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Sazetak

Sveobuhvatna skrb bolesnika oboljelog od hemofilije iz perspektive

medicinske sestre

Autor: Josipa Belev

Hemofilija je nasljedna bolest koja dovodi do sklonosti krvarenja ubraja se u
rijetke bolesti, a zbog svoje specificnosti se skrb za bolesnike s hemofilijom naj¢esée
provodi u specijaliziranim centrima. U Hrvatskoj od hemofilije boluje oko 450

bolesnika, od kojih oko 150 ima teSku kliniCku sliku bolesti.

Cilj ovog preglednog rada je naglasiti vaznost dobro organizirane skrbi
bolesnika s hemofilijom u Centru kao i doprinos visoke razine sestrinske skrbi za

bolesnika s ovom rijetkom bolesti.

U svrhu dokumentiranja stanja i promjena kod bolesnika u ovom diplomskom
radu izradena je sestrinska dokumentacija koja se temelji na standardnoj sestrinskoj
dokumentaciji, a pregledom literature utvrdene su specificne potrebe bolesnika s
hemofiljom koje su implementirane u dokumentaciju. Izradena dokumentacija
olakSava pracenje stanja bolesnika i pomaze prilikom personaliziranja lijeCenja
bolesnika s hemofiljom, te omogucava detaljan uvid u stanje bolesnika cijelom

multidisciplinarnom timu.

Sustavno pracenje i evidentiranje stanja bolesnika, gdje uvelike pomaze i
sestrinska dokumentacija, omoguc¢ava bolji uvid u stanje bolesnika i kvalitetu
njegova zivota, te ukazuje na raspoloZive resurse u poboljSanju kvalitete zbrinjavanja

bolesnika s hemofilijom.

Medicinska sestra takoder pomaze u koordinaciji specijalistiCkih pregleda u
Centru za hemofiliju. Dobro educirana sestra svojim znanjem, vjeStinama i iskustvom
znatno skracuje boravak bolesnika u Centru, upravlja edukacijom bolesnika i obitelji

te na taj nacin direktno utjeCe na poboljSanje kvalitete Zivota bolesnika s hemofilijo

Kljuéne rijeci: hemofilija, sestrinska skrb, Centar za hemofiliju, Kvaliteta Zivota



Summary

Comprehensive care of a patient with haemophilia from the perspective of a

nurse
Author: Josipa Belev

Haemophilia is an inherited disorder which belongs to a group of rare
diseases and, for its specificity, the patients with haemophilia are most frequently
treated in specialised centres. In Croatia, there are about 450 patients suffering from
haemophilia, of which about 150 show a severe clinical condition of the disease.

The aim of this review paper is to emphasize the importance of well-organised
treatment of patients with haemophilia, as well as the contribution of a high level of

nursing care for patients with this rare disorder.

In order to document conditions and changes in patients, in this thesis the
nursing documentation based on standard nursing documentation was prepared,
while the literature overview identified specific needs of patients with haemophilia
which were implemented in the documentation. Previously mentioned prepared
documentation facilitates the monitoring of a patient condition and contributes to the
personalisation of treatment of a patient with haemophilia, as well as provides the

entire multidisciplinary team with a detailed insight into a patient condition.

Regular monitoring and recording of a patient condition, where nursing
documentation is of a great importance as well, gives a better insight into a patient
condition, contributes to the improved quality of their life and indicates the available

resources in improving the quality of treatment of patients with haemophilia.

A nurse also helps to coordinate the specialized examinations at the
Treatment Centre. A well - educated nurse, applying the acquired knowledge, skills
and experience, shortens significantly a patient's stay at the Centre, manages the
education of patients and families and, in that way, directly improves the quality of
life of a patient with haemophilia.

Keywords: haemophilia, nursing care, Treatment Centre, Quality of life



l. Uvod
1.1. Opéenito o hemofiliji

Hemofilija je nasljedni poremecaj u sustavu zgrusavanja krvi, te se ubraja u
rijetke nasljedne bolesti. Nasljeduje se spolno vezano za X kromosom, te se
simptomi poremecaja gotovo u pravilu razvijaju kod musSkaraca. Hemofilija je
poremecaj do kojeg dolazi zbog smanjene aktivnosti ili nedostatnog faktora
zgruSavanja VIl ili IX. Ovisno o nedostatnom faktoru zgruSavanja hemofilija se dijeli
u dvije osnovne vrste hemofilja A i B. Kod hemofilije A nedostaje ili je smanjena
aktivnost faktora zgruSavanja VIlI, dok kod hemofilije B nedostaje faktor zgruSavanja
ili je smanjena aktivnost faktora IX. Unutar podijele na dvije vrste hemofilije razlikuju

se tri oblika ove bolesti ovisno o razini faktora u krvi bolesnika (1).

Prevalencija hemofilije A je 1 na 5000 novorodene muske djece, dok je

prevalencija hemofilije B je 1 na 40 000 novorodene muske djece (2).

Tablica 1. Tipovi hemofilije

Te=zina

Hemoftilije

Razina
Taktora

Epizode
Krvarenj=

Br.oj
Krvarenj=

Vrijeme
postavijanja

dijagnoze

jaka krvarenja
nakon manje

Teska <=1 % (<0,001) | Spontana 24- 48 Oko prve
krvarenja krvarenja godine Zivota
pretezno u godisnje
misice i
zglobove

Umjerena 1-5 926 (0,01- Rijetko 4 — 6 Oko 5 -7

0,05) spontana krvarenja godine Zivota
krvarenja, godisnje

14

traume ili
KirurSkog
zahvata

Blaga 5 -40 %0 (0,05- | krvarenja Nema pravila U odrasloj

0,40) nakon vece dobi, kod

traume ili prometnih
KirurSkog nesreca ili
zahvata KirurSkog




[.2 Simptomi hemofilije

Vodec¢i simptomi hemofilje su pojava krvarenja u zglobove (hemartros),
miSi¢e i meka tkiva, osim toga krvarenje se moze javiti i na drugim mjestima u tijelu.
Lokalizacija krvarenja diktira tezinu klinicke slike, te potrebu za nadomjesnom
terapijom nedostatnog faktora zgruSavanja. KliniCka slika ovisi o lokalizaciji krvarenja
kao i o razini faktora kod oboljelog od hemofilije. Simptomi krvarenja su tim izraZeniji
Sto je razina faktora zgruSavanja niza u krvi bolesnika. Novija istrazivanja su
pokazala da postoji direktna veza izmedu genotipa pojedinih bolesnika i pojave
krvarenja, Sto znacCi da neki bolesnici s teSkim oblikom bolesti ne krvare onoliko
koliko je oCekivano s obzirom na njihovu razinu faktora u krvi, odnosno neki od
bolesnika koji imaju srednji ili blagi oblik bolesti posliedi¢no imaju neocekivano

izrazeno krvarenje s obzirom na razinu faktora u krvi (3).

Teski oblik bolesti karakteriziran je pojavom spontanih krvarenja, dok se kod
lakSeg oblika bolesti krvarenja javljaju nakon trauma (tablica 1). Pojava krvarenja na
godisnjoj razini uvelike ovisi o tezini bolesti, o emu je u direktnoj vezi i vrijeme

postavljanja dijagnoze (tablica 1).

TeSka i po zivot opasna krvarenja mogu se javiti kao retroperitonealna
krvarenja, gastrointestinalna i intracerebralna krvarenja, te krvarenja u zdrijelo ili vrat.
Takva stanja zahtijevaju hitnu intervenciju i nadomjestanje visokih doza faktora

zgruSavanja, te monitoring bolesnika (2).

Buduc¢i da se radi o nasljednoj bolesti simptomi se mogu uociti ve¢ u
dojenackoj dobi i to naj¢eS¢e kod tedkih oblika bolesti. Kod teSkog oblika bolesti
krvarenje se Cesto javlja i u obliku modrica po koZi, epistakse ili krvarenja iz desni
pogotovo kod zamjene mlije€nog zubala trajnim. Krvarenje u zglobove i miSice
najranije se javlja kod pocinjanja puzanja djeteta, te tada dolazi do pojave oteklina

.....

jesu hemartros i krvarenje u misice, te hematomi po kozi.
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I.3. Postavljanje dijagnhoze

Dijagnoza bolesti postavlja se pozitivnom obiteljskom anamnezom, kliniCkom
manifestacijom simptoma i laboratorijskom potvrdom sniZzene razine faktora VIII ili IX

u krvi, te genetskim testiranjem nositelja gena i oboljelog.

Uzimanje anamneze kod sumnje na hemofiliju vazan je korak do postavljanja
dijagnoze. Na hemofiliju mozZe ukazivati sklonost krvarenju u ranom djetinjstvu,
spontana krvarenja u zglobove i meka tkiva, te prekomjerno krvarenje nakon traume
ili kirurSkog zahvata. Osim prisutnih kliniCkih znakova za postavljanje dijagnoze
vazna je i obiteljska anamneza. Kod sumnje na hemofiliju u obiteljskoj anamnezi
moze se iSCitati da su muskarci s majcine strane obiteljskog stabla obolijevali od

hemofilije. Hemofilija se moze javiti i bez prethodno pozitivhe obiteljske anamneze

kada dolazi do mutacije gena za faktor VIII ili IX, Sto se obi¢no dogada kod trecine
bolesnika.
Laboratorijska potvrda snizene razine faktora VIIl ili IX klju¢na je za definitivno

postavljanje dijagnoze hemofilije. Ovisno o detektiranoj vrsti i razini faktora u krvi
moze se klasificirati bolest prema ve¢ navedenoj podjeli (tablica 1). Sto se tice
laboratorijske dijagnostike prvenstveno se rade testovi probira Sto ukljucuje:
protrombinsko vrijeme (PV), aktivho parcijalno tromboplastinsko vrieme (APTV),
ispitivanje funkcije trombocita (vrijeme krvarenja, agregatometrija) i broj trombocita.
Na hemofiliju se mozZe posumnijati ukoliko je u testovima probira produzen APTV, a
ostali parametri uredni; tada je potrebno napraviti daljnju laboratorijsku obradu.
Potvrda dijagnoze ukljuCuje mjerenje aktivnosti FVIIl, FIX i von Willebrandovog
faktora (VWF). Testiranjem razine i aktivnosti VWF iskljuCuje se von Willebrandova

bolest kod sniZzene aktivnosti faktora VIlI(4).

