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Verenvuotosairaudet naisilla

Perinndllisiin verenvuotosairauksiin liittyy erilaisia vuoto-oireita, ja naisilla oirekuvassa korostuvat
gynekologiset ja obstetriset vuodot. Ndita esiintyy usein terveilldkin naisilla, mutta oireiden yhteydessa
tulisi tunnistaa verenvuotosairauksille tyypilliset piirteet. Vuototaipumuspotilaan anamneesi kartoite-
taan hyodyntamalla standardoitua ja validoitua vuoto-oirekyselyd, joka auttaa tunnistamaan veren-
vuotosairaudet ja kohdentamaan diagnostiikkaa. Yleisimpid verenvuotosairauksia naisilla ovat von
Willebrandin tauti, lievd hemofilia (kantajuus), muut hyytymistekijavajeet seka verihiutaleiden
toimintahadiriot. Hoidossa ja seurannassa korostuvat raudanpuuteanemian ehkdisy ja taustalla olevien
runsaiden kuukautisvuotojen tunnistaminen ja hoito sekd synnytysten, toimenpiteiden ja leikkausten

huolellinen suunnittelu ja hoito hyvdan hemostaasin varmistamiseksi.

erinnéllisten verenvuotosairauksien tut-
kimus ja hoito ovat historiallisesti keskit-
tyneet vaikeaan hemofiliaan, jota esiintyy
X-kromosomaalisen periytymisen vuoksi paa-
asiallisesti miehilld (1). Sen sijaan yleisimmin
perinnéllisen verenvuotosairauden, von Wil-
lebrandin taudin (vW-tauti) oireet korostuvat
lisddntymisidssa olevilla naisilla. von Willebran-
din taudin ja muiden naisilla esiintyvien veren-
vuotosairauksien tunnistaminen, diagnosointi
ja seuranta ovat edelleen puutteellisia (2).
Runsaat kuukautisvuodot ja synnytykseen
liittyvit vuodot ovat yleisia my0s terveilld nai-
silla ja johtavat harvoin epiilyyn poikkeavas-
ta vuototaipumuksesta, vaikka taustalla olisi
muita, perinnolliselle verenvuotosairaudelle
tyypillisid vuoto-oireita. Lisihaasteita veren-
vuotosairauksien diagnosointiin ja potilaiden
ohjaamiseen tuovat erityisosaamista vaativa
laboratoriodiagnostiikka sekd vuotosairauksien
luokitteluun ja nimedmiseen aiemmin liittyneet
episelvyydet (3). Viime vuosina onkin kehitet-
ty ja validoitu verenvuoto-oirekyselyitd, jotka
auttavat tunnistamaan vuotosairauksia (4). Li-
siksi vW-taudin, naisilla esiintyvin hemofilian
sekd verihiutaleiden toimintahairididen maari-
telmid ja diagnostisia algoritmeja on paivitetty

ja selkeytetty (5-7).

g Toimitus suosittelee erityisesti opiskelijoille

Vuoto-oireiden kartoitus

Verenvuotosairauksista karsivilld naisilla esiin-
tyy vaihtelevasti yleistyneeseen vuototaipu-
mukseen sopivia oireita: lisddntynyttd mustel-
mataipumusta, nendverenvuotoja, pienten haa-
vojen ja suun limakalvojen vuotoja sekd ham-
mas- ja muihin toimenpiteisiin seké leikkauksiin
liittyvid poikkeavia vuotoja. Yleisin oire ovat
kuitenkin runsaat kaukautisvuodot (8).
Runsaat kuukautiset. Jopa 30 % naisista
kokee jossain eliminvaiheessa kuukautisen-
sa runsaiksi, ja noin puolet heistd hakeutuu
tistd syystd lidkirin arvioon (9). Edelleen
15-30 %:1la naisista, jotka ovat tutkimuksissa
runsaiden kuukautisvuotojen vuoksi, todetaan
verenvuotosairaus (8,10-11). Titi osataan
yleensi epiilld helpommin nuorilla, mutta ve-
renvuotosairauksia todetaan kaikenikaisilla
runsaista kuukautisvuodoista oireilevilla (12).
Objektiivisen médritelmdn mukaan runsas
kuukautisvuoto on sidnndllinen, toistuva run-
sas vuoto, jonka méird yhden kuukautiskierron
aikana on yli 80 ml. Kaytinndssd oma arvio
runsaasta vuodosta riittdd yleensd diagnoosiin.
Naisilla ei valttaimatta kuitenkaan ole hyvii ki-
sitystd normaalin kuukautisvuodon mairasta
(13). Iso osa naisista, joilla myShemmin tode-
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Kuukautisvuodon maaran arviointi

Taytd taulukko kuukautisvuodon aikana. Merkitse vuotopaivan kohdalle kdyttamiesi siteiden tai tamponien méara niiden

kostumisasteen mukaan (valitse parhaiten sopiva vaihtoehto).

