).
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Steg 1

Blodkarlen dras samman (kontraheras)
for att minska blodflédet till det skadade
omradet.

Steg 2

Blodplattar (trombocyter) &r sma blod-
kroppar med en diameter mindre an
1/10.000-dels centimeter som cirkulerar

i blodet. Blodplattar fastnar och breder ut
sig Over skadan i karlvaggen. VWF fungerar
som ett klister som haller blodplattarna pa
plats vid karlskadan. Blodplattarna samman-
hallna av VWF bildar en trombocytplugg
som stoppar blédningen tillfalligt.

Steg 3

For att fa en varaktig blodstilining kravs att
blodet dessutom koagulerar (levrar sig), sa
att ett fast koagel bildas. Detta sker genom
att olika koagulationsfaktorer reagerar med
varandra pa ytan av trombocytpluggen.
Darigenom bildas ett natverk bestdende av
langa fibrintradar. Fibrinnatet knyter sam-
man trombocytpluggen till ett fast koagel
som varaktigt tatar lackan i blodkarlsvaggen.
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Hur paverkar von Willebrands sjukdom
den normala koagulationen?

VWEF paverkar flera steg i koagulationsprocessen (figur 2).

Figur 2

Steg 1

Blodkarlen kontraheras normalt.

Steg 2

En person med VWS har for lite VWF
eller nedsatt funktion hos VWF. Det gor
att blodplattarna far svarare att bilda en
trombocytplugg. Trombocytpluggen
blir liten och skor.

Steg 3

Fibrinnatet bildas ldangsammare och

blir skdrare an normalt, dels darfor att
trombocytpluggen ar samre, dels p.g.a.
att personer med VWS aven kan ha brist
pa faktor VIII (FVIII), som ar en av de s.k.
koagulationsfaktorerna. FVIII ar mycket
skor och inaktiveras latt, men skyddas

i normala fall av VWF, eftersom VWF

ar ett bararprotein for FVIII. Vid brist pa
VWEF blir det darfér aven brist pa FVIII.

Normal von Willebrandfaktor, Onormal
som har olika langa kedjor. von Willebrandfaktor
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Hur vanlig ar
von Willebrands sjukdom?

Vissa forskare tror att arftlig form av VWS kan finnas hos sa manga
som 1av 100 individer i normalbefolkningen. Eftersom manga har
mycket milda besvar har sjukdomen endast diagnostiserats hos
ett fatal.

Vem kan ha von Willebrands sjukdom?

Bade kvinnor och man kan ha VWS. Kvinnor marker dock tydligare
att de har sjukdomen, eftersom VWS kan ge upphov till rikliga
menstruationsblédningar och onormalt stora blédningar efter
forlossningar. Eftersom VWS ar en medfédd och arftlig sjukdom
finns sjukdomen redan fran fodseln. Darfor kan aven barn ha VWS.

Kan von Willebrands sjukdom
overféras fran foraldrar till barn?

Ja. Om en eller bada foraldrarna har VWS kan sjukdomen arvas
av barnen (se kapitlet "Arftlighet” pa sidan 17).

Varfor heter sjukdomen
von Willebrands sjukdom
(och lite historia)?

VWS har uppkallats efter en finsk lakare, Erik von Willebrand, som
beskrev tillstandet 1926 hos en familj pa Aland. Han insag att VWS
inte ar samma sjukdom som klassisk blédarsjuka (hemofili), som
ar en annan arftlig blodningsbenagenhet, vilken huvudsakligen
drabbar man. Redan 1852 beskrevs liknande familjer i USA och
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Erik von Willebrand

Europa med saval kvinnliga som manliga blédare, men sjukdomen
klassades da som hemofili.

Erik von Willebrand kallade sjalv tillstandet for "hereditar
pseudohemofili” eller "konstitutionell trombopati”. | artikeln fran
1926 visas en slakttavla (figur 3) med 57 individer fran tva relaterade
familjer dver fyra generationer. Av de elva barnen i familjen S var det
endast fyra som inte hade blédningssymtom. Arftlighetsanalysen
som presenterades i artikeln foreslog att det handlade om
dominant arftlighet (se sidan 18).

Erik von Willebrand och dennes forskargarning presenteras av de
finska lakarna R. Lassila och O. Lindberg i en artikel i Haemophilia
(2013), 19, 643-647.
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Hur allvarlig ar
von Willebrands sjukdom?

Det beror pa typ och svarighetsgrad av sjukdomen. De flesta har
VWS i mycket mild form och marker knappt att de har sjukdomen
forran de far en kraftig bloédning i samband med en olycka eller en
operation.

Vissa personer med VWS bléder ganska ofta. Det ror sig da oftast
om nasbléddningar eller rikliga menstruationsbldédningar. Personer
med mild VWS far svara blédningar endast om de skadas eller
opereras utan forbehandling. Personer med svar form av VWS kan
daremot fa svara blédningar utan att de rakat ut for en olycka. Det
kan rora sig om blédningar i leder (t.ex. knaleder) eller svara mag-
eller tarmblédningar.

Svar form av VWS ar mycket ovanlig. Endast ett 50-tal fall med den
svaraste formen (typ 3) har diagnostiserats i Sverige. Svarighetsgra-
den forblir oférandrad genom livet. Om man har en mild form av
VWS forblir den mild hela livet. | vissa fall av medelsvar eller mild
form kan man se en lindring av sjukdomen med aren, eftersom
mangden VWF i blodet kan éka med stigande alder.

Kan arftlig form av
von Willebrands sjukdom botas?

Nej. VWS kan inte botas i nuldget. Forskning pagar och i framtiden
kan det eventuellt finnas satt att bota sjukdomen med t.ex. gen-
terapi. Det ar en livslang, oftast mild rubbning. Dessbattre finns
det effektiva och sakra lakemedel for att behandla och férebygga
blodningar.

INTRODUKTION TILL VON WILLEBRANDS SJUKDOM

Figur 3
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Tack till Margareta Blomback, Prof Emerita,
for bilden av den alandska slakttavian.
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Vilka olika typer av von Willebrands
sjukdom finns det?

VWS indelas i tre kategorier - typ 1, typ 2 och typ 3. Typ 2 fordelas i sin
tur pa flera undergrupper (subtyper). Nar det inte finns tillrackligt
med VWEF i blodet, eller om VWEF inte fungerar normalt, tar det langre
tid for blédningar att upphora.

Vad ar typ 1 von Willebrands sjukdom?

Typ 1ar den vanligaste formen av VWS och omfattar ungefar 75 %
av alla fall. Vid typ 1 fungerar VWF normalt, men det finns for lite av
den i blodet.

Manga personer med typ 1 VWS har inga blédningsbesvar alls forran
de rakar ut for en skada eller en operation. Da kan de fa en allvarlig
bloédning.

Andra har milda symtom sdsom:

- blamarken
- blédningar fran nasa eller mun

- langvariga blédningar fran skarsar.

Vissa kvinnor med VWS har riklig menstruation. Menstruations-
blédningarna kan vara sa rikliga att de paverkar kvinnans livskvalitet.

Skador eller operationer kan orsaka svara bloédningar dven om man
har en mild form av VWS. Darfér ar det viktigt att personer som
misstanker att de kan ha VWS blir undersokta.
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Vad ar typ 2 von Willebrands sjukdom? Oversikt von Willebrands sjukdom
Typ 2 VWS ar mindre vanlig an typ 1. Ungefar 20-25 % har typ 2.

T Andel Svarighets-  Allmént Blodstilland
Vid typ 2 kan mangden VWF i blodet vara normal. Daremot yp nae . varighets man cdstiflande

. . i av patien- grad medel
fungerar VWF inte som den ska, vilket ger upphov till dkad
R . terna

bloédningsbenagenhet.
Det finns flera undergrupper av typ 2 beroende pa vilket slags fel det ] — o i Lagre niva Desmopressin
ar pa VWEF. Det ar viktigt att bestamma vilken undergrupp en person ? astmi av VWF i flertalet fall

med VWS tillhor, eftersom behandlingen kan skilja mellan dem.
VWEF-koncentrat

Typ 2A ar den vanligaste undergruppen och utgor ca 15-20 % av alla Lagre niva }
fall med VWS. Ungefar 5 % har typ 2B. Personer med typ 2B kan och defekt i flertalet fall. Des-
ha brist pa blodplattar (trombocytopeni). Typ 2M och 2N ar mycket 2 20-25 % Oftast mild funktion av iR s
ovanliga undergrupper. Personer med typ 2N, som ocksa kallas lf iredera VWE. Flera tall Qesm?pressin
"Normandie”, har som regel normala nivaer VWF, men ovanligt undertyper sl.<a S S
lag niva av FVIIl i blodet. Tillstandet kan darfor forvaxlas med mild vid typ 2B
hemofili A.
VWE saknas VWE-koncentrat i
Enstaka . helt och FVIII- .

. . . ‘ Svar Aktiviteten Ar samtliga fall. Svarar

Vad ar typ 3 von Willebrands sjukdom? procen P ej pa desmopressin

Typ 3 VWS ar mycket ovanlig och finns endast hos ungefar
1/500.000 individer i befolkningen. Det &r den svaraste formen av
VWS. Personer med typ 3 har ingen eller nastan ingen VWF i blodet.
Darfor har de ocksa mycket liten mangd FVIII i blodet, eftersom
VWEF ar ett bararprotein for FVIII. Dessa personer kan bldéda ofta och
blédningarna kan bli svara om de inte behandlas. Spontana led-
blédningar och svara mag- tarmblédningar forekommer. Kvinnor
med typ 3 VWS kan behdéva behandling med VWF-koncentrat for
att dampa kraftiga menstruationsblédningar.

FOTO: PRIVAT © LENE KORTVEDT
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ARFTLIGHET

Hur far man von Willebrands sjukdom?

VWS ar arftlig och orsakas av en férandring i arvsanlaget for VWF.

Varje cell i kroppen innehaller kromnosomer. Dessa ar l1anga kedjor
som byggs upp av en kemisk struktur som kallas DNA. P& kromo-
somerna finns ca 20000-25000 olika arvsanlag, eller gener, som
bestammer hur en manniska ser ut och fungerar. En gen fungerar
som en mall for ett visst protein.

Varje cell innehaller 46 kromosomer som ar arrangerade parvis i
23 par. Varje par innehaller en kromnosom fran modern och en fran
fadern. Anlaget for VWS finns pa kromosom nr 12. Om det finns en
forandring i arvsanlaget for VWF (t.ex. en mutation — se nedan)
paverkar detta bildningen av VWF s3a att den fungerar daligt,

eller sd att den inte bildas i normal omfattning.

