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Az Eurdpai Hemofilia Konzorcium (EHC) egy

nemzetkdzi nonprofit szervezet, amely 49 nemzeti 2020-ban munkacsoportként jott létre, az ,EHC VWD

Platform for Europe” vezetésére. A platform célja egy

5 ivald betegszervezet munkajat hangolja 6ssze. Ezek L . o . .
e a szervezetek a ritka vérzési rendellenességgel él6k europai VWD-kozosseg kialakitasa, amely tamogatast
Mi okozza a VWD-t? érdekképviseletét latjak el az Egészségiigyi és kozosségi identitast nyujt, valamint elésegiti egy

europai érdekképvisel6i halozat kiépitését és
fenntartasat. A munkacsoport 2023-ban bizottsagga
alakult, ami jol tikrozi az elmult évek fejlédését.

Vilagszervezet (WHO) eurdépai régidéjaban,

Milyen tipusai vannak? > s . i .
beleértve az Eurdpai Unid 27 tagallamat és az Eurdpa

5. Tinetek Tanacs legtdbb tagallamat.
6. A VWD diagnosztizalasa A Bizottsag a figyelemfelkeltés révén szeretné
Soee Az EHC korulbellil 120 000 olyan embert képvisel, elésegiteni a betegség korabbi és pontosabb
A kivizsgalas folyamata akiknél példaul hemofiliat, von Willebrand-betegséget felismerését, a kezelési lehetéségek
Diagnosziikal vérvizsasiatok (YWD) és. n"!és rendkl’vUI’ ritl<a vémé§i rendelllenességeket bévitését, valamint az ellatashoz valé
il s e diagnosztizaltak. A szakérték becslése szerint azonban hozzaférés javitasat nemzeti és eurdpai szinten.
< Orvose ooy sokkal tobben elnek diagnosztizalatian ritka verzesi Emellett erésiti az érdekképviselk egyuttmiikddését, és
. Elérhetd kezelések rendellenesseggel. tamogatja a VWD-vel él6k mindennapi életének
javitasat.

. A menstruacios egeszseg

10. Sz6vodmeények o L
A VWD Bizottsag e kézikdnyv segitsegeével a betegek,

11. Pénziigyi tervezes a nemzeti tagszervezetek (NMO-k) és minden

12 Forrasok érdekl6dd szamara kivan atfogo attekintést nyujtani a
VWD-rél. A kiadvany bemutatja a legfontosabb
European tényeket, és hasznos hivatkozasokat kinal a kulonb6z6,
von Willebrand Disease részletesebb informaciéforrasokhoz.
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Kik vagyunk?

Felhasznalasi feltételek

Ez a kézikdnyv az EHC nemzeti tagszervezetei (NMO-k)
szamara készult, alapvetd informaciokat nyujtva
szamukra a von Willebrand-betegség alapjairol, valamint
utmutatast nyujtva ahhoz, hogyan kezdhetik el a betegeik
ellatdsanak javitasat.

Az itt talalhatoé tartalom kizardélag

tajékoztato jellegii, és nem helyettesitheti a
szakmai orvosi tanacsadast, diagnozist vagy kezelést.

A betegeknek személyre szabott utmutatasert
konzultalniuk kell orvosukkal vagy egy hemofilia
kezelésére szakosodott kdzponttal.

A kézikdnyv hasznalataval On elfogadja a
kovetkezbket:

A kézikonyvet nem terjesztheti, nem reprodukalhatja
és nem hasznalhatja fel kereskedelmi célokra az
Eurdpai Hemofilia Konzorcium el6zetes irasbeli
hozzajarulasa nélkdl.

A jelen dokumentumban talalhat6 informaciok a
kiadas datuma szerint aktualisak. Az orvosi gyakorlat
és a tudas azonban valtozhat, és az EHC nem vallal
felel6sséget az informaciok pontossagaért a kiadas
datuma utan.

Ez a kézikdnyv nem hoz létre betegegészségugyi
szolgaltato kapcsolatot. Mindig kdvesse egészségugyi
szolgaltatdja utmutatasait.

Az ,European Haemophilia Consortium (EHC)” név és
az EHC logé az European Haemophilia Consortium
kizarolagos tulajdonat képezi. A név vagy logo barmilyen
felhasznalasahoz az EHC Iranyité Bizottsaganak
elézetes jovahagyasa szikséges. Ez a szabaly minden
publikaciés formara vonatkozik, beleértve a nyomtatott
és digitalis formatumokat is. Barmely EHC-kiadvany
Ujranyomtatasa, terjesztése vagy forditasa
engedélykérelemhez kotott. A felulvizsgalati és
jovahagyasi kérelmeket idében be kell nyujtani az EHC
Kommunikaciés Csoportjanak a
communications@ehc.eu cimre.

Felhivjuk figyelmeét: A kézikonyvben talalhato
informaciok és anyagok kizarodlag altalanos tajékoztatasi
célokat szolgalnak. Az EHC nem tamogat és nem
népszerUsit semmilyen konkrét gyogyszerészeti
szervezetet, gydgyszert vagy mas orvosi beavatkozast;
a terméknévre val6 barmilyen hivatkozas nem jelenti az
EHC tamogatasat. Barmilyen kérdéssel vagy tovabbi
informacioval kapcsolatban kérjuk, vegye fel a
kapcsolatot az EHC Kommunikacios Csoportjaval a fent
megadott e-mail cimen.


mailto:communications@ehc.eu
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Kiindulopont

A vérzékenység olyan allapot, amelyben a
véralvadas nem zajlik le megfeleléen, jellemz&en a
véralvadasi faktorok hibaja vagy hianya miatt. A von
Willrbrand- betegség (VWD) egyike a
véralvadasi rendellenességeknek, és a
betegek gyakran nehezen jutnak megfelel
diagnozishoz és kezeléshez — nemcsak orszagok
kozott, hanem egy adott orszagon belul is, szamos
tényez6tol fuggden, mint példaul az adott orszag
egészségugyi helyzete, a megbizhato informaciok és
oktatas elérhetdsége, valamint a kildnbdzé
laboratoriumi vizsgalatok és kezelési lehetéségek
hozzaférhet6sége. Bar a VWD mindkét nemet
egyenléen érinti, mégis tapasztalhatok eltérések a
hozzaallasban, a diagnozishoz és a kezeléshez valo
hozzaférésben. Ez a kdnyv atfogd utmutatot nyujt a
rendelkezésre all6 informacidkrol, hogy a nemzeti
tagszervezetek (NMO-k) és 6nkéntesek helyes
tajékoztatast adhassanak a tdbbi érintettnek.

Fontos, hogy a betegek, hozzatartozéik és az NMO-k
Oonkéntesei megértsék, hogyan mikodik ez a
vérzékenység, és milyen kezelési

lehetéségek allnak rendelkezésre. Nem mindenkinek
van azonnali hozzaférése tudomanyos
szakirodalomhoz vagy hozzaért6 tanacshoz. A
betegek felkészitésével és tajékoztatasaval nemcsak
onvédelmi képességeiket fejlesztjik, hanem relevans
informaciodkat is nyujtunk a hatékonyabb
érdekképviselethez, nemzeti és nemzetkdzi szinten
egyarant. Az NMO-kat arra 0szton6zzuk, hogy olyan
kozbsségeket alakitsanak ki, ahol a VWD-vel él6k és

csaladjaik talalkozhatnak és kapcsolatokat épithetnek.

Ezek a kdzossegek késébb hivatalosabba valhatnak,
és létrejohetnek dedikalt VWD bizottsagok sajat
cselekvési tervvel az érdekképviselet érdekében,
ahogy azt korabban az EHC VWD Bizottsag esetében
lathattuk.

