VILNIAUS UNIVERSITETAS
MEDICINOS FAKULTETAS

Medicina

Vilniaus universiteto Medicinos fakulteto Sveikatos moksly institutas

Reabilitacijos, fizinés ir sporto medicinos katedra

Austéja Stonyte, VI kursas, XV grupé

VIENTISUJU STUDIJU MAGISTRO BAIGIAMASIS DARBAS

Hemofilija serganciy asmenu gyvenimo kokybé ir jai itakq darantys veiksniai

Quality of Life of People with Haemophilia and Factors Affecting It

Darbo vadovas doc. dr. Tomas Aukstikalnis

Katedros vadovas doc. dr. Tomas Aukstikalnis

Vilnius, 2026.

Studento elektroninio pasto adresas austeja.stonyte@mf.stud.vu.lt



TURINYS

1. SANTRAUKA ....ooooeoeeeeeeee et n e e s 3
2. TVADAS oot 6
3. LITERATUROS APZVALGA ......ooooooioeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeee e 9
3.1, ETIOLOGITA ..o ee s sennes e 9
3.2, EPIDEMIOLOGIJA .......ooioioeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeee e sses s 10
3.3.  FIZIOLOGIJA IR PATOFIZIOLOGITA .....oooioiieeeeeeeieeeeeeeeeeeeee e eseee e 11
33.1.  PIRMINE HEMOSTAZE ......oooiiieeieeeeeeeeee ettt 11
332, ANTRINE HEMOSTAZE .......oooooiiiieieeeeeeeeeeeeeeeee e 12
3.4.  SIMPTOMAI IR KOMPLIKACIJOS .......oooomiiuioeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeseseesssee s eesses s snsanes 14
3.4.1.  HEMARTROZES IR HEMOFILINE ARTROPATIJA ........oovvoveeeeeeeeeeeeseeeseneenn. 14
3.42. INTRASMEGENINE HEMORAGIJA ........cccooovvimiemieeieeeeeeeseeeeee e, 16
343, SKAUSMAS ..ot 16
3.5.  REABILITACIJA IR KINEZITERAPIJA .....cooviiioieieeeeeeeeeeeeeeeeeeee oo 17
4. DARBO METODIKA ........ooooiiieereeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeees e sesses s s seenseneesesenssaneaneens 17
5. REZULTATAL ..o en e ee s 21
6. DISKUSITA ..o sa s en s ene e sensas oo 33
T ISVADOS .ottt 35
8. REKOMENDACITOS ......ooovmiiieeeeeeeeeeee oo es s eeees e se e s sesssssnens 35
9. LITERATUROS SARASAS ...t 35



1. SANTRAUKA

Darbo tikslas. Jvertinti hemofilijos poveikj ja serganciy asmeny gyvenimo kokybei ir nustatyti jai jtaka

darancius veiksnius.
Uzdaviniai:

1. ISanalizuoti literatiiroje apraSomus fizinius, socialinius ir psichologinius veiksnius, darancius
jtaka hemofilija serganciy asmeny gyvenimo kokybei.

2. Ivertinti literatiiroje aprasomy profilaktiniy intervencijy poveikj kraujavimo i sgnarius dazniui,
sanariy biiklei ir gyvenimo kokybei.

3. Palyginti hemofilijos komplikacijy poveikj gyvenimo kokybei vaiky ir suaugusiyjy grupése,

atsizvelgiant } amziaus skirtumus.

Metodai. 2024 — 2026 m. buvo atlikta moksliniy straipsniy paieska PubMed, Google Scholar ir Mendeley

duomeny bazése. Atlikus atrankg ir kokybés vertinima, pasirinkta 14 straipsniy analizei.

Rezultatai. Hemofilija yra susijusi su prastesne serganciyjy gyvenimo kokybe. Analizuoti tyrimai parodé,
kad, sergant hemofilija, svarbis fiziniai, psichologiniai ir socialiniai veiksniai. Esant blogesnei sgnariy
buklei, progresuojant hemofilinei artropatijai, prastéja kasdienis funkcionalumas ir gyvenimo kokybé.
Taip pat gyvenimo kokybé vertinama blogiau dél kraujavimo } sanarius, skausmo, jprasty kasdieniy ir
fiziniy veikly ribojimo bei esant vyresniam amziui. Reguliari profilaktika prisideda prie geresnés
gyvenimo kokybés. Pacientai jaucia depresijos simptomy, nerimg bei yra paveiktas jy socialinis

gyvenimas — reikalingas darbo, mokymosi jstaigos pritaikymas, kyla socialiniy santykiy sunkumy.
ISvados:

1. Gyvenimo kokybei jtaka daro fiziniai veiksniai: kraujavimas ] sgnarius, progresuojantys sgnariy
pazeidimai, skausmas. Kasdieniy veikly ribojimai, sumazgjes funkcionalumas susijgs ir su
socialiniu funkcionavimu. Socialiniai veiksniai kaip darbo, mokymosi jstaigos pritaikymas,
nedarbas, socialiniai santykiai, parama i§ artimyjy ir specialisty daro jtaka gyvenimo kokybei
sergant hemofilija. Taip pat svarbiis psichologiniai veiksniai: paties paciento ligos suvokimas,
nerimas, emociné buklé — stresas, depresija.

2. Profilaktiné terapija yra susijusi su retesniu kraujavimu j sgnarius, geresne sgnariy bukle ir

geresne gyvenimo kokybe.



3. AmzZius yra susijes su gyvenimo kokybe: vaiky grupé€je ji vertinama geriau negu suaugusiyjy
grupéje.

ReikSminiai Zodziai. Hemofilija, gyvenimo kokybé, HIHS, HEAD-US.

SUMMARY

Aim. To assess the impact of hemophilia on the quality of life of people with hemophilia and to identify

the factors influencing it.
Objectives:

1. To analyse literature about the physical, social and psychological factors that influence the
quality of life of people with hemophilia.

2. To assess the impact of prophylactic interventions described in the literature on the frequency of
joint bleeding, joint condition and quality of life.

3. To compare the impact of hemophilia complications on quality of life in children and adults,

based on age groups.

Methods. The literature search was performed from October 2024 to March 2026 in PubMed, Google
Scholar and Mendeley databases. After screening and quality assessment, 14 articles were selected for

analysis.

Results. Hemophilia is associated with a lower quality of life. Studies have shown that hemophilia
involves physical, psychological and social factors. Progressive joint deterioration associated with
hemophilic arthropathy leads to a decline in daily functioning and overall quality of life. Lower quality
of life is also associated with bleeding into joints, pain, limitations in normal daily and physical activities,
and increasing age. Regular prophylaxis impacts higher quality of life. Patients experience symptoms of
depression and anxiety, as well as limitations in their social lives — the need to adapt the workplace and

educational institution, also they experience difficulties in social relationships.
Conclusions:

1. Quality of life is influenced by physical factors: joint haemorrhage, progressive joint damage,

and pain. Limitations in daily activities and reduced functionality are also linked to social
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functioning. Social factors such as workplace and educational institution adaptation,
unemployment, social relationships and support from family and specialists influence quality of
life in hemophilia. Psychological factors are also important: the patient’s own perception of the
disease, anxiety and emotional state: stress and depression.

2. Prophylactic interventions described in the literature are associated with less frequent joint
bleeding, better joint condition, and a higher quality of life.

3. Age is associated with quality of life, which is rated higher among children than among adults.

Keywords. Hemophilia, quality of life, HIHS, HEAD-US.

SANTRUMPOS
FVIII — VIII kreSeéjimo faktorius

FIX — IX kre$¢jimo faktorius

HA — hemofilija A

HB — hemofilija B

HIJHS — Hemofilijos pazeisty sanariy biiklés vertinimo metodas (angl. Haemophilia Joint Health Score)

HEAD-US - ankstyvos hemofilinés artropatijos nustatymas ultragarsu (angl. the Hemophilia Early

Arthropathy Detection with Ultrasound)
VAS — vizualiné analogy skalé (angl. Visual analogue scale)

EQ-5D; EQ-5D-5L; EQ-5D-Y — 5 dimensijy sveikatos biiklés klausimynas; 5 lygmeny; vaikams (angl.

EuroQol 5-Dimension; 5-Level version; Youth version)

Haemo-QoL — gyvenimo kokybés klausimynas hemofilijos pacientams (angl. Haemophilia Quality of
Life)

HRQoL — su sveikata susijusi gyvenimo kokybé¢ (angl. Health-Related Quality of Life)

36-SF — 36 klausimy trumpasis sveikatos biiklés klausimynas (angl. 36-Item Short Form Health Survey)



2. JVADAS

Pasaulio hemofilijos federacijos (World Federation of Hemophilia; WFH) 2024 m.
duomenimis, gautais i§ 135 valstybiy, pasaulyje yra vir§ 270 tikstan¢iy nustatyty hemofilijos atvejy.

Numanoma, kad §ia liga serga beveik 800 tukstanc¢iy asmeny (1).

Kadangi hemofilija yra létiné liga, pacientams reikalinga pastovi priezitira. Sios ligos
gydymas — ilgalaikis. Pacientas daznai patiria skausma, jauciasi suvarzytas fiziniy veikly atzvilgiu,
tenka pakelti varginant] gydyma ir pritaikyti savo gyvenimo biida, apriboti kasdienes veiklas bei fizinj
aktyvumg. Visa tai daro neigiamg jtaka ne tik jo fizinei biklei bet ir bendrai savijautai, kuri

kasdieniame gyvenime yra taip pat svarbus sveikatos rodiklis.

Hemofilija — paveldimas, retas su X chromosoma susij¢s hemoraginis sutrikimas, kurj
sukelia faktoriaus VIII ar IX truikumas (2). Tritkkstant VIII faktoriaus (FVIII), sergama hemofilija A,
IX faktoriaus (FIX) — hemofilija B. Dazniau populiacijoje sergama A tipo hemofilija, kuri sudaro apie

80 procenty visy Sios ligos atvejy (1).

Siy dviejy tipy hemofilijos klinikiné israiska reik§mingai nesiskiria (3,4). Pagal ligos
sunkumg hemofilija klasifikuojama jvertinant likutinj endogeninj VIII ar IX faktoriaus aktyvuma
(lentelé nr. 1). < 0,01 TV/ml (< 1 proc.) FVIII arba FIX — sunki hemofilijos forma; 0,01 — 0,05 TV/ml
(1 -5 proc.) vidutinio sunkumo; > 0,05 — 0,4 TV/ml (> 5 — 40 proc.) — lengva (5,6).

Lentel¢ nr. 1. Hemofilijos sunkumo klasifikacija (7).

Sunkumo Kreséjimo Kreséjimo Kraujavimo israiska Kraujavimo
klasifikacija faktoriaus faktoriaus daznumas
aktyvumas, aktyvumas,
TV/ml proc.
Sunki <0,01 TV/ml <1 proc. Spontaninis kraujavimas, | Kiekviena
kraujavimas j sgnarius. savaite
Vidutiné 0,01 - 0,05 | 1-5proc. Kraujavimas  dél  nedidelio | Kas ménesj
TV/ml susizeidimo, galimas
kraujavimas j sgnarius.




Lentelé nr. 1. Tesinys. Hemofilijos sunkumo klasifikacija (7)

Lengva > 0,05 — 0,4 | >5-40proc. | Kraujavimas dél didelés traumos | Galimai nickada
TV/ml ar chirurginés intervencijos, retas

kraujavimas j sgnarius.

