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BAKGRUNN

Som folge av god medisinsk behandling er forventet levealder hos pasienter
med alvorlig bladersykdom né naermest normal. Det medferer et skende behov
for behandling av sykdom relatert til livsstil og okt levealder. Vi beskriver
kirurgi hos pasienter med alvorlig bladersykdom i perioden 1997—2014.

MATERIALE OG METODE

Data ble hentet fra registeret knyttet til Nasjonal behandlingstjeneste for
kirurgi, intervensjon og avansert diagnostikk ved bledersykdom. Pasientene ble
kategorisert etter type bladersykdom og type inngrep i ortopediske og ikke-
ortopediske kirurgiske inngrep.

RESULTATER

825 kirurgiske inngrep ble utfort hos 286 pasienter. Antall inngrep gkte fra 211
1997 til 66 i 2014. Gkningen var knyttet til ikke-ortopediske inngrep: Det ble
utfert 4 slike inngrep i 1997 og 45 i 2014. Antall ortopediske inngrep varierte en
del fra ar til ar, men viste ingen tydelig trend.

FORTOLKNING

Med gkende levealder sees et gkende behov for behandling av sykdommer som
ikke er kausalt relatert til bledersykdom. Leger med liten erfaring med
pasienter med alvorlig bledersykdom vil matte forholde seg til sykdom relatert
til livsstil og alderdom hos denne pasientgruppen.

Hovedbudskap

I studieperioden gkte antall kirurgiske inngrep pa pasienter med alvorlig
bladersykdom fra 211 1997 til 66 i 2014
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Okningen var knyttet til inngrep for sykdommer som ikke var forarsaket av
bladersykdommen, dvs. sykdommer knyttet til livsstil og gkt levealder

Blodersykdommer omfatter en rekke arvelige sykdommer med
blgdningstendens som den fremste kliniske manifestasjonen. Pasienter med
mindre alvorlig bledersykdom bler dersom de skader seg eller gjennomgar et
kirurgisk inngrep, mens pasienter med alvorlig sykdom kan oppleve
invalidiserende eller livstruende blgdning uten & vaere utsatt for en sakalt
hemostatisk utfordring. De vanligste alvorlige bladersykdommene er hemofili
A, hemofili B og FVII-mangel, hvor pasientene mangler henholdsvis
koagulasjonsfaktor VIII, IX og VII. Den hyppigste bladersykdommen i Norge er
imidlertid von Willebrands sykdom, men det er kun et fatall som har denne
sykdommen i alvorlig grad.

Invalidiserende leddskader som fglge av gjentatte bladninger er den vanligste
komplikasjonen ved alvorlig bladersykdom, og mange pasienter trenger
ortopedisk kirurgi i lopet av livet (1). Det gjelder spesielt de pasientene som
ikke har fatt tilbud om primaerprofylaktisk behandling fra tidlig barnealder (1).
Behandlingstilbudet til pasienter med alvorlig bledersykdom har blitt stadig
bedre, med det resultat at leveutsiktene til disse pasientene ikke lenger skiller
seg serlig fra utsiktene til personer uten bledersykdom (2). Det har medfert et
gkende behov for behandling av sykdommer knyttet til livsstil og alderdom,
dvs. sykdommer som ikke er en direkte konsekvens av bladersykdommen, og
som vanligvis behandles av leger med liten erfaring med blgdere. Fra en
forventet levealder pa rundt elleve ar for hundre ar siden er forventet levealder
for et barn fodt med alvorlig bledersykdom i dag naermest normal (3, 4). Det er
et gkende behov for kunnskap om og oppmerksomhet rundt denne
pasientgruppen fordi flere leger i ulike spesialiteter vil méatte forholde seg til
den.

I denne artikkelen presenterer vi utviklingen av behovet for to hovedtyper
kirurgi hos pasienter med alvorlig bledersykdom i Norge i perioden 1997—2014:
ortopedisk kirurgi pga. bledningsartropati som er kausalt relatert til
bledersykdommen, og kirurgi pga. tilstander som ikke er kausalt relatert til
bladersykdommen.

