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FORORD

Denne informationsbrochure er til patienter og pargrende, som vil
vide mere om den arvelige blgdningsforstyrrelse von Willebrands
sygdom. Her finder du information om, hvad der er arsag til syg-
dommen, de almindeligste symptomer, og hvordan sygdommen
kan behandles. Forhabentlig kan denne information besvare en
del af de spgrgsmal, som opstar i forbindelse med at diagnosen
stilles, og bruges som stgtte fremover.

Fgrste udgave af brochuren blev skrevet af docent Stefan Lethagen med
inspiration fra den canadiske blgderforenings publikation, All about von
Willebrands Disease. Docent Sam Schulman, Dr Lennart Stigendal og
Dr Britt Friberg bistod med rad og expertise, og Forbundet Blodarsjuka

i Sverige bidrog med synspunkter.

Dette er tredje oplag, og bagved de nye revideringer star: Overleegerne
Anna Agren, Tony Frisk, overlaege Miriam Mints samt sygeplejerskerne
Petra Elfvinge, Malin Svennefalk og Evangelia Vlachou, alle fra Karolinska
Universitetssygehus i Stockholm. For delvis revision af den danske udgave
star sygeplejerske Maj Friberg Birkedal, Rigshospitalet i Kebenhavn.

Ogsa tak til Camilla Eriksson, Gunn Mari Garberg, Lene Kortvedt og Karin
Lundwall for de private fotos, som anvendes i bogen.
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INTRODUKTION TIL VON WILLEBRANDS SYGDOM

Hvad er von Willebrands sygdom?

Von Willebrands sygdom (VWS) er den mest almindelige arsag til en
medfgdt gget blgdningstendens. Der findes flere forskellige typer
af VWS. Sygdommen skyldes mangel pa eller nedsat funktion af et
protein (eeggehvidestof), der kaldes "von Willebrand-faktor” (VWF),
og som dannes i vaeggen pa blodkar. VWF findes i blodet og er ngd-
vendig for stgrkning af blodet, dvs. koagulation. Blodet indeholder
keeder af VWEF i forskellige laengder, og proteinet medvirker ogsa til
transport af koagulationsfaktor VIII (FVIII). Ved mangel pa VWF kan
nogle patienter derfor ogsa fa et lavt FVIlI-niveau.

Hvis der ikke er tilstraekkeligt med VWEF i blodet, eller hvis VWF
ikke fungerer normalt, tager det lsengere tid, fgr blodet stgrkner
(koagulerer), og blgdninger stopper.

Der findes ogsa en erhvervet (dvs. ikke medfadt eller arvelig) form
for vVWS, som kan opsta senere i livet. Denne type VWS er langt mere
sjeelden end den arvelige form. Ved den erhvervede type er evnen til
at danne VWF normal, men af en eller anden grund inaktiveres VWF
helt eller delvist.

Denne bog handler fgrst og fremmest om den medfgdte form
for vVWS.

Hvordan koagulerer blodet
under normale forhold?

Blodet cirkulerer i hele kroppen i et omfattende netveerk af blodkar.
Hvis der opstar skader nogle steder pa kroppens veev, kan blodkar-
rene ga itu og leekke blod. Hvis man skaerer sig pa en kniyv, bliver
blgdningen synlig med det blotte gje. Hvis blgdningen forekommer
under hudoverfladen, kan den fremsta som et blat maerke. Dybere
skader kan give indre blgdninger, som ikke ses.

Kroppens koagulationssystem far blodet til at sterkne og danne et
koagel, der stopper blgdningen. Koagulationsprocessen kan inddeles
i tre trin (figur1).
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Trin1

Blodkarrene traekker sig sammen (kontra-
herer) for at mindske blodets strgmning til
det beskadigede omrade.

Trin 2

Blodplader (trombocytter) er sma blod-
legemer med en diameter pa mindre end
1/10.000-del centimeter (ca 2-3 mikrometer
[um]), der cirkulerer i blodet. Blodplader
klistrer sig sammen for at deekke skaden i
karvaeggen. VWF fungerer som en lim, der
holder blodpladerne pa plads ved kar-
skaden. Blodplader, som sammenholdes
af VWF, danner en trombocytprop, der
stopper blgdningen midlertidigt.

Trin3

For at fa en varig blodstgrkning kraeves
desuden, at blodet stgrkner (koagulerer),
sa der dannes et fast koagel. Det sker ved,
at forskellige koagulationsfaktorer reagerer
med hinanden pa trombocytproppens
yderside. Derved dannes et netvaerk, der
bestar af lange fibrintrade. Fibrinnettet
knytter trombocytproppen sammen til

et fast koagel, der deekker lzekagen i kar-
vaeggen permanent.

INTRODUKTION TIL VON WILLEBRANDS SYGDOM

Hvordan pavirker von Willebrands
sygdom den normale koagulation?

VWEF pavirker flere trin i koagulationsprocessen (figur 2).

Figur 2

Trin 1

Blodkarret traekker sig sammen normalt.

Trin 2

En person med vWS har for lidt VWF eller
nedsat funktion af VWF. Det bevirker, at
blodpladerne far sveerere ved at danne
en trombocytprop. Trombocytproppen
bliver lille og sart.

Trin3

Fibrinnettet dannes langsommere og
bliver sartere end normalt, dels fordi
trombocytproppen er darligere, og dels
fordi personer med VWS ogsa kan mangle
faktor VIII (FVIII), som er en sakaldt
koagulationsfaktor. FVIII er meget sart og
inaktiveres let, men beskyttes normalt af
VWEF, eftersom VWEF er et transportprotein
for FVIII. Ved VWF-mangel opstar der
saledes ogsa mangel pa FVIIL.

Normal von Willebrand-faktor Unormal
med kaeder i forskellig laengde. von Willebrand-faktor
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Hvor almindelig er
von Willebrands sygdom??

Nogle forskere mener, at arvelige former for vWS kan forekommme hos
op til 1af 100 personer i normalbefolkningen. Eftersom mange kun
har meget milde problemer, opdages sygdommen kun hos et fatal.

Hvem kan have
von Willebrands sygdom?

Bade kvinder og maend kan have vVWS. Kvinder maerker dog tydeli-
gere, at de har sygdommen, fordi VWS kan give anledning til kraftige
menstruationsblgdninger og unormalt voldsomme blgdninger efter

en fgdsel. Eftersom VWS er en medfgdt og arvelig sygdom, findes
den allerede ved fgdslen. Derfor kan selv bgrn have vWS.

Kan von Willebrands sygdom
overfgres fra foraeldre til bgrn?

Ja. Hvis den ene eller begge foreeldre har vWS, kan sygdommen
nedarves til bgrnene (se kapitlet "Arvegang” side 17).

Hvorfor hedder sygdommen
von Willebrands sygdom?
(Samt lidt historie)

VWS er opkaldt efter en finsk laege, Erik von Willebrand, som i 1926
beskrev tilstanden hos en familie pa Aland. Han indsa, at vWS ikke

er samme sygdom som klassisk blgdersygdom (haemofili), som er

en anden arvelig blgdningsforstyrrelse, der naesten udelukkende
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Erik von Willebrand

optraeder hos maend. Allerede i 1852 blev lignende familier beskrevet
i USA og Europa med savel kvindelige som mandlige blgdere, men
sygdommen klassificeredes dengang som haemofili.

Erik von Willebrand kaldte selv tilstanden for "herediteer pseudo-
haemofili” eller "konstitutionel trombopati”. | artiklen fra 1926 indgik
en stamtavle (figur 3) med 57 personer fra to beslaegtede familier
over fire generationer. Af de elleve bgrn i familien S var der kun fire,
der ikke havde blgdningssymptomer. Ifglge arvelighedsanalysen,
som blev fremlagt i artiklen, drejede det sig om dominant arvegang
(se side 18).

Erik von Willebrand og hans forskning blev fremlagt af de finske
laeger R. Lassila og O. Lindberg i en artikel i Haemophilia (2013),
19, 643-647.
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Hvor alvorlig er
von Willebrands sygdom?

Det kommer an pa sygdommens type og sveerhedsgrad. De fleste
har VWS i en meget mild form og maerker knapt, at de har sygdom-
men, fgr de far en kraftig blgdning i forbindelse med en ulykke eller
en operation.

Visse personer med vWS blgder ret ofte. Det drejer sig i sa fald oftest
om naeseblod eller kraftige menstruationsblgdninger. Personer
med mild vWS far kun svaere blgdninger, hvis de kornmer til skade
eller opereres uden forudgdende behandling. Derimod kan perso-
ner med en svaer form for VWS fa voldsomme blgdninger, uden at
de er kommet ud for en ulykke. Det kan dreje sig om blgdninger

i led (f.eks. knaeled) eller sveere mave- eller tarmblgdninger.

Sveere former for VWS forekommer yderst sjeeldent. Sveerhedsgra-
den er ofte uforandret gennem hele livet. Saledes forbliver milde
former for vWS milde hele livet. | visse tilfaelde med middelsvaer
eller mild form aftager sygdommen ofte med arene, eftersom
maengden af VWF i blodet kan gges med alderen.

Kan den arvelige form for
von Willebrands sygdom helbredes?

Nej, VWS kan ikke helbredes i gjeblikket. Der bliver forsket i det, og
i fremtiden vil der eventuelt kunne findes en metode til at helbrede
sygdommen, f.eks. med genterapi. Det er en livslang, ofte mild
forstyrrelse. Heldigvis findes der effektive og sikre lsegemidler til

at behandle og forebygge blgdninger.

INTRODUKTION TIL VON WILLEBRANDS SYGDOM

Figur 3
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Hvilke forskellige typer af
von Willebrands sygdom findes der?

VWS inddeles i tre kategorier —type 1, type 2 og type 3. Type 2 findes
i flere forskellige undertyper (subtyper). Nar der ikke er tilstraekkeligt
med VWF i blodet, eller hvis VWF ikke fungerer normalt, tager det
lzengere tid, fgr en blgdning standser.

Hvad er von Willebrands sygdom type 1?

Type 1 er den mest udbredte form for vVWS. Den omfatter ca. 75 % af
alle tilfaelde. Ved type 1 fungerer VWF normalt, men der er ikke nok
af faktoren i blodet.

Mange personer med VWS type 1 har slet ingen blgdningsproblemer,
for de kommer til skade eller bliver opereret. Sa kan de f4 en alvorlig
blgdning.

Andre har milde symptomer sasom:

- bla maerker
- blgdninger fra naese eller mund

- langvarige blgdninger fra snitsar.

Nogle kvinder med vWS har kraftige menstruationer. Menstrua-
tionsblgdningerne kan veere sa kraftige, at de pavirker kvindens
livskvalitet.

Skader eller operationer kan fgre til sveere blgdninger ogsa ved en
mild form for VWS. Derfor er det vigtigt at undersgge personer, der
har mistanke om, at de kan have vWS.

13
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Hvad er von Willebrands sygdom type 2?

VWS type 2 er mindre udbredt end type 1. Omtrent 20-25 % har type 2.

Ved type 2 kan maengden af VWF i blodet vaere normal. Derimod
fungerer VWF ikke som den skal, hvilket giver anledning til ggede
koagulationsproblemer.

Der findes flere undertyper af type 2 afhaengigt af, hvad der er galt
med VWEF. Det er vigtigt at bestemme, hvilken undertype en person
med VWS tilhgrer, fordi de skal behandles forskelligt.