(TV/ml — tarptautiniy vienety mililitre; HA — hemofilija A; HB — hemofilija B)

Dél kresé¢jimo faktoriaus tritkumo sergant hemofilija yra sutrikusi kraujo koaguliacija.
To pasekmé — pasikartojantis ir trauminis kraujavimas j sgnarius bei raumenis (hemartrozés) (8,9).
Hemartrozés yra tipiSkiausias hemofilijos pasireiSkimas (10). Kraujavimas ] sgnarius paveikia
mazdaug 90 proc. sunkia hemofilija serganciy pacienty. Kartojantis kraujavimui i sgnarj, vyksta jo
pazaida ir vystosi progresuojanti hemofiliné artropatija. Sis sutrikimas yra pagrindiné hemofilija
serganCiy pacienty liguistumo priezastis (11,12), prastinanti serganc¢iojo gyvenimo kokybe (13).
Pacientai jaucia sgnario (-iy) skausma, sustingimg ir tinimg. ISsivysciusios artropatijos pazeidimai yra

negriztami (14,15).

Svarbu atkreipti démesj ] tai, kad Sios ligos poveikis sergan¢iajam yra ne tik fizinis,
biologinis. Zmoniy, serganéiy hemofilija, gyvenimo kokybe lemia ir socialinis bei psichologinis
démuo (16). 1977 m., jau beveik pries pussSimtj mety, George Libman Engel pristaté biopsichosocialinj
modelj (17). Juo teigiama, kad paciento klinikiné biiklé turi biiti vertinama jvairiapusiskai. Zvelgiant j
Sio sveikatos modelio principus, vertinami jvairlis persipinantys veiksniai: biologiniai, socialiniai ir
psichologiniai. Biopsichosocialinis sveikatos modelio dedamosios dalys — biologiné, socialing ir

psichologiné — padeda jvertinti, kaip hemofilija paveikia serganciyjy gyvenimo kokybe.

Pasaulio sveikatos organizacija (PSO) 1993 m. apibrézé gyvenimo kokybe kaip asmens
suvokimg apie savo padét] gyvenime, atsizvelgiant | kultiiros ir vertybiy sistemos, kurioje jis gyvena,
kontekstg ir | jo tikslus, likesCius, standartus ir poreikius (18). Su sveikata susijusi (arba sveikatos
nulemta) gyvenimo kokybé (Health-Related Quality of Life; HRQOL) medicinoje yra laikoma viena

svarbiausiy priemoniy jvertinti sveikatos baigtis (19).

Siame darbe apZvelgiami literatiiros Saltiniai, kurie pristato hemofilija, ir, padarius
apraSyty tyrimy analizg, pateikiama, kokie veiksniai daro jtakg serganciyjy hemofilija gyvenimo
kokybei. Taip pat nustatomi rodikliai, tinkami jvertinti pacienty gyvenimo kokybe bei budai,

priemongs, efektyviis jai pagerinti.



Dazniausiai aptariami publikacijose — fiziniai sutrikimai, prastinantys zmoniy, serganciy
hemofilija, gyvenimo kokybe. Medicininé reabilitacija yra vienas i§ pagrindiniy biidy, leidzianciy
prisidéti prie didesnés pacienty, turin¢iy hemofilijg, gerovés. Scaturro ir kt. atliktas tyrimas parode,
kad reabilitacija turi teigiamg poveiki skausmo kontrolés, funkcinio pajégumo ir negalios pageréjimo
atzvilgiu (20). Pasak Atay ir kt. tyrimo, pager¢jo fizinis aktyvumas, dalyvumas, funkcinis lygis ir

sanariy sveikata (21).

Taip pat literatiiroje raSoma ir apie psichologinj bei socialinj démenis. 1990 metais dr.
Paula Barrett iSplétojo FRIENDS programa, kuri apima socialiniy bei emociniy jgiidziy ugdyma.
Pasaulio sveikatos organizacija palankiai jvertino FRIENDS. Keshavarz ir kt. atlikto tyrimo metu
nustatyta, kad FRIENDS programa pagerino hemofilija serganciy paaugliy atsparumg ir gyvenimo
kokybe, susijusig su sveikata (22). Taip galima padéti sumazinti hemofilija serganciy pacienty nerima,
stresg, jtampa bei padéti priimti liga, sukiirus emocing ir psichologing ramybe, padéti atlikti jiems
kasdienes veiklas. Kartu tokie rezultatai demonstruoja psichologinés intervencijos kaip gydymo dalies
poreikj. Psichologinés problemos yra ir pagrindiné paaugliy socialinés Zalos ir gyvenimo kokybés

pablogéjimo priezastis.

Hemofilijos atveju yra taikomi Sie medicininés reabilitacijos metodai: kineziterapija,
ergoterapija, fizioterapija, psichologiné ir socialin¢ pagalba, gydomasis masazas, gydymas vaistais ir
dieta, ortopediniy ir techninés pagalbos priemoniy parinkimas ir pritaikymas, paciento ir (ar) jo

artimyjy mokymas (23). Medicininés reabilitacijos siekiai yra Sie:

1. Atkurti sutrikusias biopsichosocialines funkcijas.
2. Jei organizmo pakitimai negrjZztami — jas kompensuoti.

3. Palaikyti biopsichosocialinj funkcinj pajéguma tokj, koks buvo pasiektas.

Pagal Chen ir kt. atlikta analiz¢, hemofilijos A gydymas vienam pacientui vidutiniskai
atsieina 214 tukst. — 870 tukst. JAV doleriy per metus. Kainos svyravimas labiausiai priklauso nuo
profilaktinio gydymo, naudojant kre$¢jimo faktoriaus VIII koncentratus, apeinancio veikimo faktoriy

koncentraty ir emicizumabo vartojimo (24).



AKTUALUMAS

Igimta hemofilija pasireiskia nuo gyvenimo pradzios. Vaikai, sergantys sunkia hemofilija,
patiria pasikartojancius kraujavimus j raumenis ir sgnarius, dél kuriy daliai gali i§sivystyti reikSminga
artropatija (25). Létinis skausmas ir sumazéjes judrumas gali turéti jtakos hemofilija serganciy
pacienty socialinei veiklai — nuo retkarciais praleidZiamy socialiniy uZsiémimy, renginiy iki visiSsko
atsiskyrimo nuo veikly ir bendraamziy. Hemofilija — reta, taciau sunki ir neiSgydoma liga, dé¢l kurios
zmogus tampa nejgalus. Pacienty gyvenimo kokybé prastéja dél simptomy ir komplikacijy, kurias
sukelia hemofilija. Todél svarbu taikyti prevencijos ir gydymo priemones, kurios yra tinkamos

sukontroliuoti ligg ir uztikrinti pacienty, sergan¢iy hemofilija, geresne gyvenimo kokybg.

instrumentais.
Tyrimo subjektas: vaikai ir suaugusieji, sergantys jgimta hemofilija.

Darbo tikslas: jvertinti hemofilijos jtakg serganciyjy gyvenimo kokybei ir identifikuoti
biopsichosocialinius veiksnius, lemiancius jos pokycius.
Uzdaviniai:
4. ISanalizuoti literatiroje apraSomus fizinius, socialinius ir psichologinius veiksnius, darancius
itakg hemofilija sergan¢iy asmeny gyvenimo kokybei.
5. vertinti literatiiroje apraSomy profilaktiniy intervencijy poveikj kraujavimo } sgnarius dazniui,
sgnariy buklei ir gyvenimo kokybei.
6. Palyginti hemofilijos komplikacijy poveikj gyvenimo kokybei vaiky ir suaugusiyjy grupeése,

atsizvelgiant | amziaus skirtumus.

3. LITERATUROS APZVALGA

3.1. ETIOLOGIJA

DaZniausiai $is sutrikimas paveldimas per X chromosoma, kurioje lokalizuotas mutaves
FVIII ar FIX kres¢jimo faktoriaus genas. Iprastu atveju, hemofilija serga vyrai, paveldéj¢ motinos X
chromosoma su pakitusiu kreséjimo faktoriaus FVIII (hemofilijos A atveju) ar FIX (hemofilijos B

atveju) genu. Hemofilija serganciy motery atvejai pasitaiko retai (FVIII arba FIX <40 TV/dL). Taciau,



jei moterys serga, jy abi XX chromosomos turi biiti pazeistos arba viena paZeista, o kita neaktyvi.
Moteris vadinama hemofilijos nesiotoja, taciau neserga, jei jos viena X chromosoma yra paZzeista.
Svarbu paminéti, kad apie 30 proc. visy hemofilijos atvejy atsiranda dé¢l spontaniniy (de novo) mutacijy,
kai giminés istorijoje nebiita hemofilijos atvejy . Siuo biidu mutacija jvyksta naujai ir néra paveldima

per X chromosoma (6,26,27).

3.2. EPIDEMIOLOGIJA

Hemofilijos tipy daznis populiacijoje pasireiSkia nevienodai: hemofilija A sergama
daZniau negu hemofilija B. Pirmoji sudaro 80 — 85 proc., antroji 15 — 20 proc. visy hemofilijos atvejy
(28,29). 2019 m. jvertinus epidemiologinius duomenis i§ nacionaliniy pacienty registry, buvo
jvertintas bendras bei sunkios abiejy tipy formos hemofilijos paplitimas. Hemofilija A pasireiskia 17,1
1§ 100 000 vyriskosios lyties atstovy, o hemofilija B — 3,8/100 000 vyry (lentelé nr. 2). Sunkios formos
A tipo hemofilija serga 6,0/100 000, hemofilija B serga 3,8/100 000 pacienty vyry (lentelé nr. 3) (1).

Lentel¢ nr. 2. Hemofilijos A ir B daznis (visy sunkumo lygiy bendrai).

Hemofilija A (bendrai) | Hemofilija B (bendrai)
Daznis/100 000 vyry 17,1 3.8

Lentel¢ nr. 3. Sunkios hemofilijos A ir B dazZnis.

Hemofilija A (sunki) Hemofilija B (sunki)
Daznis/100 000 vyry 6,0 1,1

Tikétina, kad serganciyjy hemofilija pasaulyje yra 850 000. IS jy apie 289 000 pacienty
serga sunkia hemofilijos A ir B forma. Sie skai¢iai nustatyti remiantis atliktais skai¢iavimais ir

dabartiniu pasaulio gyventojy skai¢iumi: 8 mlrd., i§ kuriy 4 mlrd. vyry (1).

Remiantis Pasaulinés hemofilijos federacijos duomenimis, surinkus informacijg i§ 135
pasaulio Saliy, 2024 m. identifikuoty hemofilijos atvejy buvo 271 918 (1). IS jy 224 353 sirgo
hemofilija A (82,51 proc. visy sergan¢iy hemofilija asmeny) ir 45 600 asmenys — hemofilija B (16,77
proc. visy identifikuoty atvejy). 1 965 serganciyjy (0,72 proc. visy nustatyty atvejy) hemofilijos tipas

buvo nezinomas.
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Pagal B tipo hemofilijos sergamumo duomenis, gautus 1§ 131 valstybés, pasiskirstymas
pagal lyti panasus. Nustatyta 40 614 serganciy vyry atvejy (89 proc.). Moterys — 2554 (6 proc.).
Likusiy 2 432 (5 proc.) asmeny, turin¢iy hemofilija, lytis — neZinoma.

Lietuvoje 2024 m. duomenimis i§ 2 888 055 gyventojy buvo 212 identifikuoty

hemofilijos atvejy.

Atlikus steb¢jimo tyrima Nyderlandy populiacijoje, nustatyta, kad sergant hemofilija
tikétina vidutiné gyvenimo trukmé — 77 metai, o tai yra 6 metais maziau negu vidutiné gyvenimo

trukmé bendroje Sios valstybés gyventojy populiacijoje — 83 m. (30).

