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HEMOFILIJA NA KLINICI ZA DJE^JE BOLESTI KBC SPLIT:
PREVENCIJA KRVARENJA
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Hemofilija je nasljedni poreme}aj krvarenja kod kojeg nedostaje ~imbenik zgru{avanja VIII ili IX. Lije~i se nadomjesno ~im-
benikom VIII ili IX. Hemofilija A je naj~e{}a i iznosi 70% svih uro|enih koagulopatija. Na Klinici za dje~je bolesti KBC Split od 
1.1.2003. do 15.2.2008. evidentirano je 28 hemofili~ara, 21 s hemofilijom A (75%), a 7 s hemofilijom B (25%). Blagi oblik (38%) 
imalo je 8 bolesnika s hemofilijom A, 6 umjereni (29%), a 7 te{ki oblik bolesti (33%). Umjereni oblik hemofilije B imala su 2 
bolesnika (29%), a 5 te{ki (71%). Na mjese~noj profilaksi bilo je 12 (42%) bolesnika, 6 s te{kim oblikom hemofilije A (67%), a 3 
(33%) s te{kim oblikom hemofilije B. Djeca su lije~ena ambulantno ukupno 649, u prosjeku 6 dana, naj~e{}e zbog krvarenja sko~nog 
zgloba, lakta, epistakse i koljena. Djeca s hemofilijom su hospitalizirana 17 puta, 79% s hemofilijom A, a 21% s hemofilijom B, 
naj~e{}e zbog traume glave, prednje torakalne stijenke i zglobova. Bolni~ko lije~enje je trajalo u prosjeku 8 dana. Inhibitori nisu 
registrirani ni kod jednog djeteta, dok je dvoje djece razvilo bla`i stupanj hemofilijske artropatije.

Deskriptori:  HEMOFILIJA A – komplikacije, farmakoterapija; HEMOFILIJA B – komplikacije, farmakoterapija; HEMARTROZA – prevencija; FAKTORI 
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UVOD

Hemofilija je spolno vezana nasljedna 
bolest krvarenja kod koje nedostaju ~imbe-
nici krvarenja VIII kod hemofilije A i IX 
kod hemofilije B. Oba oblika hemofilije su 
recesivna i gen se nalazi na kromosomu X. 
Prvi zapisi o hemofiliji stari su vi{e od 
1800 godina i potje~u iz Talmuda. U 2. 
stolje}u na{e ere `idovski vjerski vo|e ra-
bini donijeli su zakon kojim se zabranjuje 
obrezivanje dje~aka ~ije je dvoje starije 
bra}e iskrvarilo prilikom tog obreda. He-
mofilija se javlja u svim dijelovima svijeta, 
bez obzira na etni~ku pripadnost (1).

Hemofilija A se javlja kod jednog na 
5000 – 7000 mu{ke djece, hemofilija B 

kod jednog od 25000 – 30000 mu{ke dje-
ce. Oko 30% osoba hemofiliju nije dobilo 
preko gena njihovih roditelja nego zbog 
mutacije de novo (2).

Ako je otac hemofili~ar, a majka nije, 
njihovi sinovi ne}e naslijediti hemofiliju, 
ali }e sve njihove k}eri biti nositeljice 
gena za hemofiliju. @ene nositeljice gena 
za hemofiliju mogu prenijeti taj gen na 
svoju djecu. Kad je majka nositeljica, a 
otac nema hemofiliju, 50% mu{ke djece 
}e imati hemofiliju, a 50% `enske djece 
}e biti nositeljice gena za hemofiliju.

Hemofilija je naj~e{}i nasljedni pore-
me}aj zgru{avanja krvi. Hemofilija A je 
pet puta ~e{}a od hemofilije B i ~ini 80% 
- 85% svih slu~ajeva hemofilije (3). Bo-
lest se klini~ki manifestira prekomjernim 
krvarenjem u razli~ite dijelove tijela. Kod 
te{ kog oblika bolesti dominiraju opetovana 
bolna krvarenja u zglobove i hematomi u 
mi{i}ima, koji s vremenom progrediraju u 
tipi~ne deformitete i invalidnost.