Derfor er det vigtigt at fa en preecis diagnose.

Type 2A er den mest almindelige undertype og udggr ca. 15-20 % af
alle tilfaelde med vWS. Ved denne type kan maengden af VWF veere
nedsat, eller der kan veere nok af den, men den er forkert bygget
op, og proteinet er for kort. Derfor kan den ikke samle blodpladerne
og klistre dem fast til hullet i det beskadigede blodkar. Faktor VIII-
niveauet kan vaere naesten normalt eller nedsat.

Type 2B bergrer omkring 5 % af alle med vWS. Problemet ved den-
ne type er, at VWF helt selv binder sig til blodpladerne ude i selve
blodomlgbet — i stedet for at binde sig til omradet i det beskadigede
blodkar. Kroppen begynder straks at fjerne disse sammenklistrede
blodplader fra blodomlgbet, hvilket kan medfgre, at man kan kom-
me til at mangle blodplader.

Type 2N er yderst sjeelden. Her fungerer von Willebrand-faktoren, sa
blodpladerne klistrer ssmmen omkring det beskadigede omrade i
blodkarret. Men den kan til gengeeld ikke fragte den faktor VIII, som
er ngdvendig til at sikre selve stgrkningen, og som skal ggre proppen
i saret solid. Derfor har personer med type 2N som regel normale
niveauer af VWF, men et usaedvanligt lavt niveau af FVIII i blodet.
Tilstanden kan derfor forveksles med mild haamofili A.

Type 2M er endnu en yderst sjeelden undertype. Ved denne type har
VWEF sveerere ved at binde sig til blodpladerne.

Type

TYPER AF VON WILLEBRANDS SYGDOM

Hvadervon Willebrandssygdomtype3?

VWS type 3 er meget sjeelden og forekommer kun hos ca.1ud af
500.000 personer i befolkningen. Det er den alvorligste form for
VWS. Personer med type 3 har ingen eller naesten ingen VWF i
blodet. Derfor har de ogsa meget lidt FVIIl i blodet, eftersom VWF er
et transportprotein for FVIII. Disse personer kan have hyppige blgd-
ninger, og blgdningerne kan blive alvorlige, hvis de ikke behandles.
Spontane ledblgdninger og svaere mave-tarm-blgdninger kan
forekomme. Kvinder med vWS type 3 kan have behov for behand-
ling med VWF-koncentrat for at deempe kraftige menstruations-

blgdninger.

Oversigt over von Willebrands sygdom

Andel Svaerheds-
patienter grad

75 % Oftest mild
Oftest mild
20-25% ]
til moderat
Nogle fa
gie s Sveer
procent

Generelt

Nedsat niveau
af VWF

Nedsat niveau
og defekt funk-
tion af VWEF.
Flere under-

typer

VWF mangler
helt, og FVIII-
aktiviteten er
meget lav

Midler mod
blgdninger

Desmopressin
i de fleste tilfeelde

VWF-koncentrat i

de fleste tilfeelde.
Desmopressin i nogle
tilfeelde. Desmopres-
sin ma ikke anvendes
ved type 2B

VWF-koncentrat i
samtlige tilfaelde.
Reagerer ikke pa

desmopressin
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ARVEGCANG

Hvordan far man
von Willebrands sygdom?

VWS er arvelig og skyldes en forandring i arveanlaegget for VWF.

Alle kroppens celler indeholder kromosomer. De bestar af lange
keeder, som opbygges af en kemisk struktur, der kaldes DNA. Pa
kromosomerne findes ca. 20.000-25.000 forskellige arveanlaeg eller
gener, der bestemmer, hvordan et menneske ser ud og fungerer.
Et gen fungerer som en skabelon for et bestemt protein.

Hver celle indeholder 46 kromosomer, som er arrangeret parvist
i 23 par. Hvert par indeholder et kromosom fra moderen og et fra
faderen. Anleegget for VWS findes pa kromosom nr. 12. Hvis der
sker forandringer i arveanleegget for VWF (f.eks. en mutation —se
nedenfor), pavirker det dannelsen af VWF, sa faktoren fungerer
darligt, eller s& den ikke dannes i normalt omfang.

Den arvelige form for vWS kan opsta pa to forskellige mader:

- Et barn kan arve anlaegget for VWS fra en af foreeldrene eller
fra begge

- Et barn kan fgdes med vWS, uden at en af foraeldrene har anleeg
for sygdommen. | sa fald er der opstaet en ny mutation hos
fostret, dvs. en forandring i arveanlaegget, som kan medfgre, at
der opstar VWS hos fostret.

Drenge og piger har lige stor risiko for at arve VWS.

Eftersom VWS er arvelig, findes den ofte hos flere medlemmer af
samme familie og slaegt. Sygdommen kan spores ved at oprette et
stamtree. Figurerne pa side 19 og 21 viser stamtraeer med forskellige
typer nedarving.
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Dominant arvegang

Arvegangen ved VWS type 1 og ved de fleste type 2-varianter er domi-
nant. Det indebeerer, at for at f& sygdommen er det tilstraekkeligt,
at én af foreeldrene er baerer af et anlaeg. Risikoen for, at et barn skal
fa vVWS-anlaeg, er 50 %, hvis en af foraeldrene har et dominant vWS-
anlaeg, forudsat at den anden foraelder ikke har noget vWS-anlaeg.

Et eksempel: Arne har mild VWS type 1. Han havde ofte naeseblod
under opvaeksten, og han blgdte kraftigt, da han fik fjernet vis-
domstaender. Arne har faet fire bgrn med Birgitte. Arveligheden
ved VWS er ikke kgnsbundet. Derfor kan bade dgtre og sgnner
veere baerere. | Arnes familie har den ene datter, Sara, og den ene
son, Frederik, faet et anlaeg for VWS type 1. Sara lider af kraftige
menstruationer og far let bla maerker. Frederik har ogsa let ved at
fa bla maerker og lider ofte af naesseblod.

Et andet eksempel: Hvis begge foreeldrene baerer anlaegget for
den milde VWS type 1, sa kan barnet fa en svaerere form med flere
blgdningssymptomer.

ARVEGCANG

Figur 4
Dominant arvegang. VWS type 1 og de fleste varianter af type 2.

Birgitta

Helene Johan
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VWS
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Recessiv arvegang

Arvegangen ved VWS type 3 og ved enkelte type 2-varianter er
recessiv (vigende). Det indebzerer, at man skal have arvet anleegget
fra begge forzeldre for, at sygdommen kommer til udtryk. Hvis man
blot har et enkelt vVWS-anlaeg, er man anlaegsbaerer, men ikke ramt
af sygdommen (undtagelsesvis kan en anleegsbaerer have den i mild
grad). Anlaegget i en slaegt kan forblive uopdaget lzenge.

Et eksempel: Karin har et anlaeg for VWS type 3, men hun har ingen
blgdningsproblemer. Hun ved derfor ikke, at hun baerer anlaegget.
Hun er ikke bekendt med, at nogen slaegtning skulle have VWS.
Karin far fire bgrn sammen med Karl. To af bgrnene, Eva og Anders,
far et anlaeg fra Karin og er derfor vVWS-anleegsbeerere.

Eva har kraftige menstruationer, men Anders har ingen problemer.
Eva far fire barn med Peter. To af bgrnene, Sofie og Erik, er anleegs-
baerere, men symptomfri. Endnu er ingen i slaegten bekendt med,
at de har vWS-anlaegget.

Anders traeffer Lena, som ogsa er anlaegsbaerer for VWS type 3, men
da de traf hinanden, vidste hverken Anders eller Lena, at de baerer
anleegget. De far fem bgrn sammen. Hanne og Jonas er vVWS-an-
laegsbaerere og symptomfri. Farst med Filip bliver forstyrrelsen pavist
i sleegten. Han far dobbelt VWS-anlaeg (et anlaeg fra hver af foraeldre-
ne) og far derfor VWS type 3. Han far tidligt store blad maerker, og da
han begynder at leere at g3, far han en ledblgdning i et knae. Han har
tilbagevendende naeseblod og udvikler blodmangel. Udredning ved
et specialcenter for blgdersygdomme afslgrer diagnosen. De sidste
to bgrn er raske!

ARVEGCANG

Figur 5
Recessiv arvegang. Enkelte undertyper af vWS type 2.
Alle med vWS type 3.
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Symptomer

SYMPTOMER

Hvilke symptomer forekommer ved
von Willebrands sygdom?

De almindelige symptomer ved VWS er:

- blgdning fra naese- og mundslimhinder

- bld maerker ved mindre stgd

> leengerevarende blgdninger fra sar i huden

- langvarig blgdning efter tandfrembrud eller tandudtraekning

- kraftige eller langvarige menstruationsblgdninger (menoragi)

- unormalt kraftig blgdning efter operation eller fadsel og traumer.

Symptomer pa vWS kan forekomme hos bgrn i alle aldre. Hvis barnet
falder og slar munden er det ofte sddan at barnet efterfglgende
blgder laenge fra saret i tandkgdet.

Mange personer med VWS oplever ikke at de har gget blgdnings-
tendens i det daglige. Fgrst efter en skade eller operation opdager
de, at de har let ved at blgde. | nogle tilfeelde opdages VWS fgrst

i forbindelse med en familieudredning, efter at sygdommen er
blevet opdaget hos et familiemedlem.

Har alle med vWS samme symptomer?

Nej. Symptomerne varierer meget fra person til person. Selv
medlemmer af samme familie kan have forskellige symptomer.

Symptomernes svaerhedsgrad varierer ogsa med typen af vWS:

- Ved type 1, med let nedsaettelse af VWF, er symptomerne
szedvanligvis milde, men personer med sveer type 1 kan dog fa
alvorlige blgdninger

- Symptomerne ved type 2 er seedvanligvis af moderat
sveerhedsgrad

- Ved type 3 er symptomerne svaerere. Disse patienter kan ogsa
have led- og muskelblgdninger.

Desuden er kvinder med vWS mere tilbgjelige til at fa flere proble-
emer end maend med VWS, fordi de kan blgde kraftigt i forbindelse
med menstruationer og fgdsler.
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Er symptomerne mere udtalte ved
von Willebrands sygdom type 3?

Personer med VWS type 3 har alvorlige blgdningsproblemer. Der er
tale om samme slags som ved de gvrige VWS-typer, men ofte mere
udtalte. Desuden kan personer med type 3 have:

- meget udtalte slimhindeblgdninger f.eks. fra mave-tarm-
kanalen, hvilket kan give livstruende blodtab, hvis blgdningen
ikke behandles

- spontane muskel- og ledblgdninger. Symptomerne pa blgdning
i et led eller en muskel er:

- musklen eller leddet haever og bliver spaendt

- ledet fgles varmt

- det bliver sveerere at beveege ledet eller spaende musklen
+ smerter.

Hvilken sygdomstilstand ses kun
hos kvinder?

Kraftige menstruationsblgdninger

Hos kvinder med vWS type 1 kan kraftige menstruationsblgdninger
vaere det eneste symptom pa VWS. Begrebet "kraftige menstrua-
tionsblgdninger” omfatter bade regelmaessige og uregelmaessige
blgdninger. En menstruation anses for kraftig, hvis blodtabet er
over 80 ml pr. menstruation.

Kvinder, der mister meget blod pga. kraftige menstruationer,
kan udvikle jernmangel med efterfglgende blodmangel (anaemi).