3.3. FIZIOLOGIJA IR PATOFIZIOLOGIJA

3.3.1. PIRMINE HEMOSTAZE

Kraujagyslés yra iSklotos endotelio lastelémis, kurios praleidzia dujas ir tirpias maisto
medziagas ] ekstralgsteling ertme, o intersticinius audinius atskiria nuo kraujo (31). Pazeidus kraujagyslés
sienele, aktyvuojamas hemostazés procesas, kurio tikslas uzkirsti kelig kraujavimui i§ pazeistos
kraujagyslés ir ji stabdyti (32,33). Hemostazé — tai procesas, kurio metu stabdomas kraujavimas i§
kraujagyslés ir kraujas sulaikomas paZeistose kraujagysliy sienelése. Sis procesas susidaro i tarpusavyje

susijusiy etapy (34).

Lentelé nr. 4. Hemostazés tipai (33).

Hemostazés tipas Mechanizmas

o Vazokonstrikcija.
Pirminé hemostaze . . . . L B
Trombocity kamscio susidarymas trombocity adhezijos ir agregacijos metu.

. Kre$¢jimo kaskados aktyvacija.
Antriné hemostazé o ) ) .
Fibrino nusédimas ir stabilizavimas.

PaZeidus ar suzalojus kraujagysle, prasideda pirminé hemostaze (lentelé nr. 4). Pirmiausia
jvyksta vazospazmas, kuris sukelia vazokonstrikcija. Si galiausiai sustabdo kraujo tékme. Lokalizuota
reakcija prasideda per 30 minuciy: atidengtos kolageno skaidulos iSskiria ATP ir kitus uzdegimo
mediatorius, kurie pritraukia makrofagus. Ekstralgstelinis matriksas tampa labai trombogeniSkas —
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palankus trombocity adhezijai ir agregacijai. Kad uztikrinty trombocity adhezijos procesg, GPIb—V-IX
bei GPIla—Ila receptoriai, esantys trombocity pavirsiuje, sgveikauja su subendoteliniais junginiais kaip
vWF bei kolagenu. Ligandy prisijungimas prie glikoproteiny receptoriy keic¢ia trombocity formg ir
sukelia granuliy turinio iSsiskyrima, kuriame yra agregacijai svarbiy serotonino, trombocitus
aktyvinanCio faktoriaus (PAF), tromboksano A2 ir ADP. Trombocitai pradeda keisti savo forma,
formuodami pseudopodijas. Keiciantis trombocity formai, aktyvuojami jy fibrinogeno receptoriai
GPIIbllIa, butini trombocity agregacijai. Galiausiai susidaro agregatai, kitaip dar vadinami trombocity

kamsciu arba baltuoju kresuliu (33,35).
3.3.2. ANTRINE HEMOSTAZE

Pirminés hemostazés metu susiformaves trombocity kamstis yra palyginti nestabilus.
Galiausiai trombocity kreSulys — kamstis turi buti stabilizuotas susiformavus fibrinui. Tai vyksta tolesnés
hemostazés proceso metu. Antrinés hemostazés kraujo kreséjimo kaskada susideda i§ dviejy pagrindiniy

keliy: vidinio ir iSorinio (27).

Esant normalioms fiziologinéms salygoms, kraujagysliy endotelis sumazina kontaktg tarp
audiniy faktoriaus ir plazmos prokoagulianty. [Sorininé kraujo kreséjimo sistema aktyvuojama pazeidus
audinius ir iSsiskyrus audiniy faktoriui. Pastarasis jungiasi su FVIla ir kalciu, skatindamas FX virtimag

FXa (27,36).

Vidinio kelio procesas vyksta gaminantis trombinui, kai FXI konvertuojamas i aktyvig FXI
forma — FXIa. Sis ver¢ia FIX | aktyvig faktoriaus IX forma (FIXa). FIXa veikia kartu su savo
kofaktoriumi FVIII ir aktyvuoja faktoriy X: FX tampa FXa.

Galiausiai, aktyvuojant Xa faktoriy prasideda bendrasis trombino aktyvacijos kelias. FXa
jungiasi su FV (savo kofaktoriumi), kartu su audiniy fosfolipidais, trombocity fosfolipidais ir kalciu
sudaro protrombinazés kompleksa, kuris konvertuoja protrombing j trombing. Susidargs trombinas
kres¢jimo procese atliecka pagrindinj vaidmenj hemostazinéje sistemoje (37). Jis skaido cirkuliuojantj
fibrinogena 1 netirpy fibring ir aktyvuoja XIII faktoriy, kuris kovalentiskai sujungia fibrino polimerus,
esancius trombocity kamstyje. Tokiu biidu susidaro fibrino tinklas, kuris sustiprina kresulj ir sudaro

raudongjj stabilyjj kraujo kresulj (36).
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Schema nr. 1. Normalios fiziologinés salygos. Kres¢jimo kaskada (38).

PavirSiaus pazaida

l -
XII - Xlla Audinio paZzaida
Vidinis kelias - ! !
XI = Xla AF r ISorinis kelias
trombinas 1 1
X = [Xa Vila € VII

N VI > Villa % & _
X =>Xa

l Va

Protrombinas = trombinas -

1

Bendras

Fibrinogenas = fibrino kresulys

Normaliomis fiziologinémis salygomis organizme yra iSlaikoma kraujo kreséjimo ir
kraujavimo pusiausvyra (schema nr. 1). Patologijos atveju pusiausvyra sutrinka. Sergant hemofilija
budingas hemostazés sutrikimas — nenormalus kraujavimas. Hemofilijos atveju pasireisSkia jgimtas
faktoriaus trukumas (schema nr. 2). Kraujuojama ilgai, gausiai, kraujavimas gali biiti spontaniskas arba

atsirasti jvykus traumai.

Kraujo kreséjimo kaskadoje FVIII uZztikrina reikalingg trombino susidarymo ir fibrino
formavimosi procesa, kuris stabdo tolesnj kraujavima. FVIII jungiasi prie vWF, kad apsaugoty ji nuo
proteolitinio irimo (skilimo). Hemofilijos A atveju yra nepakankamas FVIII kiekis aktyvacijai. Jei
sergama hemofilija B — nepakanka FIX. Kraujuojama dé¢l nepakankamo fibrino susidarymo, d¢l ko jis
nepakankamai stabilizuojamas. Tokiu biidu nejvyksta antriné hemostazé. Nepakankamas trombino kiekis

kreséjimo kaskadoje sukelia fibrino trikuma ir negali susidaryti stabilus kresulys (36,39) .
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Schema nr. 2. Hemofilijos (faktoriaus VIII ar IX trukumo) salygos. Kres¢jimo kaskada.

PavirSiaus pazaida
! .
XII = Xlla Audinio pazaida
Vidinis kelias — ! !
X1 > Xla AF r ISorinis kelias
trombinas 1 1
[X = IXa VIla € VII

- VIS Villa §|/ ~
X = Xa

lVa

. . Bendras
Protrombinas = trombinas r

!

Fibrinogenas = fibrino kreSulys

3.4. SIMPTOMALI IR KOMPLIKACIJOS

Sirgdami hemofilija, pacientai patiria varginanciy simptomy kaip lengvai susidarancias
hematomas, prailgéjusj kraujavima susizeidus, taip pat kraujavimg j sgnarius bei skausmg. Sie
simptomai yra susij¢ ir su ligos komplikacijomis (anemija, artropatija, kraujavimu j smegenis,
virSkinamajj trakta, infekcijos rizika). Tiek simptomai, tiek jy komplikacijos neigiamai veikia hemofilija

sergan¢iy asmeny gyvenimo kokybe.
3.4.1. HEMARTROZES IR HEMOFILINE ARTROPATIJA

Viena dazniausiy hemofilijos i$raisky yra kraujavimas j sgnarius — hemartrozés. Sios nuo
pat vaikystés sukelia progresuojantj degeneracinj sgnariy pazeidima, vadinamg hemofiline artropatija
(paveikslas nr. 1), kurios padariniai riboja serganciyjy funkcionalumg ir kartu prastina hemofilija
sergan¢iy Zzmoniy gyvenimo kokybe. Nekontroliuojamas kraujavimas i§ gyvybiskai svarbiy organy gali
baigtis mirtimi. Taciau daZniausiai kliniSkai pasireiSkia kraujavimu j didziuosius sgnarius — keliy, ¢iurny

ir alktiniy (13,40-42).

Pacientai, sergantys sunkia hemofilija (faktoriaus lygis < 1 proc.), paprastai patiria

spontaniskus kraujavimus. Vidutinio sunkumo hemofilijos atveju (faktoriaus kiekis 1 — 5 proc.
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normalaus) pacientams lengvai atsiranda hematomos, kraujavimas trunka ilgai bei pasireiSkia
hemartrozés net ir dél nedidelés traumos, kas sukelia skausmg ir sgnariy sustingimg. Sergant lengva
hemofilijos forma (faktoriaus lygis > 5 proc.), dazniausiai kraujuojama patyrus didele traumg ar

chirurgine operacija. Spontaniniai kraujavimai $iuo atveju yra reti (26,40,43).

Kraujavimas | sgnarius sukelia sinovijos uzdegimg ir kremzlés degeneracija. Abu Siuos

procesus skatina gelezies ir hemosiderino sankaupos (11,14,42,44,45).

Paveikslas nr. 1. Hemofiliné artropatija (adaptuota pagal 46,47).

Kremzlés
degeneracija

Raistis
Kremzlé

Neovaskuliarizacija

Sinovijos Kapsulé

skystis Sinovijos

uzdegimas ir

Sinovija hiperplazija

Subchondriné cista

Kartojantis hemartrozés epizodams, sgnariai remodeliuojasi ir galiausiai pasireiSkia
hemofiliné artropatija. Jos taikinys — sinoviniai sgnariai. Pirmasis hemartrozés epizodas paprastai
pasireiskia hemofilija sergantiems vaikams po vieneriy mety amziaus ir daugiausia priklauso nuo
faktoriaus trikumo. Kai hemartrozés tampa daznos bei kraujavimai intensyvis, pazeista sinovija gali
nebegebéti reabsorbuoti kraujo. Kad kompensuoty reabsorbcijos trikuma, sinovija hipertrofuojasi,
i§skiria hidrolizinius fermentus. Vystosi sinovijos angiogenezé. D¢l pastarosios didéja pasikartojanciy
kraujavimo atvejy, kartu ir sgnariy pazaidos rizika. Galiausiai vystosi létinis hemofilinis sinovitas.
Kraujavimas ] sgnarj iStempia jo kapsule ir raiScius, taip sukelia sgnario nestabiluma. Aplink sgnarj

esantys raumenys tampa silpni, dé¢l skausmo sumazéjus sgnario judrumui (45,48,49).
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Sergant hemofilija, svarbu iSvengti sinovito, todél reikalinga ne tik vengti Giminés

hemartrozes, bet ir kuo efektyviau ja gydyti (50).