Simptomi u hemofiliji A i B su iden-
ti~ni, pa se one klini~ki ne mogu razliko-

vati, osim {to su krvarenja kod hemofilje 
B ne{to bla`a. Naj~e{}i simptomi su: 
 krvarenja u ko`u, modrice, krvarenja u 
mi{i}e i zglobove, osobito koljena, laktove 
i gle`njeve, spontana krvarenja (iznenadna 
krvarenja unutar tijela iz nejasnog razlo-
ga), produljena krvarenja nakon ozljede, 
va|enja zuba ili operacije i dulje krvare-
nje nakon traume, osobito nakon povrjede 
glave.

Sklonost krvarenju kod pojedine oso-
be ovisi o koli~ini ~imbenika zgru{avanja 
koji nedostaje. U tablici 1 navedene su kon-
centracije ~imbenika zgru{avanja u serumu 
i sklonost krvarenju.

Bolest se klasificira prema razini ~imbe-
nika zgru{avanja FVIII/FIX na te{ki oblik s 
razinom ~imbenika FVIII/FIX < 1%, umje-
reni oblik 1 - 5 % i blagi oblik > 5 - 50 % 
(tablica 2) (3).

Najvi{e pozornosti zahtijevaju djeca s 
te{kim oblikom hemofilije, kod kojeg je 
postotak ~imbenika zgru{avanja manji 
od 1 % zbog u~estalih spontanih krva-
renja u zglobove. Oko 70% bolesnika 
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}enja zglobova. Naj~e{}a su krvarenja u 
zglobove (45%), mi{i}no tkivo, listove, 
nadlaktice (10% - 20%), sredi{nji `iv~ani 
sustav (< 5%), ostalo (5 – 10%). Zglobovi 
s naj~e{}im krvarenjem su koljeno 45%, 
lakat 30%, sko~ni zglob 15%, rame 3%, 
ru~ni zglob 3%, kuk 2% i ostali 2%. Ako 
se krvarenje u zglob ponavlja, nastaje traj-
na degeneracija i erozija hrskavice s 
posljedi~nom hemofili~nom artropatijom. 
O{te}enja mogu zahvatiti i zglobnu kap-
sulu.

Bolesnik s razinom FVIII ili FIX < 1%, 
pod lo`an je te{kim krvarenjima. Prva se 
epi zoda javlja obi~no prije 18. mjeseca 
`ivo ta. Manje ozljede ve} dovode do op-
se`nih krvarenja u tkiva i u zglobove. Kr-
varenje u bazu jezika s kompresijom di{nih 
putova mo`e izrav no ugroziti ̀ ivot i nala`e 
hitno i obilno nadokna|ivanje nedostatnog 
~imbenika. Kako bi se pre du hitrilo in-
trakranijsko krvarenje, svaka povrjeda gla-
ve zahtijeva nadomjesno lije~enje.

~avanja trajnog invaliditeta. Prevenciju 
krvarenja posti`emo primjenom ~imbe-
nika zgru{avanja koji nedostaje (FVIII/
FIX) (3).

Akutna krvarenja treba lije~iti {to ra-
nije, po mogu}nosti odmah, u bolnici, na-
domjesnom terapijom, a ku}no lije~enje 
primijeniti samo kod nekompliciranih bla-
`ih ili srednje te{kih krvarenja. Potrebno je 
primijeniti ~imbenike zgru{avanja prije 
svake kirur{ke intervencije i izbjegavati in-
tramuskularne injekcije. Preporu~a se i re-
dovita tjelovje`ba koja ja~a mi{i}e i na taj 
na~in pove}ava za{titu zglobova (4).