Det kan veere sveert for en kvinde at afggre, om hun har en
unormalt kraftig menstruation. Sammenligninger med andre
familiemedlemmer kan vaere misvisende, eftersom de ogsa kan
have VWS. Sgstre, moderen og andre kvindelige sleegtninge kan
have samme problem. Kvinden slar sig maske til tals med, at "alle
kvinder i vores familie blgder meget under menstruationen”.

SYMPTOMER

Dette bor fa en kvinde til at overveje,

om hun kan have en blgdningsforstyrrelse:

- en blgdning, der varer over syv dage

- hvis et stort bind fyldes med blod pa under to timer, og det er
ngdvendigt at skifte skifte bind/tampon flere gange i timen

- uforudsigelige blgdninger

- menstruationsblgdninger, der pavirker livskvaliteten

- menstruationsblgdninger, der er sa kraftige, at de fgrer til
blodmangel.

FOTO: SCANDINAV
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Figur 6
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Den almindeligste metode, som anvendes for klinisk at fastsla meeng-
den af menstruationsblod, er et skema med billeder til at bedgmme
blgdningsstgrrelse (Pictorial Blood Assesment Chart — PBAC) (figur 6).

Ved at registrere og seette point pd, hvor mange gennemblgdte
bind og tampon’er, som bruges pr. menstruationsperiode, kan man
fa et mal pa, om en kvinde lider af kraftige menstruationsblgdnin-
ger eller ikke. Ved en vis pointsum vil menstruationsblgdningen
opfattes som kraftig og kraeve en indsats eller behandling. En pdf
af blgdningsskemaet kan downloades her (skriv hele adressen i
browserens sggefelt): www.bloderforeningen.dk/sites/default/files/
mediearkiv/pdf/12698_17.06_mary_skema_low.pdf

SYMPTOMER

En piges allerfgrste menstruationsblgdning kan vaere szerlig kraftig.
Hvis problemet fortsaetter, bgr pigen udredes. Det er velkendt, at
p-piller mindsker menstruationsblgdningen. Man skal dog ikke
lade sta til, selv om menstruationsproblemerne er aftaget pa grund
af p-pillebrug. Det er vigtigt alligevel at fa undersggt, om pigen har
VWS, eftersom hun stadig kan have en gget blgdningsrisiko i andre
sammenhaange, selv om menstruationsblgdningernes omfang

er aftaget. Piger med sveere former for VWS bgr Igbende tilses af
haemofililaege. Pigen kan evt. henvises til en gynaekolog, som har
erfaring med haemofilipatienter.

Menstruationssmerter og seglgsningssmerter

En del kvinder med VWS oplever smerter under menstruations-
perioden (dysmenoré). Kvinder kan ogsa have ondt i forbindelse
med aeglgsning (ovulation) pa grund af en mindre blgdning ved
aeggestokken.

Visse kvinder har en anden tilstand, der kaldes endometriose,
hvor livmoderslimhinden (endometriet) befinder sig uden for liv-
moderen, f.eks. pa aeaggestokkene og/eller i bughulen. Nar kvinden
menstruerer, blgder hun fra livmnoderslimhinden, uanset hvor

den befinder sig. Hvis kvinden desuden har vVWS, kan blgdningen
blive udtalt. Blodet kan sa irritere bugvaeggen og give smerter.
Disse smerter begynder ofte et par dage fgr den saedvanlige
menstruationsblgdning fra skeden.
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Hvor mange kvinder med kraftige
menstruations-blgdninger har en
bladningsforstyrrelse?

Blgdningsforstyrrelser sasom VWS ses langt hyppigere blandt
kvinder, der har kraftige menstruationsblgdninger, end hos den
gvrige befolkning. Videnskabelige undersggelser har vist, at naesten
hver femte kvinde, der sgger laege pga. kraftige menstruationer,
har en eller anden form for almen blgdningsforstyrrelse. Mange af
dem har slaegtninge med blgderproblemer.

80-90 % af kvinder med vWS lider af kraftige menstruationsblgd-
ninger sammenlignet med 10 % af kvinderne i hele befolkningen.

Hvordan pavirker kraftige
menstruationer en kvindes
livskvalitet?

Kraftige menstruationsblgdninger kan tydeligvis pavirke en kvindes
livskvalitet. Kvinder med kraftige menstruationsblgdninger kan
pga. VWS:

- fa pavirket deres arbejdssituation

- veere tvunget til at ga ned i arbejdstid

- lide af blodmangel pga. jernmangel

- fa endometriecyster eller indre blgdninger fra seggestokkene
- ofte blgde igennem bind eller tampon.

Heldigvis kan mange af disse problemer fjernes eller reduceres
markant, hvis kvinden far den rette diagnose og behandling.

FOTO: SHUTTERSTOCK
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Diagnose

DIAGNOSE

Er det let at stille diagnosen
von Willebrands sygdom?

Nej. Det er ikke let at diagnosticere VWS. Desuden kender en del
leeger ikke sd meget til sygdommen. Derfor er VWS underdiagno-
sticeret.

Det er vigtigt, at personer, som kan have VWS, bliver korrekt udredt.
De skal derfor henvises til et specialcenter for haemofili. | Danmark
udredes og behandles disse patienter pa et af landets to heemofili-
centre (Aarhus Universitetshospital og Rigshospitalet i Kgbenhavn),
hvor der findes et speciallaboratorium, som klarer diagnostikken, og
der er adgang til specialleeger med erfaring i at behandle patienter
med usaedvanlige blgdningsforstyrrelser. Se side 73.

Ud over, at diagnosen kraever specialanalyser, som kan vaere sveere
at fortolke, besvaerligggres diagnosen af, at VWF-niveauet i blodet
varierer afhaengigt af flere faktorer.

Eksempler pa sadanne faktorer er:

- graviditet

- amning

- normale hormonsvingninger under kvindens manedlige
menstruationscyklus

- p-piller

- infektioner

- nylig operation

- voldsom fysisk aktivitet.

Desuden har personer med blodtype O ca. 30 % lavere indhold af
VWF end personer med de gvrige blodtyper, uden at de derfor
har vWS.
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Et eksempel: En kvinde med kraftige menstruationsblgdninger
pga. VWS far en anden behandling, som kun er rettet mod men-
struationsblgdningen. Hun far maske kun p-piller, som ganske

vist reducerer menstruationsblgdningen, men som ikke pavirker
hendes ggede blgdningstendens generelt. Hun kan sa blive lullet
ind i falsk tryghed og risikerer at fa blgdningskomplikationer i
forbindelse med operationer eller andre indgreb. | useedvanlige
tilfeelde har kvinder faet bortopereret livmoderen, inden deres VWS
blev opdaget.

Kan der anvendes standard-
prgver til at diagnosticere
von Willebrands sygdom?

Nej. De analyser, som kan udfgres pa de fleste sygehuse, og som
anvendes til udredning af formodede blgdningsproblemer, er ofte
normale hos kvinder med VWS og kan derfor ikke bruges til at
diagnosticere vVWS.

- INR (PP) er altid normal

- APTT er naesten altid normal (kan veere forleenget i de allersveere-
ste tilfeelde)

- Trombocyttallet er generelt normalt (undtagen ved type 2B).

For at stille diagnosen krasves specialanalyser pa et koagulations-
laboratorium for at den korrekte subtype kan identificeres.

DIAGNOSE

FOTO: PRIVAT © LENE KORTVEDT

Hvilke prgver kan anvendes
til at diagnosticere
von Willebrands sygdom?

For at fa et godt grundlag til udredning og vurdering er det vigtigt,
at laegen far kendskab til alle de symptomer, som personen med
misteenkt VWS har, og om vedkommende har nogle kendte syg-
domme eller tager medicin. Laegen skal ogsa have at vide, om der
er blgdningsproblemer i familien. Hvis lsegen far mistanke om, at
der er tale om VWS, henvises patienten til heemofilicentret i Aarhus
eller Kgbenhavn. Se side 73. Dér kan der udfgres en specialiseret
udredning.

Denne udredning har til formal:

- at finde ud af, om patienten har vWS
- at identificere den rigtige subtype

- at finde frem til den rette behandling.
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De undersggelser, der udfgres pa haemofilicentret,
omfatter blandt andet:

VWEF-aktiviteten er et mal for en af VWF-funk-
VWF-aktivitet tionerne, nemlig faktorens evne til at binde til
normale blodplader og til karveeggen.

Med VWF-antigen males maengden af VWF
VWF:Ag i en blodprgve fra patienten, men ikke hvor
godt faktoren fungerer.

FVIII Aktiviteten af FVIII i patientens blod.
Maler, hvor meget der findes af de forskellige

lange VWF-kaeder. Det er iszer vigtigt, at de
leengste kaeder er til stede.

VWEF-
multimerer

Trombocyt- Mal for om en persons blodplader klumper
aggregationstest normalt sammen.

Hvor lang tid tager det at fa svar
pa udredningen?

Eftersom visse analyser ikke udfgres sa tit, kan der ga flere uger,
nogen gange op til en maned, og ofte ma der tages praver flere
gange, fgr et endeligt svar kan gives.

Bgr der udfgres en ny udredning,
hvis alle prgver er normale?

Somme tider er det ikke nok med enkelt prgvetagning. Det skyldes,
at niveauet af VWF kan variere afhaengigt af forskellige omstaendig-
heder sasom hormonniveauer, stress og infektioner. Personer med

DIAGNOSE

en mild form for vWS kan af og til have et normalt niveau af VWF.
Derfor skal man ikke affeerdige diagnosen efter blot en enkelt
prgvetagning. Prgvetagningen bgr gentages, hvis der er en velbe-
grundet mistanke om vWS.

Personer med misteenkt VWS skal henvises til et af landets hgjt
specialiserede haemofilicentre i Aarhus eller Kgbenhavn. Se side 73.

Hvordan plejer folk at reagere, nar de far
diagnosen von Willebrands sygdom?

Mange fgler en vis lettelse over at have faet en forklaring pa deres
blgdningsproblemer og dermed ogsd mulighed for at fa en effektiv
behandling.

Andre kan fgle sig urolige over, at de har livslange blgdnings-
problemer. Denne uro plejer dog at aftage, efterhanden som de
laerer at leve med disse problemer. Desuden aftager problemerne
med arene hos nogle personer med VWS type 1, eftersom maeng-
den af VWF kan stige med alderen.

De, som for nylig har faet diagnosen, kan have behov for stgtte
bade fra sundhedsvaesenet og pargrende. De kan have gavn af at
mgde andre med samme diagnose. Sadanne kontakter kan for-
midles af haemofilicentret eller af patientorganisationen Danmarks
Blgderforening. Se side 73.

Bgr familien oplyses om diagnosen?

Ja. Andre i familien kan jo have samme blgdningsforstyrrelse og bgr
ogsa fa en chance for at blive udredt og fa stillet den rette diagnose
samt fa en effektiv behandling for deres blgdersygdom.
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Behandlings-
muligheder

BEHANDLINGSMULIGHEDER

Hvor fas den bedste behandling til
personer med von Willebrands sygdom?

VWS er en usaedvanlig forstyrrelse, som er relativt ukendt selv
blandt laeger. Den stgrste kompetence i at udrede og behandle
VWS findes ved landets to hgjt specialiserede haemofilicentre i
Aarhus og Kgbenhavn. Personer med mistaenkt VWS skal derfor
udredes pa et af disse centre, hvor man har stor erfaring med at
diagnosticere og behandle VWS. Se side 73.

