











Voor de meeste HBC's geldt dat de kinderafdeling hematologie
zeer nauw samengewerkt met het volwassenen ziekenhuis. Elk
van deze centra heeft een kwaliteitscertificaat van de Harmoni-
satie Kwaliteitsbeoordeling Zorgsector (HKZ). HKZ eist van elk
HBC "toepassing van fysiotherapie”, echter dit is niet nader
omschreven. Het past in het kader van het PHYSHNET project
om dit verder te gaan uitwerken. Dit geldt voor zowel kinder-
fysiotherapie als fysiotherapie voor volwassenen. Aan op één na
alle HBC's is een fysiotherapeut voor volwassenen verbonden en
bij onze werkgroep bekend; bij de kindercentra is dit in de helft
van de locaties het geval. Dit wil echter niet zeggen dat de

fysiotherapeuten altijd zijn ingeschakeld in de basiszorg

van deze centra. Deze slag moet nog worden gemaakt.

Na een eerste bijeenkomst vorig jaar, direct na het Van Creveld-
symposium, wordt een volgende vergadering, gecombineerd
met een mini symposium en workshops georganiseerd. Het is
uiteindelijk de bedoeling de kwaliteit en werkwijze van de
fysiotherapie in alle centra in Nederland gelijk te maken; dit
geldt ook voor de metingen. In chronische situaties is de
fysiotherapie wel enigszins geregeld, maar begeleiding bij
functioneel herstel na bloedingen staat, helaas, in veel centra
nog in de kinderschoenen (of is er nog niet).

Fysiotherapie in en buiten Europa

ZOALS U WEET HEEFT DE VAN CREVELDKLINIEK VAAK EEN TWINNING.
NA LAHORE (PAKISTAN) EN MANADO (SULAWESI, INDONESIE) WORDT
DAT NU EEN TWINNING MET TWEE CENTRA IN INDONESIE, DIE NIET
VER UIT ELKAAR LIGGEN: YOGJAKARTA EN SOLO (JAVA). DR. EVELIEN
MAUSER-BUNSCHOTEN EN PIET DE KLEIJN GAAN ER IN SEPTEMBER
VOOR DE TWEEDE MAAL HEEN.

In Europa heeft Piet de Kleijn geprobeerd de fysiotherapie in
Noord-oost Europa onder de aandacht te brengen. De patién-
tenverenigingen van Litouwen, Letland, Polen, Moldavié,
Wit-Rusland, Oekraine en Georgié waren verenigd, en gingen elk
met een plan van aanpak naar huis. In veel van deze landen is de
stolling, helaas, nog schaars en is fysiotherapie van belang. Men
weet echter vaak niet hoe het moet worden toegepast. Er was
onder andere een moeder met haar zoon, die op zijn 11 jaar
nauwelijks meer kon lopen. Een operatie was de enige uitkomst;
moeder kreeg zelfs ruzie met de artsen. Maar na 4 jaar volhou-
den, zwemt de zoon zelfs 5 dagen per week,. Het gaat nu weer
goed met hem.

Behalve de Wereldfederatie voor Hemofilie (WFH) is er ook een
Europese organisatie: EAHAD (European Association of Hemop-
hilia and Allied disorders). Naast een medisch en een verpleeg-
kundig netwerk, komt er nu ook een netwerk voor fysiothera-
peuten. Piet de Kleijn is een van de mede oprichters, samen met
twee collegae uit Engeland en één uit Belgié. Hopelijk komt via
deze weg de fysiotherapie in Europese landen met weinig
stolling beter uit de verf, en verschuift in landen met goede
behandeling het accent naar begeleiding naar (het stoppen van)
gewrichts- en spierbloedingen.

Reguliere controle fysiotherapie

In het verleden werd tijdens de jaarlijkse controle afspraak ook
steeds de gewrichtsstatus gemeten en beoordeeld. De laatste
jaren gebeurde dit echter niet meer systematisch. Om u nu enin
de toekomst zo goed mogelijk te kunnen helpen, willen wij de
reguliere controle weer uitbreiden met een controle door de
fysiotherapeut. Dit hoeft echter niet meer jaarlijks te gebeuren,
maar zal pas na een aantal jaar herhaald worden. U ontvangt

daarom voorafgaand aan uw controle afspraak ook een oproep
voor een onderzoek bij de fysiotherapeut dat aansluitend aan de
afspraak bij uw arts zal plaatsvinden. Een aantal patiénten heeft
deze fysiotherapeutische controle inmiddels gehad, de rest zal
nog een oproep ontvangen (dit zal niet bij iedereen bij de
eerstvolgende controle zijn).
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Onderzoek naar het beweeggedrag van patiénten met
hemofilie na een gewrichtsbloeding van start

In de vorige Prikpost heeft u al kunnen lezen dat ons voorstel
voor een onderzoek naar het beweeggedrag van patiénten met
hemofilie na een gewrichtsbloeding was beloond met de Aspire
Award. Inmiddels is dit onderzoek van start gegaan. Patiénten
die bij de fysiotherapie controle geweest zijn, wordt gevraagd
mee te doen aan deze studie en ons te bellen op het moment
dat er een acute gewrichtsbloeding is in het knie- of enkelge-
wricht. Wij sturen dan via de post een activiteitenmonitor.