Siteen tai Siteiden tai tamponien maard vuotopaivaa kohti Kerroin | Pisteet
tamponin
kostumisaste 1. 2. 3. 4, 5. 6. 7.
@ ’
@ 5
@ |
Yhteensa

KUVA 1. Kuukautisvuodon maarén arviointi kuvatestin avulla (9). Jos yhteenlaskettu pistemaara on vahintaan
185 pistettd, runsaan vuodon todenndkdisyys on 75-86 %. Kuvatestin avulla pystytdan tunnistamaan poikkea-
van runsas vuoto ja tdmén avulla kohdentamaan jatkotutkimukset ja suunnittelemaan hoito.

taan verenvuotosairaus, kertoo nuoruudessaan
pitineensd anemisoivia, sairauspoissaoloihin
johtaneita kuukautisvuotojaan normaaleina.

Yksinkertainen tapa tunnistaa runsaat kuu-
kautisvuodot on seuraavien kysymysten lapi-
kiyminen (9). Kuinka tihedin kuukautissuojia
pitdd vaihtaa? Onko kidytdssd useampi kuin
yksi kuukautissuoja kerralla? Tuleeko vuodos-
sa kookkaita hyytymid? Esiintyyko ylivuotoa
(lakanoihin, vaatteisiin)? Onko kuukautisvuo-
toihin liittynyt raudanpuuteanemiaa? Kuinka
paljon kuukautiset vaikuttavat arkielaimain?
Lisaksi on kehitetty kuvatesti, jonka perusteella
voidaan arvioida, onko vuoto poikkeavan run-
sasta (KUVA 1). Kuvatestii kiytetddn kiytinnén
tyossd vahdn, mutta siitd olisi apua oireen tun-
nistamisessa ja mairittelyssa.

Myos verenvuotosairauksissa runsaiden kuu-
kautisvuotojen taustalla saattaa olla lisitekijana
kohtuperiisid syitd, kuten myoomia, adeno-
myoosia tai polyyppeja. Yhdessi tutkimukses-
sa nditd oli vuotosairauksia sairastavilla jopa
normaaliverrokkeja enemmin, mahdollisesti
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koska ne pahentavat jo olemassa olevaa vuoto-
taipumusta ja tulevat todennikéisemmin diag-
nosoiduiksi (14). Gynekologinen arvio onkin
oleellinen osa selvittelyja my0s verenvuotosai-
rauksia potevilla.

Perhesuunnittelu, raskaus ja synnykseen
liittyvit verenvuodot. Vaikeita vuotosairauk-
sia sairastavat naiset sekd hemofilian mahdol-
liset kantajat kannattaa ohjata jo raskauden
suunnitteluvaiheessa ja viimeistddn raskauden
aikana monialaiseen naistentautien, hemato-
logian ja perinnollisyysldiketieteen arvioon.
Perinnollisyysneuvonnan lisiksi kidyddan lapi
esimerkiksi alkio- ja sikiédiagnostiikan mah-
dollisuudet ja rajoitukset (tapauksissa, joissa
sairauden geneettinen syy on tiedossa tai mah-
dollista selvittii), raskauden aikainen alustava
hoito ja seuranta seka synnytyksen suunnittelu.

Raskaudenaikaiset vuodot ovat verenvuo-
tosairauksissa harvinaisia. Osassa sairauksista
oireet lieventyvit raskauden aikana. Esimer-
kiksi tyypin 1 vW-tauti usein korjaantuu raskau-
denaikaisen fysiologisen vW-tekijan aktiivisuuden



suurenemisen takia hyytymisjarjestelmén valmis-
tautuessa synnytykseen, ellei vaje ole huomattava
(alle 20 %) (15). Ei ole viitteiti siiti, ettd vuoto-
sairauksiin liittyisi tahatonta lapsettomuutta tai
lisaantynyttd keskenmenoriskid. Poikkeuksina
ovat FXIII -puutos seki fibrinogeenin puutos-
tai toimintahiiriot, joihin liittyy lisddntynyt
keskenmenoriski (16).

Synnytykseen liittyvd poikkeava vuoto joh-
tuu harvoin didin verenvuotosairaudesta, ja
yleensi taustalla ovat obstetriset ja kirurgiset
syyt (17). Jos anamneesissa ei ole muita vuoto-
oireita, on taustalla oleva vuotosairaus epito-
dennikdinen, mutta hyvid anamneesi on avain-
asemassa (18). Tyypillisempii verenvuotosai-
rauksille ovat viivistyneet synnytyksenjalkeiset
vuodot vuorokaudesta 12 viikkoon synnytyk-
sen jilkeen. Niitd esiintyy esimerkiksi vW-tau-
tia sairastavilla normaalia enemman niissikin
tilanteissa, kun sairaus on tiedossa (19). Tami
johtuu siitd, etti synnytyksen jilkeen raskau-
den ajkana suurentuneet vW-tekijin ja hyyty-
mistekiji VIILI:n (FVIII) aktiivisuudet pienene-
vit muutamassa vuorokaudessa (20).