Materiale og metode

Materialet omfatter totalt 310 pasienter med alvorlig bledersykdom som fikk
utfert kirurgiske inngrep eller andre invasive diagnostiske eller terapeutiske
prosedyrer ved Oslo universitetssykehus i perioden 1.1.1997-31.12.2014.
Alvorlig blegdersykdom blir i denne sammenhengen definert som bladersykdom
som krever substitusjonsbehandling med koagulasjonsfaktorkonsentrat for a
kunne gjennomfere kirurgiske inngrep uten risiko for
bladningskomplikasjoner. 24 pasienter ble ekskludert fra videre omtale: 13 fikk
utfert akutt kirurgi ved traumer, 11 hadde ervervet blodersykdom av en eller
annen type. 286 pasienter giennomgikk elektive inngrep, og disse pasientene
omtales naermere.
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Inngrepene ble inndelt i to hovedkategorier: ortopediske inngrep og ikke-
ortopediske inngrep. De ikke-ortopediske inngrepene ble videre delt inn i fem
kategorier: hjerte-kar-inngrep, inngrep pga. kreftsykdom, inngrep i mage-
tarm-kanalen, mindre kirurgiske inngrep og andre kirurgiske inngrep. Mindre
kirurgiske inngrep omfatter smainngrep som tanntrekkinger, fjerning av
mindre hudlesjoner, cystoskopi m.m. Andre kirurgiske inngrep omfatter
nevrokirurgisk inngrep, inngrep i gre-nese-hals regionen, gynekologiske
inngrep m.m.

Kirurgi hos pasienter med alvorlig bledersykdom er en del av Nasjonal
behandlingstjeneste for kirurgi, intervensjon og avansert diagnostikk ved
blodersykdom ved Oslo universitetssykehus. Data til studien er hentet fra
kvalitetsregisteret knyttet til den nasjonale behandlingstjenesten.
Kvalitetsregisteret er opprettet etter palegg fra Helsedirektoratet og er
grunnlaget for den arlige rapporteringen til Helsedirektoratet fra
behandlingstjenesten. Studien er godkjent av Personvernombudet ved Oslo
universitetssykehus.

Resultater

Av 286 pasienter hadde 55,6 % hemofili A, 19,6 % hemofili B, 19,2 % von

Willebrands sykdom, 4,5 % FVII-mangel og 1 % andre bledersykdommer
(tabell 1).

Tabell 1

Pasienter med alvorlig bladersykdom som fikk utfert kirurgisk inngrep ved Oslo
universitetssykehus i perioden 1997—2014: Antall kirurgiske inngrep per
sykdomskategori og alder (median og spredning) ved siste utforte inngrep.

Bladersykdom Antall Antall kirurgiske Medianalder
pasienter (n = inngrep (n = 825) (spredning)
286)
Hemofili A 159 51 43 (14-83)
Hemofili B 56 151 43 (15-91)
von Willebrands sykdom 55 13 53 (17-90)
FVIl-mangel’ 13 43 51 (19-76)
Annen blgdersykdom 3 7 48 (40-61)

IFVII-mangel = mangel pa koagulasjonsfaktor VII

Totalt ble det utfert 825 invasive diagnostiske og terapeutiske prosedyrer,
hvorav 345 (41,8 %) var ortopediske og 480 (58,2 %) ikke-ortopediske. Av de
ortopediske var 258 (74,8 %) primare inngrep, mens 87 (25,2 %) var
sekundere (operasjoner utfert i ledd hvor det tidligere er utfort et ortopedisk
inngrep).
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Inngrepene ble utfort hos 286 pasienter. Mediant antall inngrep per pasient var
3 (spredning 1—15). Medianalder i gruppen som fikk utfert ortopediske inngrep,
var 40 ar (spredning 14—82 ar). I gruppen som fikk utfert ikke-ortopediske
inngrep, var medianalder 47 ar (spredning 14—91 ar). Figur 1 viser antall
ortopediske og ikke-ortopediske inngrep som ble utfort hos pasienter i ulike
aldersgrupper.
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Figur 1 Antall ortopediske (n = 345) og ikke-ortopediske (n = 480) inngrep etter alder
i perioden 1997—2014 blant pasienter med alvorlig medfadt bladersykdom (N = 286).