Haemofilicentret stiller den rette diagnose og udarbejder retnings-
linjer for behandlingen. Ved behov for akut vurdering af skade,
spger patienten den lokale skadestue. Patienterne og deres
pargrende kan ogsa henvende sig direkte til heemofilicentret ved
alvorligere blgdninger eller legemsskader. Stgrre operationer bgr
som regel udfgres i Aarhus eller Kgbenhavn, sa haemofilileegerne
kan fglge behandlingen pa neert hold.

Er det altid ngdvendigt at behandle
bladninger med medicin?

Nej. Mindre blgdninger kan ofte handteres uden medicin.
Nogle eksempler pa dette:

- Sma bla meerker forsvinder ssedvanligvis af sig selv

- Stgrre bla meerker og mindre muskelblgdninger kan ofte stoppes
ved at laegge noget kglende pa dem og holde legemsdelen hajt

- Blgdninger fra smasar kan stoppes med et tryk

- Naeseblod kan stoppes med enkel fgrstehjaelpsteknik

Somme tider er det dog ngdvendigt med et lsegemiddel eller anden
medicinsk behandling. Hvilken form for behandling, der skal anven-
des, afhaenger bl.a. af typen af vVWS.
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Hvilke behandlingsmuligheder findes
der for von Willebrands sygdom type 1?

Desmopressin (DDAVP)

Desmopressin er et syntetisk laegemiddel, som ligner et hormon,
der findes i kroppen. Desmopressin fremstilles ikke af blod.
Desmopressin virker ved at friggre VWF, som er lagret i karvaeggen.
Pa samme made friggres ogsa FVIII.

Desmopressin er det laagemiddel, som er fgrstevalg til VWS type 1.
Det kan tages pa tre forskellige mader:

- Det kan indsprgjtes intravengst (dvs. direkte i et blodkar)

- Det kan indsprgjtes subkutant (dvs. under huden)

- Det kan tages som naesespray.

Desmopressin virker hos naesten alle, der har vWS type 1. De, som
ikke opnar tilstraekkelig virkning, har som regel et meget lavt niveau
af VWF. For at finde ud af, om en person reagerer tilstraekkeligt pa
desmopressin, udfgres en test i forbindelse med udredningen.

Desmopressin (DDAVP) er et lsegemiddel, der stimulerer koagulati-
onsprocessen ved at gge frigivelse af VWF og FVIII fra karveeggens

celler. Virkningen skal testes for at finde ud af, om patienten opnar

tilstraekkelig effekt.

Dosering af desmopressin er veegtafhaengig. Heemofilicentret fast-
saetter patientens dosis. En daglig dosis gives med 24 timers interval
i hgjst tre dage. Eftersom praeparatet kan fgre til vaeskeophobning

i kroppen, anbefales det at undgd overdosering og derfor ikke
bruge mere end tre doser i traek i hgjst tre dage (til bgrn anbefales
saedvanligvis kun en enkelt dosis, og i enkelte tilfaelde yderligere en
dosis efter 24 timer). P4 dage med brug af desmopressin anbefales
det at nedszette vaeskeindtaget. Blodtrykket bgr veere normalt og
patienten skal have normal nyrefunktion.

BEHANDLINGSMULIGHEDER

Desmopressin har nogle milde bivirkninger:

- Ansigtsrgdme og varmefornemmelse — gar over i Ilgbet af en
times tid. Bergrer alle.

- Hovedpine - ogsa forbigaende. Bergrer kun nogle fa.
- Hjertebanken - let og forbigaende. Bergrer kun nogle fa.

- Treethed og svimmelhed — usaedvanlige.

Der er indberettet epileptiske kramper, men de er meget
useedvanlige. De kan forekommme hos mindre bgrn, nar de har
faet for meget vaeske.

/ldre personer med udtalt hjertesvigt eller svaer hjertekrampe bgr
ikke f& desmopressin. Desmopressin ma ikke anvendes ved VWS
type 2B, da det kan udlgse forbigdende trombocytopeni (mangel
pa blodplader) ved denne subtype.

Tranexamsyre

Tranexamsyra er i lighed med desmopressin et syntetisk laege-
middel, der ikke er udvundet af blod. Tranexamsyra virker ved at
forhindre et enzym, kaldet plasmin, fra at nedbryde blodkoagler
(sakaldt fibrinolyse). Preeparatet stimulerer ikke dannelse af koagler,
men hindrer nedbrydningen af disse. Tranexamsyra kan ikke erstatte
desmopressin eller VWF-koncentrat.

Tranexamsyre er iseer effektivt til behandling af blgdninger fra
slimhinder, f.eks. blgdninger fra:

- mundslimhinden
- naesen
- maven eller tarmene

- livmoderen (menstruationsblgdning).

Tranexamsyre er ogsa effektivt ved tandbehandlinger.
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Ved mindre blgdninger kan det vaere nok at give tranexamsyre,
men ved stgrre blgdninger kombineres tranexamsyre med desmo-
pressin eller VWF-koncentrat.

Tranexamsyre kan tages pa tre forskellige mader:

- Det kan indsprgjtes intravengst (dvs. direkte i en blodare)

- Det kan indtages peroralt (synkes) som tabletter

- Som lokalbehandling, f.eks. til mundskylning ved blgdning fra
tandkgdet eller pa en svamp veedet med tranexamsyre ved
naeseblod eller blgdning fra et sar.

Tranexamsyre kan have visse bivirkninger,
som isaer bergrer mave-tarm-kanalen:

- kvalme

- Igs mave/diarré

- mavepine.

Ofte forsvinder disse bivirkinger ved reduktion af dosis.

Tag ikke tranexamsyre, hvis der er blod i urinen, da der kan vaere
risiko for dannelse af blodpropper, som kan tilstoppe urinvejene.

Fibrinklaeber

Fibrinklaeber efterligner den naturlige koagulationsproces. Det kan
naermest sammenlignes med en tokomponentlim. Koagulations-
processen starter fgrst, nar klaeberen er tilsat. Det kan anvendes af
tandlaeger til lokalbehandling efter en tandudtraekning eller lokalt
i saret af kirurger i forbindelse med operationer.

VWF-koncentrat

Patienter med svaer VWS type 1, som ikke reagerer pa desmopressin,
kan have behov for VWF-koncentrat. Se under behandlings-
muligheder ved VWS type 2 og 3.
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Hvilke behandlingsmuligheder
findes der ved von Willebrands sygdom
type 2 og 3?

VWF-koncentrat anvendes til patienter,
som ikke reagerer pa desmopressin:

- alle med type 3

- naesten alle med type 2

- et fatal med type 1 med udtalt sveerhedsgrad.

Behandling med faktorkoncentrat indebaerer, at patienten tilfgres
VWEF. VWF-koncentrat kan kun gives som intravengs injektion.

Der findes flere forskellige faktorkoncentrater, som indeholder VWF.
Nogle faktorkoncentrater indeholder ogsa FVIII i forskellige maengder.

VWEF-koncentrat, som hovedsagligt fremstilles af plasma, oprenses
fra plasma, som er indsamlet fra et meget stort antal bloddonorer
(sdkaldt poolet plasma). Plasma er blodets flydende bestanddel og
omgiver blodlegemerne. Nar blodlegemerne adskilles fra blodet
gennem centrifugering, bliver det gule plasma tilbage.

Plasma, som skal anvendes til fremstilling af VWF-koncentrat,
testes for virus, som kan overfgre smitte via blodet, som f.eks. gulsot
virus (hepatitis virus) og HIV. Plasma, som indholder virus, anven-
des ikke. | den videre koncentratfremstilling behandles plasmaet
med forskellige metoder, som gdelaegger og fjerner det virus, som
pa trods af den gennemgribende testning stadig matte findes i
plasma. De faktorkoncentrater, som anvendes i dag, er meget sikre.
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VWF-koncentrat gives som intravengs injektion. Nogle patienter
leerer at stikke sig selv (sdkaldt hjemmebehandling). Undertiden
giver plejepersonalet injektionen. Se eksempler pa forskellige tek-
nikker nedenfor.
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Tranexamsyre
Anvendes som supplement til VWF-koncentrat ved blgdninger. Se
kapitlet om behandlingsmuligheder ved VWS type 1.

Desmopressin

Kan have effekt hos enkelte med VWS type 2, hvilket bgr afklares
ved udredningen. Som regel virker desmopressin dog ikke hos per-
soner med type 2. Ved type 2B skal der ikke gives desmopressin, da
det hos denne undertype far blodpladerne til at klumpe sammen
og derfor fgrer til trombocytopeni (mangel pa blodplader). Ved type
3 mangler VWF helt og frigives derfor ikke. Desmopressin virker
derfor ikke ved VWS type 3.
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Oversigt over leegemidler til personer
med von Willebrands sygdom

Laegemidler der gger niveauet af VWF og FVIIl i blodet

Tvbe VWS Fgrstevalgs- Alternativ behandling
yP behandling i enkeltstaende tilfaelde
Type 1 Desmopressin VWEF-koncentrat
Type 2 VWEF-koncentrat Desmopressin

Type 3 VWEF-koncentrat

Hvilke behandlinger kan anvendes
til kvinder med gynaskologiske
komplikationer?

Hormonbehandling

P-piller gger blodets indhold af VWF og nedseetter ofte menstruati-
onsblgdningens maengde og varighed. Derfor kan p-piller vaere en
hjeelp for mange kvinder med kraftige menstruationer, fordi de kan
normalisere blgdningerne. Det er ogsa muligt at forlaenge cyklussen
under behandling med p-piller (ved at springe pausen over). Hvis
cyklussen forlaenges til 3-12 maneder, kan der med tiden sandsynlig-
vis opnas en blgdningsreduktion pa op til 90 %.
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P-piller giver bedst hjzelp til kvinder med type 1o0g er mindre god
ved type 2 og 3 VWS. Ogsa anden hormonterapi, som vaginalring
eller p-stav, kan veere en mulighed for kvinder med problematiske
underlivsblgdninger. Sadanne behandlinger kan i nogle tilfselde
kraeve kontakt til gynaekolog.

En del foraeldre kan tgve med at lade deres dgtre tage p-piller af frygt
for, at det vil lokke dem til tidlig seksuel aktivitet. Flere undersggelser
har dog vist, at medicinsk anvendelse af p-piller ikke er forbundet
med tidlig seksuel debut. Unge piger bgr derfor ikke ga glip af denne
effektive behandling.

Uro for, at p-piller kan give anledning til kraeft, barnlgshed, blod-
propper og slagtilfeelde, kan ogsa hindre ordination af p-piller. Det
er derfor vigtigt, at pigen og hendes foraeldre far talt om deres
bekymringer under besgget hos lsegen.

Under Igbende p-pillebrug kan pigen eller kvinden slippe for sine
blgdningsproblemer. Hun kan sa blive lullet ind i falsk tryghed og
glemme sine generelle koagulationsproblemer. Selv om p-piller
mindsker menstruationsblgdningen, kan der stadig forekomme
blgdningskomplikationer ved en operation eller en ulykke.

Spiral

Den indtil nu bedste medicinske behandling af rigelig menstru-
ationsblgdning er hormonspiralen. Spiralen er T-formet, dvs. at

den udggres af et ben med to arme. Hormonspiralen er opbygget
saledes, at der i benet findes en kapsel med hormon. Denne kapsel
afgiver en bestemt og helt lav maengde gestagen (levonorgestrel)
lokalt i livmnoderen dggn efter dggn gennem fem ar.