Mikili verenvuototautia sairastavalla naisella
on synnytyksen yhteydessd hyytymistekijakor-
vaushoidon tarvetta, tulee timd huomioida ja
suunnitella jo hyvissd ajoin raskauden aikana.
Synnytykset tulee keskittdd yliopistosairaaloi-
hin, joissa on mahdollista seurata ladkevastetta
laboratoriotutkimuksin, ja my6s konsultaatio-
palvelut ovat saatavilla paivystysaikana.

POTILAS 1. Vajaa 50 -vuotias nainen ldhetettiin
naistentautien pdivystykseen runsaan kuukautisvuo-
don vuoksi. Pikahemoglobiinipitoisuus terveysase-
malla oli 74 g/I. Kuukautisvuodot olivat muuttuneet
viisi vuotta aiemmin selkeasti aiempaa runsaammiksi.

Hanelld oli diagnosoitu kuusivuotiaana keskivaikea
tyypin 2A vW-tauti. Hanen didilla@n oli sama sairaus.
Lapsuuden jalkeen nainen ei ollut ollut seurannas-
sa missdaan vuotosairautensa vuoksi, mutta haneltd
oli operoitu hyytymistekijasuojassa hemorraginen
munasarjakysta.

Vuoto ei gynekologisessa statuksessa ndyttanyt
erityisen runsaalta, mutta potilaan vastikadn vaihta-
ma kuukautisside painoi yli 500 g. Kohdussa todet-
tiin kookas submukoottinen myooma. Hén sai puna-
solusiirtoja, hyytymiskorvaushoitoa ja rautainfuusion.
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Muut gynekologiset vuodot. Verenvuoto-
sairauksia sairastavilla naisilla on my6s kieru-
kan asennuksiin, raskaudenkeskeytyksiin, kes-
kenmenoihin ja munasarjakystiin sekd ovulaa-
tioon liittyvid verenvuotoja (21,22).

Verenvuotosairauksien
diagnostiikka

Vuoto-oireet. Kun epiillidn poikkeavaa ve-
renvuototaipumusta, oireet kartoitetaan sys-
temaattisesti kdymilld lipi vuoto-oirekysely,
joka pohjautuu kansainviliseen ISTH Bleeding
Assessment Tool (ISTH-BAT) -kyselyyn (TAuU-
LUKKO) (4). Kyselyn avulla voidaan laskea po-
tilaskohtainen pistemadra, jolloin yli 3 pistettd
miehilld ja yli S naisilla viittaa poikkeavaan
yleistyneeseen vuototaipumukseen.

ISTH-BAT-vuoto-oirekysely on validoitu ja
tunnistaa kliinisesti merkittivit verenvuoto-
sairaudet. Sen hy6dyntimistd suositellaan jo
perusterveydenhuollossa arvioitaessa, kenelle
kannattaa jarjestid tarkemmat hyytymisteki-
jatutkimukset perustuen objektiivisesti todet-
tuun poikkeavaan vuototaipumukseen (S).
Vuoto-oirekyselyn tulos ennustaa my6s vuoto-
riskid vW-taudissa ja verihiutaleiden toiminta-
hiiridissd (23,24).

Pelkka vuoto-oirekyselyn pisteméiré ei kui-
tenkaan kerro koko totuutta, silld pisteytykses-
si ei esimerkiksi huomioida sitd, kuinka usein
oireita on. Haastattelussa olisi tiarkedd kiinnittad

Leikkaushoitoon ei haluttu edetd vaikean lihavuuden
vuoksi. Potilaan painoindeksi oli 52 kg/m?.

Kahden seuraavan vuoden aikana naisella oli kym-
menen 1-5 vuorokauden hoitojaksoa naistentautien
vuodeosastolla vuotojen vuoksi. Han kuvasi elamansa
pyorivan vuotojen ymparilld ja niitd peldten. Nainen
sai hyytymiskorvaushoitoa sairaalassa ja valilla poli-
kliinisesti, ja raudanpuutetta korjattiin toistetusti. Ha-
nelle asennetiin kaksi kertaa hormonikierukka, joka
poistui molemmilla kerroilla nopeasti vuotojen myo-
td. Han kaytti suuriannoksista traneksaamihappoa,
keltarauhashormonivalmistetta ja myoomaa pienen-
tavaa hormoniladkitysta. Myooman angioembolisaa-
tiot tehtiin kahdesti, ja jalkimmaisen hoitotulos oli
lopulta hyva.

Verenvuotosairaudet naisilla
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TAULUKKO. Verenvuoto-oirekysely. Poikkeavaa vuototaipumusta epdiltédessa vuoto-oireet kartoitetaan systemaattisesti
kdymalla api vuoto-oirekysely, joka perustuu ISTH Bleeding Assessment Tool (ISTH-BAT) -kyselyyn (4). Taulukon liséksi
haastattelijan tulee luotettavaa arviota varten perehtya myds julkaisun tarkempiin kirjallisiin ohjeisiin. Kyselyn avulla voi-
daan laskea potilaskohtainen pistemaara, jolloin arvot yli 3 miehilla ja yli 5 naisilla viittaavat poikkeavaan vuototaipumuk-
seen.