Az EHC VWD Bizottsaga arra batorit minden nemzeti
szervezetet, hogy hozzanak létre egy nemzeti
VWD bizottsagot egy helyi nagykovet
kinevezésével, betegek és érintettek hal6zatanak
kiépitésével, valamint orszagos tevékenységek
szervezésével. Ennek tamogatasa érdekében az EHC
utmutatast, mentoralast, hozzaférést
biztosit oktatasi forrasokhoz és
kampanyanyagokhoz, valamint lehetdséget
biztosit az eurdpai kezdeményezésekben vald
részvételre, példaul figyelemfelkelté napokon,
rendezvényeken és érdekképviseleti
akciokban. A cél, hogy az NMO-k erésitsék a
nemzeti képviseletet, és biztositsak, hogy a VWD-s
érintettek hangja is megjelenjen a szélesebb
egeszségugyi és politikai parbeszédben.

A kézikonyv kovetkez6 szakasza alapvet6
informaciokat nyujt a vérzési rendellenességekrél,
beleértve a véralvadasi folyamat attekintését.
Elmagyarazza, hogyan mikddik a vér egészséges
egyénekben, és hogyan viselkedik a

VWD-vel éléknél. Ezenkivil ismerteti a diagnosztikai
vizsgalatokat, amelyek segitenek meghatarozni a
véralvadasi zavar tipusat, és részletesen bemutatja az
egyes betegségeket.
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Informaciok a vérzeési
rendellenessegekrol

Mik azok a vérzési rendellenességek?

A ,vérzékenység” egy gyljtéfogalom, amely olyan
betegségeket takar, amelyek a véralvadas
képességet érintik. Ezek kdzé tartozik példaul a
hemofilia A és B, a von Willebrand-betegség (VWD),
valamint az igen ritka vérzékenységi rendellenességek
(RBD-k). Ezek a betegségek sulyossaguk szerint
lehetnek sulyosak, kdzepesek vagy enyhék.

Ha a betegek megfelel6 diagnézishoz és kezeléshez
jutnak, normalis és eredményes életet élhetnek.
Ugyanakkor, ha a diagnézis és az ellatas nem
megfeleld, az salyos kovetkezményekkel
jarhat, hiszen a kezeletlen vérzések, példaul ha az
agyban fordul el8, bénulashoz vagy akar
életveszélyhez is vezethetnek.

Minden vérzési rendellenesség a ritka betegségek
kdzé tartozik az Eurdpai Unio definicidja szerint, amely
szerint ritka betegség az, amely 10 000 emberbél
kevesebb mint 5-6t érint. Bar ritka betegségekrél van
sz0, a hemofilia és a von Willebrand-betegség (a
leggyakoribb vérzékenységi rendellenességek)
el6kel6bb helyen allnak sok mas ritka betegséghez
képest, mivel mindkett6 esetében rendelkezésre all
diagnosztika és tobbféle kezelési lehetéség.

Az ezen betegek el6tt allo kihivasok leginkabb a
felismerés hianyaval kapcsolatosak (példaul
amikor a VWD-vel él6 betegek fiil-orr-gégész,
reumatoldgus,

négydgyasz, szulész stb. gondozasa alatt allnak
anélkul, hogy tudnak, hogy VWD-vel élnek), valamint a
megfelelé kezeléshez val6é hozzaférés
hianyaval és a specialis egészségiigyi
szolgaltatasokhoz valo korlatozott hozzaféréssel,
beleértve a specialis alvadasi laboratériumokat is
(amelyek el6fordulhat, hogy egy orszagban csak egy-
két varosban talalhatok).

Tovabba az eurdpai régidban a betegek jelentés
liilonbségekkel szembesiilnek a kezeléshez
valo hozzaférésben, és ennek eredményeként
eltéro életminéséggel rendelkeznek. Az EHC mind
eurdpai, mind nemzeti szinten arra torekszik, hogy
ndvelje a vérzékenységgel él6 emberek mindennapi
valosaganakismertségét.

Ha On vérzékenységgel €16 beteg, és részletesebb
orvosi informaciokat keres, a kdvetkezé
weboldalakat ajanljuk:

» Az On orszaganak hemofilia egyesiiletének
weboldala (Magyar Hemofilia Egyesiilet)

> A Hemofilia Vilagszévetségének (WFH)
weboldala

> A Haemophilia Central weboldala

» Orpha.net



https://www.ehc.eu/membership/
https://www.ehc.eu/membership/
https://www.ehc.eu/membership/
https://www.ehc.eu/membership/
https://www.ehc.eu/membership/
https://www.mhe.hu/
https://www.mhe.hu/
https://www.mhe.hu/
https://wfh.org/
https://wfh.org/
https://wfh.org/
https://wfh.org/
https://wfh.org/
https://www.haemophiliacentral.org/
https://www.haemophiliacentral.org/
https://www.haemophiliacentral.org/
https://www.haemophiliacentral.org/
https://www.orpha.net/
https://www.orpha.net/
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A von Willebrand betegség

megertese

Melyek a legfontosabb tények a von Willebrand-betegséggel (VWD) kapcsolatban?

A von Willebrand-betegség (VWD) a leggyakoribb
orokletes vérzékenységi rendellenesség, bar
hatasa egyénenként jelentésen eltér. A legenyhébb
forma, az 1-es tipus, a lakossag legfeljebb 1%- at,
azaz 1000 emberbdl kordlbeltl 10-11-et érint. A
sulyosabb formak sokkal ritkabbak: a 2-es tipus
(beleértve a 2A, 2B, 2N és 2M altipusokat)
becslések szerint 1000 emberbdl 0,8-2,5-nél fordul el6,
mig a 3-as tipus, a legsulyosabb forma, 1 000 000
emberbdl korldlbeldl 1-et érint.

Bar a VWD tipusokat sulyossag szerint kategorizaljak,
az egyeéni tapasztalatok gyakran eltéréek. Egyes 1-es
tipusu betegeknél sulyos vérzés léphet fel, mig a 3-as
tipusuaknal hosszu ideig jelent6s tunetek nélkul
lehetnek. Atlagosan 1000 emberbdl kériilbeliil 1-nél
fordul el6 olyan sulyos vérzés, amely orvosi ellatast
igényel. Az allapot minden nemet egyforman érint, de a
néknél nagyobb valdszinliséggel diagnosztizaljak olyan
tinetek miatt, mint az er6s menstruacios vérzés vagy a
szulés soran fellépd szovédmények.
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Mi okozza a von Willebrand-betegséget (VWD)?

A von Willebrand-betegségben (VWD) szenveddknél a
véralvadasban fontos von Willebrand-faktor
(VWF) mikoédésében van hiba, amely
elengedhetetlen a vérzés szabalyozasahoz. A VWF a
Vlll-as faktort (FVIII) juttatja a sérulés helyére, és
segiti a vérlemezkék tapadasat az érfalakhoz, igy
tamogatva a vérrogképzddést. Alacsony VWF-szint
esetén az FVIll-szint is cs6kken, ami lassitja a
véralvadast. A VWD kilénb6z6 tipusai mind a VWF
mennyiségi vagy miikédési zavarabol

Sok VWD-ben szenved6 ember nem is tudja, hogy
ebben a betegségben szenved, mivel a vérzésik
nem tlinhet szokatlanul erésnek vagy elhuzédénak.
A vérzés sulyossaga egyénenként valtozo,
egyeseknél minimalis zavar tapasztalhato, kivéve,
ha sérulés vagy mitéten esnek at, mig masok
jelent6s kihivasokkal szembesulhetnek, még
kevésbé sulyos vérzések, példaul orrvérzés vagy
erds menstruacios vérzés esetén is. A tipustol
flggetlenll a vérzési problémak a VWD

erednek. gyakori velejaroi.
D =dominans tipusu VWD
R = recessziv tipusu VWD
D d d d R r R r
D d D d d d d d R R R r R r r r
Erintett gyermek Egészséges gyermek Egészséges gyermek Hordozé6 gyermek Erintett gyermek
50% 50% 25% 50% 25%

1. dbra A VWD 6roklédése Forras: [World Federation of Hemophilia (WFH), 2023, www.wfh.org].