Man kan fa den arftliga formen av VWS pa tva olika satt:

- Ett barn kan arva anlaget for VWS fran en av foraldrarna eller
fran bada

- Ett barn kan fédas med VWS utan att nagon av féraldrarna har
anlag for sjukdomen. | sa fall har det uppstatt en nymutation hos
fostret, dvs. en forandring i arvsanlaget, som orsakar VWS, har
uppkommit hos fostret.

Pojkar och flickor |6per lika stor risk att arva VWS.

Eftersom VWS ar arftlig finns den ofta hos flera medlemmar

i sasnma familj och slakt. Man kan spara sjukdomen genom att
gora ett slakttrad. Figurerna pa sidan 19 och 21 visar slakttrad med
olika typer av nedarvning.
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Dominant arftlighet

Arftligheten vid VWS typ 1och vid flertalet typ 2-varianter &r dominant.
Det innebar att det racker med ett anlag fran ena foraldern for att
man ska fa sjukdomen. Risken for att ett barn ska fa VWS-anlag ar
50 % om ena foraldern har ett dominant VWS-anlag, forutsatt att
den andra foraldern inte har nagot VWS-anlag alls.

Ett exempel: Arne har mild VWS typ 1. Han besvarades av nasblod-
ningar under uppvaxtaren, och han blédde rikligt da han drog ut
visdomstander. Arne har fatt fyra barn med Birgitta. Arftligheten vid
VWS ar inte konsbunden. Darfor kan bade dottrar och séner drabbas.
| Arnes familj har ena dottern, Sara, och ena sonen, Fredrik, fatt ett
anlag for VWS typ 1. Sara besvaras av riklig menstruation och har
latt for att fa blamarken. Fredrik har ocksa latt for att fa blamarken
och har ofta nasblédningar.

Ett annat exempel: Om bada féraldrarna bar pa anlaget for mild typ 1
VWS, sa kan barnet fa en svarare form med mer blédningssymtom.

Figur 4
Dominant arftlighet. VWS typ 1 och flertalet typ 2.

Birgitta

Helena Johan

Normal

VWS

ARFTLIGHET
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Recessiv arftlighet

Arftligheten vid VWS typ 3 och vid enstaka typ 2-varianter ar recessiv.
Det innebar att man maste ha dubbel uppsattning av sjukdomsanlag
for att sjukdomen ska yttra sig. Om man bara har enkelt VWS-anlag
ar man anlagsbarare, men har inga besvar sjalv (undantagsvis

kan en anlagsbarare ha milda besvar). Anlaget i en slakt kan forbli
oupptackt lange.

Ett exempel: Karin har ett anlag for VWS typ 3, men hon har inga
blodningsbesvar.

Hon vet darfor inte om att hon bar pa VWS-anlaget. Hon kanner inte
till att nagon slakting skulle ha VWS. Karin far fyra barn tillsamnmans
med Karl. Tva av barnen, Eva och Anders, far ett anlag fran Karin och
ar darfor VWS-anlagsbarare.

Eva har riklig menstruation, men Anders ar besvarsfri. Eva far fyra
barn med Peter. Tva av barnen, Sofi och Erik, ar anlagsbarare,
men ar besvarsfria. Fortfarande vet ingen i slakten om att de har
VWS-anlaget.

Anders traffar Lena som ocksa ar anlagsbarare for VWS typ 3, men
varken Anders eller Lena vet om att de bar pa anlaget da de traffas.
De far fem barn tillsammans. Hanna och Jonas ar VWS-anlagsbarare
och besvarsfria. Det ar forst med Filip som rubbningen upptacks i
slakten. Han far dubbelt VWS-anlag (ett anlag fran vardera foraldern)
och far darfér VWS typ 3. Han far tidigt stora blamarken och da han
borjar lara sig att ga far han en ledblédning i ett kna. Han har ater-
kommande nasblédningar och utvecklar blodbrist. Utredningen
vid en specialiserad koagulationsmottagning avslojar diagnosen.

ARFTLIGHET

Figur 5
Recessiv arftlighet. Enstaka undergrupper av VWS typ 2.
Alla med VWS typ 3.

Karin Karl

X
v Foobod

Peter Eva Kerstin Lars Anders Lena
I T T 1 I T T T 1
Sofi Linda Erik Axel Petra Hanna Jonas l Tobias

ﬁ} Normal

%} {r Anlagsbarare (oftast besvarsfri)
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Symtom

SYMTOM

Vilka symtom férekommer vid
von Willebrands sjukdom?

Vanliga symtom vid VWS ar:

- bldmarken vid mindre slag

- blédning fran nasa och munslemhinna

- langdragen blédning fran sar i huden

- langvarig blédning efter tandémsning eller tandutdragning
- riklig eller langvarig menstruationsblédning (menorragi)

- onormalt kraftig blodning efter operation eller forlossning.

Symtom pa VWS kan uppkomma vid alla aldrar hos barn. Ofta &r
det sa att barnet ramlar och slar i munnen och bléder lange fran
saret i tandkottet.

Manga personer som har VWS marker inte av nagon 6kad bléd-
ningsbenagenhet. De upptacker att de har latt for att bléda forst
efter en kroppsskada eller operation. | vissa fall upptacks VWS forst
i samband med att man gor en slaktutredning efter att sjukdomen
upptackts hos en slakting.

Har alla med VWS samma symtom?

Nej. Symtomen varierar mycket fran person till person. Aven
medlemmar i samma familj kan ha olika symtom.

Symtomens svarighetsgrad varierar ocksa med typen av VWS:

- Vid typ 1 ar symtomen vanligen milda. Aven personer med
typ 1 kan dock fa allvarliga blédningar

- Symtomen vid typ 2 &r vanligen av mattlig svarighetsgrad

- Vid typ 3 ar symtomen svarare. Dessa patienter kan aven ha
led- och muskelblédningar.

Dessutom tenderar kvinnor att ha mer besvar an man av sin

blodningsbenagenhet, eftersom de kan bléda rikligt i samband

med menstruation och foérlossningar.
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Ar symtomen mera uttalade vid typ 3
von Willebrands sjukdom?

Personer med typ 3 VWS har svara blédningsbesvar. Dessa ar av
samma slag som vid évriga typer av VWS, men ofta mera uttalade.
Dessutom kan personer med typ 3 ha:

- mycket uttalade slemhinneblédningar t.ex. fran mag-tarmkanalen,
vilka kan ge livshotande blodférlust om bléddningen inte behandlas
- spontana muskel- och ledblédningar. Symmtomen pa blédning
i en led eller muskel ar:
- muskeln eller leden blir svullen och spand

- leden kanns varm
- det blir svarare att rora leden eller att spanna muskeln

- Okande smarta.

Vilka sjukdomstillstand forekommer
endast hos kvinnor?

Rikliga menstruationsblédningar

Hos kvinnor med VWS typ 1 kan rikliga menstruationsblédningar
vara det enda symtomet pa VWS. Begreppet "rikliga menstruations-
bléodningar” innefattar bade regelbundna och oregelbundna
blédningar. Gransen for om blédningen ska raknas som riklig gar
vid forlust av 80 ml (8 cl) blod per menstruationsperiod.

Kvinnor som forlorar mycket blod p.g.a. kraftig menstruationsblédning
kan utveckla jarnbrist med pafdljande blodbrist (anemi).

Det kan vara svart for en kvinna att avgéra om hon har onormalt
riklig menstruation. Jamférelser med andra familjemedlemmar kan
vara missvisande, eftersom de ocksa kan ha VWS. Systrar, modern
och andra kvinnliga slaktingar kan ha samma problem. Kvinnan
kanske slar sig till ro med att "alla kvinnor i var slakt bléder mycket

i samband med menstruationen”.

SYMTOM

Féljande punkter bér fa en kvinna att fundera pa om hon kan ha
en blédningsrubbning:
- blédning som pagar mer an sju dagar
- en stor binda fylls med blod pa kortare tid an tva timmar,
och man far byta skydd flera ganger per timme
- ofdrutsagbar blédning
- menstruationsblédning som paverkar livskvaliteten

- menstruationsblédning som ar sa riklig att den orsakar blodbrist.

FOTO: SCANDINAV
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Figur 6

Blodningsschema
Det kan ibland vara svirt att veta hur mycket man bloder under sin menstruation. Fér att ta reda p hur riklig din menstruation &r har du fitt ett blédningsschema att fylla i.
1. Borja med att fylla i smiirta i schemat dagen fore forsta menstruationsdagen.
2. Notera antal bindor och/eller tamponger per dag genom att siitta ett streck for varje anviind tampong/binda, i rutan under den bild som bist illustrerar hur genombldd
tampongen;bindan r.
3. Det finns éiven kolumner for att rapportera antal levrade blodklumpar och genombladningar per dag. Siitt streck for antal levrade blodklumpar/genomblidningar per dag.
4.1 sista kolumnen uppger du om du haft smirta under dagen pd grund av din menstruation. Ange smirtans intensitet genom att siitta ett kryss pa linjen.
Forsta raden i blodningsschemat visar ett exempel pa hur du fyller i schemat.

Sind in blodningsschemat tillsammans med de andra formuliren i det frankerade kuvertet.

Datum Tampong Binda Blodlevrar Genom Smiirta
bredvid blodning
mensskydd
Lite | Mellan | Mycket | Lite | Mellan | Mycket !
Exempel Ingen smirta Viirsta tinkbara smiirta
070918 ) (
Dagen Ingen smirta Viirsta tinkbara smart
fore
mens
Dag 1 Ingen smirta Viirsta tinkbara smirta
Dag2 Ingen smirta Viirsta tinkbara smiirta
Dag 3 Ingen smirta Viirsta tinkbara smirta
Dag 4 Ingen smiirta Viirsta tinkbara smiirta
Dag 5 Ingen smirta Viirsta tinkbara smiirta
Dag 6 Ingen smiirta Viirsta tiinkbara smiirta
Dag 7 Ingen smirta Viirsta tinkbara smirta
Dag 8 Ingen smirta Viirsta tankbara smirta
Copyright Mins Edlund, Danderyds Sjukhus, och Petra Elfvinge, Karolinska Universitetssjukhuset Solna
2009-02-18
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Den vanligaste metoden som anvands kliniskt for att faststalla
blodningens storlek ar Pictorial Blood Assesment Chart (PBAC);
menstruationsbeddémningsmall (figur 6).