Hemofilinés artropatijos patofiziologija kliniskai panasi j reumatoidinj artritg d¢l sinovinio
audinio uzdegiminio proceso ir | osteoartritg dél progresuojancios kremzlés degeneracijos. Sergantieji
patiria ribotg sgnariy judrumg, prastesn¢ jy su sveikata susijusi gyvenimo kokybé ir sumazéjes
funkcionalumas atliekant kasdienes veiklas bei 1étinio skausmo, kaip ir minéty dviejy 1étiniy sgnariy

skausmo ligy atveju (51).
3.4.2. INTRASMEGENINE HEMORAGIJA

Hemofilijos kraujavimo pasekmés gali tapti ir gyvybei pavojingomis buklémis.
Intrasmegeniné hemoragija — kraujavimas j smegenis — gali baigtis nejgalumu ar mirtimi (52,53).
Intrasmegeninis kraujavimas dazniau pasitaiko vaikystéje iki 2 mety amziaus (dazniausiai spontaniskai
ar dél traumos gimdymo metu) bei suaugusiems 60 mety ir vyresniems zmonéms (dél hipertenzijos ir su
amziumi susijusiy kraujagysliy poky¢iy, traumos, spontaniskai), o bendrai per gyvenima toki kraujavima
gali patirti 2,9 — 7,5 proc. hemofilija serganciy Zzmoniy (53,54). DaZniau §i biikl¢ pasitaiko vaikams negu
suaugusiesiems. Gimusiy iSnesioty hemofilija serganciy naujagimiy populiacijoje Sis reiskinys pasitaiko
3,4 — 4,0 proc., tadiau kartu yra antra pagal daznuma vidinio kraujavimo priezastis (55). Sio kraujavimo
pasekmés vaikams gali lemti imy neurologinj sutrikimg ar ilgalaikius raidos sutrikimus. Chalmer ir kt.
(2018) atliko tyrima, i kurj buvo jtraukti vaikai (< 16 m.), sergantys hemofilija, gydyti Jungtinés
Karalystés hemofilijos centruose ir patyre intrasmegeninj kraujavimg. Tarp turéjusiy intrasmegening
hemoragija mirties baigtis stebéta 13,5 proc. atvejy. Vidutinis amZius pasireiSkus intrasmegeniniam
kraujavimui buvo 4 ménesiai. Tre¢dalis buvo naujagimiai (33 proc.) ir didZioji dauguma buvo jaunesni
negu 2 mety amziaus (91 proc.). Intrakranijinis kraujavimas daznai pasireikSdavo be nustatytos traumos

(56).
3.4.3. SKAUSMAS

Skausmas — viena i§ pagrindiniy ir dazniausiy prastesnés su sveikata susijusios gyvenimo
kokybés (HR-QoL) (57,58) priezas¢iy. Remiantis Witkop ir kt. (2017) tyrimu, per 6 ménesiy stebimajj
laikotarpj skausma jauté 85 proc. respondenty (58). Kity atlikty studijy duomenimis, iki pusés hemofilija

serganciy suaugusiy pacienty patiria létinj sanariy skausma, sukeliantj negalig ir prastinantj jy gyvenimo
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kokybe (59). Kad hemofilija sergantys Zzmonés tapty funkcionalesni ir pageréty jy gyvenimo kokybeé,

svarbus tinkamas skausmo jvertinimas ir veiksminga skausmo kontrolé.

3.5. REABILITACIJA IR KINEZITERAPIJA

Pasak hemofilijos eksperty nuomonés, aprasytos Pasaulio hemofilijos federacijos gairése
(2), pacientams yra svarbu taikyti reabilitacija, o ypa¢ kineziterapija. Sios apima lankstumo, jégos
treniravima, propriorecepcijos, sensomotorikos atstatyma, pusiausvyros, funkcinius pratimus. Tokiu
biidu padeda atkurti ar iSsaugoti sgnariy ir raumeny funkcijg. Kineziterapija turi biti pritaikyta pagal
individualig kliniking situacija, o tokiai galimybei nesant — atidZiai pritaikyti pratimus. Prie§ pradedant
svarbu palaikyti adekvaciag hemostazg, siekiant, kad kraujavimas nepasikartoty, o pazeista sanarj
kineziterapijos metu reikia stebéti. Pasaulio hemofilijos federacijos gairés taip pat pateikia

rekomendacijas, susijusias su reabilitacija ir kineziterapija:

1. Hemofilija sergantiems pacientams, turintiems hemartrozg, fizinés terapijos pratimai,
atlickami taikant kre$éjimo faktoriy apsauga, turéty buti pradéti, iSkart po to, kai
skausmo simptomai iSnyksta.

2. Hemofilija sergantiems pacientams, turintiems hemartroze¢, kineziterapijos tikslas

turéty biti sgnario funkcijos grazinimas | biiseng, buvusig iki kraujavimo.

4. DARBO METODIKA

2024 — 2026 m. buvo atlikta moksliniy straipsniy paieska PubMed, Google Scholar ir
Mendeley duomeny bazése. Naudoti raktiniai zodziai: hemophilia, rehabilitation, quality of life, physical
therapy, HJHS, ICE activity limitations, prophylaxis, outcomes, physical activity, jy sinonimai bei
junginiai. Ieskota straipsniy, kurie buvo publikuoti ne seniau negu 2020 m. bei jy tekstai pasiekiami
pilnos prieigos. Literatliros straipsniy atrankos metu remtasi PICO (angl. Population, Intervention,
Comparison, Outcome) metodika (lentelé nr. 5). Rengiant darbg pasitelkti dirbtinio intelekto jrankiai
pagalbiniams tikslams: darbo struktiiros planavimui, publikacijy ir pagrindiniy rezultaty pirminei
perzvalgai (,,ChatGPT", ,,Elicit*) bei vertimui (,,DeepL*). Dirbtinio intelekto pateikta informacija buvo

kritiskai jvertinta ir koreguojama autoreés.

17



Lentelé¢ nr. 5. Literatiiros Saltiniy jtraukimo j iSpléstinés literatiiros apzvalgg PICO lentelé.

Populiacija Intervencija Palyginimas Rezultatai
(Population) (Intervention) (Comparison) (Outcome)
Pacientai, sergantys Fiziniai, psichologiniai | Skirtingas veiksniy Gyvenimo kokybé
hemofilija ir socialiniai veiksniai poveikis

Itraukimo kriterijai:

. Moksliniai straipsniai, publikuoti 2020 — 2026 m.
Straipsniai angly kalba.

. Klinikiniai tyrimai, randomizuoti kontroliniai tyrimai.

1
2
3
4. Imtj sudaro suaugusieji ir (arba) vaikai.
5. Tekstai pasiekiami pilnos prieigos.

6

. Vertinama gyvenimo kokybé.
Neitraukimo kriterijai:

1. Nepilno teksto straipsniai.
2. Straipsniai, i§leisti seniau nei 2020 m.

3. Sistemings apzvalgos ir metaanalizes.

Atranka atlikta 2024 m. — 2026 m. Pirmiausiai vykdytas identifikacijos etapas — paieskos
laukelyje suvedus raktinius zodzius, buvo rasta 10 401 publikacijy rezultaty. Atrankos etape buvo
pritaikyti filtrai: publikacijos 2020 m. ir naujesnés, klinikiniai tyrimai, pilnos prieigos tekstas angly kalba.
Atmesta 10 180 literaturos Saltiniy. IS likusio 221 straipsnio, 205 publikacijos nepasirinktos pilno teksto
analizei dél jtraukimo kriterijy, tyrimo tikslo neatitikimo, gyvenimo kokybés nevertinimo. Pilno teksto
analizei jtraukta 16 straipsniy. IS pilno teksto analizuoty straipsniy 2 publikacijos atmestos dél
nepakankamos kokybés ir jtraukta 14 publikacijy, atitinkanéiy metodologinés kokybés supaprastintus

kriterijus (paveikslas nr. 2, lentelé nr. 7).
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Paveikslas nr. 2. Publikacijy atrankos schema (PRISMA flow).

Identifikacija: duomeny bazéje rasti
jrasai (n =10 401)

l

Atranka: perzitiréti straipsniy Publikacijos atmestos dél jtraukimo
pavadinimai ir santraukos kriterijy neatitikimo pavadinime ir
(n=10401) > | santraukoje (n =10 180)

Publikacijos nepasirinktos pilno teksto
> analizei dél jtraukimo kriterijy, tyrimo

tikslo neatitikimo, gyvenimo kokybés
nevertinimo (n = 205)

Tinkamumas:  perzitréti literatiiros
Saltiniy tekstai (n = 16)

_ Publikacijos atmestos del
metodologinés kokybeés truikumy

Itraukimas: publikacijos jtrauktos |
analiz¢ (n = 14)

Itraukty tyrimy literatiros Saltiniy metodologiné kokybé buvo vertinta STROBE (angl.,
Strengthening the reporting of observational studies in epidemiology) ir NOS (angl., Newcastle-Ottawa
Scale), pasirinktais pagal tyrimy dizaing. Naudojant supaprastintus STROBE kriterijus skerspjuvio
tyrimy metodologijos kokybé buvo vertinama pagal metodologinj nuoseklumg ir i§samuma, ne pagal
SaliSkumo rizikg (lentelés nr. 6, 7). Stebimojo — perspektyviojo tyrimo vertinimui pasitelkti supaprastinti
NOS kriterijai (lentelés nr. 8, 9). Rezultatai apibendrinti naudojant ,,Sviesoforo® sistemg — sudaryta
aukstos, vidutinés ir Zemos metodologinés kokybés tyrimy klasifikacija. Stulpeliai ,,bendra® Zymi bendra
kiekvieno tyrimo metodologinés kokybés jvertj . Zenklu ,,+“ pazymima, kad kriterijai atitinka, kokybé
vertinama kaip auksta; ,,-* — kriterijai atitinka ribotai, vidutiné kokybe; ,,X* — yra svarbios informacijos

trukumy, zema kokybeé.
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Lentelé nr. 6. Supaprastinti STROBE kriterijai.

Aiskiai nurodytas tyrimo dizainas

Aiskiai apibréztas tikslas

Pakankamas imties dydis (pakankama — bent 50, vidutiné: 20 — 49; maza: maziau negu 20 tiriamyjy)

Naudoti validuoti gyvenimo kokybés ir funkciniai rodikliai

Aiskus statistinés analizés apraSymas

Aiskus rezultaty pateikimas

~N| N | B W N

Ribotumy aptarimas

Lentelé nr. 7. Metodologinis skerspjtivio tyrimy kokybés vertinimas pagal supaprastintus STROBE kriterijus.
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Zenklu ,+< zymima, kad kriterijai atitinka, kokybé¢ vertinama kaip auksta; ,,-“ — kriterijai atitinka ribotai,

vidutiné kokyb¢; ,,X* — yra svarbios informacijos trilkumy, Zema kokybé.

Lentelé nr. 8. Supaprastinti NOS (Newcastle-Ottawa Scale) kriterijai.

1 | Reprezentatyvumas (tyrimo dalyviai)

Palyginimas tarp grupiy

2
3 | Naudoti validuoti gyvenimo kokybés rodikliai; patikimai iSmatuotos baigtys (rezultatai)
4

Stebéjimo laikotarpis pakankamas (bent 12 mén.)

Lentelé nr. 9. Metodologinis perspektyvinio stebimojo tyrimo kokybés vertinimas pagal supaprastintus NOS

kriterijus.

D1 D2 D3 D4 Bendras

Kavakli ir k., 2021 (73) ® O e e e

5. REZULTATAI

Baek ir kt. (2020) tyrime dalyvavo 8 — 64 m. vyrai, sergantys vidutinio sunkumo ir sunkia
hemofilija. Pagal atliktos studijos rezultatus, naudojant EQ—-5D-3L indekso reikSme, EQ VAS ir Haemo-
QoL (Haemo-A-QoL), buvo nustatyta, kad HRQoL reik§mingai skyrési pagal amziaus grupes (p <0,01).
17 mety ir vyresni pacientai turé¢jo aukstesnius — prastesnius Haemo-A-QoL balus, palyginti su 8§ — 12
mety ir 13 — 16 mety pacienty Haemo-QoL balais (p < 0,001). Taip pat vyriausiyjy grup¢je buvo stebimi
mazesni EQ-5D-3L ir EQ VAS rodikliai, palyginti su 8§ — 12 mety pacientais (atitinkamai p = 0,07 ir p <
0,001). Tai parodé su vyresniu amziumi susijusj didesnj hemofilijos poveikj gyvenimo kokybei.
Reguliarig terapija kreSéjimo faktoriy koncentratais gavo 50,7 proc., tik esant kraujavimui buklés
korekcija — 49,3 proc. apklaustyjy. ReikSmingas EQ VAS jvertinimy skirtumas tarp pirmosios ir
antrosios grupés pagal taikoma profilakting terapijg ir epizodiskai taikomg buklés korekcijg — vidutiniai
jverCiai pasiskirste 72,19£17,97 ir 68,19+21,28 atitinkamai (p = 0,015). Terapijos taikymas tik

epizodiskai buvo susijes su prastesne gyvenimo kokybe, susijusia su sveikata (72).