Preciznost testova uvelike ovisi o pravilnom uzorkovanju, transportu i
skladi$tenju uzorka krvi. Uzorkovanje krvi provodi se standardnom venepunkcijom
periferne krvi, kod preciznog odredivanja razine VWF vazno je da bolesnik miruje 30
minuta prije vadenja krvi. Uzorak krvi uzima se u epruvetu s plavim ¢epom, toCnije
epruveta s 3,2 % natrij citratom. Prilikom uzorkovanja epruveta mora biti potpuno
napunjena zatim lagano protresena minimalno Sest puta kako bi doslo do mije$anja

3,2 % natrij citrata i pune krvi. Kod vadenja krvi za koagulacijske pretrage vazno je
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voditi raCuna o putu vadenja krvi. PreporuCa se vaditi krv nakon neposredne
venepunkcije, ukoliko se za venepunkciju koristi sistem s leptiricem potrebno je prvo
ispuniti sistem krvlju kako bi se izbjeglo povlaCenje zraka u epruvetu, tada bi bilo
onemogucéeno vadenje adekvatne koli€ine krvi u potrebnu epruvetu. Za vadenje krvi
za koagulacijske pretrage treba izbjegavati centralne venske katetere kod kojih se
koristi heparin ili neko drugo sredstvo konzervacije jer direktho moze utjecati na
nalaz koagulograma. Redoslijed uzimanja krvi u epruvete kada se osim
koagulacijskih testova rade i drugi testovi je sljedeci: prvo se uzima krv u prazne
epruvete i epruvete koje nisu ispunjene medijem koji utjeCe na koagulacijski proces
(EDTA i prazna epruveta) zatim koagulacijska epruveta te na kraju serumska
biokemijska epruveta i heparinska epruveta. Obrnuti redoslijed mogao bi utjecati na
nalaz koagulacije. Uzorak krvi za koagulaciju potrebno je analizirati unutar 4 sata.
Uzorak se priprema na nacina da se centrifugira na 2000 g 15 min i kao takav moze
stajati na sobnoj temperaturi (20 do 25 ° C) najduze 4 sata. Ako se uzorak ne moze
analizirati unutar 4 sata odijeljena plazma €uva se na -30 " C nekoliko tjedana ili na -
70 C do Sest mjeseci. Kod vadenje krvi za odredivanje koncentracije faktora u krvi
vazno je imati na umu kada je bolesnik zadnji puta dobio nadomjesnu terapiju
faktora zgru$avanja, te koliko je njegov poluvijek trajanja, kako bi se dobio objektivan

nalaz razine faktora u krvi (4).

Genskim testiranjem se odreduje mutacija koja je uzrokovala hemofiliju i
danas je uobiCajeni postupak kod postavljanja dijagnoze bolesti. Molekularno-
gensko testiranje potvrduje mutacije u genima za faktor VIII i IX. Gensko testiranje
od posebne je vaznosti za prenatalnu dijagnostiku, utvrdivanje nositeljice gena za
hemofiliju, utvrdivanje rizika za razvoj inhibitora, hemofilije B Leiden te razlikovanje
blage hemcdfilije A i von Willebrandove bolesti tip 2N. Opisano je preko 800 razli€itih
mutacija koji uzrokuju hemofiliju A, no naj¢esca je inverzija introna 1 na egzonu 22
koja se nalazi kod 50% bolesnika s teSkim oblikom hemofilije A. Zbog velikog broja
razlicitih mutacija rasutih po genomu, genska dijagnostika zahtjevna je procedura za

odredivanje tocne mutacije koja uzrokuje hemofiliju(5).

Ne treba zanemariti laboratorijsku dijagnostiku kada je u pitanju odredivanje
neutralizirajuéih aloprotutijela (inhibitora) u krvi bolesnika s hemofiljom. Testiranje na

prisutne inhibitore takoder zapocinje koagulacijskim pretragama probira, nadalje se
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koriste pretrage za odredivanje specificnih protutijela na faktor VIII ili faktor IX.
Standardnim kvantitativnim testiranjem dobiva se potvrda prisustva inhibitora koji se
izrazavaju u Bethesda jedinicama(BU). Vrijeme potrebno za odredivanje inhibitora za
faktor VIl je priblizno 2 sata, a za inhibitore na faktor 1X je priblizno 10 minuta. Nalaz

titra inhibitora od 20,6 BU je klini¢ki zna¢ajan nalaz.

Osim Bethesda testom, inhibitori na faktor VII/IX mogu se odrediti i

imunokemijskom metodom (ELISA).

1.4. Lije€enje hemofilije

LijeCenje oboljelih od hemofilije prvenstveno se bazira na nadomjesnoj terapiji
nedostatnog faktora zgruSavanja. Zlatni standard u lije€enju hemofilije je profilaktiCka
primjena nedostatnog faktora zgruSavanja. Istrazivanje provedeno 2002.godine u
Nizozemskoj pokazalo je da je uvodenjem profilaktickog lije€enja kod oboljelih od
hemofilije broj krvarenja smanjen za gotovo 80 %. Profilaksa je direktno utjecala na
morbiditet i mortalitet oboljelih od hemofilje (21). S profilaktiCkim lijec¢enjem
zapocCinje se ve¢ u ranom djetinjstvu prije ili nakon prvog krvarenja. Koncentrati
faktora zgruSavanja dobivaju se na dva nacina: sintetiziranjem iz ljudske plazme
(plazmatski koncentrati zgruSavanja krvi) ili rekombinantnom tehnologijom. Lijekovi
koji se koriste za nadomjeStanje faktora zgruSavanja primjenjuju se isklju€ivo
intravenskim putem, $to je zahtjevan nacin primjene terapije bolesnicima koji se
lijeCe od kroni¢ne bolesti. Nadomjesna terapija primjenjuje se 1 do 3 puta tjedno.
Razvojem tehnologije dobiveni su lijekovi kojima je produzen poluvijek djelovanja.
Noviji koncentrati faktora VIl ili X mogu se primjenjivati jednom tjedno u profilaktiCke
svrhe. Profilaksa je definirana na Cetiri nacina, a prema situacijama u kojima se

bolesnik nalazi lije¢nik se odluCuje za primjenu jedne od oblika profilakse (6).

Primarna profilaksa je kontinuirana terapija zapoCeta prije osteohondralnog
oStecenja zglobova dokazanog klini¢kim pregledom ili radioloSkom dijagnostikom te
prije drugog krvarenja u veliki zglob i prije 3. godine zivota.

Sekundarna profilaksa je kontinuirana terapija zapoCeta nakon dva ili viSe
krvarenja u velike zglobove, ali prije osteohondralnog ostecenja zglobova dokazanog

kliniCkim pregledom ili radioloSkom metodom.
18



Tercijalna profilaksa kontinuirana terapija zapocCeta nakon nastalog ostecenja

zglobova dokazanog klinickim pregledom ili radioloSkom dijagnostikom.

Intermitentna profilaksa terapija koja se primjenjuje radi sprijeCavanja

krvarenja u visokorizi¢nim situacijama, a ne traje dulje od 45 tjedana godisnje.

Profilaksa omogucuje optimalno lijeCenje bolesnika. Kako bi se maksimalno
optimiziralo profilakticko lijeCenje svjetski trend je omoguditi bolesnicima kuéno
lijeCenje, Sto u praksi znaci da bolesnici u ku¢nim uvjetima skladiSte, pripremaju,
primjenjuju lijek, te zbrinjavaju otpad nastao nakon primjene. Takva logistika
omogucuje bolesniku da prije svakodnevnih aktivnosti primjeni lijek samostalno i
nastavi nesmetano s planiranim aktivnostima. Samostalna primjena intravenske
terapije zahtjevan je zadatak za bolesnike. Za adekvatno provodenje profilakse
potrebna je temeljita edukacija bolesnika koju provodi medicinska sestra. Buduéi da
se sa profilaksom zapoc€inje vec u ranoj zZivotnoj dobi za pravodobnu primjenu vazni

su motivirani roditelji, a kasnije i educiran bolesnik (7).

Broj primijenjenih doza tjedno u profilaktiCcke svrhe procjenjuje lijecnik na
temelju anamneze i laboratorijskin nalaza, te ovisi o wvrsti lijeka i nalaza

farmakokinetike svakog pojedinom bolesnika.

Osim profilaktiCckog lije€enja nadomjesna terapija nedostatnog faktora
primjenjuje se i prema potrebi (engl. on demand). Terapija prema potrebi znadi
primjenu nedostatnog faktora samo u slu€aju akutnog krvarenja, u tom slucaju
intravenski se primjenjuje nedostatni faktor sve do potpunog prestanka krvarenja.
Kod lijeCenja prema potrebi primjenom nedostatnog faktora moguc¢a su CeSca
krvarenja u velike zglobove, te ponavljana krvarenja u jedan te isti zglob (tzv. ciljni
zglob, engl. target joint). LijeCenje prema potrebi nije prvi izbor u lijeCenju
hemofilije, buduéi da se profilaktickim lijeCenjem spre€avaju brojne komplikacije

hemofilije(6).

Poluvijek primijenjenog faktora zgru$avanja VIII u krvi bolesnika je 8 do 12
sati. Koncentrat faktora VIII primjenjuje se u sporoj bolus injekciji i to brzinom 3

ml/min. NajviSa razina faktora u krvi nakon intravenske primjene je 10 do 30 minuta.