Genom att registrera och poangsatta hur manga genomblédda
bindor och tamponger som gar at per menstruationsperiod kan
man fa ett matt pa om en kvinna lider av rikliga menstruations-
blédningar eller ej. Vid en viss summa anses riklig menstruations-

blodning foreligga. En pdf av blédningsschemat kan laddas ner har:

blodarsjuk.nu/wp-content/uploads/blodningsschema_fbis-se_.pdf

En flickas allra forsta menstruationsblodning kan vara sarskilt riklig.
Om problemen fortsatter bér flickan utredas. Det ar valkant att
p-piller minskar menstruationsblédningen. Man ska dock inte sla
sig till ro aven om menstruationsproblemen blivit mindre uttalade
av p-pillermedicinering. Det ar viktigt att anda ta reda pa om
flickan har VWS, eftersom hennes 6kade blédningsrisk i andra
sammanhang kan finnas kvar trots att menstruationsblédningarna
minskat i omfattning. Flickor med svar form av VWS bor ha regel-
bunden kontakt med koagulationslakare och gynekolog.

Menstruationssmarta (dysmenorré) och dgglossningssmarta

En del kvinnor med VWS upplever smarta under menstruations-
perioden (dysmenorré). Kvinnor kan ocksa ha ont i samband med
agglossning (ovulation) beroende pa en mindre blédning som
uppstar vid aggstocken.

Vissa kvinnor har ett annat tillstdnd som kallas endometrios, da
livmoderslemhinna (endometrium) finns utanfér livmodern, t.ex.
pa dggstockarna och/eller i buken. Nar kvinnan menstruerar
bloder hon fran livmoderslemhinnan oberoende av var denna ar
lokaliserad. Om kvinnan dessutom har VWS kan blédningen bli
uttalad. Blodet kan da irritera bukvaggen och orsaka smarta. Denna
smarta bdrjar ofta ett par dagar fore den vanliga menstruations-
blédningen fran slidan.

SYMTOM
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Hur manga kvinnor med riklig
menstruationsblédning har en
bléodningsrubbning?

Blodningsrubbningar sasom VWS ar mycket vanligare bland
kvinnor som har riklig menstruationsblodning an hos den évriga
befolkningen. Vetenskapliga undersdkningar har visat att nara en
av fem kvinnor, som soker lakare p.g.a. riklig menstruationsblédning
har nagon form av allman blédningsrubbning. Manga av dem har
slaktingar med blédningsproblem.

80-90 % av kvinnor med VWS lider av rikliga menstruationsblédningar
jamfort med 10 % av kvinnor i hela befolkningen.

Hur paverkar riklig menstruations-
blédning en kvinnas livskvalitet?

Rikliga menstruationsblédningar kan patagligt paverka en kvinnas
livskvalitet. Kvinnor med rikliga menstruationsblédningar kan p.g.a.
VWS:

- ha en paverkad arbetssituation
- vara tvungna att ga ner i arbetstid
- lida av jarnbristanemi
- besvaras av smartor i samband med menstruation
eller agglossning
- fa endometrioscystor eller inre blédning fran aggstockarna
- ofta bléda igenom menstruationsskydden.
Lyckligtvis kan manga av dessa problem elimineras eller dramatiskt
minskas om kvinnan far korrekt diagnos och behandling.

FOTO: SHUTTERSTOCK

SYMTOM
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Diagnos

DIAGNOS

Ar det 1att att stalla diagnosen
von Willebrands sjukdom?

Nej. Det ar inte |att att diagnostisera VWS. Dessutom kanner manga
lakare inte till sjukdomen. Darfér ar VWS underdiagnostiserad.

Det ar viktigt att personer som kan ha VWS blir korrekt utredda.
De maste darfor remitteras till en hégspecialiserad koagulations-
mottagning. | Sverige utreds och handlaggs dessa patienter vid
nagon av landets tre koagulationsmottagningar (i Malmo, Goteborg
eller Stockholm), dar det bade finns ett speciallaboratorium som
klarar diagnostiken och kliniskt verksamma lakare med erfarenhet
av patienter med ovanliga blédningsrubbningar. Se sidan 73.

Forutom att diagnosen kraver specialanalyser som kan vara svar-
tolkade, sa forsvaras diagnosen aven av att nivan av VWF i blodet
varierar beroende p3 flera faktorer.

Exempel pa sadana faktorer ar:
- graviditet
- amning

- den normala hormonvariationen under kvinnans
manatliga menstruationscykel

- p-piller

- infektioner

- nyligen genomgangen operation
- kraftig fysisk aktivitet.

Dessutom har personer med blodgrupp O ca 30 % lagre niva av
VWEF an personer med 6vriga blodgrupper, utan att de har VWS.
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Ett exempel: En kvinna med riklig menstruationsblédning p.g.a.

VWS far annan behandling, som bara inriktas mot menstrua-
tionsblodningen. Hon kanske bara behandlas med p-piller, som
visserligen minskar menstruationsblédningen, men som inte
paverkar hennes 6kade blodningsbenagenhet for 6vrigt. Hon
kan da invaggas i falsk trygghet och riskerar att raka ut for
blodningskomplikationer i ssmband med operationer eller
andra ingrepp. | ovanliga fall har livmodern opererats bort pa
kvinnor vars VWS annu inte har upptackts.

Kan rutinprover anvandas
for att diagnostisera
von Willebrands sjukdom?

Nej. De analyser som kan utféras vid de flesta sjukhus och som
anvands vid utredning av misstankt blédningsbenagenhet ar
ofta normala.

- PK (INR) ar alltid normalt
- APTT ar nastan alltid normal
(kan vara forlangd i de allra svaraste fallen)
- Blédningstiden ar ibland normal vid mild VWS
(alltid forlangd vid svar VWS)
- Trombocytantalet ar i allmanhet normalt (undantag: typ 2B).

Specialanalyser vid koagulationslaboratorium kravs for att stalla
diagnosen och for att identifiera korrekt subtyp.

FOTO: PRIVAT © LENE KORTVEDT

Vilka tester kan anvandas
for att diagnostisera
von Willebrands sjukdom?

For att fa ett bra underlag for utredning och bedémning ar det
viktigt att Iakaren far information om alla symtom personen med
misstankt VWS har och om vederbérande har nagra kanda sjuk-
domar eller tar nagra mediciner. Lakaren maste ocksa fa veta om
nagra slaktingar har blédningsbesvar. Om lakaren misstanker att
det ror sig om VWS remitteras patienten till koagulationsmottag-
ningen i Malma, Goteborg eller Stockholm. Se sidan 73. Dar kan
en specialiserad utredning utféras.

Denna utredning syftar till att:

- ta reda pa om patienten har VWS
- identifiera korrekt subtyp

- bestamma korrekt behandling.

DIAGNOS
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Testerna som utfors vid koagulationslaboratoriet ar bland andra:

VWEF-aktiviteten ar ett matt pa en av VWF:s
VWEF-aktivitet funktioner, namligen formagan att binda
till normala blodplattar och till karlvaggen.

VWEF-antigen innebar att man mater
VWF:Ag mangden av VWF i patientens blodprov,
men inte hur bra faktorn fungerar.

FVIII Aktiviteten av FVIII i patientens blod.

Mater hur mycket det finns av de olika
langa VWF-kedjorna. Det ar framfor allt
viktigt att de langsta kedjorna finns.

VWEF-
multimerer

Mater hur lange en person bléder fran

Bléodningstid ) )
en rispa i huden.

Hur lang tid tar det att fa besked om
utredningsresultatet?

Eftersom vissa analyser inte utfors sa ofta kan det ga flera veckor
innan mottagningen kan meddela resultatet.

Bor personen genomga en ny
utredning om alla tester utfallit normalt?

Ibland kravs provtagning vid flera olika tillfallen. Det beror pa att
nivan av VWF kan variera till foljd av olika omstandigheter, sdésom
hormonnivaer, stress och infektioner. Personer med mild form av
VWS kan tidvis ha normal niva av VWF. Darfoér ska man inte avfarda
diagnosen med endast en provtagning. Provtagningen bér upprepas
om man har valgrundad misstanke om VWS.

Personer med misstankt VWS ska remitteras till en av landets hog-
specialiserade koagulationsmottagningar i Malmo, Goteborg eller
Stockholm. Se sidan 73. Utredningen kan bérja med att blodprover
skickas dit. Om misstanken pa VWS da starks genom fynd av lag niva
av VWF i blodprovet, kallas patienten till koagulationsmottagningen
for fullstandig utredning.

Hur brukar personer som far diagnosen
von Willebrands sjukdom reagera?

Manga kanner en lattnad, eftersom de far en férklaring pa sina
blédningsbesvar och darmed ocksa majlighet till effektiv behandling.

Andra kan kdnna sig oroliga déver att de har en livslang blédnings-
benagenhet. Denna oro brukar dock avta efterhand som de lar sig
leva med sina besvar. Dessutom mildras besvaren med aren hos vissa
personer med typ 1, eftersom mangden VWF kan 6ka med aldern.

De som nyligen fatt diagnosen kan behéva stod bade fran sjuk-
varden och anhdériga. Det kan vara bra att fa traffa andra som fatt
samma diagnos. Sadana kontakter kan formedlas av koagulations-
mottagningen eller av patientorganisationen Férbundet Blédarsjuka
i Sverige (FBIS). Se sidan 73.

Bor personen informera andra
slaktingar om diagnosen?
Ja. Andra slaktingar kan ju ha samma blédningsrubbning och bor

ocksa fa en chans att bli utredda och fa korrekt diagnos samt effektiv
behandling for sina blédningsbesvar.

DIAGNOS
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Behandlings-
alternativ

BEHANDIINGSALTERNATIV

Var far en person med von Willebrands
sjukdom bast behandling?

VWS ar en ovanlig rubbning som ar relativt okand aven i lakarkaren.

Bast kompetens att utreda och behandla VWS finns vid landets tre
hdgspecialiserade koagulationsmottagningar i Malmo, Goteborg
och Stockholm. Personer med misstankt VWS ska darfér utredas vid
nagon av dessa enheter, dar man har stor erfarenhet av diagnostik
och behandling av VWS. Se sidan 73.

Efter att koagulationsmottagningen har stallt korrekt diagnos och
utarbetat riktlinjer for behandling kan patienten vanda sig till sin
sjukvardsenhet pa hemorten vid mindre problem. Patienterna och
deras familjer kan aven vanda sig direkt till koagulationsmottagningen
vid allvarligare blédningar eller kroppsskador. Storre operationer
bor som regel utfoéras i Malmo, Goteborg eller Stockholm, sa att
koagulationslakarna kan folja behandlingen pa nara hall.