I 314 (91 %) av de ortopediske inngrepene var det en klar sammenheng mellom
selve inngrepet og pasientens blgdersykdom, dvs. inngrepene ble utfort pga.
bladningsartropati og bestod i hovedsak av leddforbedrende inngrep
(artroplastikk, reseksjoner, artrodeser, synovektomier). De resterende 31
inngrepene ble ikke utfert pa grunn av bledningsartropati, men av andre
arsaker som for eksempel meniskruptur og korsband, sekvele etter tidligere
fraktur, canalis carpi-syndrom m.m.

Figur 2 viser antall primere ortopediske inngrep og antall ikke-ortopediske
inngrep utfert per ar hos pasienter med alvorlig bladersykdom i perioden
1997—2014. Inkludert alle typer ortopediske og ikke-ortopediske inngrep ble
det utfert 21 inngrep i 1997 og 66 i 2014. I begynnelsen av perioden var det
forst og fremst ortopediske inngrep som ble utfort. Antall ortopediske inngrep
per ar varierte en god del, og viser ingen tydelig trend. Antall ikke-ortopediske
inngrep okte fra 4 1 1997 til 451 2014.
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Figur 2 Antall primere ortopediske inngrep og ikke-ortopediske inngrep utfort pa
pasienter med alvorlig medfedt bledersykdom per ér i perioden 1997—2014.

Av 480 ikke-ortopediske inngrep var 8,1 % hjerte-kar-kirurgi, 6,0 %
kreftkirurgi, 21,3 % mage-tarm-kirurgi, 30,0 % mindre kirurgiske inngrep og
34,6 % andre kirurgiske inngrep.

Diskusjon

Studien viser et gkende antall kirurgiske inngrep hos pasienter med alvorlig
medfedt blodersykdom i tidsrommet 1997—2014. @kningen er knyttet til ikke-
ortopediske inngrep for sykdommer som ikke er kausalt relatert til
blodersykdommen. Far 1995 var det nesten utelukkende ortopediske inngrep
som ble utfort hos pasienter med alvorlig bledersykdom (6, 7), og antall
ortopediske inngrep har endret seg lite i studieperioden. Av de ortopediske
inngrepene ble 91 % utfert pga. bledningsartropati.

I dag tilbyr vi barn med alvorlig bledersykdom primaer profylaktisk behandling
med koagulasjonsfaktorkonsentrat etter forste leddbledning (ved 6—

12 méneders alder). Dette har vist & redusere leddbladninger og utvikling av
invalidiserende leddskader (1, 2). Primarprofylakse ble introdusert i Sverige
flere ar tidligere enn i Norge, og bledningsartropati var mindre prevalent blant
svenske bledere sammenlignet med norske bledere i perioden 1989—-99 (5). Vi
forventer derfor en utvikling med avtakende behov for primeere ortopediske
inngrep pga. bladningsartropati. Vi har utfert et stort antall ortopediske
inngrep i tidligere ar (6, 7), s& vi forventer derimot at behovet for sekundaere
ortopediske inngrep vil veere til stede i flere ar framover.

I takt med at leveutsiktene for pasienter med alvorlig bledersykdom stadig blir
bedre, har behovet for behandling av sykdommer som ikke er forarsaket av
blodersykdommen, gkt. Dette kommer tydelig frem av vare resultater og
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stemmer overens med funn i andre observasjonsstudier (8, 9). Flere studier har
vist at pasienter med alvorlig bledersykdom bl.a. har en gkt risiko for & utvikle
hypertensjon sammenlignet med personer uten blgdersykdom (10—12).

Leger med liten erfaring med pasienter med bledersykdom vil med stor
sannsynlighet komme i kontakt med disse pasientene, som na i sterre grad
rammes av aldersrelaterte sykdommer pa samme mate som resten av
befolkningen. Videre forskning som gir grunnlag for utvikling av egne
retningslinjer for behandling av pasienter med alvorlig bladersykdom, vil vaere
viktig i fremtiden (13, 14). Godt samarbeid mellom hematologer og leger i andre
spesialiteter vil vaere viktig for 4 kunne gi bladerne best mulig behandling.

Manuskriptet er basert pa forsteforfatterens prosjektoppgave under
medisinstudiet.
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