U posljednjih nekoliko godina na trziStu su se pojavili koncentrati zgruSavanja

krvi koji imaju produzeni poluvijek trajanja tako da se znatno mijenja frekvencija
19



primjene profilaktickih doza tijekom tjedna. Sve viSe bolesnika s hemofilijom A

prelazi na profilakticku primjenu faktora VIII dva puta tjedno.

Kod primjene koncentrata zgruSavanja |IX standardni pripravci imaju nesto
duZi poluvijek djelovanja tako da je gotovo pravilo u primjeni profilakse dva puta
tiedno. Jedna jedinica koncentrata faktora |IX podize razinu faktora za otprilike 1
jedinicu po dl. Poluvijek FIX iznosi od 18 do 24 sata. VrSna vrijednost faktora IX u

krvi bolesnika nakon intravenske primjene je 15 minuta nakon primjene.

Sto se tite koncentrata rekombinantnog faktora IX s produzenim djelovanjem
napravljen je znacCajan iskorak u profilaksi budu¢i da se ovaj pripravak primjenjuje
jednom tjedno i redovitom primjenom postize se razina faktora IX u krvi bolesnika

iznad 0,24 Ul/ml i to 168 sati nakon primjene u dozi od 40 IU/kg jednom tjedno.

I.5. Razvoj inhibitora

LijeCenje bolesnika s prisutnim inhibitorima na ve¢ nedostatne faktore
zgruSavanja poseban je izazov. Inhibitori su protutijela koja se razvijaju u krvi
bolesnika (IgG4) neutraliziraju prokoagulantnu aktivnost faktora VIII ili IX.
Prevalencija inhibitora kod oboljelih od hemofilije A krece se od 10% do 30 %, dok
se kod hemofilije B inhibitori razvijaju od 1% do 3%(2).

Rizik za razvoj inhibitora je prepoznat kod osobe s teSkom hemofilijom, kod
pozitivhe obiteljske anamneze na inhibitore u obitelji, odredene mutacije gene imaju
veCu sklonost razvoju inhibitora. Naj¢eS¢a pojava inhibitora je nakon 50 prvih
primjena lijeka od pocetka lijeCenja. Simptomi koji upucéuju na moguci razvoj
inhibitora su nedovoljan odgovor na standardno lije¢enje nadomjesnim faktorom i
CesSca krvarenja u velike zglobove, te pojava spontanih krvarenja unatoc terapiji. Kod
prisutne sumnje na postojanje inhibitora potrebno je uciniti laboratorijske nalaze iz
kojih se iS¢itava razina prisutnih inhibitora, izrazava se u Bethesda jedinicama (BU).
U pocetku lije€enja koncentratom faktora zgruSavanja treba provoditi redovita
testiranja na prisutnost inhibitora svakih 3 do 6 mjeseci pogotovo kod bolesnika koji
su rizitna skupina prema anamnestiCkim podacima. Takoder je potrebno provesti
testiranje prije operativnih zahvata pogotovo ukoliko bolesnik ima suboptimalan

odgovor na prethodnu terapiju ili ga uop¢e nema.
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Kod dokazanih inhibitora lije€enje akutnog krvarenja se provodi primjenom
aktiviranog rekombinantnog faktora VII (rFVIl), aktiviranog protrombinskog
kompleksa (aPCC), visokih doza koncentrata faktora VIII, antifibrinolitika i fibrinsko
ljepilo lokano.

Za trajno lijeCenje do potpunog nestanka inhibitora koristi se indukcija
imunoloSke tolerancije kojoj je cilj eradikacija inhibtora. Postupak podrazumijeva
primjenu visokih doza faktora VIII svakodnevno tijekom dugog niza tjedana odnosno

mjeseci uz kontrolu inhibitora laboratorijskim testovima(8,9).

|.6. Nove metode lije¢enja

Osim navedenih koncentrata faktora koji se primjenjuju intravenskim putem,
posljednjih godina se razvijaju novi lijekovi u lije€enju hemofilije. Prednost ovih
lijekova je supkutana primjena, te aktivnost i u slu€aju prisutnih inhibitora, Sto je
ravno revolucionarnom otkri¢u u podrucju lijeCenja hemofilije. Trenutno je na trziStu
od novih lijekova registriran emicizumab. Emicizumab je monoklonsko protutijelo
koje se Kkoristi s ciliem smanjenja ucestalosti krvarenja u bolesnika s hemofiljom A s
inhibitorma na FVIII i primjenjuje se supkutano. Indikacija za primjenu emicizimaba
profilaksa krvarenja i primjenjuje se jedan puta tjedno ili jednom u dva tjedna, te ¢ak
jednom u mjesec dana, buduéi da mu je poluvijek u krvi oko 4 tjiedna U klinickim
istrazivanjima lijek je dokazano ucinkovit i kod hemofilije bez inhibitora. U prve 4
primjene bolesnik dobiva lijek pod nadzorom lije€nika, a medicinska sestra educira

bolesnika o na¢inu samostalne primjene lijeka(8).

Sve viSe i sve CeSCe se razgovara na temu genske terapije u lije¢enju
hemofilije. Hemofilija je nasljedna bolest uvjetovana mutacijom gena tako da je
potpuno opravdana teZnja ka genskoj terapiji ove bolesti. Postoje istraZivanja koja su
potvrdila ucinkovitost genske terapije u lijeCenju hemofilje. Za sada nema

registriranih genskih terapija za hemofiliju (10).
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1.7 komplikacije hemofilije

Komplikacije hemofilije imaju znacCajan utjecaj na kvalitetu Zivota bolesnika.
NelijeCena krvarenja u zglobove naj¢es¢i su uzrok nastanka komplikacija koja u
konacnici dovode do razvoja tipicne hemofilicne artropatije i invaliditeta. Komplikacije
se najcesSce javljaju kod bolesnika koji boluju od teSkog oblika hemdfilije ili kod onih
kod kojih su verificirani inhibitori. Kod obije skupine bolesnika su mogucéa spontana
krvarenja, a uzrok ¢eSc¢im krvarenjima moze biti i nacin lijeCenja prema potrebi.
NajceSce komplikacije hemofilije su komplikacije na miSiéno kostanom sustavu i to
hemofiliéna artroza do artropatija i pseudotumor, a kao posljedica kontrakture
zglobova, skracenje tetiva i atrofija muskulature. Osim navedenih komplikacija kod
oboljelih od hemofilije poznate su komplikacije poput pojave inhibitora na FVIII ili

FIX, infektivhe komplikacije, pojava tromboze i anafilaksija.

U osoba s hemofilijom najée$¢e su muskulo-skeletne komplikacije. Sve do
etabliranja profilakse i ku¢ne terapije krvarenja koja su nastajala bila su naj¢esée
prekasno zbrinuta, tako da su za posljedicu imala trajno oSte¢enje zglobova. 1993.
godine kuéna terapija u Hrvatskoj bila je sluZzbeno odobrena od strane HZZO-a.
Ovim dokumentom omogucilo se velikoj vecini bolesnika da samostalno primjenjuju
terapiju u kuénim uvjetima, Sto je uvelike otvorilo vrata profilaksi kao standardu
lijeCenja hemofilje u Hrvatskoj. Osim profilakse bolesnici su bili educirani za
primjenu faktora zgruSavanja i kod primjene prema potrebi tako da su i novonastala
krvarenja bila na vrijeme sanirana, Sto je znatno smanjilo rizik za nastanak

hemofilicne artropatije(11).

Hemofili€na artropatija je kroni€¢na ireverzibilna promjena zgloba koja nastaje
kao posljedica ponavljajucih krvarenja u zglob bilo traumatskih ili spontanih.
Patogeneza procesa ostecenja zgloba nije sasvim razja$njena, jedno je sigurno da
se zbog velikog broja ponavljajuih krvarenja sinovijalna membrana, inaCe tanka
opna, postaje zadebljana isprepletena mrezom kapilara koje sluze za otplavljivanja
krvi iz zgloba. Tako promijenjena sinovijalna membrana postaje osjetljiva na nova
krvarenja te raste rizik za ponavljanim krvarenjima. Nakon nekog vremena zglob
postaje trajno promijenjen, hrskavica nestaje, tetive se skracuju i zadebljavaju, kost
imaju i citokini, te angiogeni faktor. Ostatna krv u zglobu o$tec¢uje hrskavicu, sinoviju
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i kost tijekom ponavljajucih krvarenja. Kako osteéenja u zglobu napreduju, bolesnici
osjecaju bol, te ograniCenje pokreta u zglobu sve do kontraktura. NajceSc¢a krvarenja
se javljaju u zglobu koljena, lakta i gleznja (tablica 2). Potvrda postojanja ciljnog
(eng.target) zgloba dobiva se uzimanjem anamneze, te uvidom u dnevnik krvarenja,
dok se prisutno krvarenje verificira ultrazvukom, a status kroni¢nih promjena
rentgenskom dijagnostikom i magnetskom rezonancom te pracenjem fizijatra i

mjerenjem opsega pokreta zgloba (11).

Za lijeCenje ovako oSte¢enog zgloba potrebno je konzultirati multidisciplinarni
tim sastavljen od lije€nika hematologa, fizijatara i ortopeda kako bi se donijela odluka
0 adekvatnom lije€enju. Prvenstveno se pristupa fizikalnoj terapiji. U terapiji
oStecenog zgloba mogu se koristiti i stabilizatori zgloba poput udlaga, ortoza ili
ortopedskih cipela. Sinovijektomija je metoda kojom se artroskopski ili metodom
ubrizgavanja radioaktivne tvari u zglob odstranjuje ostecena sinovija i na taj nacin
smanjuje rizik za daljnja krvarenja, te povecava pokretljivost zgloba. Metoda koja
takoder dolazi u obzir u trajnom lijecenju hemofillicne artropatije je kirurSka metoda
zamjene oStec¢enog zgloba umjetnim tzv. totalna endoproteza zgloba. Artrodeza,
kirurSko ukocCenje zgloba, je krajnja metoda sprjeCavanja daljnjeg ostecCenja i
ponavljaju¢a krvarenja. Sve metode zbrinjavanja oStecenog zgloba usmjerene su ka

oCuvanju pokretljivosti, smanjenju boli i o€uvanju okolne muskulature i tetiva.