Nenaverenvuodot | Ei Yli 5 kertaa vuo- | Yhteydenotto Tamponointi, muu | Veri- tai hyytymis-
dessa tai kesto yli | ladkariin paikallishoito tai | tekijavalmiste tai
10 minuuttia traneksaamihappo | desmopressiini
Mustelma- Ei lainkaan tai Véhintdan 5 yli Yhteydenotto Laajat hematoo- | Spontaani hema-
taipumus merkityksettéman | 1 cm:n kokoista ladkariin mat tooma ja verival-
vahdn mustelmaa miste
Vuodot pienista | Ei ollenkaan tai Yli 5 kertaa vuo- | Yhteydenotto Kirurginen vuodon | Veri- tai hyytymis-
haavoista merkityksettoman | dessa tai kesto yli | ladkariin tyrehdyttaminen | tekijavalmiste tai
harvoin 10 minuuttia desmopressiini
len- ja suulima- Ei Kesto yli 10 mi- Usein tai spontaa- | Kirurginen vuodon | Veri- tai hyytymis-
kalvovuodot nuuttia nisti, yhteydenotto | tyrehdyttaminen | tekijavalmiste tai
ladkariin tai traneksaami- desmopressiini
happo
Vuoto hampaan- | Ei poistoja tai Lisaantynyt tai Lisaantynyt tai (Uudelleen)ompe- | Veri- tai hyytymis-
poiston jalkeen vuotoa poistojen | pitkittynyt vuoto | pitkittynyt vuoto | lu tai tamponointi | tekijavalmiste tai

yhteydessa

yhden poiston
jalkeen, hakeutu-
minen hoitoon

kahden poiston
jalkeen, hakeutu-
minen hoitoon

desmopressiini

Maha-suolikana- | Ei tai merkitykset- | Vuotoja (ei ma- Yhteydenotto Vuodon tyrehdyt- | Veri- tai hyytymis-
van vuodot tomia hahaavaa, por- ladkariin tdminen toimenpi- | tekijavalmiste tai
tahypertensiota, tein ja/tai tranek- | desmopressiini
perdpukamia tai saamihappo
angiodysplasioita)
Verivirtsaisuus Ei Makroskooppinen | Yhteydenotto Kirurginen vuodon | Veri- tai hyytymis-
ladkariin tyrehdyttaminen, | tekijavalmiste tai
rautalaakitys desmopressiini
Leikkausvuodot | Ei leikkauksia tai ei | Lisaantynyt tai Lisaantynyt tai Kirurginen vuodon | Veri- tai hyytymis-
vuotoa leikkaus- | pitkittynyt vuoto | pitkittynyt vuoto 2 | tyrehdyttdminen | tekijavalmiste tai

ten yhteydessa yhden leikkauksen | leikkauksen jal- ja/tai traneksaami- | desmopressiini
jalkeen, hakeutu- | keen, hakeutumi- | happo
minen hoitoon nen hoitoon
Lihasverenvuodot | Ei koskaan Traumaattinen, ei | Spontaani, ei Spontaani tai trau- | Spontaani tai trau-
hoitoa hoitoa maattinen, hyyty- | maattinen, kirurgi-
mistekijavalmiste | nen interventio tai
tai desmopressiini | verensiirto
Nivelverenvuodot | Ei koskaan Traumaattinen, ei | Spontaani, ei Spontaani tai trau- | Spontaani tai trau-
hoitoa hoitoa maattinen, hyyty- | maattinen, kirurgi-
mistekijavalmiste | nen interventio tai
tai desmopressiini | verensiirto
Keskushermosto- | Ei koskaan - - Subduraalinen Intrakraniaalinen
vuodot
Kuukautisvuodot | Ei Yhteydenotto Rautalaakitys, hor- | Hormonaalinen Péivystyksellinen

ladkariin tai suo-
jien vaihto alle 2
tunnin valein tai

monaalinen hoito
tai traneksaami-
happo

hoito ja tranek-
saamihaapo tai
menarkesta lahti-

sairaalahoito tai
hysterektomia tai
veri- tai hyytymis-

hyytymia ja yli- en, yli 12 kk tekijavalmiste tai
vuotoa desmopressiini
Synnytyksen- Ei synnytystd tai ei | Yhteydenotto Iad- | Rautaladkitys tai | Veri- tai hyyty- Tehohoitoa tai

jalkeinen vuoto

V. Nummi ym.

vuotoa

kariin tai jalkivuo-
to yli 6 viikkoa

traneksaamihappo
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mistekijavalmiste,
desmopressiini,
kirurginen toimen-
pide

leikkausta vaativa
toimenpide



Pienempi esiintyvyys
Vaikeammat vuoto-oireet
Vahemmén diagnostisia haasteita

Suurempi esiintyvyys
Lievemmat vuoto-oireet

Enemman diagnostisia
haasteita

Vaikea hemofilia, Glantzmannin tauti, Bernard—Soulierin
oireyhtymad, tyypin 3 vW-tauti