Egy dominans VWD tipusu szulének 1:2 (50%)
esélye van arra, hogy minden terhessége soran
VWD-s gyermeke szllessen.

Ha mindkét szul6 hordozza a VWD recessziv génjét, akkor
minden terhességnél 1:4 (25%) az esélye annak, hogy a
gyermeknél VWD sziletik.

Megjegyzés: Fontos megjegyezni, hogy az ,alacsony VWF” vagy 1-es tipusu VWD 6réklédése, ahol a plazma VWF szintje 30-50 NE/dI
kdzdtt mozog, bonyolultabb, és nem feltétlenil kdveti a tipikus genetikai mintazatokat.


https://wfh.org/
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Milyen tipusu von Willebrand-betegség (VWD) létezik?

A von Willebrand-betegség (VWD) harom 6 tipusra
oszlik, amelyek mindegyike személyre szabott
kezelési stratégiat igényel. A betegség sulyossaga
az egyes tipusokon belll az enyhétél a sulyosig
terjedhet, bar nincs altalanosan elfogadott rendszer
a sulyossag kategorizalasara. Az orvosok a
sulyossagot vérzési értékeld eszkdzokkel (BAT) és
laboratoriumi vizsgalatokkal mérik, és az id6 soran

1-es
tipusu
VWD

Az 1-es tipusu VWD a betegség
legelterjedtebb formaja. Az 1- es tipusu VWD-ben
szenved6knél a VWF szintje a szokasosnal
alacsonyabb, ami az enyhén alacsony szinttél a
jelentdsen alacsony szintig terjedhet. Létezik egy 1C
tipusként ismert valtozat is, amelyben a VWF
révidebb ideig €l a szervezetben, ami azt jelenti, hogy
gyorsabban bomlik le, mint a normalis.

valtozhat. A vérzéses tlinetek megjelenése
jelentésen eltérhet az egyének kozott, még azonos
tipus esetén is, amit a von Willebrand- faktor (VWF)
aktivitasa befolyasol. Bar a vérzési jelleg (fenotipus)
altalaban fontosabb, mint a VWD tipusa, a konkrét
tipus ismerete tovabbra is értékes informacidkkal
szolgalhat a kezeléshez és a genetikai
oréklédéshez, mivel mindkettd eltérhet a tipusok
kozott. Azoknal a személyeknél, akiknek a VWD
tipusa nemtisztazott, elengedhetetlen, hogy
barmilyen vérzéses tiinet esetén orvoshoz
forduljanak.

:!45
tipusu
VWD

A 2-es tipusu von Willebrand-betegséget (VWD) a
VWEF fehérje szerkezetében jelentkezd
rendellenesség jellemzi, bar a VWF szintje
normalisnak tlinhet. Ez a szerkezeti hiba rontja a
VWF mikddéseét, csdkkentve az aktivitasat.

A 2-es tipuson belll tovabbi altipusokat
kalonboztetink meg:

» A 2A tipusban a VWF fehérje hibas, ezért
nehézséget okoz a vérlemezkékhez valé megfeleld
kotédeés.

> A 2B tipus esetén a VWEF tulzottan kotddik a vérben
lévé vérlemezkékhez, igy csdkken a szabad VWF
mennyisége, ami a vérzés megallitasaban segitene a
sérulés helyén.

> A 2M tipusban a VWF kdtédése a vérlemezkékhez
nem megfeleld, még akkor is, ha a fehérje
szerkezete normalis.

> A 2N tipust a VWF FVIlI-hoz val6 kétédésének
problémai jellemzik, ami jelentésen alacsony FVIII-
szintet eredményez.

3-85

tipusu
VWD

A 3-as tipusu VWD jellemz&en a rendellenesség
legsulyosabb formaja, amelyet a VWF rendkivl
alacsony vagy hianyz¢ szintje jellemez.
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A von Willebrand-betegseg

jelel és tuneteil

A VWD elséddleges tiinetei gyakran, de nem
kizarolagosan a kovetkezok:

> Erds vagy hosszan tartd menstruacios veérzeés,
amely egy hétnél tovabb tart,

gyakori vagy hosszan tarto orrvérzés,
megmagyarazhatatlan vérzés a szgjban,
kénnyen kialakulé vagy tartdés zuzédasok,

izomvérzeés,

vV vyvVvyyVvyypy

elhuzédo vérzés kisebb vagasokbol vagy a
szajban,

\4

emésztérendszeri vérzés, amely mind a felsé, mind
az also traktust érinti,

P elhuz6do vérzés sérulés, mitét, fogaszati
beavatkozas vagy szllés utan,

» izlleti vérzés, amely sulyosabb esetekben fordul
el6, de enyhe és kozepesen sulyos VWD
formakban is eléfordulhat.

A VWD-vel éléknek lehet, hogy csak kevés vagy
egyaltalan nincs tunetik, mig a sulyosabb formakban
jelent8s vérzési problémak is eléfordulhatnak.

A tiinetek sulyossaga gyakran osszefiigg a
VWD tipusaval. Az 1-es tipusu betegek
jellemzden enyhe tlineteket tapasztalnak, a 2-es
tipusuaknal kdzepes, a 3-as tipusuaknal pedig
sulyos tunetek jelentkeznek. Ugyanakkor még az
enyhébb formak esetén is eléfordulhatnak sulyos
vérzéses tlinetek, amelyek befolyasoljak a betegek
életmindségét. Bizonyos esetekben a VWD-t csak
akkor diagnosztizaljak, ha sulyos sérilés, mitét,
fogaszati beavatkozas vagy sziilés utan erds vérzés
jelentkezik. A sulyossag felméréséhez és a
szemeélyre szabott kezelési terv kidolgozasahoz az
orvosok validalt vérzésértékeld eszkozoket
(BAT) hasznalnak. A nék gyakrabban mutatnak
VWD-tlneteket, példaul er6sebb vagy hosszabb
menstruaciot, illetve fokozott vérzést szilés utan a
férfiakhoz képest..
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A VWD diagnosztizalasanak

modszerel

Vannak, akik hosszu ideig élnek VWD-vel anélkiil,
hogy tudnanak réla, mivel a tineteik nem fetlinéek,
vagy csak enyhék. Ez kulonésen gyakori férfiaknal,
akiknél sokszor csak matét soran, vagy akkor derdl
fény a betegségre, amikor egy néi csaladtagjuknal
diagnosztizaljak. Emellett sokan azért maradnak
diagnézis nélkiil, mert az orvos nem ismeri fel a
VWD-t, igy a tuneteket figyelmen kivul hagyjak, vagy
mas allapotnak tulajdonitjak.

Ha az orvosa felveti a vérzékenység gyanujat, a
tinetek BAT segitségével torténd felmérését
kovetden kuldonbdzd vizsgalatokat javasolhat. Annak
érdekében, hogy elkerilhet6 legyen az akar 15 évnél
is hosszabb diagnosztikai folyamat, fontos
hematologushoz fordulni, aki vérzékenyseégi
betegségekre specializalodott, és korszerii
laboratoériumi hattérrel rendelkezik. Ezeket a
vizsgalatokat jellemz&en egy erre a célra létrehozott
vérzékenységi kdzpontban végzik.

