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KRVAVITVE PRI BOLNIKU S HEMOFILIJO

BLEEDING IN THE PATIENT WITH HAEMOPHILIA
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center Ljubljana, Ljubljana, Slovenija

IZVLECEK
Zdravstvena nega bolnikov s hemofilijo je del celovite zdravstvene oskrbe.
Sodobni pristop k bolniku s hemofilijo narekuje, da mu takoj po postavitvi diagnoze ponudimo ustrezen nacin
zdravljenja in zdravstvene nege. Celostna obravnava bolnikov s hemofilijo obsega: postavitev diagnoze,
zdravljenje krvavitev (nadomestno zdravljenje), hematolosko oskrbo pri diagnosticnih in kirurskih posegih,
preprecevanje krvavitev, nadzor nad pojavljanjem krvavitev, nadzor nad zdravljenjem, organiziranje in
spremljanje zdravljenja na domu, izvajanje sistematskih pregledov, oceno stanja kosti in misic, ortopedsko
obravnavo, reSevanje ¢ustvenih, psihi¢nih in socialnih problemov in genetsko svetovanje.
Hemofilija je bolezen, za katero je zna¢ilno pomanjkanje oz. odsotnost dolo¢enega faktorja strjevanja krvi, ki
je potreben pri nastanku fibrinskega strdka. Glede na stopnjo pomanjkanja faktorja strjevanja in posledi¢no
pogostost krvavitev razlikujemo med tezko, srednjo in lahko obliko bolezni. Do krvavitev lahko pride kjer
koli, najbolj pogosto v sklepih, misicah in v podkozju. Bolnik lahko krvavi iz nosu, ustne votline, prebavil,
secil in v osrednje zivCevije.
Kljuéne besede: hemofilija, krvavitve, zdravljenje, postopki zdravstvene nege.

ABSTRACT
The nursing care of patients with haemophilia is & part of their comprehensive health care. The modern
approach to treatment and nursing care of haemophilia patients means that immediately after the diagnosis is
established, appropriate methods of treatment and nursing care are available to the patient.
A holistic approach to the treatment of the haemophilic patient includes: diagnosis, treatment of bleeding
(replacement/ substitute treatment), haematological care during diagnostic and surgical procedures, prevention
of bleeding, bleeding control, treatment control, organisation and monitoring of treatment at home, organising
and performing ef preventive medical examinations, bone and muscle assessment, orthopaedic care, solving
of emotional, psychological and social problems and genetic counselling.
In haemophilia the factor necessary for the formation of fibrin clots is either insufficient or absent.
There are mild, moderate and serious forms of the disease depending on the severity of the deficiency of
clotting factor, which is correlated with the frequency of bleeding.
Bleeding can occur anywhere, but it is most frequent in joints, muscles and subcutaneous tissue. A patient can
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also bleed from the nose, mouth, digestive system and in the central nervous system.
Key words: haemophilia, bleeding, treatment, nursing care procedures.

uvoD

Bolezni, za katere so znacilne motnje v strjevanju
krvi, so: hemofilija A (pomanjkanje faktorja VIII),
hemofilija B (pomanjkanje faktorja IX), von
Willebrandova bolezen (pomanjkanje faktorja
VIII in von Wilebrandovega faktorja) in bolezni s
pomanjkanjem drugih faktorjev strjevanja krvi.

Motnje strjevanja krvi so lahko prirojene ali
pridobljene. Znacilni simptom so krvavitve, ki
se tezko ustavijo brez ustreznega nadomestnega
zdravljenja. NajpogostejSa mesta krvavitve so
odvisna od starostnega obdobja. V obdobju
novorojencka in dojencka krvavitev skorajda ni oz.
so posledica poskodb in kirurskih posegov. Od 1. do
6. leta otroka ogrozajo krvavitve, ki nastanejo zaradi
povecanega gibanja in pogostih padcev. Pojavijo
se krvavitve v sklepe, miSice in podkozje. Zaradi
ugrizov v jezik, rasti zob in poskodb ust se pojavijo
krvavitve v ustno votlino.

V Solskem obdobju poleg prej nastetih krvavitev
nastopijo tezave z zobmi. Pojavijo se krvavitve
iz prebavil in secil, ki so pogostejSe v puberteti in
odraslem obdobju.

