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Pérmbledhje

Hemofilia éshté njé ndér sémundjet mé té
shpeshta trashéguese té koagulimit té gjakut.
Qéllimi i kétij punimi éshté analizimi i té gjithé
té sémuréve me hemofili A dhe B né Kosové. Né
kéte studim jané pérfshiré 75 hemofiliké. Ata
jané ekzaminuar me anén e: testeve themelore
e specifike té hemostazés, dhe testeve té pér-
caktimit té inhibitoréve té koagulimit. Numri i
pacientéve me hemofili A éshté 48(63.5%) kurse
me hemofili B éshté 27(36.5%). Mosha measatare
e té gjithé hemofilikéve éshté 23.5 vjeg. Nga (75)
hemofiliké kemi gjetur se 30(40%) prej tyre jané
me moshé deri 18 vjet. Prej tyre 70% jané djem
me hemofili A dhe 30% jané djem me hemo-
fili B. Te pacientét me hemofili A inhibitorét
jané shfaqur né 13 pacienté (27.1%). Pér shkak
té mjekimit transfuiv kryesisht me plazmé té
freskét té ngriré (PFN) dhe krioprecipitat, kurse
rralléheré me Faktoré té Koncentruar VIII dhe
IX té koagulimit, trajtimi i hemofilikéve né Ko-
sové nuk realizohet né ményré té kénagshme
prandaj ata vazhdojné té jetojné té shoqgéruar
me pasojat e gjakderdhjes.

Fjalét celés: hemofilia A, hemofilia B, inhibi-
torét, mjekimi transfuziv.
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ABSTRACT.

Hemophilia is one of the most frequent inher-
ited coagulopathy. The aim of the study was to
analyze all our patients with hemophilia A and B
in Kosovo. We analyzed 75 hemophiliacs in this
study,. The investigations were carried out using
screening tests for coagulation disorder, specific
coagulation tests, and tests for inhibitors. Forty
three patients or 63.5% had hemophilia A while
27 or 36.5% of the total subjects had hemophilia
B. Average of both groups was 23.5 years. The
largest numbers of cases with hemophilia, 40% of
total cases, were young boys up to 18 years old.
From this age group 70% were with hemophilia
A and 30% with hemophilia B. Inhibitors against
FVIII of coagulation inhemophyliacs A were pres-
ent in 13 cases (27.1%). Patients with hemophilia
were treated mostly with Fresh Frozen Plasma
and Cryoprecipitate, and rare with concentrated
FVIII and FIX. Hemophyliacs in Kosovo were
able to continue their life due to this treatment.
However, there is still a risk from bleeding and its
consequences, because of the lack of the possibil-
ity of adequate modern treatment.

Key Word: Hemophilia A, Hemophilia B, in-
hibitors, transfusion treatment.
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HYRJE

Hemofilia bén pjesé né sindromat hemorra-
gjike té trashéguara mé té shpeshta dhe ndahet
né dy lloje, hemofiliné A dhe B varésisht nga
mangésia funksionale apo sasiore e faktoréve
VIII dhe IX té koagulimit (1).

Manifestimet e hemofilisé A dhe B né pikeé-
pamje klinike jané té ngjashme, dhe sipas shkallés
sé intensitetit t&€ sémundjes, mund té paraqiten si
forma té lehta kur aktiviteti biologjik i FVIII ose
FIX éshté mbi 5%, forma té mesme (1-5%) dhe
forma té rénda kur aktiviteti biologjik i FVIII ose
IX éshté nén <1%. (2).

Trajtimi i hemofilikéve éshté mjaft i véshtire
pér shkak té natyrés sé sémundjes, por me pro-
dhimin e koncentrateve té faktoréve VIII dhe IX
té koagulimit, mjekimi i hemofilikéve u bé mé efi-
kas. Njé ndér komplikimet mé té rénda gjaté mje-
kimit t& hemofilisé éshté shfagja e inhibitoréve té
fituar té faktoréve VIII dhe IX té koagulimit (2).

Né periudhén e pasluftés njé numeér i kon-
siderueshém i hemofilikéve nga Kosova nuk u
kthyen né vendin e tyre, por vazhduan té jetojné
jashté vendit pér shkak té kushteve té véshtira
té mjekimit né Kosové. Prandaj qéllimi i kétjj
punimi éshté analizimi i té gjithé té sémuréve
me hemofili A dhe B né Kosové duke filluar nga
dignostifikimi, mundésité e mjekimit transfuziv
dhe komplikimet té cilat mund té paraqiten gjaté
trajtimit.