Nadomjesno lije~enje je potrebno pri-
mijeniti {to prije, ili odmah nakon pojave 
prvih simptoma krvarenja, i to najbolje 
unutar 2 sata, {to se mo`e primijeniti i kod 
male djece koja mogu registrirati po~etak 
krvarenja. Primjena lije~enja u ranom sta-
diju ~esto zaustavlja krvarenje prije o{-
te}enja tkiva.

Ranom primjenom lije~enja manje 
~imbenika je potrebno za zaustavljanje 
krvarenja, a dijete se br`e oporavlja. Tako 
da hemofili~ar treba dobiti nadoknadu od-
mah, a doza treba da bude prije previsoka 
nego preniska.

Danas razlikujemo dva glavna pristu-
pa lije~enju, a to su:

1. Lije~enje “prema potrebi” koje obu-
hva}a {to prije mogu}u primjenu 
~imbenika zgru{avanja odmah na-
kon epizode krvarenja (tablica 3).

2. Profilaksa, tj. redovita primjena ~im-
benika zgru{avanja radi odr`avanja 
minimuma razine i prevencije krva-
renja.

Razlikujemo primarnu i sekundarnu 
profilaksu. Primarna profilaksa se mo`e 
odre|ivati:

1. Prema dobi: dugotrajno lije~enje, 
po~inje prije 2. godine `ivota i prije 
klini~ki evidentnog krvarenja u zglo-
bove;

2. Prema prvom krvarenju: dugotrajno 
lije~enje, po~inje prije pojave o{te-
}enja zglobova bez obzira na dob.

Profilaksa mo`e biti i sekundarna, {to 
zna~i da redovita dugotrajna primjena 
po~inje nakon 2. godine `ivota ili nakon 
pojave o{te}enja zglobova, a mo`e biti i 
kratka kad se primjenjuje isprekidano 
kratko lije~enje radi prevencije krvarenja 
(5). Osnovni cilj profilakse je odr`ati razi-
ne ~imbenika u serumu od 1% - 2%, pa 
mo`emo primijeniti:

1. Visoke doze: 25-40 IU/kg 3 puta na 
tjedan, {to maksimalno smanjuje 
krvarenja i {titi zglobove, a pri-
mjenjuje se 3 – 4 puta vi{e ~imbe-

Tablica 1. Sklonost krvarenju u odnosu na koncen-
tracije ~imbenika zgru{avanja u serumu
Table 1. Tendency to bleed in relation to the concen-
tration clotting factors in serum

Koncentracija 
~imbenika 
zgru{avanja %
Concentration 
of clotting 
factors %

Epizode krvarenja/
Episodes of bleeding

50 - 100 % Nema krvarenja/No bleeding

25 - 50 % Krvarenje nakon te{ke traume/
Bleeding after severe trauma

5 - 25 % Nakon kirur{kih zahvata i nakon 
manje traume/
After surgery or minor trauma

1 – 5 % Te{ka krvarenja nakon male 
traume/
Severe bleeding after minor 
trauma

<1 % Spontana krvarenja u zglobove
i mi{i}e/
Spontaneous bleeding in joints 
and muscles

Tablica 2. Klasifikacija hemofilije prema razini ~imbenika VIII/IX
Table 2. Classification of haemophilia according to level of VIII/IX factors

Te`ina bolesti/
Severity of illness

Aktivnost
VIII/IX/VIII/IX
Activity

Simptomi/Symptoms
Dob dijagnoze/
Age of diagnosis

Te{ka/ Severe <1% Spontana krvarenja ~esta, patolo{ko krvarenje 
nakon minimalne ozljede, operacije ili va|enja 
zuba/Frequent spontaneous bleeding, 
pathological bleeding after minor injuries, 
surgery or tooth extraction

Prva godina 
`ivota/First year 
of life

Srednja/ Moderate 1%-5% Spontana krvarenja rijetka, patolo{ko 
krvarenje nakon minimalne ozljede, operacije 
ili va|enja zuba/Rare spontaneous bleeding, 
after minimal injuries, operation or tooth 
extraction