V odraslem obdobju so pogostejse krvavitve v
sklepe in miSice. Pojavljajo se zaradi poSkodb pri
delu in zaradi ukvarjanja z rekreaktivnimi $porti. V
tem obdobju so pogostejsi kirurski in stomatoloski
posegi.

Zdravstvena nega bolnikov s hemofilijo ima
doloCene posebnosti, ki izvirajo iz same narave
bolezni. Bolezen je kroni¢na, zato so bolniki ob¢asno
ali stalno v stiku z zdravstvenimi delavci. Nas cilj
je, da bolnik svojo bolezen sprejme in skusa ziveti
¢im bolj normalno. Z uporabo sodobnih faktorjev
strjevanja se je kakovost Zivljenja bolnikov bistveno
spremenila. Hemofilija ostaja kroni¢na bolezen in

ob nekaterih vrstah krvavitev lahko bolnika celo
zivljenjsko ogroza.

KRVAVITVE V SKLEPE

Pri bolnikih s tezko obliko bolezni so najpogostejse
krvavitve v velike sklepe, zlasti sklepe spodnjih
udov. Izjema je koléni sklep. Vzrok krvavitve so
mehanski dejavniki, nekoliko drugacna zgradba
sklepne ovojnice kolen, gleznjev in komolcev ter
povecana fibrinoliza v sklepih bolnikov s hemofilijo,
ki je posledica ponavljajocih se sklepnih krvavitev.
Vecina bolnikov ve, kdaj se je pricela krvavitev v
sklep.

Pred pojavom klini¢nih znakov, kot so bolecina
ali oteklina, bolnik ¢uti mravljincenje, zbadanje,
okorelost in obcutek toplote. Ti obcutki opozarjajo,
da bolnik takoj potrebuje nadomestno zdravljenje.

Ce je krvavitev v sklep ve¢ja in je gibljivost sklepa
omejena, bolnik potrebuje zacasno mirovanje,
veéasih tudi z opornico v ugodni legi, in lokalno
hlajenje. Ko akutna bolecina popusti in se krvavitev
popolnoma ustavi, je pravi trenutek, da bolnik
pri¢ne z razgibavanjem.

Ce je sklep ostal v skréenem polozaju, sta potrebni
fizioterapija in pogosto tudi naravnava sklepa s
serijskimi mav¢nimi opornicami, ki naj potekata
ob ustreznem nadomestnem zdravljenju s faktorji
strjevanja.

V primeru velike napetosti v sklepu zaradi
obsezne krvavitve moramo vcasih kri odstraniti z
aspiracijskim punktiranjem, ki ga lahko opravi le
izkuSeni strokovnjak ob ustreznem nadomestnem
zdravljenju. Ob zelo izrazeni krvavitvi je poseg
potreben takoj. Pri vsaki sklepni krvavitvi moramo
izkljuciti zlom ali drugo poskodbo sklepa.
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Krvavitve v sklepe povzrocajo oslabelost miSic
in sklepno nestabilnost. Pojavi se zacarani krog
ponavljajocih se krvavitev, ki pripelje do kroni¢ne
hemofilne artropatije. V tem primeru so krvavitve
obseznejse in pogostejse, vse veckrat pa je potrebno
tudi zdravljenje z ve¢jimi odmerki zdravil.

Sklepna ovojnica nabrekne, kar povzroci, da so
krvavitve Se pogostejSe. V takih primerih moramo
faktorje strjevanja vbrizgavati preventivno in ob tem
izvajati fizioterapijo za krepitev miSic in povecano
stabilnost sklepov. Vcasih je potrebna odstranitev
sklepne ovojnice, ki jo lahko opravimo kirursko ali
radiokemijsko (z izotopom).

Degenerativni artritis je pri bolnikih v starosti 40—
60 let velik problem. Razvije se zaradi pogostih
krvavitev v sklepe in miSice. Spremljajo ga kroni¢na
bolecina, okorelost in zmanjSana gibljivost. Za
lajsanje bolecin so primerna nesteroidna protivnetna
zdravila, prepovedana pa so zdravila, ki vsebujejo
acetilsalicilno kislino. V¢asih bolnik potrebuje
kirursko zdravljenje.