Pagal Cortesi ir kt. (2022) tyrima, italy populiacijoje analizuoti hemofilija A ir B (be

inhibitoriy) serganc¢iy 120 suaugusiy asmeny (amzZius > 18 m.; vidutinis amzius — 45,99 m.) ir 79

21



hemofilija serganciy vaiky atstovy — jy tévy ir glob&jy (vaiky amzius < 18 m., vidutinis amzius — 11,7
m.) pateikti duomeny rezultatai. Buvo naudoti validuoti su sveikata susijusios gyvenimo kokybés
klausimynai EQ-5D-5L ir EQ-5D-Y. Pasak suaugusiyjy grupés ir vaiky atstovy grupés, liga yra visiSkai
arba didZigjg dalj laiko kontroliuojama (atitinkamai 90,0 proc. ir 85,0 proc.). Taciau daugiau nei 40 proc.
dalyviy nurod¢, kad kasdienj gyvenima reikSmingai riboja kraujavimo rizika. 71,2 proc. serganciy
hemofilija suaugusiyjy ir 84,8 proc. vaiky buvo taikoma reguliari profilaktiné terapija. Siuo skirtumu
studijos autoriai pagrindzia tai, kad kraujavimy daugiau patyré suaugusieji negu vaikai: beveik pusé
suaugusiyjy grupéje (47,5 proc.) ir trecdalis hemofilija sergantiems vaikams atstovaujanciy asmeny
(32,1 proc.) pranes¢ apie bent vieng serganciyjy kraujavimo epizoda per pastaruosius 6 meénesius.
Didzigja dalj kraujavimy patyré turintys sunkig ligos forma — suaugusiyjy grupéje 73,7 proc.; vaiky
atstovy praneSimu — 72,0 proc. visy savo grup¢je kraujavusiyjy. Artropatija buvo nustatyta daugiau negu
pusei suaugusiyjy (66,1 proc.). I$ Siy didzioji dalis patyré ribojimy kasdienése veiklose (58,4 proc.),
intensyviose fizinése veiklose (57,1 proc.) ir sporte (53,3 proc.). Vaiky grupéje tik nedaugeliui buvo
pasireiSkusi artropatija (9,0 proc.), dé¢l kurios Sie vaikai patyré ribojimy intensyviose fizinése veiklose
(60,0 proc.) ir sporto srityje (60,0 proc.). Per paskutinius 5 metus penktadalis (21,4 proc.) serganciy
suaugusiyjy patyre ortopediniy chirurginiy operacijy, daugiau nei trecdalis (37,2 proc.) pranesé apie
patiriamg 1étinj skausma ir penktadaliui (22,0 proc.) hemofilija turinciy suaugusiyjy buvo skirtas
medikamentinis gydymas skausmo kontrolei per pastaruosius 6 ménesius. Rezultatai vaiky grupéje taip
pat geresni. Tik keletui vaiky (3,8 proc.) buvo atliktos ortopedinés chirurgijos operacijos per pastaruosius
5 metus. Nedaug pranesta apie patirtg 1étinj skausmg (8,2 proc.), taip pat mazumai vaiky, serganciy
hemofilija, per pastaruosius 6 ménesius buvo taikyta medikamentinis skausmo malSinimas (9,0 proc.)

(70).

Fornari ir kt. (2024) jvertino, kokig jtaka hemofilija daro Sia liga serganciy italy
populiacijai, atsizvelgiant j psichologinj ir socialinj démenis. Vertinant pagal EQ-5D skale, didesné pusé
serganCiy suaugusiy asmeny (56,0 proc.) ir vaiky atstovy (58,0 proc.) buvo atsake neturintys su nerimu
ar depresija susijusiy problemy. Skausmg ir diskomfortg jauté 48 proc., mobilumo sunkumus 36 proc.
suaugusiyjy, o vaiky atstovy grupéje apie Sias problemas nebuvo pranesta. Beveik pusé suaugusiy
pacienty (48,3 proc.), sergan¢iy hemofilija, teigé dirbantys pilnu etatu. Penktadalis (18,8 proc.)
suaugusiyjy teigeé rinkesi darbg atsizvelgdami j poreikius dél ligos. 15 proc. — bedarbiy, 1§ kuriy daugiau
negu trecdalis (38,9 proc.) jvardijo nedirbantys dél hemofilijos jtakos. Dauguma vaiky atstovy pranese,
kad vaikai lanko mokykla, taciau beveik penktadaliui (18,9 proc.) hemofilija daré jtaka renkantis
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mokymo jstaiga. Trecdaliui — 33,3 proc. — visy suaugusiy ir 13 proc. vaiky liga turéjo neigiamos jtakos
socialiniams santykiams. Kai kurie nurodé gave psichikos sveikatos specialisto pagalba, taciau tik 38,0
proc. i§ jy pagalba buvo suteikta hemofilijos gydymo centre. Suaugusiy asmeny grup¢je vidutinis
sveikatos biikles lygis buvo zemesnis negu vaiky atstovy grupéje — pagal EQ-VAS nustatytas balas 73,3
ir 83,4 atitinkamai. Pagal gydymo tipa, daugumai pacienty buvo taikoma profilaktiné reguliari terapija
kraujo kre$¢jimo koncentratais (71,2 proc. suaugusiyjy ir 84,8 proc. vaiky). Zvelgiant j psichologinj
démenj pagal terapijos taikymo grupe, depresijos — nerimo srityje problemy turé¢jo daugiau negu 50 proc.
apklausty suaugusiy asmeny, sergan¢iy hemofilija ir gaunanéiy terapija tik epizodiskai (nedideli —
vidutiniai sunkumai). Vaikai, pagal jy atstovus, patyré¢ depresijos — nerimo bei skausmo — diskomforto
srityse nedideliy sunkumy (35 proc. ir 21 proc. atitinkamai). Pasak vaiky atstovy, skausmg — diskomfortg
jauté treCdalis (33 proc.) vaiky, kuriems kreS¢jimo faktorius buvo paskirtas epizodiskai. Vertinant
socialin] démenj, 40 proc. suaugusiyjy, kuriems buvo taikyta terapija tik epizodiSkai esant kraujavimui,
pranesé¢ apie nedidel¢ ligos jtaka savo partneriy ir kity Seimos nariy gyvenimams. Tuo tarpu ty
suaugusiyjy, kuriems buvo taikyta reguliari profilaktika, Seimos nariai jauté nedidele ligos jtaka 30 proc.

atvejy ir jokios neigiamos jtakos nejauté 73 proc. apklaustyjy partneriy (16).

Prasetyo ir kt. (2021) atlikus tyrimg 20 sunkia hemofilija sergan¢iy 5 — 14 m. vaiky
populiacijoje, kuriems tyrimo metu buvo taikyta profilaktiné terapija, buvo rasta sgsaja tarp HEAD-US
ir HJHS jverciy (p < 0,05, r = 0,65). Labiausiai pazeistas buvo Ciurnos sgnarys, lyginant su alkiinés ir
kelio sgnariu. Tik 10 i§ 120 (8,3 proc.) sanariy HJHS balas buvo didesnis, kai HEAD-US buvo lygus 0.
38 proc. (46 18 120) istirty sgnariy buvo rasta nukrypimy vertinant pagal HEAD-US, o HJHS balas isliko
0. Tai reiskia, kad vyko nedidelis kraujavimas j sgnarius, dél kurio matyti subklinikiniy pozymiy, kurie
kliniSkai gali biiti neaptinkami, ir toks pakraujavimas nesukelia funkcinés negalios. HEAD-US
vertinimas turi papildomos vertés aptinkant anatominius sgnariy pokycius iki kliniskai stebimy pakitimy;

HJHS jrankis vertingas vertinant funkcing bukle (60).

Wang ir kt. (2024) atliktame tyrime dalyvavo hemofilija B sergantys vyrai, kuriy amziaus
vidurkis buvo 12,17 m. Buvo vertinamas 78 tiriamyjy (4 — 18 m.) HJHS. Vertinant pagal amziy, 25

asmeny, kuriy HJHS surinkti balai buvo normalis, amziaus vidurkis buvo 7,75. 35 pacientai, kuriy HJHS

buvo ne normos ribose, amziaus vidurkis buvo 11,92. Sis skirtumas buvo statistiskai reik§mingas (p =
0,002). Kelio ir ¢iurnos sanariai buvo labiausiai pazeisti. Bendras HJHS balas didéjo su amzZiumi (p =

0,001). Buvo tirtas 56 asmeny ir HJHS, ir HEAD-US-C balas. 23 proc. HJHS balas buvo lygus 0, taciau

23



jie tur¢jo teigiamg HEAD-US-C balg. Tuo tarpu 7,1 proc. tyrimo dalyviy HIHS balas buvo teigiamas, o
HEAD-US-C — lygus 0. Taip pat buvo rasta HJHS ir HEAD-US-C rezultaty sasaja (r = 0,542, p<0,001).
Taip pat statistiSkai reikSmingas buvo amziaus skirtumas tarp normalaus HEAD-US-C balo grupés ir
nenormalaus HEAD-US-C balo grupés (p < 0,05). Stiprios koreliacijos rastos tarp patinimo ir sgnario
skysc¢io kaupimosi ir i$siplétimo, be to, raumeny atrofija koreliavo su sinovijos hiperplazija, sinovijos
kraujagysliy hiperplazija, kremzlés nykimu ir kauly pazeidimu. Remiantis $ia studija, HIHS ir HEAD-
US vertinimo jrankiai gali papildyti vienas kit ir yra pagrjstas ankstyvo klinikinio gydymo pagrindas.
52 pacienty, uzpildziusiy SF-36 klausimyng, bendras vidutinis surinkty baly skai¢ius buvo 52,12
(x18,85). Psichinés sveikatos komponento (MCS) vidutiniai balai buvo didziausi — 57,17 (£20,59).
Fizinés sveikatos komponento (PCS) balai vidutiniSkai sieke 47,07 (+18,96). Bendros sveikatos surinkti
balai buvo zemiausi: 37,10 (£22,41). Pacientai, kuriems buvo reguliariai taikytos profilaktinés
intervencijos, surinko aukstesnius jvercius negu tie, kuriems buvo taikyta epizodinis gydymas (vidutiniai
surinkti balai: 59,99+19,09 ir 47,59+17,42 atitinkamai). Pacientai, gave reguliarig prevencing terapija,
surinko didesnius fizinio komponento (p = 0,023), psichinio komponento (p = 0,033) ir bendrus SF-36
balus (p = 0,021). 62 vaikai ir 93 tévai uzpildée CHO-KLAT 2.0 klausimyng (Kanados hemofilijos vaiky
gyvenimo kokybés vertinimo jrankis, angl. Canadian Hemophilia Outcomes—Kids’ Life Assessment Tool).
Vertinant CHO-KLAT 2.0 tarp vidutiniy vaiky ir tévy surinkty baly rasta sgsaja — teigiama koreliacija (r
= 0,537, p < 0,001); surinkti vidutiniai balai: 63,48 £11,75 — vaiky ir 59,84 £12,72 — tévy). Rasta
neigiama koreliacija tarp CHO-KLAT 2.0 tévy surinko balo ir vaiky amziaus grupiy (r = -0,256, p =
0,013). CHO-KLAT 2.0 balai neigiamai koreliavo su amziumi (61).