Prije 5. ili 6. 
godine `ivota/
Before 5th or 6th 
year of life

Blaga/ Mild > 5%-50% Nema spontanog krvarenja, patolo{ko 
krvarenje nakon operacija, ozljeda ili va|enja 
zuba/No spontaneous bleeding, pathological 
bleeding after operation, injury or tooth 
extraction

^esto u odraslo 
doba/
Often in 
adulthood

Tablica 3. Smjernice lije~enja “prema potrebi”
Table 3. Guidelines for treatment “as needed”

Krvarenje/
Bleeding

Terapijska aktivnost FVIII/
Therapy FVIII

Doza odr`avanja razine ~imbenika u plazmi/
Dose for maintaining level of factors in plasma

Manje/Minor 20%-40% 10-20 IU/kg; ako treba ponoviti/repeat as necessary

Srednje do ja~e/
Moderate to severe

30%-60% 15-30 IU/kg; ako treba ponoviti (12-24 h)/repeat
as necessary

Jako - ugro`ava `ivot, 
trauma glave/Severe – 
life threatening. Head 
trauma

80%-100% 40-50 IU/kg; ponoviti/repeat 20-25 IU/kg svakih
8-12h/every 8-12h

Kirur{ki zahvat/
Surgery

> 100% 50 IU/kg prije operacije/ before surgery; potvrditi/ 
establish >100% aktivnost prije operacije/ activity 
before surgery. Ponoviti/repeat 6-12h/10-14d

ima te{ki oblik bolesti uz ~esta spontana 
krvarenja i ako se ne lije~i, kod takve dje-
ce nastaje invalidnost zbog te{kih o{te-

Suvremeni pristup lije~enju djece s 
hemofilijom obuhva}a prevenciju spon-
tanih krvarenja u zglobove radi sprje-
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nika nego kod primjene “prema po-
trebi”;

2. Srednje/ni`e doze: 15-25 IU/kg 2 ili 
3 puta na tjedan, gdje je potro{nja 
~imbenika sli~na kao i kod primjene 
“prema potrebi”.

Profilaksu mo`emo prilagoditi prema 
individualnom doziranju:

1. Postupno podizanje doza: indivi-
dualno prema bolesniku, ovisno o 
u~estalosti krvarenja u zglobove, 
20-40 IU/kg/ na tjedan, zatim 20-40 
IU/kg 2-3 puta na tjedan; tro{i se 
oko upola manje ~imbenika nego 
kod protokola s visokim dozama;

2. Farmakokineti~ko doziranje: in-
dividualno je i ovisi o bolesnikovim 
parametrima, potrebno je prona}i 
dozu koja prevenira pad FVIII ispod 
1%-2%.

Kod hemofilije A profilaksu primje-
njujemo obi~no tri puta na tjedan, a kod 
hemofilije B dva puta na tjedan.

Poseban problem su zahvati i krva-
renja u usnoj {upljini. Ona je puna aktiva-
tora plazminogena, koji se nalaze u slini i 
sluznici, zato su kirur{ki zahvati unutar 
usne {upljine zbog fibrinolize rizi~ni i 
smatramo ih te`im. Plazmin u slini nepre-
stano otapa stvoreni ugru{ak (fibrinoliza) 
i krvarenje se ne mo`e zaustaviti. Stoga se 
kod krvarenja u usnu {upljinu, iz nosa, 
probavnog sustava preporu~uje dati i anti-
fibrinolitike kao {to je traneksemi~na ki-
selina (eng. tranexamic acid - TA) i.v. ili 
per os 15-20 mg/kg 3-6 puta na dan ili ε-
aminokapronska kiselina (EACA) i.v. ili 
per os 50-70 mg/kg svaka 4 sata.

Razvoj inhibitornih protutijela na ~im-
benik VIII veliki je problem u lije~enju 
hemofilije. Pojav ljuje se u 15-32 % bole-
snika s hemofilijom A, a vrlo rijetko u 
hemofiliji B (6).