Ar det alltid nédvandigt att behandla
blédningar med lakemedel?

Nej. Mindre blédningar kan ofta hanteras utan lakemedel.
Nagra exempel pa detta:

- Sma blamarken forsvinner vanligtvis av sig sjalva

- Stora bldmarken och mindre muskelblédningar kan ofta stoppas
om man lagger pa nagot kylande och haller kroppsdelen i héglage

- Blédningar fran smasar kan stoppas med tryck

- Nasblodningar kan stoppas med enkel "forsta hjalpen”-teknik.
Blodstillande vadd kan képas pa apotek.
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Ibland ar det dock nédvandigt med lakemedel eller annan medicinsk
behandling. Vilken slags behandling som ska anvandas beror bl.a.
pa typen av VWS.

Vilka behandlingsalternativ finns
for von Willebrands sjukdom typ 1?

Desmopressin (DDAVP)

Desmopressin ar ett syntetiskt [akemedel, som liknar ett hormon
som finns i kroppen. Desmopressin framstalls inte fran blod.
Desmopressin verkar genom att frigora VWF som finns lagrat i
karlvaggarna. Aven FVIII frigdrs pd samma satt.

Desmopressin ar det lakemedel som ar férstahandsval
vid VWS typ 1. Det kan tas pa tre olika satt:

- Det kan sprutas intravenodst (dvs. direkt in i ett blodkarl)
- Det kan sprutas subkutant (dvs. under huden)

- Det kan tas som nasspray.

Desmopressin ar effektivt for nastan alla som har VWS typ 1. De
som inte svarar tillrackligt bra har som regel mycket lag niva av
VWEF. For att ta reda pd om en person svarar tillrackligt bra pa
desmopressin ges alltid en testdos i ssamband med utredningen.

Desmopressin (DDAVP) ar ett lakemedel som stimulerar koagula-
tionsprocessen genom att inducera frisattning av VWF och FVIII
fran celler i blodkarlsvaggen.

Effekten maste testas sa att man vet om patienten svarar tillrackligt bra.

Desmopressin tas vanligtvis 1-2 ggr per dygn. Eftersom preparatet

har en tendens att spara vatska i kroppen rekommenderas att man
inte dverdoserar och darmed inte tar mer an tre doser i foljd under
hoégst tre dagar (for barn rekommenderas vanligtvis endast en
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enkel dos, i enstaka fall ytterligare en dos efter 24 timmar). Under de
dagar som desmopressin anvands rekommenderas att man minskar
sitt intag av vatska. Man ska bara dricka om man ar torstig.

Desmopressin har nagra milda biverkningar:
- Ansiktsrodnad och varmekansla - évergadende under
nagon timme. Drabbar alla
- Huvudvark — ocksa évergaende. Drabbar endast ett fatal
- Hjartklappning - lindrig och évergaende. Drabbar endast ett fatal
- Trotthet och yrsel — ovanligt.

Epileptiska kramper har rapporterats, men ar mycket ovanliga.
Sma barn som samtidigt fatt for mycket vatska kan drabbas.

Aldre personer med uttalad hjartsvikt eller svar karlkramp boér
undvika desmopressin. Desmopressin ska inte anvandas vid typ 2B
VWS, eftersom det kan utlésa dvergaende trombocytopeni (brist
pa blodplattar) vid denna subtyp.

Tranexamsyra

Tranexamsyra ar i likhet med desmopressin ett syntetiskt lakeme-
del som ej har utvunnits fran blod. Tranexamsyra verkar genom att
hindra ett enzym, som kallas plasmin, fran att bryta ned blodkoagler
(s.k. fibrinolys). Preparatet stimulerar inte bildandet av koagler, men
hindrar nedbrytningen av dessa. Tranexamsyra kan inte ersatta
desmopressin eller VWF-koncentrat.

Tranexamsyra ar sarskilt effektivt for behandling av blédningar fran
slemhinnor, t.ex. blédningar fran:

- munslemhinnan

- nasan

- magen eller tarmarna

- livmodern (menstruationsblodning).

Tranexamsyra ar aven effektivt vid tandbehandlingar.
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Vid mindre blédningar kan det racka att endast ge tranexamsyra,
men vid storre bléodningar kombineras tranexamsyra med desmo-
pressin eller VWF-koncentrat.

Tranexamsyra kan tas pa tre olika satt:

- Det kan sprutas intravendst (dvs. direkt in i ett blodkarl)

- Det kan tas peroralt (svaljas) som tabletter eller mixtur
alternativt brustabletter upplosta i vatten.

- Det kan anvandas for lokal behandling, t.ex. for munskoljning
vid blodning fran tandkottet, eller en sudd indrankt med
tranexamsyra for lokal behandling av nasblédning eller
blédning fran ett sar.

Tranexamsyra kan ge vissa biverkningar
som framférallt drabbar magtarmkanalen:
- illamaende

- orolig mage

- magvark.

Om man har blod i urinen ska man inte ta tranexamsyra, eftersom
det da finns risk for att det bildas blodklumpar som kan orsaka
stopp i urinvagarna.

Fibrinklister

Fibrinklister efterliknar den naturliga koagulationsprocessen. Det
kan narmast liknas vid ett tvakomponentslim. Koagulationsprocessen
startar forst da klistret blandats. Det kan anvandas av tandlakare
for lokal behandling efter en tandutdragning eller lokalt i saret, av
kirurg, i ssamband med operationer.

VWF-koncentrat

VWF-koncentrat kan kravas for patienter med svar typ 1som inte
svarar pa desmopressin. Se under behandlingsalternativ for typ 2
och 3 VWS.
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Vilka behandlingsalternativ finns for
von Willebrands sjukdom typ 2 och 3?

VWF-koncentrat anvands for patienter som inte svarar
pa desmopressin:

- allamedtyp 3

- nastan alla med typ 2

- ett fatal med typ 1 av uttalad svarighetsgrad.

Behandling med faktorkoncentrat innebar att patienten tillférs VWF.
VWEF-koncentrat kan endast ges genom intravenos injektion. Det
finns flera olika faktorkoncentrat som innehaller VWF. Vissa faktor-
koncentrat innehaller &ven FVIII i olika mangd.

VWEF-koncentrat som huvudsakligen framstalls fran plasma, renas
fram fran plasma som samlats fran ett mycket stort antal blodgivare
(s.k. poolad plasma). Plasma ar blodets flytande bestandsdel som
omger blodkropparna. D& blodkropparna avskiljts fran blodet
genom centrifugering kvarstar plasman som ar gul till fargen.

Plasman som ska anvandas for framstallning av VWF-koncentrat
testas for virus som kan orsaka blodsmitta, sdsom gulsotsvirus
(hepatitvirus) och HIV. Plasma som innehaller virus anvands inte. | den
fortsatta koncentratframstallningen behandlas plasman med olika
metoder, som forstdr och avlagsnar de virus som trots all testning
anda skulle kunna finnas kvar. De faktorkoncentrat som anvands
idag ar mycket sakra.
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VWF-koncentrat ges som intravends injektion. Vissa patienter lar sig
att sticka sig sjalva (s.k. hembehandling). Ibland ger sjukpersonalen
injektionen. Se nagra olika injektionstekniker nedan.
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Tranexamsyra

Anvands som komplement till VWF-koncentrat vid blédningar.
Se kapitlet om behandlingsalternativ for typ 1 VWS.

Desmopressin

Kan ha effekt i ett fatal fall av typ 2 VWS och bér darfor testas i
samband med utredningen av dessa. Som regel svarar dock inte
personer med typ 2 pa desmopressin. Vid typ 2B ska man inte ge
desmopressin, eftersom det vid denna undergrupp orsakar ihop-
klumpning av blodplattarna med trombocytopeni (brist pa blod-
plattar) som foljd. Vid typ 3 saknas VWF helt och det finns darfor
inget att frisatta. Desmopressin har ingen effekt vid typ 3 VWS.
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Lakemedelsalternativ for personer
med von Willebrands sjukdom

Likemedel som hojer nivaerna av VWF och FVIIl i blodet

Forstahands- Alternativ behandling
Typ av VWS . .
behandling i enstaka fall
Typ1 Desmopressin VWF-koncentrat

Typ 2 VWF-koncentrat Desmopressin

Typ 3 VWF-koncentrat

Vilka behandlingsalternativ kan
anvandas for kvinnor med
gynekologiska komplikationer?

Hormonbehandling

P-piller hojer halten av VWF i blodet och minskar ofta menstruations-
blédningens mangd och langd. Darfér kan p-piller vara till hjalp for
manga kvinnor med rikliga menstruationsblédningar, eftersom de
kan normalisera dessa. Man kan aven férlanga cykelintervallet vid
behandling med p-piller ("hoppa dver” de hormonfria dagarna).
Om cykelintervallet forlangs till 3-12 manader, sa kan en blédnings-
reduktion pa upp till 90 % sannolikt uppnas dver tid.

43



BEHANDIINGSALTERNATIV

44

P-piller hjalper bast hos kvinnor med typ 1 och mindre bra vid typ 2
och 3 VWS. Aven annan hormonterapi, sdsom vaginalring eller
p-stavar, kan vara aktuell for kvinnor med problematiska underlivs-
blodningar. Sadan behandling kraver kontakt med gynekolog.

En del foraldrar kan vara tveksamma till att Iata sina dottrar ta
p-piller av radsla for att de ska lockas till tidig sexuell aktivitet. Flera
undersdkningar har dock visat att medicinsk anvandning av p-piller
inte ar forknippad med tidig sexualdebut. Unga flickor ska darfor
inte undanhallas denna effektiva behandling.

Oro for att p-piller kan ge upphov till cancer, infertilitet, blodpropp
och stroke kan ocksa vara ett hinder for p-pillermedicinering. Det ar
darfor viktigt att flickorna och deras foraldrar far tillfalle att diskutera
dessa farhagor i samband med lakarbesoket.

Under pagaende p-pillerintag kan flickan/kvinnan bli fri fran sina
blédningsbesvar. Hon kan da invaggas i en falsk sakerhet och
glomma sin allmanna blédningsbenagenhet.

Aven om p-piller minskar menstruationsblédningen kan man
fortfarande raka ut for blodningskomplikationer vid operationer
eller kroppsskada.