Hormonspiralen indeholder ikke gstrogen og er et meget sikkert
preaeventionsmiddel. Pa trods af at hormonspiralen fgrst og frem-
mest virker lokalt i livmoderen, kan eventuelt endometriebesveer
0gsa mindskes.

44

BEHANDLINGSMULIGHEDER

Brug af hormonspiralen medfgrer, at menstruationsmaengden
mindskes. Derudover formindsker hormonspiralen smertefulde
menstruationer og i nogen tilfaelde praemenstruelt syndrom (PMS).
Nar hormonspiralen fjernes, vender menstruationsblgdningerne til-
bage, som de var, fgr den blev opsat. Spiralen kan opsaettes, selvom
kvinden ikke har faet bgrn. Selvom hormonspiralen kun afgiver lave
niveauer af levonorgestrel, kan der forekommme en del bivirkninger,
specielt i de tre fgrste maneder. Til de almindeligt forekommende
bivirkninger hgrer vaginale blgdninger, brystspaending og gdem.
Hos de fleste kvinder mindskes bivirkningerne efter kortere tids
anvendelse.

Tranexamsyre

Kvinder med VWS og kraftige menstruationsblgdninger har ofte
gavn af tranexamsyre, som kan halvere blgdningen. Kvinden skal
begynde at tage tranexamsyre pa menstruationens fgrste blgd-
ningsdag og derefter fortsaette efter behov. Tranexamsyre kan
kombineres med p-piller og desmopressin.

Desmopressin

Desmopressin som naesespray er effektivt til behandlig af kraftige
menstruationsblgdninger. Desmopressin forgger indholdet af VWF
og FVIII i blodet. Det er ofte nok at bruge naesesprayen 1-2 gange
om dagen i de fgrste dage af menstruationsblgdningen; maksimalt
tre doser. Fgrste dosis kan tages, nar blgdningen starter. Desmo-
pressin som subkutane injektioner kan ogsa anvendes til behand-
ling hjemme, men er ikke s nem at bruge som spraybehandlingen.

Eftersom desmopressin reducerer nyrernes urinproduktion, sa veeske
ophobes i kroppen, skal der indtages sa lidt veeske som muligt de
dage, hvor praeparatet tages. Desmopressin kan kombineres med
tranexamsyre og p-piller.
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Hvilke kirurgiske behandlinger findes der
mod kraftige menstruationsblgdninger?

| sjeeldne tilfeelde er medicinsk behandling ikke tilstraekkeligt imod
nogle kvinders kraftige menstruationsblgdninger. For disse kvinder
kan kirurgisk behandling veere et alternativ. En sddan behandling
indebaerer dog en stor indgriben i kvindens liv. Det er vigtigt, at hun
far mulighed for at overveje alle de medicinske behandlinger fgrst.

Lokal behandling inden i livmoderen

Der findes forskellige metoder, som udnytter varme til at forstgrre
livmnoderslimhinden. En metode indebaerer, at et kateter med en
ballon for enden fgres ind i livmoderhulen.

Ballonen fyldes med veeske, som opvarmes. Pa den made bliver
ballonens ydre varm og forstgrrer det inderste lag af livmoderen, hvor
blgdningen finder sted under menstruationen. Behandlingen kan
udfgres i lokalbedgvelse og tager 8 minutter. En fordel er, at behand-
lingen kan forega via skeden, s& man undgar et operationssar, som
kan blgde. Behandlingen foregar ambulant, dvs. man kan udskrives
pa selve dagen for operationen. Behandlingen kan ikke udfgres, hvis
kvinden gnsker at blive gravid senere. Hensigten med behandlingen
er at formindske blgdningsmasngden ved menstruation. Behandlin-
gen har vist gode resultater; otte ud af ti kvinder har ingen eller me-
get sparsom menstruation efter at have gennemgaet behandlingen.

Hysterektomi (fjernelse af livmoderen)

Denne operation medfgrer, at der ikke leengere kommmer menstrua-
tion. Operationen kan kun udfgres, hvis kvinden ikke gnsker at fgde
flere bgrn. Den kan veere den eneste mulighed for kvinder, der ikke
reagerer pa medicin eller lokalbehandling. Operationen kreever, at
kvinden indlaegges, og desuden gger operationen blgdningsrisiko-
en, hvilket der dog findes behandling imod.

Efter operationen skal kvinden sygemeldes, ssedvanligvis i ca. en
maned. Ved denne operation kan aeggestokkene (ovarierne) ogsa
bortopereres. Sa kommmer kvinden i klimakteriet og skal behandles
med gstrogen efter operationen. Derfor fjernes aeggestokkene
kun ved sygdom i disse eller ved endometrioseproblemer (se side
27), eftersom endometriose pavirkes af hormoner, som dannes i
2eggestokkene. Hysterektomi udfgres enten abdominalt (gennem
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et snit i bugvaeggen), vaginalt (gennem skeden) eller laparoskopisk
(som kikkertoperation).

Laparoskopi (kikkertoperation)

Dette er en operation, hvor man fgrer instrumenter ind i bughulen
gennem sma huller i bugvaeggen, dels for at kunne se ind i bug-
hulen, dels for at kunne operere. Laparoskopi kan vaelges, hvis kvin-
den har endometriose, iseer pa seggestokkene (endometriecyster).
Ved laparoskopi far en person med vWS samme forbehandling som
ved andre operationer.

Er naeseblod almindeligt ved
von Willebrands sygdom?

Ja. Neeseblod er et af de mest almindelige symptomer pa vWS,
isaer hos bgrn.

Hvordan kan nasseblod stoppes?

Naeseblod kan stoppes ved, at man saetter sig ret op og ned og
klemnmer hardt om naesen omtrent der, hvor naeseborene er bre-
dest, i mindst 10-15 minutter. Derved opstar der et tryk mod naese-
skillevaeggen, som er det mest almindelige sted for naeseblod. Det
kan veere ngdvendigt at gentage proceduren. Brug desmopressin,
hvis du har faet det ordineret, og ved fortsat blgdning kontakt
haemofilicentret eller skadestue.

| de sveere tilfaelde med fortsat blgdning, kan der veere behov for
en anden og mere effektiv behandling via haemofilicenter, sdsom
adrenalin lokalt eller pakning af naesen (tamponade) med kom-
presser og/eller blodstoppende materiale, eventuelt veedet med
tranexamsyre. Denne behandling bgr varetages af gre-naese-hals-
laege. Tranexamsyre, som indtages gennem munden (tabletter),
kan veere gavnligt i en periode med tilbagevendende naeseblod,
feks. i forbindelse med en forkglelse. Pa haemofilicentrene gives
tranexamsyre, som kan oplgses og gives lokalt i naesen, ved hjeelp
af en vattampon vaedet i oplgsningen. Desmopressin kan som
naevnt ogsa veere virksomt mod blgdningen, og i nogle tilfeelde kan
der vaere behov for faktorkoncentrat.

Bgrn, der for nylig har haft naeseblod, skal holde sig i ro, og voksne
skal undga tung hard fysisk aktivitet.
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Hvornar skal man sgge lsegehjselp pga. naeseblod?

Hvis kompression af naesen og andre af de ovenfor beskrevne
forholdsregler ikke hjaelper, og blgdningen fortsaetter ud over 30-60
minutter, bgr der tages kontakt med en gre-naese-hals-laege der
kan aetse blgdende blodkar i naesen eller oplaegge tamponade
(pakke naesen med kompresser, der trykker mod slimhinden og
stopper blgdningen). Heemofilicentret kan ogsa hjeelpe med rad

og vejledning. @re-naese-hals-afdelingen bgr vaere i kontakt med
haemofilicentret.

Hvis der hyppigt forekommmer naeseblod over en laengere periode,
opstar der risiko for, at man kan fa blodmangel (ansemi) som fglge
af jernmangel. | sa fald skal blodprocenten kontrolleres hos laegen.

Kan nzeseblod forebygges?

Der findes flere lette mader til forebyggelse af naeseblod. Det er vig-
tigt, at luften ikke er for tgr i boligen eller pa arbejdspladsen. Dette
forekommer isser om vinteren og fgrer til udtgrring af slimhinderne,
som derved har lettere ved at blgde. Somme tider kan indeklimaet
forbedres med en luftfugter. Risikoen for udtgrring nedszettes, hvis
man drikker rigeligt vand. Tgrre slimhinder i naesen kan smgres
med vaseline, oliespray eller lignende middel fra apoteket.

Ved hyppigt naeseblod bgr man undersgges af en gre-naese-hals-
lege.

Somme tider findes der yderligt liggende blodkar i naesens slim-
hinde, som kan behandles lokalt med f.eks aetsning eller operation.
Behandlingsplan for dette udarbejdes i samarbejde med haemofili-
centret. Naeseblgdninger plejer at vaere mest udtalte under opvaek-
sten og aftager ofte, ndr man bliver voksen.

FOTO: PRIVAT © LENE KORTVEDT
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Hvad er et haemofilicenter?

Et heemofilicenter er en specialklinik med de ngdvendige erfaringer
og ressourcer til at handtere blgdningsforstyrrelser sdsom vWS og
haemofili. | Danmark findes der to haemofilicentre: et pa Rigshospitalet
i Kgbenhavn og et pa Aarhus Universitetshospital i Skejby. Se side 73.

Sundhedsstyrelsen har bestemt, at handteringen af disse sygdomme
centraliseres pa nogle fa steder i landet pa grund af sygdommens
sjeeldenhed. Kun gennem centralisering kan disse centre opna et
tilstraekkeligt stort patientgrundlag til at kunne opretholde deres
kompetencer indenfor patientbehandling samt indenfor forskning
og udvikling.

Pa haemofilicentret er der adgang til en raekke specialister, som
tager sig af personer med VWS:

Haamofililaagen

- har hovedansvaret for behandlingen af patienter med vWS

- udreder patienten og stiller diagnosen vVWS

- afggr, hvilken blodstoppende behandling der er bedst egnet

- ordinerer behandling i forbindelse med blgdninger eller indgreb.

Sygeplejersken

- er en vigtig person for patienter og pargrende i forbindelse med
diagnostik og behandling

- leerer patienter injektionsteknik og handtering af blgdermedicin

- giver injektioner i forbindelse med behandling pa sygehuset

- tager blodprgver i forbindelse med besgg hos laegen

- hjaelper evt. med undervisning pa skoler og institutioner

- understgtter hjemmebehandling og egenomsorg

- koordinerer med eksterne afdelinger i forbindelse med
indlaeggelser og operationer.

Ortopaeden

Der er tilknyttet en specialleege i ortopaedi med erfaring i de
ledproblemer, der rammer personer med svaer VWS type 3 som
fglge af gentagne ledblgdninger.
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Fysioterapeuten

En fysioterapeut medvirker til rehabilitering og traening af personer
med led- og muskelproblemer, der skyldes blgdninger, og ordinerer
de ngdvendige hjeelpemidler.

Gynaekologen

Haemofilicentret har kontakt med en gynaekolog med erfaring
i kvinder med blgdningsproblemer.

Tandlaegen

En tandleege, som er vant til at behandle personer, der har let ved
at blgde, er tilknyttet haemofilicentret. Tandbehandling med risiko
for blgdning (eksempelvis tandudtraekning mv.) foretages af tand-
leege pa hospitalet. Regelmaessig kontrol hos egen tandlaege er
vigtig i relation til forebyggelse af paradentose og karies.