MATERIALI DHE METODA

Né kété studim u pérfshiné gjithsej 75 hemo-
filiké (prej té ciléve 48 me hemofili A dhe 27 me
hemofili B), té cilét jané trajtuar kohé pas kohe
gjaté epizodave té gjakderdhjes ose pér géllime
preventive me rastin e nxjerrjes sé dhémbit ose
ndérhyrjeve té ndryshme kirurgjikale. Trajtimi
mé i shpeshté i tyre éshté béré me PEN dhe krio-
precipitat, kurse mé rrallé me preparate té kon-
centruar té FVIII dhe FIX té koagulimit. Pacientét
jané ekzaminuar me anén e: testeve themelore
té hemostazés (PT, PTT, TT), testeve specifike t&
hemostazés (pércaktimi i aktivitetit biologjik t&
faktorit VIII dhe IX té koagulimit), pércaktimit
té pranisé sé inhibitoréve té koagulimit. Té gjitha
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kéto teste jané punuar né koagulometrin automa-
tik COAG-A-MATE MTX II (Organon Tehnika).

Pércaktimi i inhibitoréve kundér FVIII dhe
FIX té koagulimit éshté realizuar me metodén
Bethesda. Principi i punés bazohet né testine PTT
dhe konsiston né zgjatjen e vlerés sé kétij testi pas
pérzierjes sé plazmés normale me plazmén e pa-
cientit me hemofili i cili ka inhibitoré. Prandaj,
pér kété test jané té nevojshém plazma normale
ose kontroll, plazma e pacientit, plazma deficite
né FVIII, reagensiiPTT dhe CaCl,.

Rezultatet e punimit jané pérpunuar me pro-
gram special statistikor Instat 2 ku &éshté lloga-
ritur mesatarja aritmetikore, mediana, devijimi
standard, vlerat minimale dhe maksimale si dhe
vlera p (me t-test) e moshés té dy grupeve té
hemofilisé A dhe B. Té gjitha kéto té dhéna jané
paraqitur né ményré tabelare.

REZULTATET

Rezultatet e punimit ilustrojne t& dhénat e
pérgjithshme pér té sémurét me hemofili A dhe
B, frekuencén e inhibitoréve kundér FVIII dhe
FIX té koagulimit e analizuar sipas llojit t€ hemo-
filisé, dhe sipas moshés sé pacientéve.

Nga Tabela 1 vérehet se sipas llojit t& hemo-
filisé, 48 (63.5%) i takojné hemofilisé A, kurse 27

Lloji i hemofilisé | Nr | % Parametrat statistikoré té moshés
Mesatarja 235
Hemofilia Devijimi standart | 15.2
A 48 | 63.5 | Mediana 20
Min 3
Max 57
Mesatarja 27.7
Hemofilia Devijimi standart | 15.5
B 27 | 36.5 | Mediana 255
Min 3
Max 61
Mesatarja 24.7
Devijimi standart | 15.3
Gjithsej 75 | 100 | Mediana 22
Min 3
Max 61
p=04141

Tabela 1. Pacientét me hemofili té klasifikuar sipas
llojit té hemofilisé, numrit dhe moshés.
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(36.5%) hemofilisé B. Mosha mesatare e té gjithé
hemofilikéve éshté 24.7 vje¢ dhe nuk ekziston
ndryshim domethénés midis moshés mesatare
té meshkujve me hemofili A dhe hemofili B (p =
0.4141). Forma e réndé e hemofilisé A paragqitet
né 31.3% té rasteve, kurse forma e mesme dhe
e lehté shfagen né 25%, respektivisht 43.7% té
rasteve. Prevalenca mé e madhe e pacientéve i
takon formés sé mesme té hemofilisé B (40.7% e
rasteve) (Tabela 2).

Format e Hemofilia Parametrat Hemofilia Parametrat
hemofilisé A ikore t& moshés B istikore & moshés
Nr % % Nr % %
Hemofilia Mesatarja 208 Mesatarja 266
¢ réndé Devijimi standart | 13.9 Devijimi standart | 15.6
<1% 15 | 313 | Mediana 20 10 [37 | Mediana 27
Min 3 Min 3
Max 51 Max 58
Hemofilia Mesatarja 26.8 Mesatarja 266
¢ mesme Devijimi standart | 16.8 Devijimi standart | 17.2
1-5% 12|25 | Mediana 28 11407 | Mediana 2
Min 3 Min 6
Max 54 Max 61
Hemofilia Mesatarja 236 Mesatarja 282
¢ lehté Devijimi standart | 15.4 Devijimi standart | 15.6
>5% 21 | 437 | Mediana 20 |6 [223 | Mediana 235
Min 4 Min 14
| Gjithsej Max 57 Max 54

Tabela 2. Prevalenca e paraqitjes té hemofilive sipas
llojit dhe formave té akorduara me moshén mesatare

Me analizén e moshés né numrin e pérgjith-
shém té pacientéve me hemofili (75) kemi gjetur
se 30 (40%) prej tyre jané me moshé deri né 18
vjec. Mirépo, te djemté deri né moshén 18 vjecare
prevalenca e hemofilisé A (70%) éshté dukshém
mé e madhe se prevalenca e hemofilisé B (30%)
te pacientét me moshé té njéjté (Tabela 3). Me
pérpunimin statistikor t& moshés mesatare té
djemve me hemofili A (9.7 vje¢) dhe moshés me-
satare té djemve me hemofili B (11.3 vje¢) nuk
ekziston ndryshim i réndésishém statistikor (p
= 0.4425).