A von Willebrand-betegség diagnosztizalasahoz a
VWEF és a FVIII szintjének, valamint a vérben vald
aktivitasuk vizsgalata sziikséges. A rutinszerii
laborvizsgalatok 6nmagukban azonban
nem elegendéek a VWD egyértelm(
megallapitdsahoz. Mivel a VWF és a FVIII szintje
kalonb6z6 korulmények kozott valtozhat, példaul
vérszegényseég esetén vagy verzes, példaul
menstruacié alatt, ezeket a vizsgalatokat meg kell
ismételni. Ha fogamzasgatl6 tablettat szed,
feltétlendl tajékoztassa errdl orvosat, mivel a tabletta
nagyobb doézisai ndvelhetik a VWF szintjét, ami
megnehezitheti a diagnodzis felallitasat.

A laboratériumi vizsgalatok mellett a kortorténet
is kulcsszerepet jatszik a diagnozisban. Orvosa
tobbek kozott az alabbiakrol fog érdeklédni:

» Mikor tapasztalta el6szor a vérzéses tineteket?

> A testének mely terlleteit érintette a vérzés?

» Hogyan kezdddtek, és mennyi ideig tartottak a
vérzéses epizddok?

» Milyen gyakran fordul el6 vérzés?

» El6fordult-e a csaladban vérzékenység?
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Tesztelési folyamat

A von Willebrand-betegség, kulondsen az 1-es tipus
diagnosztizalasa kihivast jelenthet, mivel a VWF-szintet
szamos tényez6 befolyasolhatja, amelyek ingadozast
okoznak. Az egyik ilyen tényez6 a terhesség, mivel a
VWEF-szint ebben az id6szakban természetesen
emelkedik. Az 6sztrogén és egyes
fogamzasgatlo tablettak szintén névelhetik a
vérben keringd VWF mennyiségét. A stressz, még
enyhe formaiban is, mint példaul az idegesség vagy a
siras egy veérvétel kdzben, atmenetileg megemelheti a
VWE-szintet, ami kiléndsen megnehezitheti a
vizsgalatot kulondsen gyermekeknél. A fizikai
aktivitas szintén megemelheti a VWF-szintet,
akarcsak az aktiv fertozések. Emellett a
vércsoport is szerepet jatszik, a 0-s vércsoportu
emberek VWF-szintje altalaban alacsonyabb, mint az
A, B vagy AB vércsoportuaké. Ezért fontos, hogy az
orvos ismerje a beteg vércsoportjat a VWF-vizsgalati
eredmények helyes értelmezéséhez. A pajzsmirigy
miikoédési zavarai is befolyasolhatjak a VWF-
szintet, ezért az orvos ellendrizheti a pajzsmirigy
mikodeését, hogy kizarja a tinetek egyéb lehetséges
okait. A vizsgalatok elvégzésére az az idészak a
legalkalmasabb, amikor a VWF-szint élettanilag a
legalacsonyabb.

A VWD diagnosztikai vérvizsgalata

A VWD diagnosztizalasahoz az orvosok altalaban
toébbféle vérvizsgalatot rendelnek el, figyelembe véve a
betegség kulonboz6 tipusait. A VWF szintjét befolyasolo
szamos tényez6 miatt eléfordul, hogy ezeket a
vizsgalatokat meg kell ismételni. A diagndzis
felallitdsaban fontos szerepet jatszik a ristocetin kofaktor
teszt, amely soran normal vérlemezkeéket és a ristocetin
nev( antibiotikumot adnak a plazmahoz, majd egy
muszer méri, milyen mértékben tapadnak 0ssze a
vérlemezkék.

Ez a vizsgalat kiemelten fontos a VWD
felismerésében. A von Willebrand-faktor

antigén vizsgalat a vérben talalhaté VWF
mennyiségét méri, mig a VWF multimer
vizsgalat a fehérje kiilénb6z6 alkotéelemeit elemzi
annak meghatarozasara, hogy a betegség melyik
tipusarol van sz6. A Vlll-as faktor szintjének
méreése szintén lényeges, mivel az alacsony VWF-
szint egydtt jarhat alacsony Vlll-as faktor szinttel is. A
vérzési ido vizsgalata, a vérlemezke-funkcio
analizator (PFA) teszt vagy a vérlemezkék
aggregaciéjanak merése idénként alkalmazhaté a
vérzékenyseég kivizsgalasara, azonban ezek nem
mindig megbizhatéak a VWD diagndzisaban, mivel sok
érintett személynél normalis eredményt mutathatnak.
Ezért a pontos diagndzishoz tovabbi vizsgalatok
szikségesek.

Bizonyos orszagokban a genetikai vizsgalat adja a
legpontosabb eredmeényt, és segiti az orvost a
legmegfelel6bb kezelés kivalasztasaban. A VWD
tipusanak meghatarozasahoz, beleértve az 6roklédés
mintazatat és a kezelési lehetéségeket érdemes
megkérdezni kezelborvosat a genetikai vizsgalatra
torténd beutalasrol.

Amennyiben az On orszagaban nem elérhet6 a
megfelel6 diagnosztika vagy genetikai vizsgalat,
segitséget kérhet az ERN-EuroBloodNet halézattdl,
amely tamogatast nyujthat abban, hogy mas orszagban
végezhessék el a szlkséges vérvizsgalatokat.

Tovabbi informacio a diagnézisrol:
Az ASH, az ISTH, az NHF és a WFH 2021-es
iranyelvei a diagnézisrol



https://eurobloodnet.eu/
https://eurobloodnet.eu/
https://eurobloodnet.eu/
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A VWD orvosi kezeléese

A VWD kezelése a véralvadas el6segitésére
iranyul a tulzott vérzés megelézése érdekében. Ez
olyan gyogyszerekkel érhet6 el, mint a
tranexamsav vagy az aminokapronsav,
amelyek segitenek a vérzés szabalyozasaban, vagy
a dezmopresszin és a VWF-
koncentratumok, amelyek névelik a plazma VWF-
szintjét. A konkrét kezelési terv tobb tényez6tél fligg,
példaul a VWD tipusatol, a beteg VWF-szintjétél,
valamint a vérzés sulyossagatol vagy egy esetleges
kozelgd mitéettél. Enyhébb VWD esetén eléfordulhat,
hogy nincs szikség rendszeres kezelésre, kivéve, ha
a beteg mitét vagy fogaszati beavatkozas elétt all.

Fontos, hogy az alabbi esetekben vegye fel a
kapcsolatot a kezel6kdzpontjaval:
Mutét, orvosi beavatkozas vagy barmilyen invaziv
fogaszati beavatkozas (példaul foghuzas)
tervezésekor;
Varandossag esetén;
Mérsékelt vagy sulyos vérzés esetén;
Ha a vérzés a szilés vagy a mtét utan tdébb mint
hat hétig fennall; vagy
Ha a menstruacié kulondsen erds vagy nehezen

kezelhetd.

A hatékony ellatas megkozelitése

Dezmopresszin (DDAVP): elonyok, korlatok
és fontos tudnivalok

A dezmopresszin (DDAVP) segiti a szervezetben
tarolt VWF felszabaditasat, ezaltal megemeli a
plazma VWF- és FVlll-szintjét, ami tamogatja a
véralvadast. Kedvezd aru és kénnyen alkalmazhaté
kezelés, injekcid vagy orrspray formajaban is elérhetd.
Azonban nem mindenkinél hatasos. A kezelés
megkezdése elbtt az orvosnak kotelezb tesztet kell
végeznie, és ellendriznie kell a beteg DDAVP-re adott
valaszat. Ez a vizsgalat a VWD tipusanak
meghatarozasaban is segithet. A DDAVP gyakran
hatékony az 1-es tipusu VWD kezelésében, és a 2-es
tipus bizonyos formaiban is segithet a vérzés
kontrollalasaban. Nem alkalmas azonban 1C tipusu
VWD esetén, mivel hatasa rovid ideig tart, illetve 3-as
tipusnal sem, mert ilyenkor nincs érdemi
gyogyszervalasz.