Hvad er hjemmebehandling?

Hjemmebehandling indebzerer, at personen med VWS lzerer selv
at tage sin blodstoppende blgdermedicin derhjemme. Begrebet
geelder iseer behandling med VWF-koncentrat, som skal gives
intravengst. Det er en forudsaetning for hjemmebehandling, at
patienten eller dennes pargrende leerer sig intravengs injektions-
teknik. For at opretholde injektionsteknikken bgr injektioner gives
temmelig hyppigt. Det indebaerer, at hjemmnmebehandling er forbe-
holdt de personer, som skal have behandlingen relativt ofte, hvilket
iseer geelder ved VWS type 3. Allerede i 10-12-ars alderen kan nogle
bgrn leere at give sig selv behandlingen.

Hjemmebehandling medfgrer flere fordele:

- Behandling kan gives hurtigt ved blgdning, hvilket gger mulig-
heden for at stoppe en blgdning, inden den bliver kompliceret

- Patienten bliver mindre afhaengig af sygehuset

- Det bliver lettere at rejse. Faktorkoncentratet kan medbringes
f.eks. ved udlandsrejse

- Patienten kan tage et stgrre ansvar for sin egen sygdom.
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Hjemmebehandling kan ogsa bruges i forbindelse med andre
laegemidler, som patienten selv kan administrere hjemme, f.eks.
desmopressin eller tranexamsyre.

Patienter, der anvender hjemmebehandling med faktorkoncentrat,
indkaldes til kontrol hos lsegen pa haemofilicentret 1-2 gange om aret.

Tidligere kunne HIV og hepatitis
overfgres med faktorkoncentrater.
Er faktorkoncentraterne sikre i dag?

De koncentrater, som i dag anvendes til behandling af vWS, anses
for at veere meget sikre ud fra et smittesynspunkt. Der tages flere
sikkerhedsforanstaltninger for at ggre koncentraterne sikre:

- Bloddonorer og den plasma, som anvendes til fremstilling af
VWS-koncentrat, testes for alle kendte smittestoffer.

- Hver plasmaportion undersgges med flere tests, som vil opdage
HIV, hepatitis A, B og C, samt andre virus der kan overleve i blodet.

> | Igbet af fremstillingsprocessen gennemgar VWF-koncentratet
omfattende rensningstrin, som draeber og/eller fjerner virus.

- Det feerdige koncentrat testes, for at man kan veere sikker p3,
at der ikke findes nogle typer af virus tilbage.

Der findes et rekombinant VWF-koncentrat, som er fremstillet med
hjeelp af DNA-teknik. Arveanlaegget, som indeholder den genetiske
kode for menneskers VWF, fgres ind i pattedyrsceller (f.eks. fra
hamster), som kan dyrkes i store tanke. Cellerne vil sa producere
VWF, som derefter raffineres fra dyrkningstankene.
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Bgr personer med
von Willebrands sygdom vaccineres?

Ja. Et barn med vWS skal have alle de vacciner, som andre bgrn far.
Desuden skal en person med vWS, som maske skal behandles med
blodprodukter, vaccineres mod de virus, som kan overfgres med
blod. | disse tilfeelde skal personen vaccineres mod hepatitis A og

B. Vacciner skal injiceres under huden (subkutant) i stedet for i en
muskel (intramuskuleert), da der ellers er risiko for muskelblgdning.
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GRAVIDITET OG FODSEL

Kan kvinder med
von Willebrands sygdom fa barn?

Ja. Kvinder med vWS har ikke sveerere ved at blive gravide end
andre kvinder. For kvinder under graviditeten med VWS type 1
forbedres ogsa ofte anden blgdningsbesveer, fordi niveauet af
VWEF i blodet stiger kraftigt under graviditeten. Man bgr ogsa male
indholdet af VWF og FVIII, seerligt i tiden op til fadslen, sa laegen
ved, om der er behov for behandling for at hgjne disse faktorer
yderligere. Efter fgdslen synker VWF-niveauet hurtigt og derfor kan
der veere risiko for kraftig blgdning. Blgdningerne kan ind i mellem
fortseette i ugevis efter fgdslen. Hyppigt kraever det behandling
med tranexamsyre kombineret med desmopressin eller VWF-
koncentrat i forbindelse med fgdslen og i de fgrste uger derefter.

FOTO: SHUTTERSTOCK
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Amning gger niveauet af VWF hos kvinder med vWS type 1.

Kvinder med VWS type 2 og 3 skal kontrolleres ngje. Forebyggende
behandling med VWF-koncentrat kan af og til veere ngdvendigt
0gsa under graviditeten.

Hvilke laeger skal tage hand
om gravide kvinder med
von Willebrands sygdom?

Under graviditeten skal en kvinde med VWS kontrolleres Igbende pa
et svangreambulatorium. Desuden skal hendes haemofilileege falge
hende og radgive om, hvordan eventuelle blgdninger skal behandles
og forebygges under graviditet og fgdsel og i tiden derefter.

Den anaestesilaege, som er ansvarlig for fgdeafdelingen, skal veere
bekendt med hvilken form for bedgvelse, som kan anvendes.
Eftersom kvinder med VWS har en gget blgdningsrisiko, frarades
rygmarvsbedgvelse.

Hvilke problemer kan der opsta
| forste trimester (de fgrste tre
maneder af graviditeten)?

Det er ikke videnskabeligt bevist, at kvinder med vWS type 3 har
en gget risiko for at abortere i begyndelsen af graviditeten i forhold
til andre kvinder. Tidlige aborter registreres imidlertid lettere af
kvinder med sveere former for VWS, eftersom de blgder forholdsvis
mere. Kvinder med svaere former for VWS er dog som regel i fore-
byggende behandling med faktorkoncentrat.
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Hvilke sazerlige forholdsregler skal der
treeffes under en fgdsel?

Selv om en kvinde med vWS ikke har blgdningsproblemer under
graviditeten, kan hun begynde at blgde efter fgdslen, hvor niveauet
af VWF falder. Hvis kvinden ikke allerede tager tranexamsyre regel-
maessigt, vil hun normalt fa det, nar hun komnmer til fgdeafdelingen.
Ved milde tilfeelde af VWS type 1 vil det siden veere tilstraekkeligt

at give enkeltdoser af desmopressin umiddelbart efter fgdslen.
Mere udtalte tilfeelde kraever lzengere tids behandling. Laegerne
pa haemofilicentret udarbejder en individuel behandlingsplan.

Det antages, at ogsa fostret kan have VWS og dermed en gget
blgdningsrisiko. Derfor skal fgdslen gennemfgres sa forsigtigt som
muligt. En normal fedsel uden brug af instrumenter (sasom tang
og sugekop) er den bedste fgdselsmetode.

Folgende skal om muligt undgas under fgdslen:

- sugekop

- tang

- elektroder pa hovedet

- intramuskulzere injektioner (bade til mor og barn)
- epiduralbedgvelse (rygmarvsbedgvelse).

| tilfeelde af kejsersnit skal der tages stilling til, om kvinden bgr
forbehandles med VWF-koncentrat. Desmopressin gives normalt
fgrst efter, at barnet er fgdt. Haemofilicentret laver en plan for
kvinden i forbindelsen med fgdslen.
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Hvad bgr der ggres efter fgdslen for at
forhindre blgdning hos mor og barn?

Blgdning efter fgdslen ses hyppigere hos kvinder med vWS end hos
andre kvinder. Det er vigtigt at vaere opmaerksom pa dette i de farste
uger. Afhaengig af svaerhedsgraden kan fglgende blodprgver tages:

- VWF og FVIII
- haemoglobin (blodprocenten) og somme tider ogsa jern
- trombocyttal.

Hvis kvinden maerker, at hun blgder meget, skal hun kontakte
fgdselslzegen og haemofilileegen.

Nar kvinder med VWS type 1ammer, vil hormontallene fortsat veere
forhgjede som under graviditeten. Hormontallene kan veere forhg-
jeti nogen tid efter fgdslen. Derimod kan kvinder, der ikke ammer,
fa blgdningsproblemer, eftersom deres hormontal falder tidligere.

For at forebygge efterblgdninger plejer kvinder med vWS at
fortseette med tranexamsyre i de fgrste uger efter fgdslen. | nogle
tilfeelde er der ogsa behov for behandling med desmopressin
(VWS type 1) eller VWF-koncentrat (VWS type 2 eller 3).

Nyfadte bgrn med vWS blgder sjeeldent i forbindelse med en
komplikationsfri fadsel. De kan derimod blgde, hvis de skal
gennemga en eller anden form for indgreb.

Er det ngdvendigt at teste fostret
i ivmoderen fgr forlgsningen?

Normalt ikke. Da symptomerne kan behandles relativt nemt,
anbefales test af fostret ikke under en igangvaerende graviditet.
Nar det gaelder familier, som allerede har barn med type 3 VWS, kan
man dog overveje om mutationen (forandringen i arveanlaegget)
er kendt. Hvis det er tilfeeldet, sa vil en fostervandsprgve kunne
foretages omkring graviditetsuge 12.

Ved mistanke om, at det nyfgdte barn
kan have von Willebrands sygdom,
skal det sa testes med det samme?

Diagnosen VWS kan stilles fra fgrste leveuge. VWF kan males i
navlestrengsblod, men selv om barnet har VWS, kan denne prgve
udvise normale veerdier pga. stress under fgdslen, hvilket kan
pavirke VWF-niveauet. Barnet bgr i stedet henvises til bgrne-
ambulatoriet ved et haemofilicenter, og der tages en ny prave, nar
barnet er 6-12 maneder gammelt afhaengigt af svaerhedsgraden af
VWS i familien eller fgr et kirurgisk indgreb.
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LAGEMIDLER .
SOM SKAL UNDGAS

Findes der nogle laegemidler, som en
person med von Willebrands sygdom
ikke bgr tage?

Ja. Visse leegemidler pavirker blodpladerne, sa de fungerer darligere.
En person med vWS bgr derfor undga fglgende laegemidler, hvis
ikke der er specielle grunde til brugen. Radfgr dig med koagulations-
specialisten.

- Acetylsalicylsyre (ASA). Der findes flere febernedsaettende og
smertestillende leegemidler, som indeholder ASA (Magnyl, Treo
m.fl.). Disse bgr ikke indtages, hvis man har en gget blgdnings-
tendens. | stedet kan mennesker med VWS tage laegemidler, som
indeholder paracetamol (Panodil, Pinex, Pamol m.fl.) ved feber
eller smerter. Ulempen ved paracetamol er, at overdosering kan
skade leveren. Derfor er det vigtigt at holde sig til den anbefalede
dosis. Personer med kronisk hepatitis (f.eks. hepatitis C) skal veere
tilbageholdende med indtagelse af paracetamol.

- Visse NSAID (Non-Steroid Anti-Inflammatory Drugs) som inde-
holder ibuprofen, naproxen og diclofenac (f.eks. Brufen, lpren,
Naproxen, Voltaren, Arthrotec) forleenger ogsa blgdningstiden.
Andre anti-inflammatoriske leegemidler af NSAID-typen, kaldet
COX-2 haemmere, som indeholder celecoxip og etericoxip (f.eks.
Celebra, Arcoxia) pavirker ikke blodpladerne og kan anvendes af
personer med VWS ved smerter.