Tablica 2. UCestalost krvarenja u pojedine zglobove u bolesnika s hemofilijom.

Mijesto krvarenja Ucestalost krvarenja
Hemartroza 70-80%

Koljeno 45%

Lakat 30%

Glezanj 15%

Rame 3%

Rucni zglob 3%

Kuk 2%

Krvarenja u misi¢no tkivo druga su po ucestalosti kod oboljelih od hemofilije.

Javljaju su od 10 do 20 % svih krvarenja. Naj¢es¢i misi¢ u kojem se javljaju krvarenja
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bilo spontana ili traumatska je iliopsoas, iako to moze biti bilo koji drugi misi¢. Zbog
opetovanih krvarenja koja su kasno prepoznata, te nisu lijeena moguce su trajne
posljedice na miSicu. MiSi¢ se skracCuje postaje neelastian, te uzrokuje potesSkoce
kod kretanja (6,12).

Kao posljedica ponavljaju¢ih lokaliziranih krvarenja u kosti, miSi¢e i
retroperitonealno se kod bolesnika s hemofiljom mogu javiti pseudotumori.
Ucestalost javljanja pseudotomora je oko 1% svih bolesnika s hemofilijom.
Mehanizam nastanka pseudotumora je prisustvo velikog hematoma koji se
inkapsulira, te Kkalcificira. Pseudotumor se lijeCi je dugotrajnom primjenom
nedostatnog faktora zgruSavanja. Ukoliko se kroz 6 tjedana tumor ne smaniji
potrebno je pristupiti kirurSkom odstranjenju promjene. Verifikacija vrSi se

anamnezom, klini¢kim pregledom te pracenjem ultrazvukom ili CT-om (2)

Infektivne komplikacije hemofilje su uglavhom povezane sa primjenom
plazmatskih faktora zgruSavanja krvi prije 1992.godine. Koncentrati zgruSavanja krvi
koji su se primjenjivali prije 1992. godine nisu bili prociSéeni od virusa, te je s toga
bio povecan rizik za infekciju hepatitisom C, HIV-om i Parvo 19 virusom. U
istraZivanju objavljenom 2005. godine koje je provedeno u Danskoj u skupini od 771
bolesnika koji su do 1992 dobivali plazmatske faktore zgruSavanja, njih 68% izjasnilo
se o pozitivnom statusu na tastu za hepatitis C. Ovo istrazivanje govori u prilog
velikoj izlozenosti oboljelih od hemofilije virusu hepatitisa C. Postoje razli€iti oblici
lije€enja hepatitisa C. Danas u Hrvatskoj svi oboljeli od hemofilije koji su, hepatitis C
pozitivni imaju pravo lijeciti se peroralnom terapijom za hepatitis C kroz 3 mjeseca, a

rezultat te terapije je potpuno u preko 95% bolesnika (13).

Takoder se tijekom 80-tih godina velik broj bolesnika s hemofiljom zarazio
virusom HIV-a primjenom nepro€iScenih plazmatskih faktora zgruSavanja krvi.

Suvremeni nacini lije€enja gotovo su potpuno onemogucdili prijenos zaraznih bolesti.
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Il. Uloga medicinske sestre
[I.1. Organizacija rada u Centru za hemofiliju

Zbrinjavanje oboljelih od hemofilije se u razvijenim zemljama odvija u centru
za hemofiliju. Centri za hemofiliju organizirani su tako da u njima djeluje
multidisciplinarni tim koji je sastavljen od struénjaka iz razli€itih podrucja djelovanja,
a koji svojim pregledom donose zajedniCko cjelokupno misljienje o bolesniku s
hemofiljom uzimajuci u obzir sve njegove potrebe. Voditelj multidisciplinarnog tima
za hemofiliju je hematolog, a ostali ¢lanovi tima su: stomatolog, fizijatar, ortoped,
hepatolog, fizioterapeut, medicinska sestra u centru za hemofiliju, psiholog, socijalni
radnik, laboratorijski tim. Prema ameri¢koj organizaciji rada centri za hemofiliju
organizirani su u interdisciplinarne timove, koje temeljno ¢ine hematolog, medicinska
sestra, fizioterapeut i socijalni radnik , dok su ostali ¢lanovi tima fizijatar, ortoped,
stomatolog, te laboratorijsko osoblje. Paéenje rada Centra za hemofiliju Nacionalna
zaklada potvrdila je da se integriranom skrbi u usporedbi s dezintegriranim
pristupom, postizu znatno bolji rezultati u brizi za oboljele od hemofilije i oboljele od

hemofilije s invaliditetom (14).

Centar za hemofiliju za odrasle bolesnike u Hrvatskoj osnovan je 1973.
godine na Klinickom Bolnickom Centru Zagreb (KBC Zagreb), pri Zavodu za
hematologiju, Klinike za unutarnje bolesti. Centar za hemofiliju provodi godisSnje
kontrole svakog bolesnika s hemofiljom i daje preporuku za pojedinacne pregleda
kod svakog pojedinog specijaliste ¢lana multidisciplinarnog tima za zbrinjavanje
oboljelih od hemofilije. Medicinska sestra je ravnopravni ¢lan tima za zbrinjavanje
oboljelih od hemofilije i ima brojne zadacle koje su vazna karika za kvalitetno
zbrinjavanje bolesnika. U Centru za hemofiliju medicinska sestra koordinira
narucCivanjem bolesnika na pojedine preglede specijalista i dijagnostiku, narucuje
faktore zgruSavanja iz transfuzije, vodi rac¢ina o skladisStenju faktora zgrusavanja u
Centru do izdavanja bolesniku za kuc¢nu terapiju, vadi krv i prikuplja nalaze,
primjenjuje faktore zgruSavanja u Centru, vodi sestrinsku dokumentaciju, savjetuje
bolesnika i obitelj, te provodi temeljitu edukaciju bolesnika i obitelji o hemofiliji i
intravenskoj primjeni faktora zgruSavanja i pravilnom vodenju dnevnika. Takoder je

vazna uloga sestre u pravilnom zbrinjavanju otpada, te edukaciji bolesnika o tome.
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Pracenje bolesnika na jednogodis$njoj kontroli zahtjevan je zadatak zato je
vazno osigurati uniformnu dokumentaciju koja ¢e pratiti stanje bolesnika iz godine u
godinu i na taj na€in pomo¢i u individualiziranom pristupu bolesniku. Dokumentacija

koja se prikuplja na godi$njoj kontroli sadrzi:

1. nalaze specijalista koji su ¢lanovi tima,

2. laboratorijske nalaze koji se kontroliraju jednom godisnje,

3. standardizirani upitnik o boli kod bolesnika s hemofilijjom (prilog 1)

4. standardizirani upitnik o kvaliteti Zivota bolesnika s hemofilijom (prilog 2)

5. upitnik o stupnju oStecenja pojedinih zglobova (Hemophilia Joint Health Score
ili Gilbert score)(15),

kopije stranice dnevnika kuc¢ne terapije

o

7. potvrdu ljekarne o posredovanju u ispostavi lijeka za ku¢nu terapiju
8. sestrinsku dokumentaciju kojom se potvrduje da je bolesnik svladao
samostalnu primjenu lijeka (prilog 3)

9. godisnju listu pracenja stanja bolesnika (prilog 4)

Sva dokumentacija dobivena na godiSnjoj kontroli Cuva se u povijesti bolesti u
arhivi Centra za hemofiliju, nalazi specijalista kao i laboratorijski nalazi dolaze u
digitalnom obliku tako da ih nije potrebno skladistiti u papirnatom obliku. Medicinska
sestra provjerava kompletnost dokumentacije kako bi hematolog mogao napisati
misljenje o potrebnim intervencijama kao i preporuku za kuénu terapiju (zahtjev

povjerenstvu).

U Hrvatskoj je oboljelih od hemofilije oko 450 osoba, nisu svi na kuc¢noj terapiji
nego su Cesto na terapiji prema potrebi zbog razliitog broja krvarenje tijekom
godine. Bez obzira na teZinu bolesti, a sve u svrhu smanjenja rizika za komplikacije
bolesti svaki bolesnik koji se lije€i u Centru za hemofiliju trebao bi jednom godiSnje
obaviti kontrolu. Kako bi medicinska sestra koja radi u Centru imala uvid kada koji
bolesnik treba doci na kontrolu potrebno je voditi listu pracenja dolazaka bolesnika
na kontrolu sa osnovnim podacima o bolesniku, datumom zadnje kontrole i datumom
predvidene kontrole, te kontakt brojem(tablica 3). Pregledom literature utvrdena je
potreba za preciznim pracenjem narucivanja bolesnika na godiSnje pregleda, te je po
ugledu na sestrinsku praksu u Ujedinjenom kraljevstvu izradena tablica (tablica 3)
pracenja dolazak bolesnika na godiSnje preglede (15).
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Tablica 3. Tablica pra¢enja redovitosti dolazaka bolesnika na godi$nje preglede

ime datum mjesto kontakt datum datum datum | datum

prezime | rodenja | stanovanja | dijagnoza | broj kontrole kontrole kontrole | kontrole
Hemofilija

N.N 1.1.2000 | Zagreb A 01/123456 | 15.7.2020 | 15.7.2021

Buduci da se u Centru za hemofiliju lijeCe bolesnici iz cijele drzave, a Cesto su to
ljudi koji su zaposleni potrebno je voditi raCuna da sve potrebne preglede obave u
jednom danu kako bi Sto manje izostajali s posla, te kako odlazak na godisnju
kontrolu ne bi znac¢ajno utjecao na kvalitetu zivota bolesnika. Zadaca sestre u Centru
za hemofiliju je upravo koordinacija svih pretraga i pregleda kako bi se predvideno
obavilo u jednom dolasku bolesnika na kontrolu. Kanadske medicinske sestre iz
Centra za hemofiliju susrele su se s problemom udaljenosti bolesnika od Centra za
hemofiliju, te su u praksu uvele pruzanja informacija bolesnicima putem telefona
izmedu njihovih uobicajenih godiSnjih kontrola. Medicinska sestra koja pruza skrb
bolesniku putem telefona mora imati znanja i vjeStine iz podrucja zbrinjavanja
bolesnika s hemofilijom, kao i napredne komunikacijske sposobnosti buducéi da se
komunikacija telefonom temelji samo na verbalnoj izmjeni informacija. Za potrebe
telefonskog pracenja i savjetovanja bolesnika izradile su specificnu sestrinsku
dokumentaciju koja ukljuCuje standardno sestrinsko praéenje proSireno usmjerenim

pracenjem bolesnika s hemofilijom (16).