Sirgésségi helyzetekben vagy mitétek soran
alkalmazhaté a vérzés csillapitasara. Egyeseknél
mellékhatasok jelentkezhetnek, példaul szédulés,
kipirulas vagy szivdobogasérzés; ezek enyhulhetnek,
ha a gyogyszert lassabban adjak be. Ha a DDAVP nem
hatasos, vagy nagy a sulyos vérzés kockazata,
helyette faktorkoncentratum alkalmazasa
javasolt. A DDAVP nem ajanlott aktiv sziv- és
érrendszeri betegségben, gércsrohamokra hajlamos
allapot esetén, 2 év alatti gyermekeknél, illetve 1C és 3-
as tipusu VWD-ben szenvedd, miitét elétt alld
betegeknél. Harom egymast kdvetd napnal hosszabb
ideig nem alkalmazhato.
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VWF koncentratumok, profilaktikus és hormonalis lehetoségek:

A kezelésre két f6 tipusu VWF-koncentratum all
rendelkezésre. Az els6 a plazmaeredetii
készitmény, amelyet vérbdl tisztitanak, és VWF-et,
valamint valtozé mennyiségl VII- as faktort tartalmaz.
A masodik tipus a rekombinans készitmény,
amelyet laboratériumban allitanak eld, véradas nélkul.
Ezek a koncentratumok az elséként valasztando
kezelések a 3-as tipusu VWD, a 2-es tipus
legtéobb formaja esetén, valamint sdlyos
vérzések vagy nagyobb miitétek kezelésére
a VWD minden tipusaban.

A nyalkahartyak, példaul az orr, a sz4j, a belek
vagy a méh vérzése esetén olyan gyogyszerek
alkalmazhatok, mint a tranexamsav, az
aminokapronsav vagy a fibrinragaszté. Ezek a
kezelések segitenek a mar kialakult vérrogok
stabilizalasaban, de nem segitik kbzvetlentl az ujak
képzbdését.

A hormonalis kezelések, példaul a szgjon at
szedhet6 fogamzasgatlok, egyes VWD-s nék és lanyok
szamara hasznosak lehetnek. Ezek a készitmények
nemcsak az erés menstruacios vérzés
szabalyozasaban segitenek, hanem fogamzasgatlo
modszerként is szolgalnak. Azok szamara, akik nem
szeretnének teherbe esni, a méhen beliili eszk6z
(IUD) hatékony alternativat jelenthet a erés
menstruacié kezelésére, mivel akar 6t évig is enyhulést
nyujthat. A fogamzasgatld tablettat azonban nem
szabad alapértelmezett kezelési lehet6ségnek tekinteni
pusztan azért, mert széles korben elérhet6 és kdnnyen
hasznalhato. A kiilséleg bevitt hormonok jelent6s
hatassal lehetnek egy fiatal né életére, és ezek a
hatasok nem mindig kedvez6ek. Azoknal a néknél, akik
gyermekvallalas mellett tapasztalnak erés
menstruacioét, a hormonkezelés nem joéhet széba.

llyenkor alternativ kezelések, példaul
antifibrinolitikus szerek, DDAVP vagy
VWF-koncentratumok segithetnek a b6éséges

vérzés kezelésében.

Azoknal a VWD-vel é16 egyéneknél, akiknek a
kortorténetében sulyos és gyakori veérzések
szerepelnek, altalaban a VWF koncentratummal
tortén6 hosszu tava profilaxis ajaniott. A
profilaktikus kezelés soran rendszeresen adnak
vérzéscsillapito szert, intravénasan, bér ala vagy
mas modon a vérzések megel6zéseére, kildndsen
az életveszélyes vagy az ismétlédé izuleti

vérzések kivédésére.

Mint minden gyogyszer esetében, ezek a
kezelések is jarhatnak mellékhatasokkal. Fontos,
hogy a VWD-ben érintettek kezeldorvosukkal
konzultaljanak a terapia lehetséges

kockazatairol.
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A menstruacios egészseg és a
vashiany kezelése VWD-ben
szenvedO noknel és lanyoknal

A VWD-ben szenvedd nék és lanyok gyakran
tapasztalnak kifejezettebb tiineteket, mint a férfiak a
menstruacio és a sziilés miatt. Kiilénoésen a
lanyoknal jelentkezhet erésebb vérzés az els6
menstruacié kezdetén. Ahogy idésebbek lesznek, a

VWD-ben érintett n6k esetében gyakori a hosszabb és

boségesebb menstruacios ciklus. A tulzott
vérveszteség vashianyhoz vezethet, amely
kezeletlenul vérszegénységet okozhat.

A megfelel6 vasszint kulcsfontossagu az egészség
meglbrzéséhez, mivel az alacsony vasszint olyan
tineteket okozhat, mint a faradtsag és a
gyengeség. Ez gyakori probléma a VWD-ben
szenvedd nék korében. Fontos a rendszeres
ellendrzés: a ferritinszint mérése a vashiany
kimutatasara, valamint a hemoglobinszint vizsgalata a

vérszegénység felismerésére. Ha a vasszint alacsony, a

vaspotlas segithet annak rendezésében és a
vérszegénység megel6zésében. Amennyiben a szajon
at szedett vaskészitmények nem hatékonyak,
intravénas vasinfuziodra lehet sziikség a vasszint
jelentés emeléséhez. Emellett elengedhetetlen a
b&séges vérzés kivalté okanak, példaul az elhuzodo
menstruacionak a kezelése is, mert a kezeletlen vérzés
ismételten a vasszint csokkenéséhez vezet.

Az, hogy mi minésul ,tulzott” vérzésnek, egyénenként
eltérd lehet. Egy atlagos menstruacio soran a
vérveszteség altalaban kortlbeltl 30—40 ml.

A 80 ml vagy annal nagyobb vérveszteség mar
b&ségesnek tekinthetd. Bar a vér mennyiségének pontos
mérése nehéz, a tulzott vérzésre az alabbi jelek
utalhatnak:

a menstruacio 7 napnal tovabb tart

az egészségugyi betétet vagy tampont 2 6ranal
gyakrabban kell cserélni, vagy naponta 10-nél tébbszor
koérllbelul egy egy eurés érme méreti vérrogok
tavoznak

ismétlédben alacsony vasszint jelentkezik

Ha béséges vérzésre gyanakszik, hasznos lehet a
menstruacié kdvetése egy vérzésnaplé vagy
vérzésertékel§ tablazat segitségével. Ez segithet abban,
hogy pontosabban megbeszélje tlneteit kezel6orvosaval,
és megfelel6bben felmérjék az allapotat.

Vérzéseértékelo eszk6zok (BAT-ok)
ISTH/SSC veérzéseértékelo eszkoz:

szabvanyositott kérddiv és javaslat az 6roklott
vérzési rendellenességek Uj vérzési pontszamara:

Onértékel6 BAT
VWD teszt

#TalkingRed Tiinetellen6rzé



https://www.jthjournal.org/article/S1538-7836(22)11475-3/fulltext
https://letstalkperiod.ca/self-bat/
https://letstalkperiod.ca/self-bat/
https://vwdtest.com/
https://haemophilia.org.uk/support/talking-red/checkyoursymptoms/
https://haemophilia.org.uk/support/talking-red/checkyoursymptoms/
https://haemophilia.org.uk/support/talking-red/checkyoursymptoms/
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Szovodmenyek

Ez a fejezet a vérzési rendellenességek kdvetkeztében
kialakulo fizikai problémakat ismerteti. A vérzési
rendellenesség altal kozvetlenul vagy kdzvetve okozott
problémakat szovédmeényeknek nevezzik. Fontos
tudni, hogy ezek kdzil nem minden szévédmény
jelentkezik minden érintettnél. A szévédmények gyakran
megel6zhetbk vagy elkerllheték, és ami a legfontosabb:
mindegyik kezelhetd. A fejezet célja, hogy bemutassa a
megelbzeés és a kezelés lehetdségeit. Kiinduldpontként
szolgal; részletesebb informaciéért vagy szemeélyre
szabott tanacsért javasolt felvenni a
kapcsolatot a kezelokozponttal.