Inhibitorna protu tijela su uglavnom 
IgG klase i ve`u se na spe cifi~ne epitope 
unutar molekula ~imbenika VIII. Klini~ki 
se posumnja na razvoj inhibitora kad u bo-
lesnika nema adekvatnog klini~kog odgo-
vora na uobi~ajenu dozu lijeka. U svim se 
ve }im centrima za hemofiliju bolesnici 
rutinski testiraju na inhibitore najmanje 
jedan put na go dinu i uvijek prije ki-
rur{kog zahvata. Testom Bethesda odre-
|uje se kvantifikacija inhibitora. Dva su 
tipa inhibitora: oni niske razine, uglav-
nom do 5 Bethesda jedinica (engl. Bet-
hesda units - BU), u kojih na kon primje-
ne koncentrata FVIII nema naglog pora-
sta titra inhibitora (bolesnici s niskim 
od govorom) i one s visokom razinom s 

vi{e od 5 BU-a, a uglavnom iznad 10 BU-a 
(bolesnici s visokim odgovorom) (7).

Bolesnike koji razviju inhibitore, {to 
se doga|a u 25% djece, lije~imo koncen-
tratom aktiviranih ~imbenika protrom-
binskog kompleksa (engl. factor eight 
inhibitor bypass activity - FEIBA) ili re-
kombinantnim aktiviranim FVII (rFVIIa) 
koji omogu}ava i operativne zahvate u 
bolesnika s visokim titrom inhibitora (8, 
9, 10, 11).

CILJEVI ISTRA@IVANJA

Specifi~ni ciljevi istra`ivanja ovog 
rada na Klini~kom odjelu za hematolo-
giju, onkologiju, imunologiju i medicin-
sku genetiku Klinike za dje~je bolesti 
KBC Split, u razdoblju od 1. 01. 2003. do 
1.05.2008. godine bili su: prikazati u~e-
stalost hemofilije A i B kod djece, utvrditi 
zastupljenost hemofilije A i B, utvrditi za-
stupljenost hemofilije A i B prema te`ini 
bolesti, istra`iti naj~e{}e manifestacije kr-
varenja, utvrditi koje je lije~enje naj~e{}e 
primijenjeno, utvrditi broj ambulantnih i 
bolni~kih lije~enja i prosje~nu du`inu 
trajanja. Cilj je bio istra`iti koliki je broj 
djece na profilakti~kom lije~enju, kod 
 kolikog broja djece su registrirani inhibi-
tori i koliko djece je razvilo hemofilijsku 
artropatiju.

ISPITANICI, MATERIJALI I METODE

Ispitanici u ovom radu bila su djeca s 
hemofilijom lije~ena na Klini~kom odje-
lu za hematologiju, onkologiju, imunolo-
giju i medicinsku genetiku Klinike za 
dje~je bolesti KBC Split, u razdoblju od 
1. 01. 2003. do 1. 05. 2008. godine, kad je 
ukupno evidentirano 28 djece s hemofi-
lijom. Analizirali smo prikupljene po-
datke nakon uvida u dokumentaciju, tj. 
ambulantne kartone i povijesti bolesti 
ispitanika.

Dijagnoza je postavljena nakon ispiti-
vanja serumske koncentracije ~imbenika 
FVIII/FIX, a bolesnici su svrstani u 3 
 sku pine prema razini serumske koncen-
tracije navedenih ~imbenika, i to u te{ki 
oblik bolesti kad je razina ~imbenika VIII/
IX <1%, umjereni kad je razina od 1 do 
5% i blagi oblik kad je razina ~imbenika 
>5%.

Ispitanici su lije~eni intravenoznom 
primjenom ~imbenika FVIII/FIX. Primje-
njivani su rekombinantni ~imbenici i pro-
~i{}eni koncentrati ~imbenika koji nedo-
staju. Doza je ovisila o djetetovoj tjelesnoj 
masi, o stupnju te`ine hemofilije i te`ini 
ozljede.