Ukrepi zdravstvene nege:

« dajanje ustreznega koncentrata faktorja strjeva-
nja po navodilu zdravnika;

* namestitev bolnika v ustrezni polozaj;

* imobilizacija poskodovanega uda;

* dajanje zdravil po navodilu zdravnika;

* dajanje hladnih obkladkov;

* pomoc¢ pri izvajanju zZivljenjskih dejavnosti;

* izvajanje zivljenjskih dejavnosti, ki jih bolnik ne
more opravljati sam.

KRVAVITVE V MISICE

Misice so na drugo najpogostejSe mesto krvavitev
pri bolnikih s hemofilijo. Tudi te krvavitve
bolnik zacuti, preden se pojavijo klini¢ni znaki.
Obseznost krvavitve opredelimo s tipanjem. Najbolj
problemati¢na je krvavitev v miSico iliopsoas. Pri
tej krvavitvi se pojavi boleé¢ina v dimljah, ki lahko
izzareva v spodnji del hrbta ali v stegno. Nasilna
iztegnitev kolka je zelo boleca, rotacijo kolka pa je
mogoce izvesti. Skréenje noge v kolku in kolenu

zmanj$a bole¢ino. Pomembno je, da z natan¢nim
kliniénim pregledom izklju¢imo morebitno drugo
bolezen. Krvavitev opredelimo s slikovnimi
preiskavami.  Bolnik  prejema  nadomestno
zdravljenje, dokler se kri ne vsrka v celoti.

Nevarnost predstavlja pritisk na Zivce in zile.
Obsezne krvavitve v miSice podlakta in goleni lahko
povzrocajo hude in tezko popravljive kontrakture.
Potrebno je daljse nadomestno zdravljenje. Prizadeti
ud mora mirovati v polozaju, ki je za bolnika najbolj
ugoden.

Da bi preprec¢ili ponovno krvavitev, moramo z
razgibavanjem pocakati do popolne resorpcije
hematoma inne le do olajsanja bolecine. Pri poskodbi
perifernega zivca pricnemo z razgibavanjem tedaj,
ko je klini¢no jasno, da se poSkodba Zivca popravlja.

Ukrepi zdravstvene nege:

- dajanje ustreznega faktorja strjevanja krvi po na-
vodilu zdravnika;

* pomo¢ pri izvajanju zivljenjskih dejavnosti;

* izvajanje zivljenjskih dejavnosti, ki jih bolnik ne
more izvajati sam;

* dajanje drugih zdravil po navodilu zdravnika;

* namestitev bolnika v ustrezni polozaj;

* namescanje hladnih obkladkov.

KRVAVITVE V PREBAVILA

Krvavitve v prebavila se pri hemofilikih pojavljajo
manj pogosto. NajpogostejSi vzrok je uporaba
protivnetnih zdravil. Ce se krvavitev pojavi,
skusamo ugotoviti njen vzrok in poskrbeti za
ustrezno nadomestno zdravljenje. Ce ulkus
dokazemo klini¢no, ga moramo zdraviti tako, kot
pri bolnikih brez moten;j strjevanja krvi, seveda ob
ustreznem nadomestnem zdravljenju.

Krvavitev oziroma hematom v steni Crevesa,
najpogosteje tankega,
nekirurSki akutni abdomen. Pokazejo se znaki
zapore Crevesa (kréevita mocna bolecina, bruhanje,

se klini¢no izraza kot
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zaprtje, lokalno povecana peristaltika, povecana
peristaltika v celem trebuhu, oteklina). Prisotno
je lahko bruhanje krvi ali pa se pojavi krvavitev iz
danke.

Krvavitev se lahko pojavi kasneje, ko nastopi
nekroza sluznice stene ¢revesa. Ce se krvavitev
pojavi na zunanji povrsini ¢revesa, v peritonealni
votlini najdemo kri ali strdek. Krvavitve iz ¢revesa
zdravimo konzervativno z ustreznim nadomestnim
zdravljenjem in ob tem nadome$¢amo tekocine in
elektrolite z infuzijo.