Aguilar Rodriguez ir kt. (2024) tyrime buvo tirti 102 suaugusieji, sergantys hemofilija. 77
buvo taikyta reguliari profilaktiné terapija ir 25 — tik epizodiSkai. Reguliarig profilaktika gavusiyjy
grupéje kasdieniy veikly sunkumai buvo susije su emocine, psichine ir socialine paciento biikle (r = 0,56,
r=0,70, r = 0,72 atitinkamai, p < 0,05). Fiziné¢ bukl¢ taip pat koreliavo su emocine, psichine ir socialine
sritimi (r = 0,48, r = 0,66, r = 0,58 atitinkamai, p < 0,05). Taip pat buvo rasta neigiama koreliacija
pacienty, gavusiy profilaktika, grupéje tarp psichinés buklés ir HIHS (r = -0,34, p < 0,05), psichinés
biuklés ir sinovito (r = -0,33, p < 0,05), socialinés biiklés ir HITHS (r = -0,43, p < 0,05), socialinés buklés
ir sinovito (r = -0,36, p < 0,05). Pacienty, gaunanciy terapija pagal poreikj, grupéje reikSmingy sasajy
buvo tarp emocinés buklés ir kasdieniy veikly (r = 0,52, p < 0,05) ir socialinés ir sgnariy biiklés (r = 0,54,
p < 0,05). Kity statistiSkai reikSmingy koreliacijy Sioje grup¢je rasta nebuvo. Buvo nustatyta HAL
(suvokiamas funkcionalumas) koreliacija su emocine, psichine ir socialine bukle (r = 0,48, r = 0,68, r =
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0,67 atitinkamai, p < 0,05). HAL buvo pagrindinis gyvenimo kokybei jtaka dares veiksnys (kartu su
patirtais kraujavimais per paskutinius metus, R? = 0,61), taip pat emocing (R? = 0,16), psichine (kartu su
HJHS, R? = 0,41), socialine (R? = 0,39) biikle paveikes kintamasis. HJHS balui jtakg daré sinovitas,
HAL, psichiné sveikata, amzius ir kraujavimo istorija (R?> = 0,83). Autoriy teigimu, gauti rezultatai
atspindi psichologinio ir socialinio aspekto jtaka serganciyjy hemofilija gyvenimo kokybei. Svarbu
rutiniskai jvertinti ne tik fizing biiklg, bet kalbétis su pacientais apie socialing izoliacija, depresija, nerima
taip prisidedant prie geresnio gydymo ir kineziterapijos rezimo laikymosi, suteikiant galimybe¢ gyventi

visavert] gyvenima, nepaisant ligos (62).

Tat ir bendraautoriy tyrime (2020) jvertintas 41 pacientas (6 — 18 m.), 90 proc. jy sirgo
sunkia hemofilija. Labiausiai paveiktas buvo kelio sgnarys (N = 29), palyginti su alkiinés (N = 19) ir
¢iurnos (N = 18) sanariais. Vaiky, kurie tur¢jo kelio ir alkiinés artropatija, HIHS buvo didesnis negu ty,
kuriems buvo nustatyta ¢iurnos sanariy artropatija (p < 0,01). Tiesiamyjy raumeny jégos silpnumas gerai
koreliavo su HJHS indeksu vertinant alkiinés (r = 0,599), kelio (r = 0,576) ir Ciurnos sanarj (r = 0,606)
(p < 0,01). Pacienty, turin¢iy kelio ir alktinés artropatijg, tiriamy sgnariy HJHS buvo reikSmingai
didesnis negu ty, kuriems buvo nustatyta &iurnos sanario artropatija (p = 0,002). Si studija atskleidé, kad
hemartrozé¢ gal¢jo labiau paveikti raumeny jégos susilpnéjimg virSutinéje galiinéje negu apatinéje
galtingje. Tiems, kuriems buvo nustatyta vienpusé alkiinés artropatija (N = 11), lenkiamyjy ir tiesiamyjy
raumeny jéga (p = 0,041 ir p = 0,021 atitinkamai) buvo reikSmingai sumaz¢jusi palyginti su neturin¢ia
atropatijos puse. Pacienty, kurie tur¢jo vienpus¢ ¢iurnos sgnario artropatija (N = 15), buvo sumazéjusi
plantariniy fleksoriy jéga (Ciurnos sanario tiesimas) ir tai buvo statistiSkai reik§Smingas pokytis (p =
0,040). Taciau pédos dorsaliniy fleksoriy jéga ir kelio sgnario tiesiamyjy ir lenkiamyjy raumeny jéga
nebuvo statistiSkai reikSmingai sumazejusi. Pasak autoriy, skeleto — raumeny sistemos buklé turi biiti

vertinama reguliariai ir i§samiai, bei esant reikalui planuoti reabilitacinj gydyma (63).

Ucero — Lozano ir kt. (2021) tyrime buvo analizuoti 83 Ispanijos suaugusiy pacienty,
serganciy hemofilija ir turin¢iy hemofiling artropatija, duomenys (vidutinis amzius 43,87 m.). 28,9 proc.
apklaustyjy buvo taikyta profilaktika kraujo kreséjimo faktoriy koncentratais, kiti 71,1 proc. gydyti tik
epizodiskai. Vertinant gyvenimo kokybe, buvo rasta koreliacija tarp hemofilijos sunkumo ir psichinés
sveikatos (r = 0,56). Pagal SF-36 fizinio komponento balas vidutiniskai sieké 30,51, tuo tarpu bendroje
Ispanijos populiacijoje — 48,85. Vertinant pagal HIHS, sanariy biiklé neigiamai koreliavo su psichinés

sveikatos jverciais (r = -0,25, p = 0,01) — kuo sgnariy buklé buvo prastesné (aukstesni surinkti balai), tuo
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psichin¢ sveikata buvo prastesné. Taip pat alkiinés sgnario pazeidimo balai neigiamai koreliavo su
socialinio funkcionavimo jverciais (r = -0,22, p = 0,04) bei buvo atrasta alkinés sgnario pazeidimo baly
ir psichinés sveikatos baly neigiama koreliacija (r = -0,27, p = 0,01). Ciurnos sanario artropatijos balai
neigiamai koreliavo su psichinés sveikatos komponento balais (r = -0,22, p = 0,04). Vertinant pagal
skausmo skale (vizualing analogy skale, VAS), jprastas ir didZiausias patirtas sgnariy skausmas
neigiamai koreliavo su dauguma gyvenimo kokybe atspindinciy fiziniy, psichiniy ir socialiniy dedamyjy
(p <0,05). Ypac reikSminga buvo neigiama kiino skausmo ir jprasto bei maksimalaus sgnariy skausmo
koreliacija (r = -0,635 ir r = -0,681 atitinkamai, kai p < 0,001). 69,9 proc. serganciyjy vartojo
medikamentus nuo skausmo, vidutiniskai 4,13+2,99 dienas per savait¢. Skausmo katastrofizavimo
skaléje (angl., Pain Catastrophizing Scale) buvo vertinama 13 elementy. Gauta, kad katastrofizavimas
neigiamai koreliavo su visais gyvenimo kokybés démenimis (p < 0,05). Stipriausia neigiama koreliacija
nustatyta tarp veiklos apribojimy dél fizinés sveikatos (role-physical) ir katastrofizavimo (r = -0,748, p
<0,001). Vertinant psichologinge puse, neigiama koreliacija buvo rasta tarp psichinés sveikatos ir
katastrofizavimo (r = -0,498, p < 0,001). Skausmo Kkatastrofizavimas — vienas pagrindiniy
psichosocialiniy kintamyjy, susijusiy su prastesne gyvenimo kokybe. Kineziofobija taip pat neigiamai
koreliavo su dauguma gyvenimo kokybeés sri¢iy, ypac su patiriamu kiino skausmu (r =-0,644, p <0,001)

(64).

Torres ir kt. (2023) nagrinéjo 25 vidutinio sunkumo ir sunkia hemofilija serganciy pacienty
bukle, kuriy amziaus vidurkis sieké 20 mety (13 — 30 m.). Daugumai pacienty (72 proc.) taikytas
profilaktinis rezimas, siekiant iSvengti kraujavimy. EQ-5D klausimyno rezultatai parodé¢, kad vidutinis
surinkty baly skaic¢ius buvo 80 (IQR: 50 — 100). Blogiausia sveikatos buklé atsispindéjo EQ-5D-5L
skausmo — diskomforto srityse (24 proc. vidutinio sunkumo ir 4 proc. sunkiy problemy) ir jprastose
veiklose (16 proc. vidutinio sunkumo problemy). PROBE klausimyne (pacienty pranesty rezultaty,
nastos ir patirties tyrimas, angl. Patient Reported Outcomes, Burden and Experiences) bendros sveikatos
dalyje 64 proc. teige turéje sveikatos problemy per paskutinius 12 ménesiy, daugiausia jy — hemartrozeés
skirtinguose sanariuose (44 proc.). 32 proc. visy apklaustyjy buvo reikalinga judéjima lengvinanti
priemoné, o 88 proc. pastaraisiais metais vartojo vaisty nuo skausmo. Umy ir létinj skausmg jauté
atitinkamai 80 proc. ir 44 proc. apklaustyjy. Pusé (48 proc.) turé¢jo sunkumy kasdienése veiklose,

susijusiose su prausimusi ir laipty naudojimu (65).
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Kaip rasé Zhang ir kt. (2023), 373 (vidutinis amZius 7,3 m.) vidutinio sunkumo ir sunkia
hemofilija A serganciy vaiky grup¢je vidutinis EQ-5D-5L balas buvo 0,875, vidutinis EQ-VAS buvo
78,06. Tiriamieji buvo suskirstyti ] tris grupes: pirmajai buvo taikyta terapija epizodiskai (22,0 proc.),
antrajai (73,2 proc.) — trumpalaiké profilaktiné terapija, treciajai (4,8 proc.) taikyta ilgalaike profilaktika.
Visy trijy grupiy vidutiniai EQ-5D-5L rezultatai buvo atitinkamai 0,804; 0,890 ir 0,952 (p < 0,01).
Vidutinis EQ-VAS balas atitinkamai 71,96; 79,25; 87,72 (p < 0,05). Vaikai, kuriems buvo taikytas
profilaktinis gydymas — tiek trumpalaikis, tiek ilgalaikis, — surinko reik§mingai aukstesnius EQ-5D-5L
ir EQ-VAS balus negu tie vaikai, kuriems buvo taikyta terapija tik epizodiSkai bukles korekcijai.
Profilaktinis rezimas taip pat atskleidé retesnius kraujavimus ir reciau patiriamg létinj skausma (p <
0,001). Profilaktinés terapijos poveikis buvo didesnis vidutinio sunkumo hemofilija sergantiems
pacientams palyginti su sunkia hemofilija serganciaisiais. Tai rodo, kad ilgalaikiams rezultatams galima

didesné nauda turint vidutinio sunkumo hemofilijg (66).