Tyypin 2 vW-tauti
Tyypin 1 vW-tauti (vW-tekija < 15 %)
Muut hyytymistekijavajeet

Tyypin 1 vW-tauti (vW-tekija 15-30 %)
Tyypin 1 vW-tauti (vW-tekija > 30 %)
Verihiutaleiden toimintahairiot

Tuntemattomasta syystd johtuva
vuototaipumus

KUVA 2. Verenvuototautien suhteellinen esiintyvyys, vuoto-oireiden vaikeus ja diagnostiset haasteet (27). Py-
ramidin huipulla ovat vaikeat vuototaudit, jotka ovat harvinaisia mutta yleensa helposti tunnistettavissa. Pyra-
midin alaosassa olevat vuotohairiot ovat yleisempid, oireet ovat lievemmat ja diagnostiikkaan liittyy enemman

ongelmakohtia.

vW-tauti = von Willebrandin tauti, vW-tekija = von Willebrand -tekija

huomiota myds oireiden puutteeseen, eli jos
potilaalle on tehty leikkauksia ilman vuoto-on-
gelmia, se puhuu kliinisesti merkittidvid vuoto-
sairautta vastaan. Myos potilaiden itse tiyttdima
vuoto-oirekysely on validoitu vW-taudissa, ja
poikkeavan tuloksen perusteella tulisi harkita
tarkempia selvittelyji (25). Vuoto-oirekyselyn
yhteydessa kartoitetaan myds sukuanamneesi.

Laboratoriodiagnostiikka. Verenvuoto-
sairauksien laboratoriodiagnostiikan tulkin-
nassa auttaa ymmarrys hyytymisjarjestelmén
toiminnasta (26). Alkututkimuksiin kuuluvat
verenkuva sekd hyytymisen seulontakokeet,
tromboplastiiniaika (TT) ja aktivoitu partiaa-
linen tromboplastiiniaika (APTT). Yleisimmit
verenvuototaudit eivit kuitenkaan tyypillisesti
ndy seulontatesteissa.

Vuototaipumuksen selvittelyn pakettitut-
kimus (P-Vuotot, Huslab ja Fimlab) on ensi-
sijainen jatkotutkimus, jonka perusteella voi-
daan diagnosoida hyytymistekijivajeet seki
vW-tauti. Seulontatutkimukset sekd vuototai-
pumuspaketti tutkitaan yksikossd, jossa epiily
poikkeavasta verenvuototaipumuksesta heri,
ja ne voidaan ohjelmoida myds perustervey-
denhuollon kautta. Loydoksistd konsultoidaan
tarvittaessa hematologia. Vuototaipumuspaket-
ti ei kata verihiutaleiden toimintahiiriota, vaan
niitd epdiltiessi lihdetdan yleensi liikkeelle pe-

rifeerisen veren sivelyniytteestd sekid verihiuta-
leiden funktiotutkimuksesta platelet function
analyzer (PFA) -laitteella, jonka saatavuus ja
hy6dyntiminen vaihtelevat paikallisesti.

Vuotosairauksien laboratoriodiagnostiikassa
vaikeimmat ja harvinaisimmat sairaudet ovat
yleensi kohtalaisen suoraviivaisia diagnosoida,
kun taas lievempiin, yleisempiin sairauksiin liit-
tyy enemmin haasteita (kuvA2) (27). Vuoto-
taipumustutkimukset tehdaéin kliinisesti rauhal-
lisessa tilanteessa. Esimerkiksi infektiot, traumat
ja raskaus vaikuttavat hyytymistekijoihin ja ve-
rihiutaleiden toimintaan. Toisaalta mikili po-
tilas vuotaa akuutisti, tulee tutkimukset tehda
paivystyksellisesti, jotta voidaan arvioida, tarvi-
taanko hyytymiskorvaushoitoa vilittomasti.

Geenianalyysit ovat yleistyneet viime vuosi-
na my0s verenvuotosairauksien diagnostiikas-
sa. Niiden merkitys korostuu perinnéllisyys-
neuvonnassa sekd sairauksista erityisesti veri-
hiutaleiden toimintahairidissi (5).

Eri verenvuotosairaudet naisilla

von Willebrandin tauti on yleisin perinnél-
linen verenvuotosairaus. Sen esiintyvyys vi-
estdssd on noin 1/1000 (28). Tauti johtuu
vW-tekijin vajeesta tai toimintahiiriostd, joka
johtaa primaarihemostaasin toimintahdirio6n

Verenvuotosairaudet naisilla
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ja tyypillisiin iho- ja limakalvovuotoihin (5).
Sairaus vaikuttaa siis etenkin naisiin, ja kaksi
kolmasosaa potilaista on naisia.