> Inhibitorok

Az inhibitor egy olyan alloantitest, amely a hemofilia
kezelésére alkalmazott alvadasi faktorok ellen iranyul,
és gatolja azok mikodését, megnehezitve ezzel a
vérzések kezelését. Az inhibitorok leggyakrabban
hemofilia A-ban fordulnak elé, de kialakulhatnak
hemofilia B-ben vagy 3-as tipusu VWD-ben is.
Sulyossaguk eltéré lehet, és a kezelés az inhibitor
szintjétdl fligg. A f6 terapias lehetéségek kdzé tartoznak
a nagy dozisu alvadasi faktorok, a bypass készitmények
és a nem faktor alapu kezelések.

» Arthropathia (iziileti karosodas)

Sulyos VWD esetén az izlleti vérzéseket kdvetéen a
betegek mintegy 40%-anal alakul ki arthropathia, amely
fajdalommal, izlleti karosodassal,
funkciokorlatozottsaggal és csokkent tarsadalmi
részvétellel jarhat. Gyakoribb azoknal, akiknél igazolt
izuleti vérzés fordult elé. A megel6zés kulcsa az izlleti
vérzések megfelel kezelése alvadasi faktor potlasaval,
az izuleti karosodas minimalizalasa érdekében.

A kezelés magaban foglalhat gyégytornat,
fajdalomcsillapitast és a funkcionalis korlatok
csOkkentését. A rendszeres ellenérzés és a korai
beavatkozas alapvetd fontossagu az arthropathia
kockazatanak csokkentésében és az életmindség
javitasaban.

» Trombotikus szovodmények

A VWD kezelése soran — kulondsen alvadasi
faktor koncentratumok alkalmazasakor — elméleti
kockazata van a trombotikus szovédmények
kialakulasanak. A Vlll-as faktor (FVIII) szintjének
tulzott emelkedése, fé6ként nagy ddzisu vagy
hosszan tarté kezelés esetén, illetve egyéb
kockazati tényez6k jelenlétében, hozzajarulhat
trombozis kialakulasahoz. Ez a kockazat
ktldndsen bizonyos VWD-tipusoknal és olyan
potld készitményeknél relevans, amelyek VWF-et
és FVIll-at egyarant tartalmaznak. A klinikai
monitorozas elengedhetetlen az FVIII tulzott
felhalmozédasanak elkerllése és a
tromboziskockazat megfelel6 kezelése érdekében.

o Synovitis (iziileti belhartya-gyulladas)

A synovitis az izlleti belhartya gyulladasa, amely
gyakran izlleti fajdalommal, duzzanattal és
csokkent mozgasképesseéggel jar. Jellemzéen
izlleti sértlést kdvetéen alakul ki, amikor a lebomlo
porcdarabok és extracellularis matrix molekulak
aktivaljak a synovialis sejteket, gyulladasos
mediatorok termelédését kivaltva. Ez a folyamat
hozzajarul a porc tovabbi karosodasahoz, a
gyulladas fokozoédasahoz és az izlleti kenés
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romlasahoz, fenntartva a karosodas 6rdogi korét.A

korai beavatkozas kulcsfontossagu a synovitis
megel6zésében és kezelésében. Ez magaban
foglalja az izuleti sértlések megfelel§ ellatasat,
gyulladascsdkkent6 gyogyszerek alkalmazasat s
gyogytornat. Egyes esetekben az izlletbe adott
szteroid- és/vagy hialuronsav-injekciok is
segithetnek; ez altalanos megkdzelités fajdalmas
izuletek esetén. A folyamatos ellenérzés és az
izuleti karosodas kezelése fontos a hosszu tavu
szévédmeények, példaul az osteoarthritis
megelbzése érdekében.

O Arthropathia (iziileti karosodas)

A VWD-hez tarsulé arthropathia ismétlédé izileti
bevérzések kdvetkeztében alakul ki, és kronikus
fajdalomhoz, merevséghez, beszlkult
mozgastartomanyhoz, valamint az izllet
szerkezeti karosodasahoz vezethet. A kezelés
els6dleges célja a tovabbi vérzések megelbzése
rendszeres von Willebrand-faktor és/vagy Vlll-as
faktor pétlassal. A terapia része a gyogytorna a
funkcié helyreallitasara, a fajdalomcsillapitas
(példaul gyulladascsokkentd gyogyszerekkel),
valamint bizonyos esetekben ortopédiai
beavatkozas. Gyakori vagy sulyos vérzések
esetén hosszu tavu profilaxis javasolt az izlletek
védelme érdekében.

> Fajdalomkezelés

A fajdalomkezelés célja a fajdalom enyhitése,
csOkkentése és kontrollalasa, valamint az
életminéség javitasa. Segit kezelni a rovid tavu
(akut) vagy hosszu tavu (kronikus) fajdalmat
sérllések, betegségek vagy kezelések soran. A
cél nem mindig a teljes fajdalom megszintetése,
hanem a mindennapi miikddés és a jollét javitasa

személyre szabott ellatas és az egészségugyi
szakemberek folyamatos beallitasai révén. A
kezelési lehetbségek az okoktol figgben
valtoznak. Gybégyszeres terapia, példaul
analgetikumok, csokkenthetik a fajdalomérzetet, mig
otthoni médszerek, példaul pihentetés, jegelés,
kompresszié és felpolcolas (RICE) vagy melegterapia
segithetnek az izom- és lagyrészfajdalom enyhitésében.
Az életmddbeli valtoztatasok, példaul a kiegyensulyozott
taplalkozas, a rendszeres testmozgas, a megfeleld
folyadékbevitel és a stresszkezelés szintén tamogatjak a
fajdalomcsillapitast. A gyogytorna javitja az izuletek és
izmok mozgékonysagat, mig a kognitiv viselkedésterapia
(CBT) a krénikus fajdalom érzelmi hatasait segit kezelni.
Kiegészit6 terapiak, példaul masszazs, akupunktura
vagy joga tovabbi enyhulést biztosithatnak, és
hozzajarulhatnak a mindennapi tevékenységek
konnyebb elvégzéséhez.

> Hepatitis

A multban egyes, vérzési rendellenességek kezelésére
hasznalt vérkészitmények szennyezettek voltak, ami
sok embert hepatitis- és HIV-fert6zésnek tett ki. Ez a
torténelmi hattér a VWD-ben szenvedbk szamara is
fontos, mivel ezek a fert6zések sulyos maj- vagy
immunrendszeri szovédmeényeket okozhatnak az
alapbetegség mellett.A hepatitis a maj gyulladasaval
jaro betegség, amelyet leggyakrabban virusfertézés
okoz. A leggyakoribb kérokozék az ugynevezett
hepatitisvirusok 6t f6 tipusa: A (HAV), B (HBV), C
(HCV), D (HDV) és E (HEV). Emellett mas virusok,
példaul a herpes simplex virus 1-es tipusa (HSV-1), a
citomegalovirus (CMV) és az Epstein—Barr-virus (EBV)
is okozhatnak majgyulladast. A hepatitis vezethet akut
vagy kronikus majbetegséghez; vilagszerte a kronikus
fert6zések jelentds részéért a HBV és a HCV felel6s. A
kezelés és a megel6zés a virus tipusatol figg. Az akut
esetek tdbbnyire tamogato kezelést igényelnek, mig a
krénikus fertézések antiviralis gyogyszerekkel
kezelheték, példaul tenofovir alkalmazasaval HBV
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esetén, illetve kdzvetlen hatasu antiviralis
szerekkel HCV esetén. A HAV és a HBV ellen
véddoltas all rendelkezésre, a HCV
megel6zésében pedig a fertézésatvitel
csokkentését célzo intézkedések jatszanak
kulcsszerepet. A m4j eredetli encephalopathia
kezelése laktulozzal és rifaximinnel torténhet. A
véddoltas és a megfeleld ferté6zéskontroll alapvetd
fontossagu a betegség terjedésének
megeldzésében.