Medicinska sestra u Centru vadi krv bolesniku te educira bolesnika za

samostalnu primjenu lijeka u kuénim uvjetima.
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Kada je bolesniku odredena kuéna terapija medicinska sestra organizira
naruCivanje terapije, te skladistenje lijekova za bolesnike koji ku¢nu terapiju dizu u

Centru za hemofiliju, a ne u lokalnoj ljekarni (17).

II.2. Uloga medicinske sestre kod pojave akutnog krvarenja

Kod teskih oblika hemofilje moguca je pojava teskih krvarenja koja bolesnici ne
mogu samostalno sanirati u ku¢nim uvjetima, te se u tom slu€aju bolesnici javljaju u
Centar izvan redovnih kontrola. U takvim situacijama vazna je brza reakcija

medicinske sestre kako bi bilo moguce terapiju primijeniti u Sto kracem roku.

Kod pojave akutnog krvarenja bolesnik koji je educiran moze samostalno
zbrinuti krvareci zglob uz primjenu preporucene kucne terapije za akutno krvarenje.
Medicinska sestra je duzna bolesnika educirati o vaznosti pravovremene primjene
dodatne doze faktora zgruSavanja ve¢ kod prvih simptoma krvarenja. Bolesnici s
hemofiljom imaju tzv. ,auru” prije nastanka prvih simptoma krvarenja, tocCnije
bolesnik osjeca trenutak kada je krvarenje zapocelo. Sam bolesnik moze procijeniti
kada mu je zapocelo krvarenje svakako to treba postovati i tada primijeniti faktor
zgruSavanja kako bi se sprijeCilo razvoj tezeg krvarenja u zglob. Istrazivanja su
pokazala da primijenjena doza faktora zgruSavanja unutar 2 sata od pocetka
krvarenja znatno smanjuje rizik za nastanak trajnog ostecenja zgloba. Zato je vazna
edukacija bolesnika kako bi samostalno mogli odmah po nastupanju akutnog
krvarenja primijeniti faktor i krvarenje evidentirati u dnevnik krvarenja/kuéne terapije
(18,7).

U koliko krvarenje ne prestaje, unato€ primijenjenoj terapiji, bolesnik s
perzistirajuéim krvarenjem javlja se u Centar za hemofiliju gdje se kontrolira razina
faktora zgruSavanja i moguca pojava inhibitora u krvi, ultrazvukom se verificira
opseznost krvarenja, te se primjeni dodatna doza faktora. U koliko krvarenje i nakon
toga ne prestane bolesnika je potrebno hospitalizirati putem hitne sluzbe. Temeljem
smjernica WHF izraden je algoritam zbrinjavanja bolesnika kod pojave akutnog
krvarenja (slikal) (12).
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Slika 1. Zbrinjavanje bolesnika s akutnim krvarenjem.

U Centru za hemofiliju uvijek mora biti spreman set za fizikalnu pomo¢ bolesniku
kod prisutnog akutnog krvarenja. Preporuka Svjetske organizacije za hemofiliju
(WFH) je da se kod akutnog krvarenja primjenjuje tzv. RICE terapija. RICE je skup
fizikalnin metoda koje mogu pomoc¢i kod smanjenja boli, te smanjenja otoka
krvareCeg zgloba. RICE je akronim od engleskih rijeCi sljedeceg skupa postupaka:
mirovanje (Rest), oblog od leda (ICE), elasti¢ni zavoj (Compression) i podizanje

krvareéeg zgloba iznad razine srca (Elevation) (12).

Mirovanje kod pojave akutnog krvarenja u zglob ili miSi¢ pomoci ¢ée brzem
oporavku i smanijiti rizik od daljnjih oSte¢enja zgloba i pojave veéeg krvarenja. Treba
voditi raCuna da zglob treba vratiti postupno u funkciju nakon zaustavljanja krvarenja

kako bi se smanijio rizik za trajnu kontrakturu.

Hladni oblog pomaze vazokonstrikciju te smanjuje upalni odgovor kod akutnog
krvarenja. Vazno je pravilno postaviti hladni oblog. Hladni oblog se postavlja
cirkularno oko cijelog zgloba ili miSica kako bi se ravnomjerno hladilo mjesto
krvarenja, na mjestu krvarenja moze stajati 5 minuta zatim se skine na 10 minuta te

ponovno stavi na 5 minuta.

Elasti¢ni zavoj ili kompresija stavlja se na zglob kod akutnog krvarenja kako bi se
smanjio pritisak u zglobu i kako bi se krvare¢i zglob stabilizirao. Sto se tice
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venskoj stazi.

Elevacija krvarec¢eg zgloba iznad razine srca pomaze smanjenom dotoku krvi u

zglob a posljedi¢no je maniji pritisak u krvare¢em zglobu.

[1.3. Edukacija bolesnika i obitelji

Jedan od najvaznijih zadac¢a medicinske sestre je edukacija bolesnika i obitelji
0 samozbrinjavanju u kuénim uvjetima. Edukacija bolesnika i obitelji provodi se u
Centru za hemofiliju, ali i u organiziranim radionicama izvan Centra u ljethom kampu

koji organizira Drustvo HemofiliCara Hrvatske prema ugledu na WFH.

Edukacija bolesnika oboljelih od hemofilije zahtjeva integraciju razlicitih
edukativnih i odgojnih metoda. Odgojna postignu¢a ukljuCuju jedinstven skup
stajalista i vrijednosti koja se ocituju u ponasanjima i odnosu prema svojoj bolesti,
pridrzavanju preporu¢enih mjera i u odnosu bolesnika prema okolini. Odgoj se
shvaca na razliite naCine i uglavnhom se tumaci kao oblikovanje ponasSanja i uCenje
vrijednosti. Odgoj kao takav nema specificnu gradu koja se moze primijeniti na
bolesnika, nego je izazov stavljen pred medicinsku sestru da uspije pridobiti
bolesnika na suradnju i odgovorno ponasanje u samozbrinjavanju. Medicinska sestra
se u odgojnom smislu mora prilagoditi strukturi liCnosti bolesnika kako bi imala dobar
odgovor kod edukacije o samozbrinjavanju. Ucinci odgojni su dugotrajniji od
obrazovnih, s toga medicinska sestra mora prvenstveno djelovati odgojno na

bolesnika pruzaju¢i mu edukaciju o njegovoj bolesti.

Edukacija bolesnika s hemofiljom zahtjevan je zadatak stavljen pred
medicinsku sestru. Upravo je bit samozbrinjavanja bolesnika u dobroj edukaciji. U
koliko sestra procijeni da bolesnik nije potpuno svladao potrebne metode
samozbrinjavanja edukaciju je potrebno ponoviti. Za edukaciju bolesnika potrebno je
odvojiti dovoljno vremena, preporuka je 1 do 2 sata nesmetanog rada. Medicinska
sestra mora biti potpuno posvecéena, smirena i dosljedna u edukaciji bolesnika i
spremna davati odgovore na njegova pitanja, najbolje je bolesnika naruciti na
edukaciju jedan dan izvan njegove godiSnje kontrole kako bi imao dovoljno vremena

posvetiti se edukaciji i svladati vjestine za samozbrinjavanje (19).
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Prilikom edukacije bolesnika medicinska sestra se mora koristiti razli€itim

odgojno edukativnim metodama.

e Metoda poucavanja uklju€uje razgovor i objaSnjavanje biti edukacije.

e Metoda uvjeravanja Sto doprinosi povjerenju i dosljednosti u
izvrSavanju svladanih vjestina kod bolesnika.

e Metoda navikavanja izuzetno korisna metoda kod potrebnih
svladavanja znanja i vjeStina o higijenskim navikama(pranje ruku i
dezinfekcija okoline prije otapanja lijeka). Kada se ovom metodom
steknu higijenske navike u dijelu edukacije o venepunkciji teSko ¢e se
bolesnik odluciti presko iti taj dio kod primjene znanja.

e Metoda sprjeCavanja korisna je kod bolesnika koji su stekli odredene
navike u samozbrinjavanju, a sada ih je potrebno promijeniti tzv.
preodgoj. To je zahtjevna metoda i potrebno je imati dodatno strpljenje

s bolesnikom (20).

Centralno mjesto u edukaciji bolesnika zauzima edukacija 0 samoapliciranju
lijeka, no ne smije se zaboraviti da je vazan dio edukacije i vjestina vodenja dnevnika
kuéne terapije. Pravilno vodenje kucne terapije determinira daljnju preporuku za
lijeCenje kuc¢nom terapijom, s toga bolesnik mora ozbiljno i odgovorno pristupiti

vodenju dnevnika kucne terapije i krvarenja (20).

Za edukaciju bolesnika medicinska sestra koristi edukativni materijal (slike,
broSure, modeli vena, lutka) tijekom same edukacije. Znanje koje se dobiva tijekom
edukacije dvostruko je veée kada se tijekom procesa edukacije piSe, crta ili koristi

pisani materijal koji bolesnik moze uzeti sa sobom (21).