Ukrepi zdravstvene nege:

« dajanje ustreznega faktorja strjevanja po navodi-
lu zdravnika;

* dajanje infuzijskih tekocCin, elektrolitov in drugih
zdravil po navodilu zdravnika;

e pomo¢ pri izvajanju zZivljenjskih dejavnosti;

* izvajanje zivljenjskih dejavnosti, ki jih bolnik ne
more izvajati sam;

* merjenje vitalnih funkcij;

 ustrezna prehrana;

* ustrezna hidriranost.

KRVAVITVE V RETROPERITONEJ

Pri hemofilikih je krvavitev v retroperitonej nevarna
in skrita krvavitev. Pojavi se kot posledica tope ali
penetrantne poskodbe.

Odraza se z znaki akutne bolezni trebuha. Krvni
tlak lahko moc¢no pade. Raven faktorjev strjevanja
moramo dvigniti na raven 50-100 % in jo nato
vzdrzevati na 50 %, dokler se krvavitev ne ustavi
oz. ne dosezemo stanja, ko je bolnik popolnoma
brez tezav. Vsako najmanjSo krvavitev na tem
podrocju moramo odloéno zdraviti, da preprecimo
pritisk na se¢evod ali druge organe. Ce je potrebno,
nadomescamo tekocino z infuzijami. Veckrat je
potrebna tudi transfuzija koncentriranih eritocitov.

Ukrepi zdravstvene nege:

* dajanje ustreznih faktorjev strjevanja po navodilu
zdravnika;

» dajanje zdravil, ustreznih infuzijskih tekoc€in in
transfuzij po navodilu zdravnika;

* merjenje vitalnih funkcij;

* pomo¢ in izvajanje zivljenjskih dejavnosti;

* ustrezna hidriranost, prehrana.

KRVAVITVE V ZADNJO STENO ZRELA

Krvavitev v zadnjo steno Zrela se lahko pojavi ob
vnetju zrela. Pri hemofiliku se pojavijo oteklina
vratu in tezave pri poziranju. Nujno je potrebno
nadomestno zdravljenje z manjkajo¢im faktorjem
strjevanja v visokih odmerkih. Poleg zdravljenja
vzroka krvavitve je potrebno nadomestno
zdravljenje 10—14 dni. Diagnozo postavimo s CT.

Ukrepi zdravstvene nege:

* dajanje nadomestnega faktorja strjevanja, drugih
zdravil in infuzijskih tekocin po navodilu zdrav-
nika;

* pomo¢ pri opravljanju Zivljenjskih dejavnosti;

* izvajanje zivljenjskih dejavnosti, ki jih bolnik ne
more opravljati sam;

* ustrezna prehrana;

* merjenje vitalnih funkcij.

KRVAVITVE I1Z SECIL

Pogostost krvavitev iz se€il z leti narasca. Pred 5.
letom starosti se tovrstne krvavitve ne pojavljajo.
Najprej sta potrebna natan¢na pregled in anamneza,
s katerima izklju¢imo morebitno poskodbo, ledvi¢ne
kamne in okuzbo. Krvavitev se pojavi pri bolnikih
s tezko obliko bolezni brez dokazane bolezni ali
anomalije secil. Smernice za zdravljenje hematurije
pri hemofiliji priporocajo zdravljenje z 48-urnim
popolnim pocitkom v postelji in z intenzivnim
hidriranjem (2,5-krat vzdrzevalna infuzija). Ob
moc¢nih bole€inah ali vztrajajo¢i makrohematuriji je
potrebno raven faktorja VIII pri hemofiliji A dvigniti
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na40 %, pri hemofiliji B pa dvigniti raven faktorja IX
na 50 %. Ce hematurija $e vztraja, moramo raziskati
vzrok. Dokazano je, da ponavljajo¢e se hematurije
pri hemofilikih niso vzrok ledvi¢ne okvare, zato
zahtevnejSe preiskave secil ob hematuriji niso
potrebne. Dajanje kortikosteroidov pri zdravljenju
ni izboljsalo uspesnosti zdravljenja.
Antifibrinolitikov pri zdravljenju hematurije ne
smemo uporabljati, saj lahko povzro¢ijo zamasitev
secnih poti s krvnimi strdki.

Pri hematuriji najveckrat ni potrebno nadomestno
zdravljenje, dovolj je, da bolnik lezi in veliko pije.
Ce hematurijo spremljajo bole¢ine in povisana
telesna temperatura, je potrebno tudi dodatno
zdravljenje (3).