PRIKAZ REZULTATA
I STATISTI^KA OBRADA

Rezultati su prikazani pomo}u grafova 
i tablica, tako da na optimalan na~in pri-
ka`u statisti~ke podatke i odnose, a prika-
zani su u postotcima i broj~ano.

REZULTATI

U razdoblju od 1. 01. 2003. do 1. 05. 
2008. godine na Klini~kom odjelu za he-
matologiju, onkologiju, imunologiju i 
medicinsku genetiku KBC Split, eviden-
tirano je 28 hemofili~ara, 21 s hemo-
filijom A (75%), a 7 s hemofilijom B 
(25%). Od 21-og bolesnika s hemofili-
jom A njih 8 je imalo blagi, 6 umjereni i 
7 te{ki oblik bolesti (slika 1).

Od 7 bolesnika s hemofilijom B njih 
dvojica (29%) su imala umjereni oblik 
bolesti, a njih 5 (71%) te{ki. Od 28 bole-
snika 12 (43%) je bilo na mjese~noj profi-
laksi, od toga 8 s te{kim oblikom hemofi-
lije A (67%) i 4 (33%) s te{kim oblikom 
hemofilije B. U tom su razdoblju djeca 
bila ambulantno lije~ena ukupno 649 
dana, naj~e{}e zbog krvarenja u zglobove 
(140 puta) i mi{i}e (50 puta) kako je 
prikazano u postotcima na slici 2. Ambu-
lantno lije~enje trajalo je od 1 do 11 dana, 
u prosjeku 6 dana.

Naj~e{}e su ambulantno lije~ena djeca 
s krvarenjem u sko~ni zglob, zatim lakat, 
pa koljeno (slika 3). Djeca su u tom istom 
razdoblju hospitalizirana ukupno 17 puta, 
a razlozi hospitalizacije prikazani su u ta-
blici 4. Bolni~ko lije~enje je trajalo od 1–
29 dana u prosjeku 8 dana. Od ukupnog 
broja hospitalizacija ~ak 13 puta (76%) 

Slika 1. Postotak bolesnika s obzirom na te`inu
hemofilije A
Figure 1. Percentage of patients in terms of severity 
of Haemophilia A
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bila su hospitalizirana djeca s hemofilijom 
A, a 4 puta (24%) s hemofilijom B (slika 
4). Niti kod jednog djeteta nisu registrira-
ni inhibitori, a dva su djeteta razvila bla`i 
stupanj hemofilijske artropatije.

RASPRAVA

Podatci iz literature pokazuju da je he-
mofilija A rijetka bolest, ali ipak je naj-
~e{}i nasljedni poreme}aj zgru{anja krvi.

Rezultati ovog istra`ivanja pokazuju da 
je na Klini~kom odjelu za hematologiju, 
onkologiju, imunologiju i medicinsku ge-
netiku KBC-a Split u vremenskom razdo-

blju od 1. 01. 2003. do 1. 05. 2008. godine 
ukupno evidentirano 28 djece s hemofi-
lijom, od toga 75% bolesnika s hemofi-
lijom A. U literaturi se navodi da je hemo-
filija B po u~estalosti znatno rje|a bolest, 
{to se sla`e i s na{im podatcima, jer od 
ukupnog broja evidentiranih hemofili~ara 
svega 25% je imalo hemofiliju B.