Kod edukacije bolesnika medicinska sestra se mora drzati zadanog
djelokruga rada prema razini svojih kompeticija. Najbolje je edukaciju provoditi na

dan kada bolesnik treba aplicirati faktor zgruSavanja i to tijekom jutarnjih sati (16).

Medicinska sestra priprema potreban materijal za edukaciju na dohvat ruke,
listu pracéenja edukacije, te faktor zgruSavanja krvi koji je bolesniku potrebno

aplicirati.

Edukacija zapocinje od teorijskog dijela o bolesti, radu Centra za hemdfiliju,

preuzimanju faktora za zgruSavanje, skladiStenju faktora zgruSavanja, pripremi
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prostora za otapanje lijeka, pranja ruku, priprema lijeka, dogovorno trazenje vene,
aplikacija i razvrstavanje otpada nakon primjene. Tijekom edukacije medicinska
sestra pokazuje bolesniku vjesStine koje Ce bolesnik primjenjivati u samozbrinjavanju
u kuénim uvjetima, dozvoljava bolesniku da je pita za nejasnoCe. Nakon toga
bolesnik vijezba venepunkciju zajedno s medicinskom sestrom na modelu vene. Na
kraju prezentiranih vjestina bolesnik pod nadzorom medicinske sestre samo aplicira
potreban faktor zgruSavanja trazec¢i venu na svojoj nedominantnoj ruci. Tijekom
cijelog postupka edukacije medicinska sestra nadgleda bolesnika u svim
segmentima svladanih znanja i vjestina. Edukacija zavrSava kada je bolesnik siguran
u to da ¢e samozbrinjavanje moci primijeniti u kuénim uvjetima. Medicinska sestra
ispunjava evaluacijsku upitnik i kritiCki vrednuje svladane vjeStine i procjenjuje

potrebu za ponovnim postupkom edukacije (20).

Il.4. Preventivhe mjere usmjerene na sprje¢avanje krvarenja

Od samog postavljanja dijagnoze oboljeli od hemofilije susreéu se sa akutnim
krvarenjima u zglobove i miSice Sto je i najCeSci prvi simptom bolesti i razlog za
dolazak doktoru bez obzira na dob u kojoj dolazi do postavljanja dijagnoze. Kako je
naj¢es¢i uzrok nastalog krvarenja Cesto trauma nakon nekog dogadaja (npr. pad ili

udarac) bolesnici postaju svjesni kako takve situacije moraju izbjegavati.

Nekoliko je kljuénih toCaka kojih se bolesnici moraju pridrzavati kako bi
prevenirali krvarenje i sprijecili trajne posljedice krvarenja. Medicinska sestra treba
na svakoj kontroli upozoravati bolesnika na vaznost obracanja pozornosti na te

trenutke.

Prvenstveno je vazno drzati se propisane profilakse i pravilno primjenjivati
kuénu terapiju. Osnovna pretpostavka da se smanji broj novonastalih krvarenja je da
bolesnici imaju odredenu razinu faktora u krvi $to se postiZze primjenom propisane

profilakse.

Pravodobno prepoznavanje prvih subjektivnin simptoma krvarenja, tzv. aura,
to je trenutak kada bolesnik treba poceti primjenjivati dodatne doze lijeka u svrhu
lijeCenja krvarenja bez obzira Sto se objektivni simptomi u tom trenutku joS nisu

razvili (6,17, 22).
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U mnogome na prevenciju krvarenja osim profilakse utjeCe i dobar fiziCki
status tijela. Razvijena muskulatura stabilizira zglob i smanjuje rizik za traumu, a
posljedi¢no i krvarenje. Upravo poviSena tjelesna tezina uvjet je za otezano kretanje i
dobra podloga za oSteCenje zglobova donjih ekstremiteta. Vaznost vjeZbanja
bolesnika s hemofilijom je od neprocjenjivog znacaja. Bolesnici s hemofilijom moraju
redovito vjezbati ali provoditi sigurne prilagodene vjezbe kako bi zadrzali pokretljivost

i stabilnost zglobova, te elasti¢nost i Evrstinu muskulature i tetiva (23).

Odredeni lijekovi mogu podrzavati krvarenje, tako da te lijekove treba
izbjegavati. Nesteroidni antireumatici (NSAR) su lijekovi koje bolesnici s hemofilijom
ne bi trebali uzimati u lijeCenju boli. NSAR su lijekovi koji mogu izazvati
gastrointestinalna krvarenja, Ometati zgruSavanje krvi u utjecati na rad trombocita.
Veliki je izazov analgetska terapije kod akutnog krvarenja, te bi se bolesnici trebali
pridrzavati propisane terapije od strane hematologa kako se bi smanijili rizik od
dodatnih krvarenja. Lijekovi Kkoji sadrze acetilsalicilinu kiselinu takoder su

kontraindicirani kod oboljelih od hemofilije (12,24).

SprjeCavanje ozljeda. Najvise ozljeda se dogada u kucnim uvjetima. Oboljeli
od hemofilije bi trebali smanijiti rizik od ozljeda na najmanju moguc¢u mjeru, tocnije
prilagoditi kuéne uvjete svojim potrebama, npr. izbjegavati skliski pod, osigurati
dobro osvjetljenje, osloboditi prostor za hodanje, razmaknuti namjestaj, tepihe
pricvrstiti za pod kako bi se izbjeglo rolanje i sklizanje, izbjegavati povisene pragove
na vratima, elektricne kablove drzati izvan zone hoda i sl. Takoder je i kod odabira
odjece i obuce vazno imati na umu rizika za pad, odje¢a i obu¢a moraju biti udobni

dovoljno Siroki da su omogucéeni nesmetani pokreti (25,26).

Fizijatar i fizioterapeut imaju veliku zada¢u u multidisciplinarnom timu osim to
provode pripreme za operacijske zahvate, rehabilitaciju nakon operacije ili akutnog
krvarenja, provode vjezbe s bolesnicima u smislu prevencije krvarenja i jaCanja
muskulature poglavito donjih ekstremiteta. Fizikalna terapija ima veliki ucinak u
odrzavanju pokretljivosti bolesnika koji imaju kronicno promijenjene zglobove.
Edukacija koju provodi fizioterapeut ima vaznu ulogu upravo u prevenciji krvarenja i

daljnjih ostecenja lokomotornog sustava.
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Brojne su prednosti fizikalne terapije kod bolesnika s hemofilijom. Fizikalna
terapija kod oboljelih od hemdfilije bi se trebala kontinuirano provoditi kako bi se
dobio kontinuitet u istezanju i jaCanju muskulature. Fizioterapeuti koji provode
fizikalnu terapiju kod oboljelih od hemofilje bi trebali imati iskustvo u radu s
hemofiljom, kao i specijalni trening pri tom postujuci tezinu stanja bolesnika. Za
oboljele od hemofilije je najbolje provoditi individualiziranu fizikalnu terapiju. Kako bi
se vidio ucinak fizikalne terapije svakako treba voditi evidenciju uCinjenog kao i
jednogodiSnje pracenje bolesnika kod dolaska na godiSnju kontrolu. Svjetska
federacija oboljelih od hemofilije preporucuje standardni upitnik o stanju pokretljivosti

zglobova koiji bi pri godiSnjem pregledu fizioterapeut trebao ispuniti (21,25,26).

WFH preporuca standardiziranu Gilbertovu skalu za pracenje stanja zglobova
oboljelih od hemofilije (26).

[1.5. Kvaliteta zivota osoba s hemofilijom

Uvodenjem profilakse u lijeCenje hemofilije znatno je porastao zdravstveni
standard kod oboljelih od hemcofilije. Moderna medicina znatno i dalje utjeCe na
poboljSanje kvalitete Zivota oboljelih od hemofilije uvodenjem novih lijekova u
tretman hemofilje. Danas se uspjeSnim lijeCenjem hemofilije smatra Zzivot bez
krvarenja. Bolesnici kojima je dostupna profilaksa zive u razvijenim zemljama i
uspjeSnim lijeCenjem se smatra dobra kvaliteta zivota. Kako bi se otklonili daljnje
prepreke koje i dalje u sklopu bolesti naruSavaju kvalitetu zZivota valja svakom

bolesniku pristupiti individualno.

Multidisciplinarni tim iz Kanade toc¢nije British Columbia je usvojio novi nacin
rada u brizi oko bolesnika koji je usmjeren na bolesnika, a ne toliko na lijeCenje
bolesti. Takav pristup u lije€enju stavlja bolesnika u centar multidisciplinarnog tima.
Kanadski tim predstavio je bolesniku vizualne podatke o farmakokinetiCkom profilu
pojedinca na godisSnjoj kontroli, kao i povijest krvarenja i ohrabrili bolesnika da
sudjeluju u odlukama o zbrinjavanju tegoba. Ova kvalitativna studija istraZivala je
kako taj pristup promijenio pacijentovo razumijevanje hemofilije i cijelom timu znatno
olakSala donoSenje odluke o lije€enju. U istrazivanje je provedeno u bolnici St. Paul

u Vancouveru u Kanadi, sudjelovalo je 18 musSkaraca s blagom, umjerenom ili
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teSkom hemofiljom. Svi sudionici su bili intervjuirani, intervjui su opisno analizirani.
Vecina bolesnika je imala osje¢aj da su direktno uklju€eni u lijecenje Sto su jako
cijenili. Dva sudionika mislili su da odluke mora donositi lije¢nicki tim bez razgovora s
bolesnikom. U zakljuCku studije navode kako je profilaktiCki pristup u lijeCenu
bolesnika s hemofiljom usmjeren na bolesnika poboljSava komunikaciju bolesnika s
Centrom i ¢lanovima tima, znatno se povecalo znanje oboljelih od hemofilije o
hemofiliji i vaznosti preciznog davanja terapije i pravovremenog vodenje dnevnika o
primjeni terapije u svrhu profilakse ali i kod lijeCenja krvarenja. Cijeli koncept
lijeCenja, kada se bolesnika ukljuuje kao €lana tima, rezultira boljim odgovorom

bolesnika na uzimanje kuc¢ne terapije (27).