Bardolia ir kt. (2024) tyré 52 suaugusius vyrus, kuriy amziaus vidurkis 29,88+10,37 m.
Vertinant pagal Beko depresijos skalg, 41 proc. tiriamyjy turéjo depresijos pozymiy. Penktadalis (20
proc.) i§ jy — sunkig depresija. 26,92 proc. pasireiské asmenybés nerimastingumas (trait anxiety), tuo
tarpu 69 proc. apklaustyjy patyré nerima, susijusj su stresine situacija (state anxiety). ReikSminga sgsaja
rasta tarp vedybinio statuso ir streso balo: susituoke pacientai patyré daugiau streso palyginti su
nevedusiais (p < 0,05). Taip pat Dbuvo nustatytas reikSmingas rySys tarp
BDI baly ir i$silavinimo — pacienty, igijusiy vidurinj iSsilavinimg depresijos balai buvo aukstesni negu
turin¢iy diplomg ar mokslinj laipsnj (p < 0,05). Asmenys, kuriems buvo nustatyta raumens kontraktira,
depresija sirgo dazniau negu tie, kuriems kontrakttiros nebuvo (p < 0,05). Vertinant streso jveikos
klausimyno rezultatus (COPE — the coping, orientation to problems experienced inventory), su nerimu
neigiamai koreliavo j problemg orientuotas jveikos budas: planavimas (r> = -0,307, p = 0,027), kitos
(konkuruojancios) veiklos slopinimas (r> = -0,285, p = 0,040), instrumentinés socialinés paramos
naudojimas (r?> = -0,329, p = 0,017). Teigiama interpretacija ir augimas (j emocijas fokusuotas jveikos
budas) neigiamai koreliavo su nerimu (r> = -0,375, p = 0,006). | vengimg orientuotas jveikos biidas

nukreipiant démesj nuo stresoriaus taip pat koreliavo su nerimu (r> = 0,379, p = 0,009) (68).

Giinyel ir kt. (2024) vertino 39 vaiky (vir§ ketveriy mety) ir jauny suaugusiyjy rodiklius.
Vertinimo jrankiais gauti vidutiniai balai pasiskirsté taip: HEAD-US — 0 (0 — 19), HJHS-2.1 1 (0 — 12),
EQ-VAS 90 (50 — 100), Haemo-QoL — 22 (6,64 — 76,19). Vertinant EQ-5D, 43,6 proc. apklaustyjy
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jvardijo neturintys problemy visose vertinamose srityse. Buvo rasta neigiama koreliacija tarp HEAD-
US ir faktoriy kiekio (p = 0,001, r = -0,530). Taip pat nustatyta koreliacija tarp HEAD-US ir pacienty
grupés pagal terapijos tipg — profilaktinés ir epizodinés buklés korekcijos (p = 0,000). Taip pat pacienty
jverciai buvo analizuoti padalijus | dvi grupes pagal EQ-5D klausimyno rezultatus: pirmoji grupé sudare
tuos asmenis, kurie nejvardijo jokiy sveikatos sutrikimy, antroji — tie, kurie turéjo nusiskundimy.
ReikSmingai skyrési pirmosios ir antrosios grupés Haemo-QoL balai (p = 0,001). Tiriant pagal
hemofilijos sunkuma, paskirs€ius dvi grupes (sunki ir nesunki), reikSmingas skirtumas buvo rastas su
HEAD-US balais (p = 0,001). Vertinant tris grupes (sunki, vidutinio sunkumo ir lengva), buvo rastas
reik§mingas skirtumas tarp HEAD-US, sergant sunkios formos hemofilija, bei lengvos hemofilijos
HEAD-US baly (p =0,006). HIHS-2.1 ir EQ-VAS rezultatai su hemofilijos sunkumu reik§mingai susij¢
nebuvo. Lyginant HEAD-US ir HJHS-2.1, rasta reikSminga, taciau silpna koreliacija (p < 0,001, r =
0,244) — pasak autoriy, HEAD-US ir HIHS-2.1 jrankiai turéty biiti naudojami kartu (4).

Chowdary ir kt. (2024) tyrime buvo analizuojami 468 suaugusiy pacienty (> 18 m.;
vidutinis amzius 38,7 m., nejtraukti 18 m. ir 19 m. asmenys) CHESS 1II (angl. Cost of Haemophilia in
Europe: A Socioeconomic Survey II) ir 691 pacienty (1 — 17 m.; vidutinis amZius m.) CHESS PAEDs
rezultatai (angl. in the pediatric populiation). Tirti asmenys, sergantys vidutinio sunkumo (40,6 proc.
suaugusiyjy; 40,8 proc. vaiky) ir sunkia (59,4 proc. suaugusiyjy; 59,2 proc. vaiky) hemofilija.
Suaugusiyjy grupéje 37,0 proc. pacienty gavo FVIII profilaktine terapijg ir 63,0 proc. — kitg gydyma.
Vaiky grup¢je 67,7 proc. pacienty gavo FVIII profilaktine terapija ir 32,3 proc. — kita gydyma. Létinj
skausma jauté 73,9 proc. suaugusiyjy ir 58,8 proc. vaiky. Vertinant psiching sveikata, buvo nustatyta, kad
nerimg jaucia 18,8 proc. suaugusiyjy ir 8,1 proc. vaiky. Depresijos simptomus patyré 10,5 proc.
suaugusiyjy ir 1,9 proc. vaiky. Suaugusiyjy gyvenimo kokybé EQ-5D buvo jvertinama vidutiniSkai 0,71
balo (0,66 — 0,77). Vaiky atveju — 0,65 (0,50 — 0,70). Tyrimo autoriai pabrézé: nors vaiky grupéje buvo
dazniau taikoma profilaktika negu suaugusiyjy, ta¢iau metinis kraujavimo daznis buvo padidéjes ir
suaugusiyjy, ir vaiky amziaus grupése (3,36 ir 3,62 atitinkamai). Suaugusiyjy grup¢je sanariai — taikiniai
buvo paZeisti dvigubai dazniau negu vaiky grupéje: 35,7 proc. palyginti su 16,6 proc. (> 1 sgnarys —
taikinys). Vidutinio sunkumo hemofilija sergan¢iy suaugusiyjy, gavusiy profilaktinj ir kita rezima,
grupéje atitinkamai 37,5 proc. ir 22,4 proc.; sunkios hemofilijos atveju — 42,7 proc. ir 45,5 proc.
atitinkamai. Vidutinio sunkumo hemofilijos vaiky grupéje buvo nustatyta sgnariy — taikiniy 17,6 proc.
tiems, kuriems buvo taikyta profilaktika ir 4,8 proc. vaiky, gavusiy kitokj rezima. Esant sunkiai
hemofilijai — 21,7 proc. ir 15,6 proc. atitinkamai. Autoriai pastebi, kad rezultatai buvo panasiis tarp
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vidutinio sunkumo ir sunkios ligos grupiy bei taikant profilakting terapijg ir gydant kitais btidais. Taciau
vaiky grupés rezultatai Siais atvejais buvo geresni negu suaugusiyjy. Autoriai pabrézia, kad
nepriklausomai nuo ligos sunkumo ligos sunkumai buvo susij¢ su létiniu skausmu, nerimu, depresija ir

neigiama jtaka gyvenimo kokybei (69).

Kavakli ir kt. (2021) atliko studija, kurioje dalyvavo gaunantys profilaktikg 73 sunkios
formos hemofilija sergantys vyrai: vaiky grupéje (6 — 18 m.) 47,9 proc., suaugusiyjy grup€je (19 — 70
m.) 52,1 proc. Vaiky grupéje per 12 meénesiy stebimajj laikotarpj nebuvo reik§mingo HJHS ir HEAD-
US baly padid¢jimo. Vaiky grupéje reguliariai taikoma profilakting terapija efektyviai sulétino
artropatijos progresavimag. Pradedant tyrimg suaugusiyjy vidutinis HJHS jvertis buvo 17,96 + 12,55, 12
ménesj sieké 22,43 + 15,4 (p = 0,017). HEAD-US rezultaty vidutinis balas pradedant gydymag ir 12
ménes] buvo atitinkamai 17,3 + 8,96; 19,78 + 10,34 (p = 0,006). Pettersson vidutinis balas pradzioje ir
pabaigoje atitinkamai sieké 28,29 + 13,94 ir 29,71 + 13,7 (p = 0,041). Suaugusiy pacienty grupéje
reikSmingai padidéjo HIHS, HEAD-US ir Pettersson balai.

Lentelé nr. 10. Tyrimy pagrindiniy rezultaty ir i§vady lentelé.

Nr. AutOI‘il.,IS (.-iai), Imtis ‘ Vertinimo ‘ Pagrindiniai rezultatai, iSvados

metai, vieta Instrumentai

1 Baek HJ ir kt., | 605 EQ-5D-3L; Prastesné¢ gyvenimo kokybé susijusi su
2020 m., Piety Haemo-QoL; vyresniu amziumi. Terapijos taikymas tik
Koré¢ja Haemo-A-QoL epizodiSkai buvo susijgs su prastesne

(HRQoL). gyvenimo kokybe.

2 Cortesi Pa ir 120 EQ-5D-5L; EQ- | Daugiau nei 40 proc. dalyviy nurode, kad
kt., 2022 m., suaugu | 5D-Y. kasdienj gyvenimg reikSmingai riboja
Italija siyjy, kraujavimo rizika. Vaiky grupéje buvo

94 dazniau taikoma reguliari profilaktika negu
vaiky suaugusiyjy (71,2 proc.; 84,8 proc.).
atstovai Kraujavimy per paskutinius 6 mén. daugiau
patyré suaugusieji negu vaikai (47,5 proc.;
32,1 proc.).  Artropatija  pasireiSké
suaugusiesiems daug dazniau negu vaikams
(66,1 proc.; 9,0 proc.). Apie létinj skausma
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pranes¢ daugiau suaugusiyjy (37,2 proc.)

negu vaiky (8,2 proc.).

Fornari A ir kt.,

2024, Italija

120
suaugu
siyju,
94
vaiky

atstovai

EQ-5D-5L; EQ-
5D-Y; EQ-VAS.

Suauge pacientai pranesé apie zZymy

pablogéjima  daugelyje psichosocialiniy
aspekty, iskaitant darbo veikla, santykius su
Seimos nariais ir socialinius santykius. Vaiky
atstovy rezultatai buvo geresni visais tyrimo
aspektais. Suaugusieji, kuriems buvo taikyta
profilaktiné kreséjimo koncentraty terapija,
jauté mazesnj ligos poveik] gyvenimo
kokybei negu tie, kuriems buvo taikyta tik

epizodiskai.

Prasetyo M ir
kt., 2021 m.,

Indonezija

20

HEAD-US;
HIHS.

Teigiama koreliacija tarp HEAD-US ir HIHS
baly (p=0,05; =0,65). HEAD-US vertinimas
turi papildomos vertés aptinkant anatominius
kliniskai

sgnariy pokycius iki stebimy

pakitimy.

Tat NM ir kt.,
2020 m.,
Turkija

41

HJHS; VAS;
judesio
amplitude;

raumeny jéga.

Raumeny jégos sumaz¢jimas didesnis
virSuting¢je nei apatin¢je galiinéje. Tiems,
kuriems buvo nustatyta vienpusé alkiinés
artropatija (N = 11), lenkiamyjy ir tiesiamyjy
raumeny jéga (p = 0,041 ir p = 0,021
atitinkamai) buvo reikSmingai sumazgjusi
palyginti su neturinia atropatijos puse.
Tiesiamyjy raumeny jégos silpnumas gerai
koreliavo su HJHS indeksu vertinant alktines
(r=10,599), kelio (r = 0,576) ir Ciurnos sgnarj

(0,606) (p < 0,01).

Wang W ir kt.,
2024 m., Kinija

185

SF-36; CHO-
KLAT; HEAD-
US-C; HJHS.

Kelio ir Ciurnos sgnariai buvo labiausiai

pazeisti. Bendras HJHS balas did¢jo su

amziumi (p = 0,001). Sgnariy pazeidimai
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daZniau pasireiskeé vyresniems pacientams (p
< 0,05). Buvo nustatyta HIJHS ir HEAD-US-
C rezultaty koreliacija (r=0,542, p<0,001).
Sie du instrumentai gali papildyti vienas kit
sgnariy buklés jvertinime. Pacientai, gave
prevencing terapija, surinko didesnius fizinio
(P = 0023),
komponento (p = 0,033) ir bendrus SF-36
balus (p = 0,021). CHO-KLAT 2.0 balai

komponento psichinio

neigiamai koreliavo su amziumi.