Ukrepi zdravstvene nege:

* dajanje ustreznih infuzijskih teko¢in po navodilu
zdravnika;

* pomo¢ in izvajanje zivljenjskih dejavnosti;

» zagotavljanje pocitka;

» zadostni vnos tekocCin;

* merjenje vnosa in iznosa tekocin.

KRVAVITVE V OSREDNJE ZIVCEVJE

Pred okuzbo z virusom HIV so bile krvavitve v
lobanjo najpogostejsi vzrok smrti pri bolnikih s
hemofilijo. Krvavitev se lahko pojavi v katerem koli
predelu glave, lahko celo po lazji poskodbi ali na
videz spontano, ko bolnik na poskodbo ze pozabi.
Zelo pomembno je, da bolnik takoj po poskodbi
prejme nadomestno zdravljenje z enkratnim dvigom
ravni faktorja VIII/IX na 50 % takoj po poskodbi ali
najkasneje v 6 urah po poskodbi.

Ce gre za lahko poskodbo in e bolnik nima tezav,
nadaljnje zdravljenje ni potrebno, prav tako niso
potrebne dodatne preiskave. Ce bolnik bruha, ima
spremenjeno zavest in druge nevroloske simptome,
nadomestno zdravljenje z vzdrzevanjem faktorja
VII/IX nad raven 50 % nadaljujemo. Nujno
opravimo slikanje s CT.

Ce CT ne prikaze krvavitve, poskrbimo za
vzdrzevanje ravni manjkajocega faktorja nad 50
%, dokler tezave ne minejo. Ce krvavitev vidimo
na CT, obvezno vzdrzujemo raven manjkajoCega
faktorja strjevanjanad 50 %, praviloma v nepretrgani
infuziji 14 dni. Nujen je posvet z nevrokirurgom.

Krvavitev v hrbtenjaco ali v okolico hrbtenjace so
zelo redke. Lahko jih sprozi lumbalno punktiranje
brez  ustreznega  zasCitnega  nadomestnega
zdravljenja, zato moramo poseg vedno obravnavati
tako kot krvavitev. Na krvavitev opozori moc¢na
bolecina, postopna izguba gibljivosti in sprememba
obcutka nad mestom krvavitve. Lahko se pojavijo
motne odvajanja (2).

Ukrepi zdravstvene nege:

 dajanje ustreznega faktorja strjevanja in drugih
zdravil po navodilu zdravnika;

* pomo¢ in izvajanje zivljenjskih dejavnosti;

* merjenje vitalnih funkcij;

* izvajanje zivljenjskih dejavnosti, ki jih bolnik ne
more opravljati sam.

Krvavitve v centralni zivéni sistem, retroperitonej
in v zadnjo steno zrela moramo vedno obravnavati
v Centru za hemofilijo v Ljubljani (Pediatricna
klinika, Interna klinika). Gre namre¢ za resne
krvavitve, ki lahko ogrozijo bolnikovo Zzivljenje in
jih lahko uspesno obvlada le izkuSen hematolog.

MANJSE KRVAVITVE

Pri bolnikih s hemofilijo so pogoste tudi manjse
krvavitve. Podkozne krvavitve se s¢asoma same
resorbirajo, zato nadomestno zdravljenje ni
potrebno. Druge manjse krvavitve so Se zbodljaji,
manjSe vreznine itd. Tak$ne krvavitve zahtevajo
lokalno uporabo hemostatika in sterilno prevezo.
Odstranjevanje preveze lahko povzro¢i $e vecjo
krvavitev kot sama poskodba, zato je pomembno,
da prevezo pravilno odstranimo z namakanjem in
postopno ter brez uporabe sile.
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Ukrepi zdravstvene nege:

+ lokalna tamponada s hemostatikom (Surgicel®
Marbegalan® ipd.);

 sterilna oskrba in preveza rane;

¢ ledeni obkladki;

» odstranjevanje preveze z namakanjem.