Rezultati navedene studije objavljeni su 2019. godine Sto govori u prilog tomu
da je ovakav pristup u lijeCenju bolesnika potpuno novi model koji bi trebalo poceti
primjenjivati kako bi se dobio bolji odgovor bolesnika na primjenu kucne terapije ali
isto tako ovakav pristup mozZe direktno utjecati na kvalitetu Zivota bolesnika s

hemofilijom.

Primjenom upitnika o kvaliteti Zivota kao i upitnicima u kojima bolesnici
periodiCki izmedu posjeta Centru upisuju svoje potrebe i smetnje vezane uz osnovnu
bolest i komplikacije lije€enja, dobar su alat u individualizaciju pristupa oboljelom od
hemofilije. Preciznim praéenjem i biljezenjem tegoba tijekom vremena izmedu
godisnjih kontrola lije€nik dobiva uvid u stvarne bolesnikove probleme, te se pred
njega stavlja izazov kako ih rijeSiti s obzirom na bolesnikove resurse. Primjenom
takvih upitnika bolesnika se stavlja u poziciju partnera u lije€enju njegove bolesti,
¢emu tezi suvremena medicina. CjelogodiSnje izvjeSce koje bolesnik vodi izmedu
kontrola jo$ uvijek nije standardizirana praksa, te se za individualizaciju pristupa

koristi standardizirani upitnik o kvaliteti Zivota oboljelih od hemofilije (19,27,28).

Vazna zadaca medicinske sestre kod dolaska bolesnika na godisSnju kontrolu
u Centra za hemdfiliju je i dati bolesniku standardizirani upitnik o kvaliteti Zivot
oboljelih od hemofilije, ispunjen upitnik zajedno sa ostalom dokumentacijom
medicinska sestra priprema za pregled svakog pojedinog ¢lana tima za hemofiliju.
Prema odgovorima u upitniku medicinska sestra prilagodava svoju edukaciju i

organizaciju potrebama bolesnika i raspolozivim resursima.
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I1.6. Stomatoloska zastita

Kod oboljelih od hemofilije zamjena mlijeCnog zubala trajnim moze biti upravo
trenutak postavljanja dijagnoze, te ostaviti dodatnu traumu oko odlaska stomatologu
i posljedi¢no lo$ dentalni status u odrasloj dobi. Higijena zuba, te preventivni pregledi

stomatologa odraz su svijesti o odrzavanju zdravlja u cijelosti.

Oboljeli od hemofilje Cesto imaju problem odlaska stomatologu Sto iz
subjektivnih ili/i objektivnih razloga. Buduci da je vadenje zuba i popravak zuba visok
rizik za krvarenje u usnoj Supljini, Sto moze biti po zivot opasno kod oboljelih od
hemofilije, bolesnici se rijetko odlu€uju odlaziti stomatologu ali isto tako stomatolozi
iz primarne zdravstvene zastite nerijetko Salju bolesnike na hospitalizaciju zbog neke

od stomatoloskih intervencija.

Kako bi se promijenio stomatoloSki status bolesnika Svjetska federacija
oboljelih od hemcofilije sugerira odabranog stomatologa koji ima iskustva u radu s

oboljelima od hemofilije.

Uloga medicinske sestre je pravodobno naruciti bolesnika na pregled kod

stomatologa koji je ¢lan tima, na dan godisnje kontrole u Centru za hemdfiliju.

Ukoliko je bolesniku potreban bilo kakav stomatoloski zahvat koji ima za rizik
krvarenje medicinska sestra duzna je pripremiti bolesnika prije zahvata u Centru za

hemofiliju.

Medicinska sestra prilikom uzimanja anamneze u Centru za hemofiliju
razgovara s bolesnikom i o njegovim stomatoloskim tegobama, te koordinira daljnje

preglede specijalista i prema potrebi snimanje ortopana ili pojedinog zuba.

Zadaca medicinske sestre u Centru je i osigurati potrebnu terapiju prije i za
tretman nakon stomatoloSkog zahvata, te pracenje stanja bolesnika nakon zahvata
(,14,15,29).

I1.7 Zbrinjavanje boli

Bol kod bolesnika s hemofilijom je gotovo svakodnevna i ¢esto stanje s kojim
se bolesnik mora nauditi Zivjeti. Zbrinjavanje boli kod bolesnika s hemofilijom za
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hematologa je veliki izazov u svjetlu toga da bolesnici s poremecéajem koagulacije ne
smiju NSAR kao niti acetilsalicilnu kiselinu. Analgetsku terapiju kod bolesnika s
hemofiljom determinira i put primjene lijekova, buduc¢i da je intramuskularna
primjena lijeka kontraindicirana, supkutana primjena nije preporucljiva kod bolesnika
koji nisu na profilaksi. Kupiranje boli u kuénim uvjetima kod oboljelih od hemofilije
preporu€a se uzimanjem peroralne analgetske terapije, dok se kod hospitaliziranih
bolesnika moze primjeniti i intravenska terapija. Za kroni¢nu bol treba razmisliti i o

primjeni analgetskih flastera.

Bol se kod oboljelih od hemofilije najéesSce javlja u zglobovima, te moze biti
kronicna i akutna. UCcinkovito upravljanje bolovima kod oboljelih od hemofilije
podrazumijeva uklanjanje izvora boli to€nije smanjenje optere¢enja zglobova i
sprieCavanje krvarenja. Izbor odgovarajucih mjera za uklanjanje boli kod oboljelih od
hemofilije jer postoji sloZzena interakcija izmedu uzroka boli, ali i subjektivhe procijene
bola. Subjektivna procjena boli oCituje se u razli€itim iskustvima i reakciji bolesnika
na bol, Sto zahtjeva individualizirani pristup u lijeCenju boli. Profilaksa krvarenja
znacCajno utjeCe na smanjenje boli tijekom Zivota, pravovremeno lijeCenje akutnog

krvarenja ima veliki utjecaj na smanjenje boli i olakSanje.

Postoji niz analgetskih farmakoloskih pripravaka koji se mogu primjeniti kod
bolesnika s hemofilijom, lije¢nik procjenjuje koji je pripravak adekvatan za kupiranje
boli kod pojedinog bolesnika. U koliko se radi o kroni¢noj boli koju je teSko kupirati, a

ta bol direktno utjeCe na kretanje bolesnika potrebno je konzultirati Centar za bol.

Na smanjenje i kontrolu boli mogu utjecati i nefarmakoloSke mjere koje ne
treba zanemariti. Prvenstveno s bolesnikom treba razgovarati o boli kako bi se
definiralo o kojem tipu boli se zapravo radi, suoCavanje s boli je dobar alat u
dogorocnoj kontroli boli. Kod oboljelih od hemofilije prilikom akutnog krvarenja u
obzir dolaze fizikalne metode za utjecaj na smanjenje boli ve¢ spomenut skup
postupaka tzv. RICE (6,12 30).

Kontinuirana fizikalna terapija osim brojnih ve¢ spomenutih prednosti djeluje i
na smanjenje razine boli kod kroni¢no ostecenih zglobova (26).

Kao krajnja moguénost otklanjanja boli moze biti i kirurS§ko lije€enje, toCnije
zamjena ostecenih zglobova totalnim endoprotezama (11).
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Ipak bez obzira o kojem tipu boli se radilo i bez obzira na lokalizaciju boli
najvazniji je individualni pristup u zbrinjavanju boli kao i suradnja multidisciplinarnog

tima u Centru za hemofiliju (24).

Buduéi da je bol gotovo svakodnevica kod bolesnika s hemofilijom kod

godisnje kontrole bolesnika treba uvrstiti i upitnik za procjenu boli (Prilog 2).

I1.8. Kuéne posjete

Vecina bolesnika koji boluju od hemofilije lijeCe se primjenom kucne terapije.
UspjesSnost primjene kuéne terapije uvelike ovisi o educiranosti bolesnika za

samostalnu primjenu intravenske ili supkutane terapije u kuénim uvjetima.

Medicinske sestre iz Centara za hemofiliju dje€je dobi u Nizozemskoj provele
su multicentri€no istrazivanje u kojem su pratile utjecaj kuénih posjeta na potrosnju
faktora zgruSavanja krvi, pravilnost primjene, te na kvalitetu Zivota djece s
hemofiljom. Tijekom 22 mjeseca pracenja provedeno je 5 do 7 kuénih posjeta u
trajanju od 1 do 2 sata, ukljuCeno je 46 ispitanika djeCje dobi. ZakljuCak ovog
ispitivanja bio je da kuéne posjete nisu promijenile koli¢inu potroSnje faktora
zgruSavanja, niti da su direktno utjecale na preciznost primjene lijekova u kuénim
uvjetima treba imati na umu da je ispitivana skupina, kako se navadi, na samom
poCetku promatranja pokazivala visok stupanj pridrzavanja kuc¢ne terapije. Stoga se
vjeruje da bi ku¢ne posjete imale vecu ucinkovitost u ovom segmentu kod bolesnika
koji se ne pridrZzavaju plana kuc¢ne terapije. Nadalje istraZivanje je pokazalo da su
kuéne posjete utjecale na poboljsanje kvalitete zivota u nekim dijelovima upitnika koji
su rjeSavali roditelji tijekom posjeta. Posjete medicinske sestre znatno su utjecale na
sigurnost roditelja u primjeni faktora zgru$avanja, te na vrijeme koje su roditelji troSili
na primjenu kuéne terapije. Vazan segment na koji su ku¢ne posjete znacajno

utjecale je utjecaj na bolju komunikaciju s Centrom za hemofiliju (22).