Te djemté me hemofili A té tri format e hemo-
filisé, paraqiten me pérqindje té ngjashme sikurse
té pacientét tjeré té rritur. Pérqgindja mé e madhe
e rasteve (44.4%) i takon formés sé mesme t&
hemofilisé B, kurse pérqindja e formés sé réndé
dhe té lehté éshté 33.3%, respektivisht 22.2% (Ta-
bela 4). Né tabelén 5 jané paraqitur té dhénat pér
frekuencén e inhibitoréve kundér FVIII té cilét
jané shfaqur né 13 pacienté (27.1%), kurse te pa-
cientét me hemofili B frekuenca e paraqgitjes sé
inhibitoréve ka qené zero.
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Lloji i Parametrat statistikore
hemofilisé | Nr Y% té moshés
Mesatarja 9.7
Hemofilia Devijimi standart 4.9
A 21 70 Mediana 11
Min 3
Max 18
Mesatarja 11.3
Hemofilia Devijimi standart 4.7
B 9 30 Mediana 12.5
Min 3
Max 17
Mesatarja 109
Devijimi standart 4.5
Gjithsej 30 100 | Mediana 12
Min 3
Max 18
p=0.4425

Tabela 3. Numri dhe pérqindja e djemve deri 18 vjeg
me hemofili A dhe B né Kosové

Format | Hemofilia Parametrat Hemofilia Parametrat
e e e
Nr| % &€ moshés Nr | % témoshés |
Hemofilia Mesatarja 96 Mesatarja 10
eréndé Devijimi standart| 6.1 Devijimi standart| 7
<1% 7 | 333 | Mediana 11 3 |33.3| Mediana 10
Min 3 Min 3
Max 17 Max 17
Hemofilia Mesatarja 10.2 Mesatarja 9.75
e mesme Devijimi standart| 5.2 Devijimi standart| 3.3
1-5% 5 | 23.8 | Mediana 11 4 |44.4| Mediana 10
Min 3 Min 6
Max 15 Max 13
Hemofilia Mesatarja 9.55 Mesatarja 145
e lehté Devijimi standart| 4.2 Devijimi standart| 0.7
>5% 9 | 42.9 | Mediana 10 2 |22.2| Mediana 14.5
Min 4 Min 14
Max 18 Max 15
Té gjithé Mesatarja 9.7 Mesatarja 113
pacientét Devijimi standart| 4.9 Devijimi standart| 4.7
hemofiliké | 21 | 100 | Mediana 11 9 | 100 | Mediana 12.5
Min 3 Min 3
Max 18 Max 17

Tabela 4. Prevalenca e paraqitjes té hemofilive sipas
llojit dhe formave te fémijét deri né 18 vjeg

Prania
e inhibitoréve

Hemofilia A | Hemofilia B

Nr. % Nr. %

Me inhibitoré 13 27.1 0 0

Pa inhibitoré 35 72.9 27 100

Gjithsej 48 100 27 100

Tabela 5. Frekuenca e paraqitjes sé inhibitoréve te té
sémurét me hemofili A dhe B

Diskutimi
Hemofilia bén pjesé né sindromat hemo-
rragjike mé té shpeshta té trashéguara, e cila
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ka gené e njohur qé nga shekulli dyté (1). Kjo
sémundje éshté e pranishme edhe né Kosové.
Shumica e hemofilikéve kosovar kané hemar-
troza si pasojé e trajtimit joadekuat me sasi té
pamjaftueshme té FVIII dhe FIX té koncentruar.
Gjendja sociale e tyre &éshté e réndg, sepse ata
jané té detyruar té sigurojné veté faktorét e kon-
centruar VIII dhe IX qé né shumicén e rasteve
éshté e parealizueshme. Té gjithé pacientét me
hemofili A dhe B jané diagnostifikuar né labo-
ratorin e hemostazés né Qendrén Kombétare té
Kosovés pér Transfuzionin e Gjakut né Prishti-
né (QKKTG]J). Trajtimi i hemofilikéve me krio-
precipitat ose PFN si dhe mé rrallé me koncen-
trate té FVIII dhe FIX mund té komplikohet me
shfagjen e inhibitoréve kundér kétyre faktoréve
té koagulimit.