KRVAVITVE 1Z NOSU

Krvavitve iz nosu so posledica poskodbe, prehlada

ali vnetja. Za ustavitev krvavitve opravimo
tamponado, ki jo izvedemo 2z namestitvijo
posebnega  hemostatskega ~ samoresorbilnega

tampona. Namocen tampon vstavimo v nos in
izvajamo tamponado s pritiskom na obe nosnici po
celi dolzini vsaj 10 minut. Otoloska tamponada ni
primerna, ker ob odstranitvi bolnik lahko ponovno
zakrvavi.

Ukrepi zdravstvene nege:

» lokalna tamponada;

» dajanje manjkajocega faktorja strjevanja, ce lo-
kalna tamponada ni u¢inkovita.

KRVAVITVE V USTNI VOTLINI

Zelo pomembno je redno in dosledno izvajanje
ustne higiene, tako pri otrocih kot pri odraslih.
Ze enostavno vnetje dlesni lahko povzro&i hujso
krvavitev Pri otroku je izvajanje skrbne ustne
higiene izredno pomembno. Uporaba zobne paste
s fluorom ali dodatek v obliki tablet in ustrezna
prehrana pomembno zmanjSajo pogostost bolezni
zob in dlesni ter posledi¢ne krvavitve.

Pri izvajanju posegov Vv ustni votlini  lahko
uporabimo vec¢ nacinov lokalne anestezije. Podro¢no
anestezijo lahko uporabimo, ¢e je koncentracija
manjkajocega faktorja strjevanja visja od 10 %.
Ce se krvavitev kljub temu pojavi, jo zaustavimo z
lokalno tamponado in s pritiskom.

Pri uporabi splosne anestezije je intubiranje skozi

nos neprimerno, pri intubiranju skozi usta pa
moramo manjkajoci faktor dvigniti nad raven 10 %.

Pri izdrtju stalnih zob moramo raven manjkajocega
faktorja strjevanja dvigniti, da tik pred posegom
doseze 30 %. dvig sicer ne zagotavlja, da do krvavitve
sploh ne bo prislo, zato naj bolnik hkrati uporablja
antifibrinolitike v obliki raztopine za spiranje
ust in v obliki tablet. Na mesto odstranitve zoba
takoj po posegu lokalno vstavimo samoresorbilni
hemostatik. Pomembno je tudi dovolj dolgo tis¢anje
in kasneje ustrezna prehrana.

Ukrepi zdravstvene nege:

» zdravstvenovzgojno delo;

* ustna nega in higiena;

* dajanje zdravil po navodilu zdravnika;
 lokalna tamponada;

* ustrezna prehrana.

ZAKLJUCEK

Zdravstvena nega bolnika s hemofilijo ima dolocene
posebnosti, ki izvirajo iz narave bolezni.

Hemofilija je kroni¢na bolezen, zato je bolnik v
stalnem in obcasnem stiku z zdravstveno sluzbo.
Z zdravstvenovzgojnim delom skuSamo doseci,
da bolnik svojo bolezen sprejme in z njo ¢im bolj
kakovostno zivi. Hemofilija je bolezen, ki lahko
ob krvavitvi celo ogrozi bolnikovo zivljenje, zato
bolnik potrebuje naSo pomo¢ in znanje. Vendar
pa je kljub obSirni pomoc¢i nase delo usmerjeno
v to, da bolniku pomagamo, da doseze ¢im vecjo
neodvisnosti. Stopnja odvisnosti je odvisna od
starosti, razpolozljivih zmoznosti, sposobnosti in
motivacije bolnika. Bolnika vedno obravnavamo
individualno in celovito, pri ¢emer uposStevamo tako
telesni vidik kot tudi duSevnega in socialnega.

Bolniki s hemofilijo so danes samostojni in lahko
zivijo polno zivljenje, ki ga omogocajo tudi sodobni
naéin zdravljenja in redni sistematski pregledi.
Zdravstvena vzgoja je pomembna v vseh zivljenjskih
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obdobjih. Z njo pri¢nemo Ze v otro$tvu ob postavitvi
diagnoze. Vedno je pomembno, da vzpostavimo
dober medsebojni odnos z otrokom in tudi njegovimi
star$i, da si pridobimo njihovo zaupanje.

Bolniki s hemofilijo morajo biti delezni taksne
obravnave kot bolniki, ki nimajo motenj strjevanja
krvi, vedno pa moramo poskrbeti, da raven faktorja
strjevanja krvi dvignemo na ustrezno raven.
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