Spiral

Den hittills basta farmakologiska behandlingen av rikliga men-
struationsblédningar ar hormonspiral. Spiralen ar T-formad, det

vill sdga den har ett ben med tva armar. Hormonspiralen ar upp-
byggd sa att det i benet finns en kapsel med hormon. Denna
kapsel frislapper en lag och bestamd mangd av gulkropps-
hormon (levonorgestrel) lokalt i livmnodern dygn efter dygn i fem ar.
Hormonspiralen innehaller inte 6strogen och ar ett mycket sakert
preventivmedel. Trots att hormonspiralen framfoérallt verkar lokalt i
livmodern, kan aven eventuella endometriosbesvar minskas.

Hormonspiralen medfér att menstruationsmangden minskar.
Dessutom minskar hormonspiralen smartsamma menstruationer
och i vissa fall premenstruellt syndrom (PMS). Nar hormonspiralen
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tas ut dtergar menstruationsblédningarna till hur de var fore insatt-
ningen. Spiral kan sattas in aven om man inte har fott barn. Trots
att hormonspiralen endast frisatter laga nivaer av levonorgestrel kan
en del biverkningar férekomnma, speciellt de férsta tre manaderna av
anvandning. Till de vanligt féorekommande hor vaginala blédningar,
brostspanningar och 6dem. Hos de flesta kvinnor minskar biverk-
ningarna efter en kort tids anvandning.

Tranexamsyra

Kvinnor med VWS och rikliga menstruationsblédningar har ofta
god hjalp av tranexamsyra, som kan halvera blédningen. Kvinnan
boérjar ta tranexamsyra forsta menstruationsblédningsdagen och
haller sedan pa sa lange det behoévs. Tranexamsyra kan kombineras
med p-piller och desmopressin.

Desmopressin

Desmopressin i form av nasspray ar effektivt for behandling av rikliga
menstruationsblédningar. Desmopressin dkar halten av VWF och
FVIII i blodet. Det racker ofta att ta nassprayen 1-2 ganger per dag
under de tre forsta menstruationsblédningsdagarna; totalt hogst

tre doser. Forsta dosen kan tas da blédningen boérjar. Desmopressin
som subkutana injektioner kan ocksa anvandas for hembehandling,
men ar mindre bekvamt an spraybehandlingen.

Eftersom desmopressin minskar njurarnas urinproduktion och
darmed sparar vatska i kroppen ska man vara aterhallsam med dryck
de dagar man anvander preparatet. Desmopressin kan kombineras
med tranexamsyra och p-piller.
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Vilka kirurgiska behandlingar finns
for rikliga menstruationsbléodningar?

For vissa kvinnor ar medicinsk behandling otillracklig mot deras
kraftiga menstruationsbldédningar. For dessa kvinnor kan kirurgisk
behandling vara ett alternativ. Sadan behandling innebar dock ett
stort ingrepp i kvinnans liv. Det ar viktigt att hon far tillfalle att 6ver-
vaga alla medicinska behandlingsalternativ forst.

Lokal behandling inuti livmodern

Det finns flera olika metoder som utnyttjar varme for att forstora
livmnoderslemhinnan. En metod innebar att en kateter med en
ballong i anden férs in i livmoderhalan.

Ballongen fylls med vatska som varms. Da blir ballongytan varm
och forstdr det innersta lagret i livmodern, dar blédning sker vid
menstruation. Behandlingen kan utféras i lokal anestesi. Behand-
lingen tar atta minuter. En fordel ar att behandlingen gors via
slidan, vilket undviker ett operationssar som kan bléda. Behand-
lingen gors polikliniskt, dvs. man atervander hem operationsdagen.
Man kan vanligtvis arbeta dagen efter operationen. Behandlingen
kan inte utféras om kvinnan énskar bli gravid. Avsikten med
behandlingen ar att minska blédningsmangden vid menstruation.
Behandlingen har visat goda resultat; atta av tio kvinnor har ingen
eller valdigt sparsam menstruation efter genomgangen behandling.

Hysterektomi (borttagande av livmodern)

Denna operation medfor att menstruationen helt forsvinner. Ope-
rationen kan endast utféras om man inte vill foda fler barn. Den kan
vara det enda alternativet for kvinnor som inte svarar pa medicinsk
eller lokal behandling. Operationen innebar att man maste vara in-
lagd pa sjukhus och medfér dessutom en 6kad blédningsrisk, vilket
det dock finns behandling mot.

Efter operationen maste man vara sjukskriven, vanligtvis cirka en
manad. Vid denna operation kan aggstockarna (ovarierna) ocksa
opereras bort. Da kommer man i klimakteriet och behover behandling
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med &strogen efter operationen. Darfér tar man bara bort agg-
stockarna vid sjukdom i dessa eller ibland vid endometriosbesvar
(se sidan 27), eftersom endometrios paverkas av hormon som bildas
i aggstockarna. Hysterektomi utfors antingen abdominalt (vanlig buk-
operation), vaginalt (via slidan) eller laparoskopiskt (titthalsoperation).

Laparoskopi (titthalsoperation)

Detta ar en operation dar instrument fors in i bukhalan via sma snitt
i bukvaggen, dels for att kunna se i bukhalan, dels for att kunna
operera. Laparoskopi kan géras om man har endometrios, framfor
allt pa aggstockar (endometrioscystor). Vid laparoskopi far en person
med VWS samma férbehandling som vid andra operationer.

Ar nasblédningar vanliga vid
von Willebrands sjukdom?

Ja. Nasbloédningar ar ett av de vanligaste symtomen pa VWS,
sarskilt hos barn.

Hur kan man stoppa nasblédningar?

Nasblédningar kan stoppas om man sitter uppratt och klammer
hart om nasan, ungefar dar nasborrarna ar som vidast, under
atminstone 10-15 minuter. Darigenom uppstar dar ett tryck mot
nasskiljevaggen, som ar den vanligaste platsen for nasblodningar.
Det kan vara nodvandigt att upprepa proceduren. Om blédningen
fortsatter trots detta kan annan mer kvalificerad behandling kravas,
sasom adrenalin lokalt eller packning av nasan (tamponad)

med kompresser och/eller blodstillande material, eventuellt
indrankt med tranexamsyra. Tranexamsyra som tas via munnen
(tabletter eller mixtur) kan vara av varde att ta under en period av
aterkommande nasblédningar, t.ex. i samband med en forkylning.
Desmopressin kan ocksa ha effekt mot blédningen och i vissa fall
behovs aven faktorkoncentrat.

Barn som nyligen haft nasblod ska halla sig lugna och vuxna ska
undvika tung fysisk aktivitet.
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Na&r ska man soka lakare p.g.a. ndsblodningar?

Om kompression av nasan och 6évriga dtgarder som beskrivs ovan
inte hjalper och bldédningen fortsatter mer an 30-60 minuter bor
man soka en 6ron-, nasa- och halslakare, som kan etsa blodande
blodkarl i nasan eller lagga tamponad (packa nasan med kompresser
som trycker mot slemhinnan och stoppar blédningen).

Om man har tata nasblédningar under en langre period finns
det risk for att man kan fa blodbrist (anemi) till foljd av jarnbrist.
Man bor i sa fall kontrollera blodvardet hos lakare.

Kan man forebygga nasblédningar?

Det finns flera enkla satt att forebygga nasblodningar. Det ar
viktigt att luften inte ar for torr i bostaden eller pa arbetsplatsen.
Detta ar sarskilt vanligt pa vintern och leder till uttorkning och
torra lattbléddande slemhinnor. Ibland kan en luftfuktare forbattra
inomhusklimatet. Man kan minska risken att bli uttorkad genom
att dricka vatska regelbundet. Torra slemhinnor i nasan kan
smorjas med vaselin eller liknande medel fran apoteket.

Om man har nasblédningar som aterkommer ofta bér man
undersokas av 6ron-, nasa- och halslakare.

Ibland finns det ytliga blodkarl i nasans slemhinna som kan
atgardas med lokal behandling, t.ex. etsning eller operation.
Nasblédningar brukar vara mest uttalade under uppvaxten
och minskar ofta dd man uppnatt vuxen alder.

FOTO PRIVAT: © LENE KORTVEDT
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LEVA MED VON WILLEBRANDS SJUKDOM

Vad ar en koagulationsmottagning?

En koagulationsmottagning ar en hogspecialiserad enhet med den
erfarenhet och de resurser som kravs for att ta hand om personer
med blédningsrubbningar, sasom VWS och hemofili. | Sverige finns
tre sddana enheter: i Malmo, Géteborg och Stockholm. Se sidan 73.

Handlaggningen av dessa sjukdomar har centraliserats till ett fatal
enheter i landet, eftersom sjukdomarna ar ovanliga. Endast genom
centralisering kan dessa enheter fa ett tillrackligt stort patientunderlag
for att kunna uppratthalla sin kompetens och for att kunna driva
forsknings- och utvecklingsarbete.

Vid koagulationsmottagningen finns ett team av specialister som
tar hand om personer med VWS:

Koagulationsldkaren

- har huvudansvaret for handlaggningen av patienter med VWS
- utreder och staller diagnosen VWS

- avgor vilken blodstillande behandling som ar lamplig

- ordinerar behandling i ssmband med blédningar eller ingrepp.

Sjukskoterskan

- ar en viktig kontaktperson for patienter/féraldrar

- lar patienter injektionsteknik

- ger injektioner i ssamband med behandling pa sjukhuset
- tar blodprover i samband med lakarbesdken.

Ortopeden

| teamet ingar en ortoped med erfarenhet av de ledproblem,
som drabbar personer med svar VWS typ 3 till foljd av upprepade
ledblédningar.

Sjukgymnasten

En sjukgymnast hjalper till med rehabilitering och traning av
personer med led- och muskelproblem orsakade av blédningar
samt ordinerar nédvandiga hjalpmedel.
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Gynekologen
Koagulationsmottagningen har kontakt med en gynekolog
med erfarenhet av kvinnor med blédningsproblematik.

Tandldkaren
En tandlakare, som ar van vid att behandla personer som ar
lattblodande, ar knuten till koagulationsmottagningen.

Vad ar hembehandling?

Hembehandling innebar att personen med VWS lar sig ta sitt
blodstillande, koagulationsframjande, lakemedel sjalv hemma.
Begreppet galler framforallt behandling med VWF-koncentrat

som maste ges intravendst. En forutsattning for hembehandling ar att
patienten eller patientens foraldrar lar sig intravenods injektionsteknik.
For att injektionstekniken ska kunna uppratthallas bor injektioner
ges tamligen frekvent. Det innebar att hembehandling forbehalls
de personer som kraver behandling relativt ofta, framfor allt de
med typ 3 VWS. Redan i 10-12-arsalden kan somliga barn borja lara
sig ta behandling sjalva.