Nga numri i pérgjithshém i pacientéve me
hemofili, 63.5% e tyre i takojné hemofilisé A,
kurse 36.5%. hemofilisé B. Pérqindja e hemo-
filisé A né Kosové krahasuar me vendet tjera(e
cila sillet prej 74.2%-92% té rasteve)(3), éshté mé
e vogél. Né té kundértén pérqindja e hemofilisé
B te ne éshté mé e madhe sesa né disa vende té
tjera(8%-25.7%)(4-7, 9). Shkaku i ndryshimit té
raportit né mes té frekuencés sé hemofilisé A
dhe té hemofilisé B tek pacientét kosovaré me
hemofili nuk &éshté plotésisht e qarté. Megjithaté
ne mendojmé se né kété kané ndikuar emigrimi
mé i madh i pacientéve me hemofili A né vendet
peréndimore té cilat ofrojné mundési shumé mé
té madhe pér trajtimin e tyre.

Sipas nivelit té FVIII té koagulimit t& sémurét
me hemofili A i kemi klasifikuar né tri grupe:
hemofilikét me formé té réndé, té mesme dhe
té lehté té sémundjes. Hemofilia A e réndé éshté
e pranishme né 31.3% té rasteve, ndésa forma
e mesme dhe e lehté né 25% dhe 43.7%. Rezul-
tate té ngjashme kané publikuar edhe autoré tue
tjeré (1), té cilét kané gjetur 31.7% t&é hemofilikéve
me formé te réndé té hemofilisé A, 24.3% me
formé t& mesme dhe 25% me formé té lehté (4,
5). Megjithaté, disa autoré té tjeré paraqesin pérq-
indje mé t&é madhe té rasteve me formé té réndé
té hemofilisé e cila shkon nga 52-83% (9, 12, 10, 2).

Te hemofilia B forma e mesme &éshté gjetur né
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(40.7% té rasteve), ndérsa forma e réndé dhe e
lehté e hemofilisé B jané konstatuar né 37%, re-
spektivisht 22.3% té rasteve. Disa autoré kané
pérshkruar pérgindje shumé mé té larta (64%) t&
pacientéve me formé té réndé té hemofilisé B (9).

Frekuenca e hemofilisé A te djemté deri né
moshén 18 vjecare éshté 70%, kurse te djemté me
hemofili B éshté (30%). Pérgindje t&¢ ngjashme
(76%) pér hemofiliné A kané konstatuar edhe
autorét té tjeré (2). Né njé studim té 6 vendeve
evropiane éshté konstatuar pjesémarrje e larté e
djemve me hemofili A (85.5%)(8).

Inhibitorét kundér FVIII jané gjetur né 27.1%
té rasteve me hemofili A, kurse te pacientét me
hemofili B nuk éshté zbuluar asnjé rast me inhib-
itoré kundér FIX.. Sipas disa autoréve(9) frekuen-
ca e inhibitoréve kundér FVIII sillet prej 3.6-52%,
dhe éshté mé e madhe né krahasim me praniné e
inhibitoréve te hemofilia B(1- 3%)(10).

Té dhénat tona jané té péraférta me té dhénat
e autoréve tjeré té cilét kané gjetur frekuencé té
ngjashme té inhibitoréve kundér FVIII (20%-
26%) (3, 11, 10). Por ekzistojné edhe té dhéna
pér frekuencé mé té ulét té inhibitoréve kundér
FVIII té cilat l1ékunden prej 6%-18,5%(1, 12). Né
lidhje me mos paragqitjen e inhibitoréve kundér
FIX té koagulimit nuk kemi shpjegim té saktg,
por supozojmé se né kété ka ndikuar ményra
e trajtimit t& pacientéve me hemofili B e cila né
mungesé té faktorit IX t& koncentruar éshté béré
me PEN. Supozimi i yné bazohet né punimin e
Kavakli me bp. i cili thekson se PFN ka potencial
mé té vogél se preparatet e purifikuara né nxitjen
e formimit t& inhibitoréve(13).

PERFUNDIMI

Trajtimi i pacientéve me hemofili A dhe B
éshté béré kryesisht me PFN dhe krioprecipitat té
prodhuar né QKKTG] né Prishting, rralléheré me
koncentrate té FVIII dhe FIX. Duke u mbéshtetur
né té dhénat e sipér pérmendura dhe pas kon-
sultimit té literaturés, kemi nxjerré pérfundimin
se trajtimi i pacientéve me hemofili né Kosové
nuk realizohet né ményré té kénaqshme prandaj
hemofilikét vazhdojné té jetojné té shoqéruar me
pasojat e gjakderdhjes.
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