Te`ina klini~ke slike bila je proporcio-
nalna nedostatku ~imbenika F VIII/F IX. 
Prema prezentiranom istra`ivanju najve}i 
broj bolesnika imalo je blagi oblik he-
mofilije A i te{ki oblik hemofilije B. Kod 
bolesnika s te{kim oblikom hemofilije A 
ili B zabilje`ena su ~e{}a i te`a spontana 
krvarenja u mi{i}e i zglobove, koja su na-
stala zbog lak{ih ili te`ih povrjeda. Ovo 
istra`ivanje upu}uje i na to da je podjed-
naki broj bolesnika imao umjereni oblik 
hemofilije A ili B. U petogodi{njem raz-
doblju bla`i oblik hemofilije A imalo je 
38% bolesnika (slika 1), dok blagi oblik 
hemofilije B nije bio zastupljen u ispitiva-
nom uzorku. Ovi podatci su sli~ni po-
datcima iz literature (12). Rezultati ovog 
istra`ivanja pokazuju da su na Klini~kom 
odjelu za hematologiju, onkologiju, imu-
nologiju i medicinsku genetiku KBC-a 
Split u vremenskom razdoblju od 1. 01. 
2003. do 1. 05. 2008. godine ~e{}e hospi-
talizirana djeca s hemofilijom A, nego s 
 hemofilijom B, {to tako|er ide u prilog 
~injenici da je hemofilija A u~estalija na-
sljedna bolest zgru{avanja krvi (13).

Prema literaturi krvarenja u zglobove 
su naj~e{}a i ~ine ~ak 75% svih kravarenja. 
Naj~e{}e su pogo|eni koljenski, sko~ni i 
zatim lakatni zglobovi, dok su krvarenje u 
rame ili kuk zna~ajno rje|i (14).

Prema prikazanom istra`ivanju krva-
renje u zglob je imalo 48% bolesnika, a 
naj~e{}e mjesto krvarenja je bilo u sko~ni 
zglob, zatim lakat i koljeno (slika 3).

Uspore|uju}i ovo istra`ivanje i podatke 
iz literature evidentna je razlika u naj~e{}e 
pogo|enim zglobovima hemofili~ara. U 
literaturi prvo mjesto zauzima ozljeda ko-
ljenskog zgloba, dok je prema prikazanom 
istra`ivanju ozljeda koljenskog zgloba tek 
na tre}em mjestu. Naj~e{}e mjesto krva-
renja u ovom istra`ivanju je sko~ni zglob, 
dok je u literaturi to tek na drugom mjestu 
(14).

Velika ve}ina bolesnika je lije~ena am-
bulantno, a lije~enje je trajalo od 1 do 11 
dana, u prosjeku 6 dana. Na{ cilj je da se 
djeca oboljela od hemofilije lije~e kod 
ku}e i ambulantno, a da se hospitaliziraju 
samo u slu~aju te`ih povrjeda.

Naj~e{}i uzroci hospitalizacije na na-
{em uzorku bili su ozljeda glave i prednje 
torakalne stijenke, a tek na drugome mje-

Slika 2. Udio mjesta krvarenja kod ambulantno lije~enih hemofili~ara
Figure 2. Proportion of sites of bleeding in haemophiliacs treated as out-patients

Slika 3. U~estalost krvarenja u zglobove kod ambulantno lije~enih hemofili~ara
Figure 3. Frequency of bleeding in joints in haemophiliacs treated as out-patients

Tablica 4. Mjesta krvarenja kod hospitaliziranih 
hemofili~ara
Table 4. Site of bleeding in hospitalized haemophi-
liacs

Mjesto krvarenja/
Site of bleeding

Broj lije~enja/ 
Number treated

Udarac u glavu/Blow to head 4

Zglobovi/Joints 4

Mi{i}i/Muscles 4

Operacije/Surgery 2

Va|enje zuba/Tooth extraction 1

Ostalo/Other 2

Slika 4. Udio hospitalizirane djece s hemofilijom A
i hemofilije B
Figure 4. Proportion of hospitalized children
with haemophilia A and haemophilia B
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stu krvarenje u zglob kuka, lakta, u nat-
koljenicu i sko~ni zglob (tablica 4).