Hembehandling medfor flera férdelar:

- Behandling kan ges snabbt vid blédning, vilket 6kar maojligheten
att stoppa en blédning innan den blivit komplicerad

- Patienten blir mindre beroende av sjukhuset

- Det blir |attare att resa. Faktorkoncentratet kan tas med
t.ex. vid utlandsresa

- Patienten far ta storre ansvar for sin egen sjukdom.

Begreppet hembehandling kan aven tillampas pa andra lakemedel,
som patienten sjalv kan administrera hemma, t.ex. desmopressin
eller tranexamsyra.
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Personer som har hembehandling med faktorkoncentrat kallas till
lakarbesok pa koagulationsmottagningen 1-2 ganger per ar.

Forr overforde faktorkoncentrat
HIV och hepatit. Ar koncentraten
sakra nu?

De koncentrat som anvands idag for behandling av VWS anses vara
mycket sakra ur smittosynpunkt. Flera atgarder vidtas for att géra
koncentraten sakra:

- Plasma- och blodgivare och den plasma som anvands for fram-
stallning av VWF-koncentrat testas for alla kdnda smittamnen

- Varje plasmagivning undersoks med tester som upptacker HIV,
hepatit A, B och C samt andra virus som kan &verleva i blodet

- Under tillverkningsprocessen genomgar VWF-koncentraten
omfattande reningssteg som dédar och/eller avldgsnar virus

- Det fardiga koncentratet testas for att man ska vara saker pa att
det inte finns nagra virus kvar.

Det finns ett rekombinant VWF-koncentrat framstallt med hjalp av
DNA-teknik. Arvsanlaget, som innehaller den genetiska koden for
manniskans VWF, fors in i daggdjursceller (t.ex. fran hamster) som
odlas i stora tankar. Cellerna producerar VWF som renas fram fran
odlingstankarna.
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Bor en person med von Willebrands
sjukdom vaccineras?

Ja. Ett barn med VWS ska ha alla de vacciner som andra barn far.
Dessutom ska en person med VWS, som kan komma att behandlas
med blodprodukter, vaccineras mot de virus som kan éverféras
med blod. Man ska i sadana fall vaccinera mot hepatit A och B. Det
finns inget vaccin mot hepatit C eller HIV. Vaccinationssprutorna ska
ges under huden (subkutant) i stallet for in i en muskel (intramus-
kulart), eftersom det annars finns risk for muskelblédning.

LEVA MED VON WILLEBRANDS SJUKDOM

GRAVIDITET OCH FORLOSSNING

Kan kvinnor med

von Willebrands sjukdom fa barn?

Ja. Kvinnor med VWS har inte svarare an andra kvinnor att bli
gravida. For kvinnor med VWS typ 1 forbattras ofta aven évriga
bléodningsbesvar, eftersom nivan av VWF i blodet stiger kraftigt

under graviditeten. Man bor anda mata halten av VWF oc

h FVIII,

sarskilt da tiden for forlossningen narmar sig, sa att lakaren vet om

behandling kravs for att hdja halten av dessa faktorer ytte

rligare.

Efter forlossningen sjunker VWF-nivan snabbt, varfér det finns risk
for kraftig blodning. Blédningarna kan ibland fortsatta i veckor
efter forlossningen. Oftast behdvs behandling med tranexamsyra

i kombination med desmopressin eller VWF-koncentrat i samband

med forlossningen och under de férsta veckorna darefter.

FOTO: SHUTTERSTOCK
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Amning ger 6kad niva av VWF hos kvinnor med typ 1VWS.

Kvinnor med typ 2 och 3 VWS kraver noggrannare kontroll. Fore-
byggande behandling med VWF-koncentrat kan ibland behdvas
aven under graviditeten.

Vilka lakare ska ha hand om
en kvinna med von Willebrands
sjukdom under graviditet?

En kvinna med VWS ska under graviditeten kontrolleras regelbundet
pa en specialistmodravardscentral. Dessutom ska hennes koagula-
tionslakare vara inkopplad och ge rad om hur eventuella blédningar
ska behandlas och forebyggas under graviditeten, forlossningen
och tiden darefter.

Den narkoslakare som ansvarar for forlossningsavdelningen ska
vara insatt i vilken form av bedévning som kan anvandas. Eftersom
kvinnor med VWS har ékad blédningsrisk avrader man fran rygg-
beddvning.

Vilka problem kan uppsta under
forsta trimestern (de forsta tre
manaderna av graviditeten)?

Det ar ej vetenskapligt visat att kvinnor med typ 3 VWS har hogre
missfallsrisk i borjan av graviditeten jamfért med andra kvinnor.
Tidiga missfall kan dock markas tydligare hos kvinnor med svar
form av VWS, eftersom dessa bloder jamforelsevis mer. Kvinnor
med svar form av VWS star dock oftast pa profylaktisk behandling
med faktorkoncentrat.
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Vilka sarskilda forsiktighetsatgarder
ska vidtas under férlossningen?

Aven om en kvinna med VWS inte haft ndgra blédningsbesvar under
graviditeten kan hon bdrja bléda efter férlossningen da nivan av
VWEF sjunker. Om kvinnan inte redan tar tranexamsyra regelbundet,
brukar man bérja med det da kvinnan kommer till férlossningsav-
delningen. | milda fall av typ 1 VWS racker det sedan att dessutom

ge enstaka doser av desmopressin omedelbart efter férlossningen.
Mera uttalade fall kraver behandling under langre tid. En individuell
behandlingsplan utarbetas av lakare pa koagulationsmottagningen.

Man maste utga ifran att aven fostret kan ha VWS och darmed ha
6kad blédningsrisk. Darfor ska forlossningen genomféras sa forsiktigt
som majligt. Normal férlossning utan hjalp av instrument (sdsom
tanger och sugklocka) ar den basta férlossningsmetoden.

Foljande ska om majligt undvikas under forlossningen:
- sugklocka

- forlossningstanger

- skalpelektrod

- intramuskulara injektioner (bade till mor och barn)
- epiduralbeddvning (ryggbedovning).

Om kejsarsnitt ska utféras behdver man ta stallning till om kvinnan
bor forbehandlas med VWF-koncentrat. Desmopressin brukar man
ge forst efter att barnet ar forldst.
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Vad bor goras efter forlossningen
for att forhindra blédning hos mor
och barn?

Efterblodning efter forlossning ar vanligare hos kvinnor med VWS
an hos andra kvinnor. Man ska vara uppmarksam pa detta under
de forsta veckorna. Féljande blodprover bor tas:

- VWEF och FVIII
- hemoglobin (blodvarde) och ibland aven jarnvarde.

Om kvinnan marker att hon bléder mycket ska hon kontakta
forlossningslakaren och koagulationslakaren.

Kvinnor med VWS typ 1som ammar behaller de férnéjda hormon-
nivaerna fran graviditeten. Dessa forhojda hormonnivaerna fran
graviditeten kan kvarsta dven en period efter forlossningen. Kvinnor
som daremot inte ammar kan fa blédningsproblem, eftersom deras
hormonnivaer sjunker tidigare.

For att forebygga efterbléodningar brukar kvinnor med VWS fortsatta
med tranexamsyra de férsta veckorna efter forlossningen. | vissa fall
behdvs aven behandling med desmopressin (VWS typ 1) eller
VWF-koncentrat (VWS typ 2 eller 3).

Nyfédda barn med VWS bléder sallan i samband med en kompli-
kationsfri forlossning. De kan daremot bléda om de ska genomga
nagon form av ingrepp.

Ar det nédvandigt att testa fostret
i livnnodern fére forlossningen?

Vanligtvis inte. Eftersom symtomen kan behandlas relativt enkelt
rekommmenderas inte testning av fostret under pagaende graviditet.
| en familj som redan har barn med typ 3 VWS kan testning mojligen
dvervagas om mutationen (forandringen i arvsanlaget) ar kand. | sa
fall sker provtagning omkring graviditetsvecka tio.

Om man misstanker att

det nyfédda barnet kan ha von
Willebrands sjukdom, ska det i sa
fall testas omedelbart?

Diagnosen VWS kan stéllas fran forsta levnadsveckan. VWF kan
matas i navelstrangsblod, men detta prov kan visa normala varden
aven om barnet har VWS, p.g.a. stressen vid forlossningen som kan
paverka VWF-nivan. Patienten bor remitteras till barnkoagulation och
ett nytt prov tas vid sex manaders alder. Om barnet ska opereras eller
uppvisar blédningssymtom dessférinnan gors utredningen tidigare.
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LAKEMEDEL SOM
SKA UNDVIKAS

Finns det nagra lakemedel som
en person med von Willebrands
sjukdom inte bor ta?

Ja. Vissa lakemedel paverkar blodplattarna, sa att dessa fungerar
samre. De forlanger darmed blédningstiden. En person med VWS
bor darfor undvika foljande lakemedel, om inte sarskilda skal
foreligger. Radgér med koagulationslakare.

- Acetylsalicylsyra (ASA). Det finns flera febernedsattande och
varkstillande lakemedel som innehaller ASA (Aspirin®, BamyI®,
Treo® m.fl). Dessa bor inte tas om man har ékad blédnings-
benagenhet. Personer med VWS kan istallet ta lakemedel
innehallande paracetamol (Alvedon®, Panodil® m.fl) vid feber
eller vark. Nackdelen med paracetamol ar att éverdosering skadar
levern. Det ar darfor viktigt att halla sig till rekommenderad dos.
Personer med kronisk hepatit (t.ex. hepatit C) ska vara restriktiva
med intag av paracetamol.

- Vissa NSAID (Non-Steroid Anti-inflammatory Drugs) (t.ex. Brufen®,
Ipren®, Naprosyn® Naproxen®, Voltaren®) forlanger ocksa
blodningstiden. Andra anti-inflammatoriska lakemedel av NSAID-
typ, som kallas COX-2 hammare (t.ex. Celebra®), paverkar inte
trombocyterna och kan anvandas av personer med VWS vid vark.

- Vissa lakemedel mot panikangest och depressioner
(SSRI-preparat) sdsom t.ex. Cipralex®, Cipramil®, Fevarin®, Fontex®,
Paroxiflex® och Zoloft®.
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- Blodfértunnande lakemedel motverkar bildandet av blodkoagler.
De brukar delas in i fyra olika grupper:
« Trombocythammare
—Trombyl® (se aven ovan punkt om ASA), Plavix®,
Clopidogrel® m.fl.