Door met behulp van activiteitenmonitors het beweeggedrag
van patiénten met hemofilie na een gewrichtsbloeding in kaart
te brengen, kunnen we achterhalen hoelang het duurt voordat

iemand weer terug is op zijn oude activiteitenpatroon en of het
activiteitenpatroon na een gewrichtsbloeding invloed heeft op
de klachten die iemand na 3 en 6 maanden nog ondervindt.
Deze informatie kunnen we gebruiken om de fysiotherapeuti-
sche begeleiding van patiénten met hemofilie na een ge-
wrichtsbloeding te optimaliseren.

Doet u mee aan deze studie? Vergeet dan niet om ons te bellen
als u een bloeding heeft.

Voor vragen over het onderzoek kunt u contact opnemen met
Merel Timmer (m.a.timmer@umcutrecht.nl — 088 75 584 41)

0.69 0.01 Gemiddelde per activiteit per week
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Vertrek Sylvia Bliekendaal

Na 12,5 jaar voor de Van Creveldkliniek te hebben gewerkt gaat Sylvia ons per 1 juli verlaten. Ze gaat volledig werken op
longenpolikliniek. Sylvia zal voor velen van u de eerste persoon zijn geweest die u op de Van Creveldkliniek heeft ontmoet.
Klantvriendelijk en vrolijk, dat zullen we zeker gaan missen. We wensen haar veel succes.
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Gewrichtsbloedingen bij de ziekte van Von Willebrand

Bij de ziekte van Von Willebrand komen vooral bloedingen voor
in de slijmvliezen, zoals neusbloedingen en zware menstruaties,
en de huid (blauwe plekken). Bloedingen in gewrichten, zoals de
enkels, knieén en ellebogen, worden vooral gezien bij patiénten
met hemofilie. De behandeling bij hemofilie is er dan ook op
gericht om schade door gewichtsbloedingen te beperken. Toch
is uit het grote landelijke Willebrand in Nederland (WiN) onder-
zoek gebleken dat maar liefst een kwart van de deelnemende
Von Willebrandziekte patiénten aangaf een of meerdere
bloedingen in gewrichten te hebben gehad.

Om een beter beeld te krijgen van dit type bloedingen bij Von
Willebrandziekte en om te onderzoeken wat de gevolgen ervan
zijn is vanuit de Van Creveldkliniek de Willebrand Artropathie
Studie (WAS) opgezet. In de eerste plaats zijn de gegevens uit
de WiN vragenlijsten geanalyseerd en medische dossiers
onderzocht. De eerste resultaten daarvan zijn inmiddels gepubli-
ceerd in het wetenschappelijke tijdschrift Haemophilia (2015, 21,
e185-e192).

Het is gebleken dat gewrichtsbloedingen bij mensen met
matige of ernstige Von Willlebrandziekte (Von Willebrand factor
activiteit < 30%) gepaard gaan met een lagere kwaliteit van
leven. Gewrichtsbloedingen treden vaker op bij ernstige vormen
van Von Willebrandziekte, zoals type 3 Von Willebrandziekte en
als de factor VIl activiteit laag is. Bij twee derde van de patiénten
vond de eerste gewrichtsbloedingen al op kinderleeftijd plaats,
onder de 16 jaar. Verder werd een duidelijk verband aangetoond
tussen gewrichtsbloedingen en het gebruik van stollingsfacto-
ren, chronische gewrichtspijn en schade in de gewrichten. Ook
is er een duidelijk verband met gewrichtsoperaties.

Deze gewrichtsoperaties zijn verder in kaart gebracht door
middel van analyse van de WiN vragenlijsten en medische
dossiers. Hierbij zijn gegevens verkregen van 126 gewrichts-
operaties bij 79 patiénten met de ziekte van Von Willebrand.

De resultaten van dit deel van het WAS onderzoek zullen op het
aankomende ISTH congres worden gepresenteerd dat in juni in
Toronto in Canada plaatsvindt.