- Visse lzegemidler mod panikangst og depressioner (SSRI-praepa-
rater) som indholder f.eks. citalopram, escitalopram, fluoxetin og
paroxetin (f.eks. Cipralex, Cipramil, Fontex, Paroxetin og Zoloft).
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- Blodfortyndende lsegemidler modvirker dannelsen af blodkoagler.

Man plejer at inddele dem i fire forskellige grupper:

« Trombocytfunktionshaemmere som indeholder clopidogrel,
ticagrelor og plasugrel
— Plavix, Brilique, Efient, Clopidogrel m.fl.

Vitamin K-haemmere som indeholder phenprocoumon
og warfarin
— Marevan, Plavix, Marcoumar m-fl.

Haemmere af koagulationsfaktor Il (trombin) og X, som inde-
holder apixaban, edoxaban, dabigatranetexilat og rivaroxiban
— Pradaxa, Xarelto, Arixtra, Eliquis og Lixiana m.fl.

Heparingruppen som indeholder dateparin, enoxaparin
og tinzaparin
— Fragmin, Heparin, Klexane, Innohep m.fl.

- Visse naturleegemidler som f.eks. fiskeolie (omega-3-fedtsyrer).

Derimod gar det fint at spise fisk og mad, som indholder omega.

Personer med VWS bgr fra haemofilicentret udstyres med en liste
over sdkaldte CAVE-oplysninger, dvs. liste over hvilke lsegemidler,
som bgr undgas.
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TRANING, MOTION OG HELBRED

Kan en person med von Willebrands
sygdom dyrke sport?

Ja. Det er vigtigt for personer med VWS at motionere regelmaessigt,
sa de har en god kondition og styrker deres muskler og led. Dette
gaelder isser dem med sveer VWS, som har risiko for at fa ledblad-
ninger. Overvaegt gger belastningen af leddene.

En person med VWS ma selv finde graensen for, hvilke aktiviteter
vedkommende kan deltage i. Hvis der er tale om mild VWS, vil de
fleste typer sport veere egnet, ogsa f.eks. fodbold og alpint skilgb.
Ved sveere tilfeelde af VWS kan forebyggende behandling i visse
tilfaelde vaere ngdvendigt. Somme tider anbefales forebyggende
behandling med desmopressin (naesespray) fgr mere kraevende
aktiviteter. Personer med sveerere VWS bgr veelge deres sports-
aktiviteter med omhu. De kan dog deltage i fysisk kraevende sport
sasom skilgb, hvis de forbehandles med VWF-koncentrat. Ledskader
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som fglge af tidligere ledblgdninger kan dog stille sig i vejen for dette.
Boksning og andre typer kampsport frarddes, eftersom kroppen
udsaettes for slag, som kan fgre til blgdninger, selvom personen far
forbehandling med VWF-koncentrat eller desmopressin.

Bgrn med VWS har behov for at deltage i sammme fysiske aktiviteter
som deres kammerater. Barnet har brug for at finde sine egne
greenser. Det er naturligt, at foraeldre vil beskytte deres bgrn mod
skader, men barnet tager ogsa skade af at blive overbeskyttet.

For forzeldre til bgrn med vWS gaelder det derfor om at finde en
passende afvejning af forsigtighed og frihed for barnet. En god
made at beskytte barnet pa er at sgrge for, at det anvender det
sikkerhedsudstyr, som findes til forskellige fritidsaktiviteter, f.eks.
cykelhjelm, samt udstyr, der fas i sportsbutikker til brug ved rulle-
skgjtelgb, skilgb, ishockey og fodbold m.m.

Forebyggende hjemmebehandling til bgrn med svaerere former for
VWS ggr det muligt ogsa for disse bgrn at deltage i sport og veere
lige sa fysisk aktive som bgrn uden vVWS. Derved styrkes barnets
selvtillid.

Haemofilicentret kan radgive i disse spgrgsmal, men i sidste ende er
det op til personen med VWS selv at afggre, hvilke fysiske udfoldelser
der passer bedst til ham eller hende.

FOTO: PRIVAT © GUNN MARI GARBERG

FOTO: PRIVAT © LENE KORTVEDT
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DAGINSTITUTION OG SKOLE

Pavirker von Willebrands sygdom
et barns mulighed for at ga i
daginstitution eller skole?

Nej. Et barn med vWS skal have samme mulighed som andre bgrn
for at komme i daginstitution eller ga i skole. Hvis barnet har store
blgdningsproblemer, kan barnets daginstitution fa tildelt ekstra
personale. Hvis et barn far en blgdning i et led eller en muskel, kan
det have brug for at blive hjemme fra daginstitutionen eller skole

i et par dage efter blgdningen. Det er vigtigt, at barnet snarest
kommer i behandling, s blgdningen stoppes hurtigt, og fraveeret
bliver sa kort som muligt.

Hvad har personalet i daginstitution
og skole brug for at fa at vide?

Personalet i daginstitution og skole skal informeres om, at barnet
har VWS. De skal vide, hvilke blgdninger der kan opsta, mens
barnet gar der, og hvilke fysiske aktiviteter barnet ma deltage i.
Desuden skal de have retningslinjer for, hvordan de skal forholde
sig, hvis barnet far en blgdning eller kommer til skade. Det er
vigtigt ikke at overdramatisere sygdommen. Foraeldrene vil oftest
informere personalet, og haemofilicentret kan veaere behjaelpelig
med, via foreeldrene, at udlevere informationsmateriale.

Det er vigtigt, at personalet pa barnets daginstitution eller skole altid
vil kunne komme i kontakt med foraeldrene. De skal ogsa forsynes
med telefonnummeret til heemofilicentret. Bgrn, der blgder ofte, kan
have behov for, at der findes laegemidler til akutbehandling (f.eks.
tranexamsyre eller desmopressin) i daginstitutionen eller skolen.
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Skal et barn med von Willebrands
sygdom deltage i skolens
idraetsaktiviteter?

Ja. Bgrn med VWS kan deltage i stort set de samme fysiske aktivite-
ter som andre bgrn. Forebyggende behandling ggr det muligt selv
for bgrn med sveaere former for VWS at deltage i skolens idraetsak-
tiviteter. For visse bgrn med vWS vil det veere tilstraekkeligt, at de
behandles med VWF-koncentrat fgr fysisk kraevende aktiviteter.

Bgrn, som for nylig har haft en led- eller muskelblgdning, skal fri-
tages fra gymnastiktimerne, indtil haevelserne efter blgdningen er
forsvundet. Bgrn, som er inde i en periode med hyppigt naeseblod,
kan ogsa veere ngdt til at holde igen med fysiske anstrengelser

i nogen tid. Ofte ved barnet selv, hvilke aktiviteter det kan klare.

| tvivistilfeelde kan et mgde mellem skolens personale, barnets
foraeldre og personale fra haemofilicentret udrede, hvor megen
aktivitet barnet kan tale.

Skal klassekammeraterne
have at vide, at et barn har
von Willebrands sygdom?

Det er ikke ngdvendigt at informere klassekammeraterne, hvis
ikke barnet selv gnsker det. Ingen bgrn gnsker at skille sig ud fra
kammeraterne. Mange bgrn fortaeller selv deres kammerater om
sygdommen. Bgrnebogen "Simon slar sig” er en bog, som barn
kan bruge til at forteelle andre bgrn om deres blgdersygdom.
Der findes ogsa en patientbrochure til bgrn om von Willebrands
sygdom ("Veerd at vide om von Willebrands sygdom”).
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KARRIEREVALG

Kan personer med von Willebrands
sygdom tage et hvilket som
helst arbejde?

En person med vWS kan udfylde alle jobs, men pga. blgdnings-
tendensen bgr de undga arbejde med risiko for padragelse af
alvorlig legemsskade.

FORSIKRINGER

Kan en person med von Willebrands
sygdom fa en livsforsikring?

Personer med VWS bliver ofte naegtet livsforsikring af forsikrings-
selskaber. Kontakt flere forsikringsselskaber og sammenlign deres
forsikringsvilkar og -praemier.
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BLODERKORT

Skal en person med von Willebrands
sygdom altid bzere sit blgderkort?

Alle personer med VWS skal forsynes med et blgderkort (se eksem-
pel, figur 7) (Increased bleeding tendency). Dette kort udstedes

af heemofiicentret og er et lille kort, som kan ligge i pungen. Pa
blgderkortet star der navn og personnummer, hvilken VWS subtype
personen har, og hvilken behandling som skal gives ved blgdning.
Der star ogsa adresse og telefonnummer pa haemofilicentret.
Blgderkortet bgr regelmaessigt fornys, og helst hvert 10. ar. Det har
samme stgrrelse som et kontokort. Blgderkortet udstedes af haemo-
filicentret og er gratis.

En person med vWS skal altid oplyse om sin sygdom ved kontakt
med hospitalet, lsege og tandlaege.

Hvad skal personalet pa
skadestuen have at vide?

| tilfeelde af akutte sveere blgdninger eller ulykker skal den nzer-
meste skadestue kontaktes med henblik p3, at skaden vurderes
hurtigst muligt af en laege. Herefter kan skadestuelaegen, eller
patienten selv, tage kontakt til laegen pa heemofilicentret. Hvis
patienten med VWS selv tager pa hospitalet, skal han eller hun
vise sit blgderkort og insistere p3, at haemofilicentret kontaktes.
Patienten med VWS bgr ogsa oplyse om ngdvendigheden af
forbehandling i form af f.eks. desmopressin eller VWF-koncentrat
inden en operation eller andet indgreb (herunder intramuskulzere
injektioner).
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REJSER

Hvilke forsigtighedsregler skal der
traeffes i forbindelse med rejser?

Personer med vWS kan rejse lige s meget som andre mennesker.

Folgende rad kan ggre rejsen mere afslappet:

- Find ud af, hvilke haemofilicentre der findes langs rejseruten.
Adresser kan fas hos Danmarks Blgderforening, pa haemofili-
centret og hos verdensorganisationen World Federation of
Hemophilia (www.wfh.org).

- Medbring dit blgderkort (det bgr opdateres Igbende).
- Medbring altid blgderkort pa engelsk med information om:
- den ngjagtige VWS diagnose
+ hvilken behandling som skal gives ved blgdning eller
legemsskade
+ navn og telefonnummer pa eget haemofilicenter.
- Medbring tolddokument til tolden om laegemidler og eventuelle

sprgjter og kanyler, der skal medbringes pa rejsen. Tolddoku-
mentet udstedes af haemofilicentret.

- Hvis du eller dit familiemedlem selv injicerer VWF-koncentrat,
skal du sgrge for at medbringe medicin, sprgjter og kanyler til
hele rejsen.

- Selv om du ikke tager medicinen regelmaessigt, kan det vaere
klogt at medbringe en beholdning for en sikkerheds skyld, da
dit l,egemiddel maske ikke kan fas overalt. Dette gaelder bade
VWEF-koncentrat og desmopressin.
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- Hvis du ikke gnsker at medbringe din medicin, bgr du sikre dig,
at det er muligt at skaffe den pa rejsemalet.

- Du skal have adgang til kgleskab til medicin, der skal opbevares
nedkglet.

- Kontroller, at din forsikring deekker rejsemalet. Ellers kan du fa
behov for at tegne en saerskilt rejseforsikring. Sgrg for skriftlig
forhandsgodkendelse.

- Nar du rejser med fly, bus eller tog, skal du altid medbringe
leegemidlet i handbagagen. Du ma aldrig tjekke medicinen ind.