* Vitamin K-hammare
- Waran®, Warfarin Orion®, m.fl.

« Hdmmare av koagulationsfaktor Il (trombin) och X
— Pradaxa®, Xarelto®, Arixtra®, Eliquis® och Lixiana® m.fl.

« Heparingruppen
— Fragmin®, Heparin® Klexane®, Innohep® m.fl.

- Vissa naturlakemedel sdsom t.ex. fiskolja (omega-3-fettsyror).
Det gar daremot bra att ata fisk och mat som innehaller omega-3.

Personer med VWS férses av koagulationsmottagningen med
en s.k. cave-lista avseende vilka lakemedel som ska undvikas.
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TRANING, MOTION OCH HALSA

Kan en person med von Willebrands
sjukdom syssla med sport?

Ja. Det ar viktigt for personer med VWS att motionera regelbundet,
sa att de har god kondition och starker sina muskler och leder. Detta
galler sarskilt personer med svar VWS som har risk for ledblédningar.
Overvikt medfér 6kad belastning péa leder.

En person med VWS maste sjalv finna gransen for vilka aktiviteter
vederbdérande kan delta i. De med mild VWS kan syssla med
flertalet sporter, aven t.ex. fotboll och alpin skidakning. Ibland
rekommenderas forebyggande medicinering med desmopressin
(nasspray) infor mera kravande aktiviteter. De som har svarare VWS
far vara mera forsiktiga i sitt val av sportaktiviteter. De kan delta
aven i fysiskt kravande sporter sdsom skidakning om de férbehandlas
med VWF-koncentrat. Ledforslitning till foljd av tidigare ledblédningar
kan vara ett hinder féor dem. Boxning och andra kampsporter

LEVA MED VON WILLEBRANDS SJUKDOM

rekommmenderas inte, eftersom kroppen utsatts for slag, som kan
leda till blodningar aven om personen fatt férbehandling med
VWEF-koncentrat eller desmopressin.

Barn med VWS har behov av att fa delta i ssmma fysiska aktiviteter
som sina kompisar. Barnet behover fa en chans att upptacka sina
granser. Det ar naturligt att foraldrar vill skydda sina barn fran skador,
men barnet tar ocksa skada av att 6verbeskyddas. Det galler darfor
for foraldrar till barn med VWS, att finna en lagom avvagning mellan
forsiktighet och frihet for barnet. Ett bra satt att skydda barnet ar att
se till att det &tminstone anvander de skydd som finns tillgangliga
for olika fritidssysselsattningar, t.ex. cykelhjalm, samt de skydd som
finns i sporthandeln for exempelvis rullskridskoakning, skidakning,
ishockey och fotboll.

Profylaktisk hembehandling for barn med svarare form av VWS
mMa&jliggor att aven dessa barn kan delta i sporter och vara lika fysiskt
aktiva som barn utan VWS. Detta starker barnets sjalvkansla och ar
att efterstrava.

Koagulationsmottagningen kan ge rad i dessa fragor, men i slutdnden
ar det upp till personen som har VWS att sjalv avgora vilka fysiska
aktiviteter som ar lampliga for honom eller henne.

FOTO: PRIVAT © LENE KORTVEDT
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FORSKOLA OCH SKOLA

Paverkar von Willebrands sjukdom
ett barns mojlighet att vistas pa
forskola eller ga i skolan?

Nej. Ett barn med VWS ska ha samma madjlighet som andra barn
att vara pa forskola eller att ga i skolan. Om barnet har mycket
blodningsbesvar kan forskoleavdelningen dar barnet vistas behéva
personalférstarkning. Barn som fatt en blédning i en led eller
muskel kan behova vara borta fran forskola eller skola under ett
par dagar efter blédningen. Det ar viktigt att barnet far snabb
behandling, sa att blédningen stoppas tidigt och franvaron blir

sa kort som mojligt.

Vad ska man beratta for
personalen pa forskola och skola?

Personal pa forskola och skola ska informeras om att barnet har
VWS. De ska veta vilka blédningar som kan uppsta da barnet vistas
dar och vilka fysiska aktiviteter barnet far delta i. De ska ocksa ha
riktlinjer for hur de ska bete sig om barnet far en blédning eller
skadar sig. Det ar viktigt att inte éverdramatisera sjukdomen.
Oftast ar det sjukskoterskan fran barnets koagulationsmottagning
som informerar personalen.

Det ar viktigt att personalen pa barnets forskola eller skola har
mojlighet att nar som helst komma i kontakt med foraldrarna.

De ska aven ha telefonnumret till koagulationsmottagningen.
Barn som bldéder ofta kan behdva ha lakemedel for akutbehandling
(t.ex. tranexamsyra eller desmopressin-nasspray) tillgangligt pa
forskolan eller i skolan.
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Ska ett barn med von Willebrands
sjukdom delta i skolans fysiska
aktiviteter?

Ja. Barn med VWS kan delta i sd gott som samma fysiska aktiviteter
som andra barn. Profylaktisk behandling maéjliggdr att dven barn
med svar form av VWS kan delta i skolans fysiska aktiviteter. For
vissa barn med VWS kan det racka med férbehandling med
VWEF-koncentrat infor fysiskt kravande aktiviteter.

Barn som nyligen haft en led- eller muskelblédning behoéver vila
fran skolgymnastiken tills svullnaden efter blédningen ar borta.
Barn som ar inne i en period med tata nasblédningar kan ocksa
behdva vara aterhallsamma med fysisk anstrangning ett tag. Ofta
vet barnet sjalv vilka aktiviteter det klarar av. Vid osakerhet kan ett
mote mellan skolans personal, barnets foraldrar och personal fran
koagulationsmottagningen reda ut hur aktivt barnet kan vara.

Maste barnets klasskamrater
informeras om att barnet har
von Willebrands sjukdom?

Det ar inte nédvandigt att informera klasskamraterna, savida
barnet inte sjalv vill. Inget barn vill bli sarbehandlat i kamratkret-
sen. Manga barn informerar sjalva sina kamrater om sjukdomen.
Sagoboken "Sam slar sig” ar en bok som barn kan anvanda for att
beratta for andra om sin blédarsjuka. Det finns ocksa en patientin-
formation om von Willebrands sjukdom for barn ("Allt du vill veta
om von Willebrands sjukdom”).
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YRKESVAL

Kan personer med von Willebrands
sjukdom ta vilket arbete som helst?

En person med VWS kan utdva alla yrken, men yrken med risk for
allvarlig kroppsskada bér undvikas p.g.a. blédningsbenagenheten.

FORSAKRINGAR

Kan en person med von Willebrands
sjukdom fa livforsakring?

Personer med VWS nekas ofta livforsakring av forsakringsbolaget.
Kontakta flera forsakringsbolag och jamfor deras forsakringsvillkor
och premier.
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RISKKORT "BLODNINGSRISK”

Ska en person med von Willebrands
sjukdom alltid bara sitt riskkort?

Alla som har VWS ska utrustas med ett riskkort (se exempel, figur 7)
kallat Blodningsrisk (Increased bleeding tendency). Detta kort utfar-
das av koagulationsmottagningen och ar ett litet intyg som far plats
i planboken. Pa riskkortet anges namn och personnummer, vilken
subtyp av VWS personen har och vilken behandling som ska ges vid
bléodning. Dar finns ocksa adress och telefonnummer till koagula-
tionsmottagningen. Riskkortet bdr fornyas regelbundet, helst vart
10:e ar. Det har storleken av ett kontokort. Riskkorten tillhandahalls
av koagulationsmottagningen och ar kostnadsfria.

En person med VWS ska alltid informera lakare och tandlakare
om sin VWS.

Hur informerar man personalen
pa akutmottagningen?

| handelse av akuta svara blédningar eller olyckor maste
koagulationsjouren pa patientens koagulationsmottagning
kontaktas omedelbart. Det ar bast om personen med VWS gor
detta innan vederbérande dker in till sin egen akutmottagning.
Koagulationsjouren kan da kontakta lakaren pa hemortens akut-
mottagning om vilka dtgarder som ska vidtas med anledning av
att personen har VWS. Om patienten med VWS sdker sjalv vid
hemortssjukhuset maste denne visa sitt riskkort och insistera pa
att koagulationsjouren kontaktas. Patienten med VWS bor ocksa
upplysa om nodvandigheten med férbehandling i form av t.ex.
desmopressin eller VWF-koncentrat infor operationer eller andra
ingrepp (inklusive intramuskulara injektioner).
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RESO R - Om du inte vill ta med dig lakemedel bor du forsakra dig
om att de gar att fa tag pa pa resmalet.

- Du maste ha tillgang till kylskap for lakemedel som ska
férvaras kallt.

. .o . . o e
Vilka forsi ktlg hetsatga rder > Kontrollera att din férsakring géller pa resmalet. Annars kan
Ska VidtaS Vld reso r? du behdva ta en sarskild reseforsakring.
- Nar du reser med flyg, buss eller tag ska du alltid ha lakemedlet
Personer med VWS kan resa lika mycket som andra manniskor. med i handbagaget. Checka aldrig in medicinen.

Foljande rad kan gora resandet mera avkopplande:

- Ta reda pa vilka koagulationsmottagningar som finns langs
resrutten. Adresser finns pa koagulationsmottagningen Figur 7
och pd WFHs hemsida.

- Ta med ditt riskkort (bor férnyas regelbundet). BLéDN'NGSRISK .
|

- Ta med uppdaterad skriftlig medicinsk information INCREASED BLEEDING TENDENCY

(finns oftast pa riskkortet): Test Testsson !
FOR- OCH EFTERNAMN / First name, family name

01 01 01-0101
FODELSEDATUM / Social Security number
Kortinnehavare r bisdarsjuk och har HEMOFILI A \

« om den exakta VWS-diagnosen

« om vilken behandling som ska ges vid blédning
eller kroppskada

med basal faktor VIl halt i plasma <1%.
Kontakta alltid gulationsj vid olych
alla skallskador, blédningar samt inftr kirurgi.

« namn och telefonnummer till den egna

The cardholder has a bleeding HAEMOPHILIA A with a plasma factor
Viil level of <1%. The doctor on duty for haemostasis should always be

. . . ) X . contacted in case of accident, all head injuries, haemorrhage and before surgery.
- Ta med intyg (utfardas av lakare) till tullen om sjukdomen, lake- - )

medlet och eventuella sprutor och kanyler som tas med pa resan.

koagulationsmottagningen

- Om du eller din familjemedlem sjalv injicerar VWF-koncentrat,
var saker pa att du tagit med tillrackligt mycket Idkemedel,
sprutor och kanyler for hela resan.