von Willebrandin tauti jaotellaan tyypin 1
(vW-tekijin osittainen vaje), tyypin2 (VW-
tekijin toimintahdirié) ja tyypin 3 (vW-teki-
jin puutos) alaluokkiin. Mitatut vW-tekiji- ja
FVIII-aktiivisuudet yhdessd vuoto-oireanam-
neesin kanssa kertovat taudin vaikeudesta.
Vaikka osa vW-tautia sairastavista on lievioi-
reisia arkielimissddn, osalla vuototaipumus
on vaikea, ja lievissikin tapauksissa toimenpi-
teisiin ja leikkauksiin tulee varautua hyytymis-
korvaushoidon turvin. Nykyiset suositukset
korostavat verenvuoto-oireiden merkitystd
diagnostiikassa, ja oireisella henkilolld alle
50 %:n vW-tekijin aktiivisuus sopii vW-tautiin
(5). Lievisti pienentyneiden aktiivisuuksien
(30-50 %) kohdalla vuoto-oireiden kriittinen
arvio on tirkedi ja kuuluu yksikkoon, jossa on
kokemusta vW-taudista.

Tyypin 1 vW-taudissa vuototaipumus saattaa
korjaantua ikddntymisestd ja muista tekijois-
td johtuvien hyytymisjarjestelmdn muutosten

POTILAS 2. Ldhes 50-vuotiaan naisen isalla ja po-
jalla oli vaikea A-hemofilia. Poika sai diagnoosin
vastasyntyneena suvussa tiedossa olevan hemofili-
an vuoksi ja kdytti varhaislapsuudesta profylaktista
hyytymiskorvaushoitoa.

Naisella oli nuoruudessaan runsaat kuukautiset
ja monesti anemiaa. Hanelta oli poistettu yksi mai-
tohammas ilman vuoto-ongelmia, mutta viisauden-
hampaanpoiston jalkeisen vuodon vuoksi hédn jou-
tui hakeutumaan hammasladkariin toistamiseen.
Synnytys oli sujunut normaalisti, mutta sitd seurasi
pitkittyneesti runsasta jalkivuotoa. Hanelld oli tal-
visin toistuvia nendverenvuotoja, joita oli elektro-
koaguloitu ja tamponoitu useita kertoja pdivystyk-
sessa.

Nainen oli itse yhteydessa hematologian klinik-
kaan kuultuaan potilasyhdistyksen (SHY) luennon
hemofiliasta naisilla. Vuoto-oirekyselysta han sai 9
pistettd. Hanelld todettiin laboratoriotutkimuksissa
pienentynyt FVIll-aktiivisuus (21 %, viitealue 60—
160 %), joka sopi lievdan A-hemofilian diagnoosiin.
Hanelle annettiin potilaskortti paivystystilanteita
varten, ja hanet otettiin hematologian klinikan seu-
rantaan. Vuotta mydhemmin oikeaan lonkkaan teh-
tiin tekonivelleikkaus hyytymistekijasuojassa ilman
vuoto-ongelmia.

V. Nummi ym.
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myotd, mutta ndin ei tapahdu aina. Hyytymis-
tekijdaktiivisuuksien seuranta ajoittain onkin
perusteltua erikoissairaanhoidossa tai sen oh-
jeistamana, jotta potilaat saavat asianmukaisen
hoidon akuuttitilanteissa, traumojen ja kiireel-
listen leikkausten yhteydessi. Lievioireisten
potilaiden seuranta ei kuitenkaan kiytinnossa
aina toteudu.

Hemofilia. Miehilli A-hemofilian (FVIII-
vaje) ilmaantuvuus on 25/10000 syntynytti
poikalasta ja B-hemofilian (FIX—vaje) 5/10000
(29). Jokaista hemofiliaa sairastavaa miesti
kohden on 1,6-kertainen maiira hemofiliaa
kantavia naisia (30). Heilli hyytymisteki-
jaaktiivisuudet ovat keskimdirin noin 50 %
(viitearvo 60-160 %). Toisen X-kromosomin
sattumanvaraisesti tapahtuvan solutason inak-
tivoitumisen (lyonisaatio) vuoksi aktiivisuudet
kuitenkin vaihtelevat, ja noin 30 %:lla kantajis-
ta ne ovat selvisti pienentyneet. Nykysuositus-
ten mukaan, jos FVIII/FIX-aktiivisuudet ovat
alle 40 %, tulisi asettaa lievin, keskivaikean tai
vaikean hemofilian diagnoosi my®6s naisille eikd
puhua pelkistiin kantajuudesta (6). Termin
kantaja kdyttiminen johtaa monesti vuoto-oi-
reiden viheksymiseen.

Hemofiliaa sairastavilla naisilla on raportoitu
etenkin runsaita kuukautisvuotoja, suun lima-
kalvojen vuotoja sekd hampaanpoiston ja syn-
nytyksen jilkeisid vuotoja, mutta myos vaikean
hemofilian tyypillisinti oiretta, nivelverenvuo-
toja (31). Myds osalla hemofiliaa kantavista
naisista, joilla hyytymistekijaaktiivisuudet ovat
normaalit, esiintyy vuoto-oireita. Mahdollinen
selitys tille on se, ettd hyytymistekijaaktiivi-
suudet eivit suurene odotetusti esimerkiksi
leikkausten yhteydessd hyytymisjirjestelmin
aktivoituessa (32).