Patiénten die in de WIN vragenlijst aangegeven hebben een

gewrichtsoperatie te hebben gehad gaven ook vaker aan
gewrichtsbloedingen te hebben gehad. Daarnaast werd
blijvende lichte tot ernstige belemmering van de functie van
een of meerdere gewrichten vaker gemeld door patiénten met
gewrichtsoperaties. Een kwart van de ingrepen werd verricht in
verband met gewrichtsschade door eerdere bloedingen.
Opvallend was dat bij een kwart van de patiénten bloedingen
optraden tijdens of na de gewrichtsoperaties. Dit ondanks
behandeling met DDAVP of Von Willebrandfactor om bloedin-
gen te voorkomen bij ruim 80% van de ingrepen. Het is duidelijk
dat meer studies nodig zijn om de beste behandeling van Von
Willebrand ziekte te bepalen rondom gewrichtsoperaties en dat
intensieve begeleiding door de hemofiliearts daarbij erg
belangrijk is.

Om beter in kaart te brengen wat de werkelijke gewrichtsschade

Patiénten die in de WiN vragenlijst aan-
gegeven hebben een gewrichtsoperatie
te hebben gehad gaven ook vaker aan
gewrichtsbloedingen te hebben gehad.

is door bloedingen en wat de gevolgen zijn voor het dagelijks
leven, loopt op dit moment vanuit de Van Creveldkliniek nog
een onderzoek binnen de WAS. Daarbij worden Von Willebrand-
ziekte patiénten met gewrichtsbloedingen en patiénten die
ongeveer even erg Von Willebrandziekte hebben maar geen
gewrichtsbloedingen, met elkaar vergeleken. Bij hen wordt een
gewrichtsonderzoek door de fysiotherapeut verricht, gewrichts-
foto's gemaakt en ze vullen enkele vragenlijsten in. De resulta-
ten van dit onderzoek worden medio volgend jaar verwacht. Op
basis van die gegevens zal daarna ook nog een vergelijking
worden gemaakt met gegevens van hemofilie patiénten die zijn
verkregen uit eerder onderzoek binnen de Van Creveldkliniek.
Uiteindelijk zal met het WAS project op die manier een beter
beeld ontstaan van het voorkomen en de gevolgen van
gewrichtsbloedingen bij Von Willebrand ziekte.

Update vanuit het Research Team - Gentherapie

Momenteel wordt er in de Van Creveldkliniek gewerkt aan de voorbereidingen voor deelname aan een onderzoek naar de
veiligheid van gentherapie bij patiénten met hemofilie B. Zodra wij hierover meer informatie beschikbaar hebben, zullen
patiénten die mogelijk in aanmerking komen voor deelname door ons worden ingelicht.
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Update uit het Research Team:

het PRO-RBDD-onderzoek

HET ONDERZOEKSTEAM VAN DE VAN CREVELDKLINIEK HOUDT ZICH AL
SINDS DE OPRICHTING VAN DE KLINIEK BEZIG MET ONDERZOEK NAAR
HEMOFILIE A EN B.

Echter, de laatste jaren wordt er ook onderzoek verricht naar
andere zeldzame stollingsaandoeningen. Zo doet de Van
Creveldkliniek momenteel mee met een internationaal onder-
zoek waarbij gegevens worden verzameld van patienten die
lijden aan te kort aan fibrinogeen (factor I) en factor Xl (de
PRO-RBDD-studie ; Prospective data collection on patients with
Rare Bleeding Disorders). Vanwege hun zeldzaamheid is over
deze aandoeningen minder bekend dan over stollingsstoornis-
sen zoals hemofilie en von Willebrandziekte. Het doel van het

Vakantie tips

« Neem VOldoende stolling mee
. Bestel extra stollingsfactor of Octostim O[9 tIJd
* Hebje voldoende cyklokapron in huis?

« Douanebrief nodig? Alleen als je vliegt!

PRO-RBDD-onderzoek is om gegevens te verzamelen over het
voorkomen van deze aandoeningen en de bloedingsfrequentie,
in relatie tot het genotype (de mutatie die de ziekte veroorzaakt)
en stollingsfactorconcentraties in het bloed. Het onderzoek is
opgezet in Milaan en tientallen centra van over de hele wereld
nemen eraan deel. Alleen op deze manier kunnen voldoende
gegevens worden verzameld om een goed beeld van de
aandoeningen te krijgen.

De Van Creveldkliniek heeft inmiddels de eerste patiénten
benaderd voor eventuele deelname en de eerste patiént is
inmiddels geincludeerd. We zullen u op de hoogte houden van
de uiteindelijke bevindingen van deze Europese studie.

- Reisgidsje tijdig aanvragen en DeWaren voor volgende jaren

* Gaje n Europa op vakantie dan kun je op de volgende site hemofiliebehandelcentra
vinden, met telefoonnummer en routebeschrijving: HC |ocator.org

* Gaje buiten Europa op vakantie gebruik van V\/FH.Org: find a treatment center (rechter kolom)

- Zet het nummer van de van Creveldkiiniek in je mMobiel

» Denkaan het SOS (videm) kaartje
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