Uspore|uju}i ova istra`ivanja i poda-
tke iz literature o~ita je razlika u naj~e{}im 
uzrocima hospitalizacije oboljelih od he-
mofilije, jer je u ovom istra`ivanju na pr-
vome mjestu razlog hospitalizacije ozlje-
da prednje torakalne stijenke i glave, a tek 
na drugom ozljeda zglobova, dok je u lite-
raturi na prvome mjestu ozljeda zglobova. 
Bolni~ko lije~enje je trajalo od 1 do 29 
dana, a u prosjeku 8 dana (15).

Danas se smatra da je primjena profi-
lakse optimalan pristup lije~enju djece s 
hemofilijom, jer smanjuje broj hospitali-
zacija, zna~ajno reducira rizik nastanka 
hemofilijske artropatije i zna~ajno sma-
njuje ukupan broj krvarenja godi{nje (16). 
Ve}ina autora se sla`e s mi{ljenjem da 
profilakti~ko lije~enje treba po~eti prije 
nastanka prvog krvarenja u zglob (17,18). 
Kod na{ih bolesnika od 28 djece s hemo-
filijom provedena je profilaksa krvarenja 
kod njih 12, {to iznosi 43% radi preveni-
ranja hemofilijske artropatije. Profilaksa 
je provedena dva ili tri puta na tjedan pre-
ma tipu sekundarne profilakse kod hemo-
filije A i dva puta na tjedan kod djece s 
hemofilijom B (3). Niti jedan od bole-
snika prikazanih u ovoj studiji nije razvio 
inhibitore, a samo se kod dva djeteta 
razvila blaga hemofilijska artropatija.

Edukacija medicinskog osoblja je od 
iznimne va`nosti ako `elimo posti}i viso-
ku kakvo}u za{tite djece s hemofilijom. 
Europsko udru`enje za hemofiliju i pri-
dru`ene bolesti (engl. European Associa-
tion for Haemophilia and associated di-

sorders – EHAD) publiciralo je na~ela 
lije~enja i brige za hemofili~are, koja daju 
vrijedne smjernice u praksi (19).

ZAKLJU^AK

Primjena profilakti~kog lije~enja kod 
djece s hemofilijom ima za cilj prevenira-
ti hemofili~nu artropatiju i invaliditet kod 
te{kog oblika hemofilije, kad su ~esta 
spontana krvarenja u zglobove. Ovakav 
pristup lije~enju je i kod na{ih bolesnika 
polu~io dobre rezultate.
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S u m m a r y

HAEMOPHILIA IN THE PAEDIATRIC DEPARTMENT, KBC SPLIT: PREVENTION OF BLEEDING

S. ^uli}, L. Ozreti}, D. Kulji{, V. Armanda

Haemophilia is a genetic haemorrhagic disorder characterised by the absence of VIII or IX coagulation factors and is treated 
with supplemental factors VIII or IX. Haemophilia A is the most common and accounts for 70% of all inherited coagulopathies. At 
the Paediatric Department, KBC Split from January, 1st 2003 to February 15 2008 28 haemophiliacs were registered, 21 with hae-
mophilia A (75%), and 7 with haemophilia B (25%). 8 (38%) patients had mild haemophilia A , 6 (29%) moderate, and 7 (33%) 
severe. Two children (29%) had moderate haemophilia B, and 5 (71%) severe. 12 (42%) patients received monthly prophylaxis, 6 
with severe haemophilia A (67%), and 3 (33%) with severe haemophilia B. Children were treated in the outpatients’ clinic for 649 
days, on average 6 days, most often because of an ankle, elbow, and knee injury or epistaxis. Children were hospitalized 17 times, 
79% with haemophilia A, and 21% with haemophilia B, mostly because of head, frontal thoracic and joint injuries. Hospitalisation 
lasted on average 8 days. Inhibitors were not registered, while two children developed mild haemophilic arthropathy.

Descriptors: HEMOPHILIA A – complications, drug therapy; HEMOPHILIA B – complications, drug therapy; HEMARTHROSIS – prevention and control; BLOOD 
COAGULATION FACTORS – therapeutic use, administration and dosage
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