Hepatitis A

A hepatitis A a majgyulladas egyik fajtaja,
amelyet a hepatitis A virus (HAV) okoz. A
fert6zés leggyakrabban akkor terjed, amikor egy
egészséges (és be nem oltott) személy
szennyezett ételt vagy vizet fogyaszt, amelyet
egy fert6zott ember széklete szennyezett. A
betegség szoros kapcsolatban all a nem
megfeleld ivovizzel vagy étellel, rossz higiéniai
kordlményekkel, hianyos személyes
tisztalkodassal, valamint az oralis-anal szexualis
gyakorlattal. A hepatitis A kezelése tlineti, mely
els6sorban a folyadékpotlasra, taplalkozasra és
a panaszok enyhitésére dsszpontosit. Fontos
kerulni a majat karositd gydgyszereket, példaul
az acetaminofent. A megel6zés része a
megfeleld szennyvizelvezetés, tiszta ivoviz
biztositasa, a kézmosas és egyéb higiéniai
szokasok betartasa, valamint a biztonsagos
szexualis magatartas. A hepatitis A elleni
véddboltas — amely lehet legyengitett vagy
inaktivalt virus alapu — hatékony védelmet nyuijt.
Az oltas elsdsorban a kockazati csoportok
szamara ajanlott, de egyéves kor alatt nem
engedélyezett.

> Hepatitis B
A hepatitis B a maj fert6z6 betegsége, amelyet a
hepatitis B virus okoz. A fert6zés lehet akut (révid
és sulyos) vagy krénikus (hosszan tarto). A
kronikus hepatitis B fert6zés magas kockazatot
jelent majzsugorodas (cirrézis) és majrak
kialakulasara, amelyek sulyos, akar halalos
kdvetkezményekkel jarhatnak. A virus fert6zott
testnedvekkel, példaul vérrel, nyallal,
havelyvaladékkal és spermaval terjedhet, valamint
anyardl gyermekre is atadhaté. A hepatitis B
megeldzhetd biztonsagos és hatékony oltassal,
amelyet altalaban a szlletés utan azonnal adnak
be, majd néhany héttel késébb emlékeztet6 oltasok
kovetik. Ez az oltas kézel 100%-o0s védelmet nyujt a
virus ellen. Az akut hepatitis B kezelése tlneti
tamogatast jelent, mig a krénikus esetekben
antiviralis gyégyszerekkel, példaul tenofovirral vagy
entekavirral kezelik a fert6zést. A megel6zés része
a hepatitis B elleni oltas, amelyet a csecsembknek
a szlletést kovetd 24 6ran belll, majd két vagy
harom adagban adnak be. A fert6zés terjedésének
csokkentése érdekében fontos a biztonsagos
szexualis élet, a tlik megosztasanak kertlése és a
megfeleld higiénia fenntartasa. A hepatitis B-vel
fert6zott varandos nék antiviralis kezelést
kaphatnak, hogy megel6zzék a virus atadasat a
babanak.

> Hepatitis C

A hepatitis C egy virusos majfertézés, amely lehet
akut (révid ideig tartd) vagy kronikus (hosszan
tartd), és akar életveszélyes is lehet. A fertézés
legfébb modja a fert6zott vérrel valod érintkezés,
példaul kozos tik vagy fecskenddk hasznalata,
illetve nem biztonsagos orvosi beavatkozasok,
példaul sziretlen vérkészitményekkel végzett
vératdomlesztés utjan. A tlinetek kdzé tartozhat a
laz, faradtsag, étvagytalansag, hanyinger, hanyas,
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hasi fajdalom, s6tét vizelet és a bér vagy a szem
sargulasa (sargasag). Hepatitis C ellen nincs oltas, de
antiviralis gyogyszerekkel kezelhetd. A korai felismerés
és kezelés megakadalyozhatja a sulyos majkarosodast
és javithatja a hosszu tavu egészséget. A kezeléshez
hasznalt gyégyszerek, példaul a sofosbuvir és a
daclatasvir, a legtébb esetben 12-24 hét alatt
gyogyulast eredményeznek. Az életmdédbeli
valtoztatasok, példaul az alkohol kerilése, szintén
segitenek a maj védelmében. A megelbzés része a
biztonsagos egészségligyi gyakorlat, a tik megfelelé
kezelése, kabitoszer-hasznalok szamara a
kockazatcsokkentd intézkedések, valamint a
biztonsagos szex (6vszer hasznalata). A magas
kockazatu csoportok, példaul HIV-fertézoétt vagy
injekciés drogokat hasznalodk kuléndsen figyeljenek a
megeldzésre.

> A hepatitis terjedésének megel6zése

A hepatitis terjedésének megakadalyozasahoz
kulcsfontossagu a védéoltas (kiléndsen HBV, HAV és
HEV ellen), az injekciok és sebészeti beavatkozasok
biztonsagossaga, valamint a HBV anyardl gyermekre
torténd atvitelének megel6zése. Fontosak tovabba a
kockazatcsokkentd programok az injekciés drogokat
hasznaldk szamara, a kronikus HBV és HCV kezelése,
valamint a higiéniai kérulmények, a tiszta ivoviz és az
élelmiszerbiztonsag javitasa. A hepatitis B és C
esetében kiemelt jelentéségliek a célzott intézkedések
a szexualis uton torténd fertdzés csokkentésére. Az
alkalmazott megel6z6 stratégiak hangsulya az adott
orszag sajatos kortlményeitél és a hepatitis el6fordulasi
aranyatol fugg.

» Ongondoskodas hepatitis esetén

Ha hepatitis A, B vagy C fert6zésed van, a maj védelme
kiemelten fontos. Hepatitis A esetén altalaban elegend6
a pihenés, a kiegyensulyozott taplalkozas és a béséges
folyadékbevitel, mivel ez a fert6zés nem valik
kronikussa. A megel6zésben kulcsfontossagu a

véddoltas, mig fertézésnek valo kitettség esetén
az immunoglobulin vagy a hepatitis A oltas gyors
beadasa javasolt. Hepatitis B és C esetén kdvesd
az orvos utasitasait az antiviralis gyogyszerek
szedésével kapcsolatban, és kerlld az
alkoholfogyasztast a tovabbi majkarosodas megel6zése
érdekében. Fogyassz egészséges, zoldségekben és
gyumdlcsdkben gazdag étrendet, kerlld a nyers
osztrigat és a majra karos vegyszereket, és mozogj
rendszeresen.

A rendszeres hepatoldgiai ellenérzés, az influenza és a
pneumokokkusz elleni oltasok, valamint a stresszkezeld
technikak szintén tamogatjak az altalanos egészséget.
Ezen |épések betartasaval és az egészségugyi
csapattal val6 szoros egyuttmikoédéssel hatékonyan
kezelheted a hepatitiszt és megvédheted a majadat.

» AIDS és HlV-fertozés

A HIV (Human Immunhiany Virus) a szervezet
immunrendszerét tdmadja, igy nehezebbé valik a
fert6zések lekizdése. Kezelés nélkul a HIV AIDS-szé
(Szerzett Immunhianyos Szindréma), a betegség
legsulyosabb stadiumaba fejlédhet. A virus fert6zott
testnedvekkel, példaul vérrel, spermaval,
hldvelyvaladékkal és anyatejjel terjed, de nem terjed
hétkdznapi érintkezéssel, példaul csokkal vagy
ételmegosztassal. A HIV megel6zhetd antiretroviralis
kezeléssel (ART), amely segit a virus szaporodasanak
megakadalyozasaban és csokkenti a tovabbadas
kockazatat. A megel6zés része az ovszer hasznalata, a
HIV és egyéb nemi uton terjed6 fertézések (STI-k)
rendszeres szlrése, férfi korilmetélés, valamint
kockazatcsokkentd szolgaltatasok igénybevétele
injekcios drogokat hasznaldk szamara.