Figur 7

M.D. Lone Hvitfeldt Poulsen

Day of issue: 26.08.2016

In case of accident the owner of this card must im-
mediately be taken to the nearest hospital, from where

the h

Center for Hazmofili og Trombose }n;nm-um
Aarhus University Hospital

Palle Juul-Jensens Boulevard 99, Skejby
8200 Aarhus N, Denmark

+45 7845 5182, workdays 8:00-15:00

+ 45 7845 0000, doctor on call, CHT

The owner of this card suffers from:

Von Willebrand disease

Treatment: Cyklokapron

Increased risk of bleeding
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Contraindication: Antiplatelet and antithrombotic agents.

philia centre in Aarhus can be

o o

E-mail: bloderboern@regionh.dk

The holder of this card: X000 0O
Danish social security numberooooo-x0oo
Suffers from: von Willebrand disease type 2b

Emergency contact

Hem_ophllla Center Rigshospitalet Treatment of severe bleeding: 2000ie Haemate
Seclion 5002 Treatment of mild/imoderate bleeding: 1000 Haemate
Blegdamsvej 9, DK-2100 Copenhagen @, DENMARK Profylactic treatment: None

Phone:

MNurse +45 3545 1070, Secretary +453545 5002 Factor concentrate should be given immediately
Doctor on call; +45 3545 1358 Fax: +45 3545 4816 Do not hesitate to contact the Haemophilia Center

Eksempler pa blgderkort
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AFSLUTTENDE BEMARKNINGER

Hvor laenge forventes personer med
von Willebrands sygdom at leve?

Den forventede levetid hos patienter med VWS fglger den normale
befolknings levealder. Det er muligt, at det kan vaere en fordel at have
VWS, nar man bliver eeldre, fordi blodpladerne er mindre "klaebrige”.
Det skulle kunne indebaere mindre risiko for hjerteinfarkt og blod-
propper i hjernen. Dette er dog ikke videnskabeligt bevist. Imidlertid
blev det konstateret i en hollandsk undersggelse af 635 personer
med VWS, at forekomsten af arterielle blodpropper i denne gruppe
var lavere end hos normalbefolkningen.

Kan personer med von Willebrands
sygdom leve et normalt liv?

Absolut! De fleste med VWS har kun lettere blgdningsproblemer.
Andre blgder ofte, men med den rette medicinske behandling kan
blgdningerne kontrolleres.

Personer med vWS kan:

- motionere, dyrke sport og holde sig i fysisk form
- fa en uddannelse

- blive fastansat

- danne familie.

Hvordan handterer man bedst
von Willebrands sygdom?

- Leer alt, hvad der er at vide om vWS

- Sgrg for at blive henvist til haemofilicentret i Kgbenhavn
eller Aarhus til udredning og opfglgning

- Lev et normalt liv i bevidsthed om, at VWS kan handteres
med succes.
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Haemofilicentre

@st voksne

Klinik for Blodsygdomme
Ambulatorium — Team 3
Afsnit 4222

Opgang 42, 2. sal

Juliane Maries Vej 10

2100 Kgbenhavn @

TIf. 3545 4222

@st bgrn
BgrneUngeAfdelingen
Ambulatoriet

Afsnit 5002

Opgang 5, stuen

Juliane Maries Vej 6

2100 Kgbenhavn @

TIf. Heemofilisygeplejerske
35451070

Telefontid hverdage 09.00-14.00

Vest voksne

Blodsygdomme - Blgdercenter
Indgang C, Plan 2, krydspunkt
C206 (ankomst)

Aarhus Universitetshospital
Palle Juul-Jensens Boulevard 35
8200 Aarhus N

TIf. Sygeplejerske 7845 5199
Telefontid hverdage 8.30-10

og kl. 13-14.30 (udenfor dagtid
skal du ringe til omstillingen

pa tlf. 7845 0000. De stiller dig
videre til en "blgdervagt”)

Vest bgrn

Bgrn og Unge Klinik —
Blodsygdomme

Indgang H8, Plan 2, H202
Aarhus Universitetshospital
Palle Juul-Jensens Boulevard 99
8200 Aarhus N

TIf. Blodsygdomme 78451673

YDERLIGERE OPLYSNINGER

Danmarks Blgderforening
Kompagnistraede 22, 2

1208 Kgbenhavn K

TIf. 3314 5505

Mail: dfb@bloderforeningen.dk
www.bloderforeningen.dk

European Haemophilia
Consortium (EHC)
www.wfh.org

World Federation

of Hemophilia

1425, boul. René-Lévesque O.
Bureau 1010

Montréal, Québec

H3G 177 Canada

TIf. +1-514-875-7944

Mail: wfh@wfh.org
www.wfh.org

CSL Behring

Box 712

SE-182 17 Danderyd, Sverige
TIf. +46 8 544 966 70

Fax. +46 8 622 68 38

Mail: info@cslbehring.se
www.cslbehring.se

Simon slar sig

En fortzelling om Simon og
information for andre bgrn om
livet med en blgdersygdom.

Veaerd at vide om

von Willebrands sygdom
Patientinformation pa dansk for
bgrn. Udgivet af CSL Behring.
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Angzestesiolog
Narkoselzege.

Antidiuretisk

Noget, der haemmer nyrernes urinproduktion. Desmopressin har
antidiuretisk effekt. Vaeske ophobes i kroppen, fordi nyrerne danner
mindre urin.

APTT

o d I - t Aktiveret partiel tromboplastintid er en blodprgve, der kan foreta-
r I s e ges pa alle sygehuse, og som altid indgar i udredningen af personer
med blgdningstendens. APTT er normal ved vWS. Kun ved VWS
type 3, hvor FVIII er meget lavt, er APTT forlaenget.

Blodtype

Alle mennesker har én bestemt blodtype. Der findes flere forskel-
lige blodtypesystemer. Det vigtigste er ABO-systemet. Blodtypen
bestemmes af antigener pa overfladen af de rgde blodlegemer. Ved
transfusion af rgde blodlegemer er det vigtigt, at patienten

far blod af sin saerlige blodtype.

Blgdningsforstyrrelser

En overordnet betegnelse for sygdomme, der indebaerer en gget
blgdningstendens. Eksempler herpa er blgdersygdom (haemofili)
og VWS.

Blodplader
Se trombocytter.

"Butterfly”

Sommerfuglelignende anordning, f.eks. venekateter (tynd kanyle
og kateter) tilsluttet en slange, som kan monteres pa sprgjte til
f.eks. injektion. Anvendes ofte til behandling med faktorkoncentrat.

Dysmenoré
Menstruationssmerter.
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Endometriose
En tilstand, hvor livmoderslimhinden (endometriet) befinder sig
uden for livmnoderen.

Erhvervet vWS

En slags VWS som ikke er medfgdt eller arvelig, men erhverves
senere i livet. Evnen til at danne VWF er normal, men af en eller
anden grund inaktiveres VWF helt eller delvist.

Fibrinolyse
Kroppens mekanisme til at oplgse blodpropper.

Genterapi

En behandlingsform hvor man tilfgrer nye gener til patientens
celler. For von Willebrands sygdom er dette endnu ikke muligt
eller tilgaengeligt, men for gjeblikket er der forskning i gang.

Hysterektomi
En operation, som indebaerer fjernelse af livmoderen.

INR

INR er en blodprgve, som kan tages pa alle sygehuse, og som altid
indgar i udredning af personer med blgdningstendens. PK er
normal ved VWS. Veerdien er unormal ved leversygdom, mangel
pa K-vitamin eller ved medicinering med blodfortyndende leege-
midler.

Koagel
En stgrre eller mindre masse af stgrknet blod.

Koagulation
Den del af blodstandsningen, der bevirker, at plasma stgrkner til et
koagel, "levrer”.

Koagulationsfaktorer

Koagulationsfaktorerne er proteiner (eeggehvidestof), som hoved-
sageligt fremstilles i leveren. Der findes flere koagulationsfaktorer,
som reagerer med hinanden i en bestemt raekkefglge for at
danne et koagel, nar der er gaet hul pa et blodkar. De forskellige

ORDLISTE

koagulationsfaktorer er faktor I, 11, V, VII, VIII, IX, X, XI, Xl og XIII. VWF
er egentlig ikke en koagulationsfaktor, eftersom det ikke indgar
direkte i koagulationsprocessen.

Menometroragi
Uregelmaessige og kraftige menstruationsblgdninger.

Menoragi
Kraftige menstruationsblgdninger, som overstiger 80 ml pr.
blpdningsperiode.

Metroragi
Uregelmaessige menstruationsblgdninger.

Multimerer

VWEF bestar af lange kaeder sammensat af forskellige keaeder, som
hver iszer bestar af en sakaldt monomer, den mindste byggesten i
VWE. En lille keede, der indeholder to laenker, er en dimer. Laengere
keeder er multimerer. De laengste multimerer er mest effektive.

Obstetriker
Fgdselslaege.

Ovulation
Aglgsning.

Perifert venekateter

Et plastkateter, som anleegges i en perifer vene med henblik pa at
indgive vaeske eller lsegemiddel. De almindelige punktionssteder er
vener pa handryggen og vener, som lgber langs underarmen.

Plasma

Den del af blodet, som er tilbage, nar alle blodlegemer er fjernet
gennem centrifugering. Plasma har en gullig farvetone og er mere
tyktflydende end vand. Plasma indeholder alle de proteiner, som
findes i blodet, bl.a. koagulationsfaktorerne.

Plasmin
Et stof, der nedbryder koagler. Indgar i det fibrinolytiske system.
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PORT-A-CATH®

En lille beholder, en sdkaldt "veneport”, som er indopereret under
huden. Et kateter er sluttet til beholderen, og kateteret ligger i en
vene. Kan anvendes til medicin, vaeske, blod og ernaering og i visse
tilfeelde til at udtage blodprgver.

Slimhinde

Modsvarer huden inde i kroppen, f.eks. i munden, mave-tarm-
kanalen, skeden og livmoderen. Slimhinderne er altid fugtige.

Tranexamsyre

Et leegemiddel, der heemmer fibrinolyse. Modvirker kroppens evne
til at oplgse blodpropper. Dermed forbliver koaglerne laengere ved
karskaden. Iszer egnet til at begraense blgdninger fra slimhinder.

Trombocytter

Kaldes blodplader pa dansk og er en slags blodlegemer, der delta-
ger i blodets stgrkning i kroppen. De udggr ikke hele celler, efter-
som de er kernelgse. De er udgaet fra store moderceller, sdkaldte
megakaryocytter, som findes i knoglemarven. Trombocytterne
stopper blgdningen ved at danne en prop i hullet i karvaeggen.
Trombocytterne binder til blodkarrets veeg og til hinanden ved
hjeelp af VWF.

Trombocytopeni
Mangel pa trombocytter.

VWS type 1
Den mest almindelige form for VWS og ofte den mildeste.
VWEF fungerer normalt, men der er ikke nok af faktoren.

VWS type 2
Der er fejl i VWF-funktionen.

VWS type 3
VWF mangler helt.

VWEF

En forkortelse for von Willebrand-faktor. Et af de proteiner i blodet,
der bidrager til koagulationsprocessen.

VWF-koncentrat

Et koncentrat af VWF, industrielt fremstillet gennem oprensning
af store maengder plasma, hvor andre proteiner fjernes. Ogsa FVII|
ingar i flere af koncentraterne. Der findes ogsa syntetisk fremstillet
VWEF-koncentrat.

VWS
Forkortelse for von Willebrands sygdom.
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