Suomessa hemofiliaa on diagnosoitu har-
voilla naisilla. HUS:n hyytymishairioyksikossd
on seurannassa ainoastaan alle kymmenen he-
mofiliaa sairastavaa naista, vaikka maaran tulisi
esiintyvyyden mukaan olla moninkertainen.

Muut hyytymistekijivajeet fibrinogeeni
(F1)-, FII-, FV-, FVIL-, FX-, FXI- ja FXIII-va-
jeet, ovat harvinaisempia kuin hemofilia. Hyy-
tymistekijavajeet nakyvit tyypillisesti pidenty-
neend APTI:nd tai pienentyneend TI-arvona,
lukuun ottamatta FXIII-vajetta, joka ei ndy



hyytymisen seulontakokeissa. Fibrinogeenivaje
nikyy pidentyneeni trombiiniaikana.

Harvinaisten hyytymistekijavajeiden hoitoa
ja potilasohjausta hankaloittaa hyytymiste-
kijaaktiivisuuksien huono korrelaatio vuoto-
oireisiin esimerkiksi FVII- ja FXI-vajeissa
(16). Vuoto-oireita esiintyy lievista vaikeisiin,
ja tyypilliset oireet vaihtelevat eri hyytymiste-
kijavajeiden vililld jonkin verran. Esimerkiksi
vaikeaan FXIII-puutokseen liittyy aivoveren-
vuodon riski. Runsaat kuukautisvuodot ovat
tyyppioire kaikissa hyytymistekijavajeissa.

Fibrinogeenin vajeen ja toimintahiirididen
(hypo- tai dysfibrinogenemia) erityispiirteend
on se, ettd osalla potilaista hiiri6 johtaa vuoto-
taipumukseen ja osalla tukostaipumukseen.

Verihiutaleiden toimintahiiriot. Naisilla,
joilla on runsaat kuukautisvuodot, verihiuta-
leiden toimintahiiriét ovat vW-taudin jilkeen
yleisin verenvuotosairaus (33). Verihiutaleiden
toimintahdiriot ovat heterogeeninen ryhma sai-
rauksia, joissa on primaarihemostaasin hiiri6
ja oireet ovat yleensd samankaltaiset kuin vW-
taudissa.

Vaikeimmat perinnoélliset verihiutaleiden
toimintahiirit, Glanzmannin trombastenia ja
Bernard-Soulierin oireyhtymi, ovat hyvin har-
vinaisia. Lievit verihiutaleiden toimintahiiriot
ovat yleisempid, ja niihin voi liittyd trombosy-
topeniaa, mutta trombosyyttimdird voi myds
olla tiysin normaali (34).

Tuntematon syy. Merkittavilld osalla poti-
laista, joita tutkitaan vuototaipumuksen vuok-
si hematologian klinikoissa, ei 16ydy spesifistd
diagnoosia (35). Tillgin voidaan puhua tunte-
mattomasta syystd johtuvasta vuototaipumuk-
sesta.

Verenvuotosairauksien hoito

Verenvuotosairauden toteamisen jilkeen tarkka
diagnoosi ja toimintaohjeet merkitdin sairaus-
kertomuksen riskitietoihin, potilaat saavat po-
tilasohjauksen ja heille annetaan potilaskortti
piivystystilanteita varten (36). Kaikissa veren-
vuotosairauksissa viltetddn vuototaipumusta li-
sadvid laakityksid, kuten asetyylisalisyylihappoa
ja tulehduskipuldikekuureja, etenkin ennen toi-
menpiteitd ja leikkauksia. Vuototaipumukseen
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vaikuttavia luontaistuotteita (esimerkiksi ome-
ga-3 rasvahapot) ei suositella.

Hyytymian liukenemisen eli fibrinolyysin
estdjad traneksaamihappoa kiytetdan lievien
vuoto-oireiden hoidossa seki lisaladkityksend
kaikissa vuotohdiridissa. Merkittivien vuotojen
ja leikkausten yhteydessd annetaan hyytymiste-
kijavalmistetta tai trombosyytteji korjaamaan
vaje diagnoosin mukaan. Leikkauksia ja toi-
menpiteitd varten laaditaan hyvissi ajoin kir-
jallinen suunnitelma vuotojen ehkiisemiseksi.
Vaikeimmissa tautimuodoissa potilaat saavat
hyytymistekijavalmisteita ehkiisevind kotihoi-
tona.

Desmopressiinia, joka vapauttaa endoteeli-
soluista vW-tekijdd ja FVIIL:d hyodyntden eli-
miston omia hyytymistekijivarastoja, voidaan
kayttad vW:ssd ja lievdssd A-hemofiliassa lyhyt-
aikaisessa hoidossa, jos vaste on tiedossa. Intra-
nasaalisen valmisteen osalta pitkd saatavuuson-
gelma rajoittaa kayttoa.