Aguilar 102 HIJHS; US; HAL; | Reguliaria profilaktika gavusiy serganciy
Rodriguez M ir A36-HaemoQoL. | hemofilija asmeny HJHS koreliavo su
kt., 2024 m., psichine ir socialine bukle. Fizin¢ buklé
Ispanija koreliavo su emocine, psichine ir socialine
biikle. Gyvenimo  kokybe¢ labiausiai
veikiantis veiksnys — paiy pacienty
suvokimas apie savo funkcionaluma (kartu
su patirtais kraujavimais per paskutinius

metus (R?>=0,61).
Ucero Lozano 83 36-SF; VAS; Hemofilija sergan¢iy pacienty gyvenimo
R, ir kt., 2021 HIJHS; skausmo kokybé yra prastesné nei Ispanijos
m., Ispanija katastrofizavimo | gyventojy. Su gyvenimo kokybés blogesniu
skale. jvertinimu labiausiai susij¢ pagrindiniai

veiksniai tokie kaip skausmas, kineziofobija
ir skausmo katastrofizmas, taip pat ir
klinikiniai veiksniai — hemofilijos sunkumas
ir vaisty nuo skausmo vartojimas. Liga turéjo
jtakos psichosocialiniam démeniui. Sgnariy
bukle, alkiinés sgnario pazeidimo lygmuo
neigiamai koreliavo su psichinés sveikatos

jverCiais. Alklinés sgnario pazeidimo balai
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neigiamai koreliavo su socialinio

funkcionavimo jverciais.

9 Torres L ir kt., 25 PROBE; EQ-5D | Blogiausia sveikatos buklé atsispindéjo EQ-
2023 m., VAS. 5D-5L skausmo — diskomforto srityse ir
Kolumbija iprastose veiklose. 64 proc. teigé tur¢je

sveikatos problemy per paskutinius 12
ménesiy, daugiausia jy — hemartrozés
skirtinguose sgnariuose. 88 proc. prireike
medikamenty nuo skausmo pastaraisiais
metais. Uminj skausma patyré 80 proc.
apklaustyjy.

10 | Zhang Lir kt., | 373 HRQoL; EQ- Taikant profilakting terapija palyginti su tik
2023 m., Kinija | HA VAS; EQ-5D-5L | epizodine  biklés korekcija, vaikams

vaikai pasitaiko maziau kraujavimy per metus,
iki 18 reciau pasireiSkia létinis skausmas.
m.

11 | BardoliaDDir |52 Beko depresijos Apie 41 proc. asmeny sirgo depresija, 0 26,92
kt., 2024 m., klausimynas; proc. asmeny turéjo nerimo bruozy. 69 proc.
Indija nerimo apklaustyjy patyré nerima, susijusi su

klausimynas; stresine situacija. Apie 50 proc. asmeny buvo
Holmes ir Rahe nustatyta, kad jie yra jautrls su stresu
socialinio susijusioms ligoms. Susituoke pacientai
prisitaikymo patyré  daugiau streso  palyginti su
vertinimo skalé; | nevedusiais. Teigiama interpretacija ir
COPE (jveikos augimas neigiamai koreliavo su nerimu, |
strategijy) vengimg  orientuotas  jveikos  budas
klausimynas. nukreipiant démes; nuo stresoriaus —
teigiamai.

12 | Giinyel B ir kt., | 39 HEAD-US; Nustatytas reikSmingas skirtumas tarp
2024 m., HJHS-2.1; EQ- HEAD-US ir sunkios bei tarp HEAD-US ir
Turkija nesunkios hemofilijos. Rezultatai buvo
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SD/EQ-VAS;
Haemo-QoL.

analizuoti padalijus pacientus ] dvi grupes

EQ-5D klausimyno rezultatus:

pagal
reikSmingai skyrési jokiy nusiskundimy
neturin€ios ir turin¢ios nusiskundimy grupiy
Haemo-QoL balai (p = 0,001). HEAD-US ir

HIJHS jrankiai turéty biiti naudojami kartu.

13

Chowdary P. ir
kt., 2024 m.

468
CHESS
II;

691
CHESS
PAEDs

CHESS II;
CHESS PAED:s.

Suaugusiyjy grupéje sanariai — taikiniai buvo
pazeisti dvigubai daZniau negu vaiky
grup¢je: 35,7 proc. palyginti su 16,6 proc. (>
1 sgnarys — taikinys). Vertinant psiching
sveikata, buvo nustatyta, kad nerimg jaucia
18,8 proc. suaugusiyjy ir 8,1 proc. vaiky.
Depresijos simptomus patyré¢ 10,5 proc.
suaugusiyjy ir 1,9 proc. vaiky. Rezultatai
buvo panaSts tarp vidutinio sunkumo ir
sunkios ligos grupiy bei taikant profilaktine
terapijg ir gydant kitais budais. Tac¢iau vaiky
grupés rezultatai Siais atvejais buvo geresni

negu suaugusiyjy.

14

Kavakli K ir
kt., 2021 m.,
Turkija

73

HIJHS; Pettersson
balas; HEAD-
US.

Vaiky grupéje per 12 ménesiy stebimajj
laikotarpj nebuvo reikSmingo HIJHS ir
HEAD-US baly padidéjimo, taciau nustatyta,
kad profilaktiné terapija efektyviai sulétino
artropatijos  progresavima. Suaugusiy
pacienty grupéje reikSmingai padidéjo HJHS,

HEAD-US ir Pettersson balai.

6. DISKUSIJA

Vienas esminiy tyrimo radiniy — nusiskundimy sveikatos biikle turin¢iy pacienty, serganciy
hemofilija, gyvenimo kokybé buvo prastesné. Analizuoti tyrimai parod¢, kad sergant hemofilija svarbiis

ir fizinis, ir psichologinis, ir socialinis démenys. Jtrauktuose tyrimuose reabilitacinis poveikis nebuvo
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tiesiogiai nagrinétas trumpalaikéje perspektyvoje, taciau buvo vertinama gyvenimo kokybe, atspindinti
ilgalaikius pacienty rezultatus. Gyvenimo kokybés suprastéjimui svarbi blogesné sanariy bukle, kuri
nustatoma segant $ia létine liga. Kartu jtakg daro tokie veiksniai kaip kraujavimas j sanarius, skausmas,
iprasty kasdieniy ir fiziniy veikly ribojimas. Progresuojanti hemofiliné artropatija daro jtaka blogesniam
kasdieniam funkcionalumui. [vairiy autoriy duomenimis, labiausiai paveikti buvo kelio ir (ar) ¢iurnos
sgnariai (Tat, Prasetyo, Wang). Dazniau paZzeisti sgnariai suaugusiyjy grupéje negu vaiky (Cortesi,
Chowdary). Taikant tik epizoding biuklés korekcija, gyvenimo kokybé taip pat vertinta prasciau, o
reguliari profilaktika — susijusi su geresne gyvenimo kokybe (Baek, Wang, Cortesi, Zhang Kavakl).
Tam pritariama ir Kavakl atliktoje studijoje — vaiky grupéje reguliariai taikoma profilaktiné terapija
efektyviai sulétino artropatijos progresavimg. Prastesne ligos eiga galima pastebéti deél to, kadangi
suauge vyresnio amziaus pacientai jau sirgo hemofilija, kai profilaktiné terapija dar nebuvo standartas.
Vaiky grupiy pacientams profilaktinis rezimas buvo pradétas anksciau, o suaugusiyjy liga labiau
pazengusi. Suauge buvo pradéti reguliariai prizitréti véliau, kai jau buvo padaryta zala sgnariams.
Skausmas — vienas pagrindiniy simptomy (Cortesi, Fornari, Ucero — Lozano, Chowdary). Zhang nustateé,
kad profilaktinis reguliarus rezimas padeda skausmo iSvengti. Vis délto, buvo prieStaravimy: pagal
Chowdary, nors vaiky grupéje buvo dazniau taikoma profilaktika negu suaugusiyjy, taciau metinis
kraujavimo daznis buvo padidéjes ir suaugusiyjy, ir vaiky amziaus grupése. Kraujavimas — vienas
svarbiausiy gyvenimo kokybei jtaka daranciy veiksniy — jy patyré daugiau suauge pacientai, ir tie,
kuriems buvo nustatyta sunki hemofilija (Zhang, Cortesi). Amzius yra vienas pagrindiniy veiksniy,
daranciy jtakg prastesnei gyvenimo kokybei — tyrimy metu buvo nustatyta, kad prastesné gyvenimo
kokybé sergant hemofilija yra susijusi su amziumi (Baek, Cortesi, Wang). Bendrai psiching ir fiziné
sveikata ty, kuriems buvo taikyta profilaktika, buvo geresni nei ty, kurie gavo tik epizodine biiklés
korekcijg. Galima pastebéti, kad Ucero — Lozano tirtoje suaugusiyjy populiacijoje didziajai daugumai
pacienty buvo taikyta tik epizodiné biklés korekcija. Hemofilija paveikia ir psichosocialinj démen;.
Pacientai jaucia depresijos simptomy, nerimag, jy psichiné biiklé yra suprastéjusi (Fornari, Bardolia,
Rodriguez, Ucero — Lozano, Chowdary) bei patiria ribojimy socialiniame gyvenime — reikalingas darbo,
mokymosi jstaigos pritaikymas, socialiniy santykiy sunkumai (Fornari, Rodriguez). Apibendrinant,
atlikta literatiiros straipsniy analizé parodo, kad gyvenimo kokyb¢ yra susijusi su skirtingais biologiniais,
psichologiniais ir socialiniais veiksniais. Rezultatai gali geriau padéti suprasti hemofilijos poveikj ja
sergantiems zmonéms. Svarbu ligos eigg sekti, stengtis iSvengti kraujavimy, ligai progresuojant galinciy

sukelti sagnariy pazeidimy ir bloginti gyvenimo kokybg. Taip pat analizéje parodoma profilaktikos svarba,
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norint sumazinti sanariy pazeidimus. Si analizé turéjo apribojimy, galéjusiy padaryti jtakos rezultaty
interpretacijai. Dalies tyrimy imtis buvo nedidel¢ (Prasetyo, Tat, Torres, Giinyel). Dalies tyrimy
metodologiné dalis silpnesné¢ dél nepakankamo statistinés analizés metody apraSymo (Chowdary,

Fornari, Cortest).

7. ISVADOS

1. Gyvenimo kokybei jtaka daro fiziniai veiksniai: kraujavimas ] sgnarius, progresuojantys sanariy
pazeidimai, skausmas. Kasdieniy veikly ribojimai, sumazgjes funkcionalumas susijes ir su
socialiniu funkcionavimu. Socialiniai veiksniai kaip darbo, mokymosi jstaigos pritaikymas,
nedarbas, socialiniai santykiai, parama i$ artimyjy ir specialisty daro jtaka gyvenimo kokybei
sergant hemofilija. Taip pat svarbis psichologiniai veiksniai: paties paciento ligos suvokimas,
nerimas, emociné buklé — stresas, depresija.

2. Profilaktiné terapija yra susijusi su retesniu kraujavimu ] sgnarius, geresne sgnariy bikle ir
geresne gyvenimo kokybe.

3. Amzius yra susijes su gyvenimo kokybe: vaiky grupéje ji vertinama geriau negu suaugusiyjy

grupéje.

8. REKOMENDACIIOS

1. Ankstyva hemofilijos diagnostika.
Profilaktinés terapijos prieinamumas ir taikymas.

Reguliarus sanariy biiklés vertinimas validuotais instrumentais.

> » b

Fizinis aktyvumas, reabilitacija.
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