- Aven om du inte tar Idkemedel regelbundet kan du behéva ta
med ett forrdd for sakerhets skull, eftersom ditt I1akemedel inte
finns att fa tag pa varsomhelst. Detta galler bade VWF-koncentrat
och desmopressin.
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SLUTORD

Vilken forvantad livslangd har personer
med von Willebrands sjukdom?

Den foérvantade livslangden ar normal vid VWS. Det ar majligt att det
kan vara fordelaktigt att ha VWS da man blir aldre, eftersom blodplat-
tarna ar mindre "klibbiga”. Det skulle kunna innebara mindre risk for
hjartinfarkt och blodpropp i hjarnan. Detta ar dock inte vetenskapligt
bevisat. Emellertid har man i en hollandsk studie av 635 personer
med VWS konstaterat att forekomsten av arteriella blodproppar hos
dessa var lagre an hos normalbefolkningen.

Kan personer med von Willebrands
sjukdom leva normala liv?

Absolut! De flesta med VWS har endast milda bloédningsbesvar.
Andra bloder ofta, men med ratt medicinsk behandling kan
blodningarna kontrolleras.

Personer med VWS kan:

- motionera, utdva sport och halla sig i fysisk trim
- skaffa sig utbildning

- skaffa sig fast anstallning

- bilda familj.

Vilket ar det basta sattet att hantera
von Willebrands sjukdom?

- Lar dig allt om VWS

- Se till att du blir remitterad till ndgon av koagulationsmottagningarna
i Malmo, Goteborg eller Stockholm for utredning och uppféljning

- Lev ett normalt liv, medveten om att VWS kan hanteras fram-
gangsrikt.
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Hematologimottagning
Koagulation Malmé

Skanes universitetssjukhus
20502 Malmo

Tel. 040-331000 (vxl)
vard.skane.se/skanes-
universitetssjukhus-sus/om-oss/
specialistomraden/hematologi

Koagulationscentrum
Sahlgrenska Universitets-
sjukhuset, 41345 Goteborg
Tel. 031-3421000 (vxI)
www.sahlgrenska.se

Koagulationsmottagningen
A10:01

Karolinska Universitets-
sjukhuset Solna
Eugeniavagen 3

17176 Stockholm

Tel. 08-51773373
www.karolinska.se

Forbundet Blodarsjuka
i Sverige (FBIS)
Veddestavagen 19
17562 Jarfalla

Tel. 08-546 40510
E-mail: info@fbis.se
www.fbis.se

blodarsjuk.nu
En webbplats for kvinnor
med blodarsjuka.

European Haemophilia
Consortium (EHC)
E-mail: office@ehc.eu
www.ehc.eu

VAR KAN MAN FA MER INFORMATION?

World Federation

of Hemophilia

1425, boul. René-Lévesque
Quest Bureau 1200 Montréal,
Québec

H3G 1T7 Canada

Tel. +1 (514) 8757944

E-mail: wfh@wfh.org
www.wfh.org

Mina vardkontakter

- 1177 Vardguiden

Med e-tjansten 1177 kan du till
exempel bestalla tid, av- och
omboka tid, fornya recept eller
be mottagningen kontakta dig.
e-tjanster.1177.se

CSL Behring

Box 712, SE-18217 Danderyd
Tel. 08-54496670

Fax. 08-6226838

E-mail: info@cslbehring.se
www.cslbehring.se

For information om hemofili-
kliniker runt om i varlden:
www.haemophiliacentral.org/
Organisations.aspx

Blodigt varre
En podcast om livet med
blodarsjuka, CSL Behring.

Sam Slar Sig
Sagobok for barn med blédar-
sjuka, FBIS och CSL Behring.

Allt du vill veta om

von Willebrands sjukdom
Patientinformation for barn,
FBIS och CSL Behring.
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Anestesiolog
Narkoslakare.

Antidiuretisk

Nagot som motverkar njurarnas urinproduktion. Desmopressin
har antidiuretisk effekt. Vatska sparas i kroppen genom att njurarna
minskar bildningen av urin.

APTT

o d I - t Aktiverad Partiell Tromboplastin Tid ar ett blodprov som finns till-
r I s a gangligt pa alla sjukhus och som alltid ingar i utredning av perso-
ner med blodningsbenagenhet. APTT ar normal vid VWS. Endast
vid typ 3 VWS, dar FVIII &r mycket 1&g, ar APTT forlangd.

Blodgrupp

Varje manniska tillhér en viss blodgrupp. Det finns flera olika
blodgruppssystem. Det viktigaste ar ABO-systemet. Blodgruppen
bestams av ytfaktorer pa roda blodkroppar. Man maste halla sig
till sasmma blodgrupp da man transfunderar roda blodkroppar.

Blédningsrubbning

Gemensamt begrepp pa sjukdomar som innebar 6kad blédnings-
benagenhet. Exempel pa detta ar blodarsjuka (hemofili) och VWS.

Blédningstid

En laboratorietest som gar ut pa att mata hur lange det bléder fran
en standardiserad rispa i huden. Blédningstid matt pa armen ar
vanligast.

Blodplattar
Se trombocyter.

"Butterfly”

Fjarilsliknande t.ex. venkateter (tunn kanyl och kateter) ansluten till
slang, som kan appliceras pa spruta for t.ex. injektion. Anvands ofta
vid behandling med faktorkoncentrat.

Dysmenorré

Menstruationssmarta.

74 75



ORDLISTA

76

Endometrios

Ett tillstand da livmoderslemhinna (endometrium) finns
utanfor livmodern.

Fibrinolys
Kroppens mekanism for att |6sa upp blodproppar.

Forvarvad VWS

En slags VWS som inte ar medfdédd och arftlig utan som forvarvats
senare i livet. Formagan att bilda VWF &ar normal, men av nagon
anledning inaktiveras VWF helt eller delvis.

Genterapi

En behandlingform dar man tillfér nya gener till patientens celler.
For von Willebrands sjukdom finns detta annu gj tillgangligt, men
forskning pagar.

Hysterektomi
En operation som innebar borttagande av livmodern.

Koagulation

Den del av blodstillningen som goér att plasman stelnar till ett
koagel, "levrar sig”.

Koagulationsfaktorer

Koagulationsfaktorerna ar proteiner (dggviteamnen) som huvud-
sakligen tillverkas i levern. Det finns flera koagulationsfaktorer som
reagerar med varandra i en bestamd ordningsfoljd for att bilda ett
koagel da det gatt hal pa ett blodkarl. De olika koagulationsfakto-
rerna ar faktor I, 11, V, VII, VIII, IX, X, XI, Xl och XIIl. VWF ar egentligen
inte en koagulationsfaktor, eftersom den inte deltar direkt i
koagulationsprocessen.

Menometrorragi

Oregelbundna och rikliga menstruationsblédningar.

ORDLISTA

Menorragi
Rikliga menstruationsblédningar som overstiger 80 ml (8 cl)
per menstruationsblédningsperiod.

Metrorragi

Oregelbundna menstruationsblédningar.

Multimerer

VWEF bestar av ldnga kedjor sammansatta av olika antal lankar dar
varje lank bestar av en s.k. monomer som ar den minsta byggstenen
i VWF. En liten kedja innehallande tva lankar ar en dimer. Langre
kedjor ar multimerer. De storsta multimererna ar effektivast.

Obstetriker
Forlossningslakare.

Ovulation
Agglossning.

Perifer venkateter

En plastkateter som laggs i en perifer ven i syfte att tillfora infusioner
eller Iakemedel. Vanliga punktionsstallen ar vener pa handlovens
ovansida och vener som I6per langs underarmen.

PK(INR)

Protrombinkomplextest (PK) ar ett blodprov som finns tillgangligt
pa alla sjukhus och som alltid ingar i utredning av personer med
blodningsbenagenhet. PK ar normalt vid VWS. Det ar onormalt vid
leversjukdom, brist pa K-vitamin eller vid medicinering med det
blodfértunnande lakemedlet Waran.

Plasma

Den del av blodet som finns kvar da man avlagsnat alla blodkroppar
genom centrifugering. Plasma har en gulaktig fargton och ar mer
tjockflytande an vatten. Plasma innehaller alla de proteiner som
finns i blodet, bl.a. koagulationsfaktorerna.
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Plasmin
Ett amne som bryter ner koagler. Ingar i det fibrinolytiska systemet.

PORT-A-CATH®
En liten dosa, s.k. "venport”, som ar inopererad under huden.
En kateter ar ansluten till dosan och katetern ligger i en ven.

Slemhinna
Motsvarigheten till hud inuti kroppen, t.ex. i munnen, magtarm-
kanalen, slidan och livmodern. Slemhinnorna ar alltid fuktiga.

Tranexamsyra

Ett fibrinolyshammande lakemedel. Motverkar kroppens formaga
att I6sa upp blodproppar. Darmed blir koaglerna kvar langre vid
karlskadan. Sarskilt blodningar fran slemhinnor brukar forbattras.

Trombocyter

Kallas blodplattar pa svenska och ar ett slags blodkroppar som deltar
i kroppens blodstillning. De ar ej kompletta celler eftersom de saknar
cellkarna. De har knoppats av fran stora moderceller, s.k. megakaryo-
cyter som finns i benmargen. Trombocyterna stoppar blédningen
genom att bilda en plugg i halet i karlvaggen. Trombocyterna
binder till blodkarlets vagg och till varandra med hjalp av VWF.

Trombocytopeni

Brist pa trombocyter.

Typ 1VWS
Den vanligaste formen av VWS och oftast den mildaste.
VWEF fungerar normalt men finns i for 1ag niva.

Typ 2 VWS
Det ar nagot fel pa VWEF:s funktion.

Typ 3 VWS
VWEF saknas helt och hallet.

VWEF

ORDLISTA

Forkortning av von Willebrandfaktorn. Ett av de proteiner i blodet

som bidrar till koagulationsprocessen.

VWF-koncentrat

Ett koncentrat av VWF framstallt industriellt genom rening av
stora mangder plasma dar andra proteiner tas bort. Aven FVIII
ingar i flera av koncentraten. Det finns ocksa syntetiskt framstallt

VWF-koncentrat.

VWS

Forkortning av von Willebrands sjukdom.
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