POTILAS 3. Vahan yli 20-vuotias nainen hakeutui
tutkimuksiin huimauksen vuoksi, ja hanelld todet-
tiin sattumaldydoksena pienentynyt TT-arvo (20 %,
viitealue 70-130 %). Jatkotutkimuksissa vuototai-
pumuspaketissa FVII oli alle mittausrajan (alle 5 %),
ja potilaan isalla todettiin lieva FVIl-vaje (56 %, vii-
tealue 76-170 %), mika viittasi perinndlliseen hairi-
60n. Diagnoosiksi asetettiin FVIl-puutos.

Nainen kertoi, ettei hanelld ollut vuoto-oireita ja
kuvaili kuukautisvuotojaan normaaleiksi. Vuoto-oi-
rekyselysta han sai 3 pistettd, silla hampaanpoiston
jalkeinen vuoto oli vaatinut uudelleentikkauksen.
Laboratoriotutkimuksissa oli ollut yli kymmenen
vuoden ajan lieva anemia (hemoglobiinipitoisuus
105-120g/) ja raudanpuute (ferritiinipitoisuus
5-10 ug/l). Han oli kayttanyt ajoittain lyhyita
rautakuureja.

Jatkotutkimuksina tehtiin gastroskopia ja ko-
lonoskopia normaalildyddksin. Kuukautisvuo-
doista tarkemmin kysyttdessa selvisi, ettd vuoto
kesti seitsemdn pdivaa. Runsaan vuodon paivia
oli nelja, jolloin han kaytti seka sidetta etta tam-
ponia ja vaihtoi suojia tiheimmillaan 1-2 tunnin
valein paivisin. Potilas sai kertaalleen suonensi-
sdisen rautainfuusion, ja hdnelle aloitettiin yh-
distelmaehkaisypillerit. Seurannassa kuukau-
tisvuodot vahenivat ja hemoglobiinipitoisuus
pysyi normaalina.

Verenvuotosairaudet naisilla



P KATSAUS

Ydinasiat

» Naisilla verenvuotosairauksien tyypilliset
oireet ovat runsaat kuukautisvuodot ja
niihin liittyva raudanpuuteanemia, jotka
ovat yleisid myds terveilla.

» Runsaista kuukautisvuodoista oireilevan
huolellinen anamneesi on avuksi jatko-
tutkimuksia arvioitaessa.

» Vuoto-oirekysely auttaa tunnistamaan
poikkeavan vuototaipumuksen.

» Verenvuotosairauksien oikea-aikainen
diagnosointi mahdollistaa hyvan hoidon
ja seurannan sekd hemostaasin osalta
turvalliset leikkaukset ja synnytykset seka
perinnéllisyysneuvonnan.

Runsaiden kuukautisvuotojen hoitolinjat
ovat yleensi samat kuin muillakin naisilla (9).
Traneksaamihappo on ensilinjan ladkitys vW-
taudissa (37). Yhdistelmiehkiisypillerit ja

VUOKKO NUMMI, LT, sisatautien erikoislaakari,
kardiologiaan erikoistuva ladkari
Hyytymishairioyksikko, HUS Syépakeskus

Sydén- ja keuhkokeskus, Jorvin sairaala, HUS

JENNI HEIKKINEN-ELORANTA, LT, naistentautien ja
synnytysten erikoisladkari

Naistentaudit ja synnytykset, HUS ja Helsingin yliopisto
MIRKA SIVULA, LT, anestesiologian ja tehohoidon
erikoislaakari

Hyytymishairioyksikko, HUS Syopékeskus
ANNA-ELINA LEHTINEN, dosentti, osastonylilaakari,

kliinisen hematologian erikoislaakari
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TIETOLAATIKKO

Tietoisuuskampanjoita naisten verenvuotosairauksista
Let’s Talk Period (https://letstalkperiod.ca/), kanadalainen

hormonikierukka ovat monilla tehokkaita hoi-
tomuotoja.

Etenkin lisdantymisidssd olevilla verenvuo-
tosairauksia sairastavilla naisilla hemoglobii-
nipitoisuuksien ja tarvittaessa rautavarastojen
seuraaminen on perusteltua, jotta potilaat eivit
anemisoidu ja raudanpuute voidaan korjata
ajoissa.

Lopuksi

Tietoisuus verenvuotosairauksista naisilla on
viime vuosina lisddntynyt, ja useita erilaisia
kansainvilisid tietoisuuskampanjoita on jérjes-
tetty (TIETOLAATIKKO). Vuotosairauksista kirsi-
vien naisten oikea-aikaisessa diagnostiikassa ja
hoidon ja seurannan jérjestimisessd on edel-
leen parantamisen varaa. Hyvi yhteisty6 perus-
terveydenhuollon, neuvolan, naistentautien ja
hematologian vililla edistavit potilaiden hyvai
hoitoa (38). Vertaistukea voi saada potilasyh-
distyksen kautta (hemofilia.fi). m
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