Bar a HIV-re nincs gyogymaod, az ART erésiti az
immunrendszert és megakadalyozza a virus
szaporodasat. A kezelés hatékonysaganak
meglrzéséhez az antiretroviralis gyogyszereket
életfogytig napi rendszerességgel kell szedni.
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Pénzugyi tervezes VWD esetén:
koltsegek es ellatashoz valo
hozzaferes kezelése

A von Willebrand-betegség (VWD) kezelése jelentds
anyagi terhet jelenthet, amely orszagonként és
egeszségugyi rendszerenként nagyban eltérhet. Az
Eurépai Unioé (EU) orszagaiban az
egészségugyi rendszerek altalaban atfogo
ellatast biztositanak a ritka betegségek, igy a
VWD esetén is. Ugyanakkor a térités meértéke,
a betegek onrésze és a hozzaférés a
szakositott kozpontokhoz orszagonkeént
valtozo lehet. Példaul Németorszagban és
Franciaorszagban jél kiépitett keretek allnak
rendelkezésre a vérzékenységi betegségek
kezelésére, de még itt is a fejlett kezelések, példaul
a véralvadasi faktor-koncentratumok koéltsége magas
lehet a teljes biztositas hianyaban. Ezzel szemben
kisebb vagy kevésbé fejlett EU-orszagokban
hosszabb varakozasi idére vagy korlatozott
hozzaférésre lehet szamitani, ami noveli a kezelés
kozvetlen és kdzvetett koltségeit.

Europan kivul a kdltségek még valtozékonyabbak.
Magan egészségugyi rendszerekben, példaul az
Egyesiilt Allamokban, a betegek jelentés sajat
koltségekkel szembesulhetnek, ha nincs teljes kori
biztositasuk. Még biztositas mellett is a gyakori
kezelések, korhazi tartozkodasok és szakositott ellatas
koltségei komoly anyagi terhet jelenthetnek. Az allami
egészsegugyi rendszerekkel rendelkezd orszagokban,
példaul Latin-Amerika vagy Azsia egyes részein
a kezelések altalaban olcsébbak, de a varolistak és a
legujabb terapiakhoz valo korlatozott hozzaférés
hosszu tavon novelheti a kdltségeket és a
szOv6dmények kockazatat. A CVESS vizsgalat,
amely az eurdpai VWD gazdasagi terheit elemezte,
ramutat, hogy a kezelési koltségek orszagonként
jelentdsen eltérnek. Egyes orszagokban a magas
kdzvetlen orvosi és kozvetett kdltségek az
egészségugyi infrastruktura, iranyelvek és kezelési
gyakorlatok kilénbségeibdl adédnak.



https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/35979588/
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A VWD-ben szenvedd betegek és csaladjaik szamara
a pénziigyi tervezéshez elengedhetetlen a helyi
egészségugyi rendszer, a biztositasi lehetéségek és a
varhato sajat koltségek alapos ismerete. Fontos
tovabba, hogy feltérképezzék a gydgyszergyartok vagy
allami finanszirozasu programok altal nyujtott
pénziigyi tamogatas lehetéségeit, kilondsen
azokban az orszagokban, ahol a kezelések koltsége
magas. Vészhelyzeti alap vagy hosszu tavu
ellatasra elkiilonitett megtakaritas segithet a
kiszamithatatlan orvosi kiadasok kezelésében.

Mivel a kezelési koltségek és az ellatashoz valo
hozzéaférés orszagonként valtozo, a VWD-s
betegeknek szoros egyuttmikddésben kell dolgozniuk
egészségugyi szolgaltatéikkal, hogy a lehetd
legkoltséghatékonyabb és legmegfelelébb
ellatashoz jussanak. Fontos megjegyezni, hogy
nem minden egészségugyi rendszer biztosit azonos
kezelési lehetdségeket. Ezért az utazé
betegeknek elézetesen tajékozodniuk kell, és
fel kell készllnitk sérilés vagy betegség esetére.

Az egészségugyi hozzaférés szabalyai, a
gyogyszerdokumentacié és az utazasi biztositasi
kovetelmények eltérhetnek az EU- és
schengeni orszagok, valamint az ezekhez
nem tartozoé eurdépai allamok kozott. Ezeket az
informaciokat a nemzeti kiligyminisztériumok
honlapjan és az utazas célorszaganak hivatalos
oldalain lehet ellendrizni.

Annak érdekében, hogy jobban megértsuk,

hogyan élnek a VWD-ben szenveddk az adott
orszagban, a Nemzeti Beteg Szervezeteket arra
batoritjuk, hogy tamogassak a dedikalt
tudomanyos nyilvantartasok hasznalatat,
példaul a World Bleeding Disorders Registry-t
(WBDR), amelyet a World Federation of Hemophilia
(WFH) fejlesztett ki.

Ez a nyilvantartas a WFH tudomanyos csapata és a
helyi Hemofilia Kezelé Kézpontok (HTC-k)
egyuttmikodésében mikodik. A betegek a sajat
myWBDR alkalmazasukon keresztul gydjthetik
adataikat a vérzéseikrdl, a kezelések hasznalatardl és
egyéb fontos informaciokrol, GDPR-kompatibilis
modon. Az egészséglgyi szakemberek a betegek
orvosi jelentéseibdl egészitik ki az alapadatokat.

Az NMO-k hozzaférhetnek az 6sszegyilijtott
orszagos szintii adatokhoz, hogy tdmogassak
érdekképviseleti tevékenységuket, mig a HTC-k
Osszesitett adatokat lathatnak sajat kozpontjukrol.
Fontos megemliteni, hogy a WBDR kapcsolodik a
PROBE vizsgalathoz, amely a j6v6ben a VWD-s
betegek egészséggel kapcsolatos életminéségi adatait
is gy(jteni fogja. Ez tovabbi informaciokat biztosit az
elemzéshez, és hosszu tavon el6segitheti a kezeléshez
és ellatashoz val6é hozzaférés javitasat kiilénb6z6
orszagokban.
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The Hemophilia, Von Willebrand Disease &
Platelet Disorders Handbook

European Haemophilia Consortium (EHC)
VWD Platform

EHC-ERN-EuroBloodNet “Topic on Focus on
VWD” webinars

» WFH e-Learning Portal

WFH What is Von Willebrand Disease
Handbook

National Hemophilia Foundation VWD
Brochure

WHO-FIC Foundation on VWD

Helloclue Article: Everything you need to
know about bleeding disorders

WFH World Bleeding Disorders Registry
EHC VWD Children’s book

Iranyelvek

Diagnozis
» ASH ISTH NHF WFH 2021 guidelines on the
diagnosis

Osszefoglalok
» NBDF VWD Guidelines Toolkit - Diagnosis
» ASH Letter re WVD ICD-10Codes

Kezelés

» ASH ISTH NHF WFH 2021 guidelines on the
management of von Willebrand disease

» NBDF VWD Guidelines Toolkit - Management

Vérzéseértékel6 eszk6zok (BATs)

» letstalkperiod.ca Self-BAT

» #TalkingRed Symptom Checker

Gyogyszerek

» Response to desmopressin is influenced by
the genotype and phenotype in type 1von
Willebrand disease (VWD): results from the
European Study MICMDM-1VWD

10. Sz6vodmeények » Ongoing trials

11. Pénziigyi tervezés

Idéskor

» Haemophilia Foundation Australia (HFA)
report on the needs of older people with

bleeding disorders
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