Stoga ne treba zanemariti dobrobit kuénih posjeta, pogotovo kod bolesnika
koji tek pocinju s primjenom kucne terapije ili kod bolesnika koji imaju problema s

redovitim dolascima u Centar za hemofiliju na jednogodi$nje kontrole.
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lll. Edukacija sestara za rad u Centru za hemofiliju

Trenutacno ne postoji koncensus potreban za razvoj sestrinstva u hemofiliji
kako u svijetu tako i kod nas. Teznja organizacije sestrinske skrbi u Hrvatskoj je

uskladivanje rada i kompetencija prema europskim standardima.

Vije¢e medicinskih sestara koje djeluju pri Europskoj organizaciji za hemofiliju
i druge bolesti zgrusavanja (EAHAD) izradilo je kurikulum za uskladivanje znanja i

vjestina sestara Europe koje rade s oboljelima od hemofilije.

Ovaj kurikulum izraden je u svrhu standardizacije sestrinske prakse u Europi,
te za promicanje sestrinskog rada u Centrima za hemofiliju. Edukacija medicinskih
sestara direktno moze utjecati na podizanje standarda u zbrinjavanju bolesnika s
hemofilijom u pojedinim drzavama. Radna skupina EAHAD-a razmatrala je stupanj
obrazovanja medicinskih sestara u Centru za hemofiliju na viSe razina: osnovni
zahtjevi i zahtjevi na viSoj razini zbrinjavanja. Potrebna znanja i kompetencije
definirane su na temelju istrazivanja provedenog u razvijenim zemljama o
postojecem specijalistitkom obrazovanju i usavrSavanju, te nacionalnim definicijama
uloga i kompetencija medicinskih sestara provedenog 2012 godine. Kurikulum
propisuje: sadrzaj nastavnog plana i programa, ishodi u€enja definirani su u smislu
znanja, vjestina, ponasanja i stavova, te su napravljeni prijedlozi za nastavne
metode: primijenjena bioloska znanja u lijeCenju hemofilije i drugih poremecaja
zgruSavanja, znanja o genetici, upravljanje brigom o Zenama nositeljicama gena za
hemofiliju, utjecaj bolesti na kvalitetu zivota s hemofiljom, vodenje baze podataka i
primjena istrazivanja u praksi, specijalisticka uloga sestre koja se bavi hemofilijom. U
izradenom kurikulumu dati su primjeri iz prakse, te primjeri na kojima se moze uditi ili

primijeniti nau¢eno znanje.

Propisani kurikulum jo$ nije zazivio u praksi. No, u zaklju¢ku prijedloga
kurikuluma navodi se vaznost dugogodiSnjeg rada u praksi s oboljelima od
hemofilije. Posao medicinske sestre uglavhom se temelji na vjestinama, stoga
iskustvo u radu s oboljelima od hemofilije svakako mora biti na prvom mjestu. Bududi
da kurikulum nije u praksi zaZivio ne moze se zakljucCiti koji su njegovi nedostaci,
svakako prednost ove vrste edukacije je poboljSanje znanja medicinskih sestara u

radu s oboljelima od hemofilije. Medicinska sestra s iskustvom i zavrSenim dodatnim
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stupnjem obrazovanja usmjerenog na zbrinjavanje oboljelih od hemofilije mogla bi
pruziti optimalnu zastitu oboljelih od hemdfilije, te raditi na daljnjim istraZivanjima

koja se odnose na zdravstvenu njegu oboljelih.

Standardizacija sestrinskog obrazovanja i primjena kurikuluma u Europi
otezana je zbog neuskladenih obrazovnih programa u europskim zemljama, takoder
su i velike oscilacije u kompetencijama medicinskih sestara u Europi. Autori ovog
kurikuluma vjeruju da bi uskladivanje sestrinske prakse u Europi, te primjena
izradenog kurikuluma dovela do veceg zajednistva u skrbi za oboljele kao i do vece

razmjene znanja i vjestina u zbrinjavanju, te jaCanju partnerskih odnosa.

Bez obzira $to je implementacija kurikuluma naisla na brojne probleme ipak
ne treba zanemariti vaznost trajnog usavrsavanja medicinskih sestara koje se bave
hemofiljom. Suradnja sa medicinskim sestrama iz europskih centara za hemofiliju u
mnogome moze unaprijediti sestrinsku praksu i brigu o oboljelima od hemofilije.
Takoder i ukljuCivanje u multicentricna sestrinska istrazivanja otvaraju vidike i

poboljSavaju razumijevanje problema bolesnika s hemofilijom.
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V. Zakljuéak

Hemofilija spada u rijetke bolesti, broj oboljelih u Hrvatskoj je oko 450
bolesnika. Odrasli oboljeli od hemofilije kontroliraju se u referentnom Centru za

hemofiliji na KBC Zagreb, pri Zavodu za hematologiju.

Brojne poteskoce na koje bolesnici nailaze tijekom svog Zivota temeljitim
promatranjem, te vodenjem sestrinske dokumentacije mogu se umanijiti, a neke od
poteSkocCa i potpuno ukloniti. Za potrebe trajnog sestrinskog pra¢enja na temelju
standardne sestrinske dokumentacije u ovom radu izradeni su formulari za pracenje
stanja bolesnika s hemofilijom na godi$njim kontrolama, praéenje i procjenu boli kod
bolesnika s hemofiljom. Za pracenje promjene osteéenja zglobova kod odraslih
bolesnika s hemofilijom predlozena je standardna skala oStecenja zglobova (5). Na
godisnjoj kontroli uz ostalu dokumentaciju bolesnik bi trebao ispuniti i standardizirani
upitnik o kvaliteti Zivota oboljelih od hemofilije. Svi dokumenti izradeni su na temelju
preporuka WFH kako bi se sestrinska praska, rad Centra i najvaznije stanje

bolesnika mogli valorizirati prema standardima propisanim u svijetu.

Edukacija bolesnika je od iznimnog znacaja, budu¢i da se dobrom
edukacijom bolesnika i njihovih obitelji direktno utjeCe na poboljSanje kvalitete
lijeCenja i odgovora na primjenu terapije. Dobro educirani bolesnik osposobljen je da
samostalno primjenjuje intravensku terapiju u kucnim uvjetima. Takav pristup
ljeCenju omogucava brzu primjenu lijeka ve¢ kod pojave prvih simptoma, toc¢nije
unutar 2 sata od poCetka krvarenja. Brza primjena lijeka smanjuje trajne posljedice

na zglobove i sprjeCava pojavu invaliditeta kod bolesnika.

Unato€ novim pristupima u lije€enju i novim lijekovima na trZiStu koji su ravni
revolucionarnom otkri¢u u lije€enju oboljelih od hemdfilije, znaCajan dio bolesnika
ima razvijenu hemofili€nu artropatiju, atrofiju muskulature i otezano kretanje. Dio
multidisciplinarnog tima su fizijatar i fizioterapeut koji prate, propisuju i provode
individualnu fizikalnu terapiju kod oboljelih od hemofilije. Fizikalnom terapijom
pokuSava se odrzati stabilnost ve¢ oste¢enog zgloba, prevenirati daljnja krvarenja,
smanijiti bol, pojaCati muskulaturu ali i pripremiti bolesnike za moguci kirurski zahvat

postavljanja TEP-a.
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Organizacijom multidisciplinarnog tima u Centru za hemofiliju poboljSava se
skrb bolesnika i mijenja se pristup koji postaje personalizirani, Sto je teznja moderne
medicine. Personalizacijom lijeCenja znatno se moze utjecati na kvalitetu Zivota
oboljelih od hemofilije. U tu svrhu za ovaj rad izraden je upitnik kvalitete Zivota

oboljelih od hemofilije.

Dobro educirana medicinska sestra ima vaznu ulogu u koordinacij
specijalistiCkin pretraga na godisnjoj kontroli bolesnika, u edukaciji bolesnika te u
primjeni lijeka.

Specijalisticka edukacija medicinskih sestara koje rade u Centru za hemofiliju
nije definirana kako kod nas tako niti u Europi. Radna skupina medicinskih sestara
pri EAHAD-u izradile su kurikulum za edukaciju medicinskih sestara koje rade u
centu za hemofiliju, na Zalost taj kurikulum nailazi na brojne poteSkoce zbog

neuskladenosti temeljnog obrazovanja medicinskih sestara u europskim zemljama.
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Prilog 1:
Sestrinska lista pracenja oboljelih od hemofilije na godiSnjoj kontroli

Ime | prezime:

Datum rodenja: Mjesto stanovanja:

Medicinska dijagnoza:

Tezina bolesti:

Zadnja kontrola: Datum iduce kontrole:

Terapija:Profilaksa (vrsta i doza lijeka, te broj davanja tjedno):

Na zahtjev (vrsta i doza lijeka, te broj primjenamjesecno):

Emicizumab (broj primjena mjesec¢no):

Krvarenja: Broj krvarenja mjesecno: spontanih: traumatskih:

Mijesto krvarenja(uz zglob napisati broj krvarenja mjesec¢no):

1. Rame 7. MiSi¢no krvarenje(koji miSic):

2. Lakat: 8. Krvarenje iz gingiva:

3. Ruénizglob uvijek nakon pranja zuba:

4. Kuk kod jela krute hrane (Cips, dvopek):
5. Koljeno nakon stomatoloSke intervencije:
6. Glezanj Spontana krvarenja:

Kretanje(zaokruzi): bez poteSkoc¢a Sepa hod uz pomo¢ Stake kolica

Apetit:  normalan povecan smanjen
Zvakanje: bez teskoc¢a oteZano(navedi uzrok)
Gutanje: bez teSkoca oteZzano(navesti razlog):
ostalo:
Sluznica usta: normalna suha:
naslage: osteéena:

Eliminacija: urin: normalno mokrenje: poteskoce (navesti koje)

Stolica: normalna (zadnja): promjenjena (opis):
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Napravljen test na okultno krvarenje iznad 50 godina:

Prisutan kasalj(zaokruzi) : NE DA suh  produktivan
Vid(zaokruzi): dobar oStecen nosi naoCale ostalo
Sluh (zaokruzi): dobar Ostecen nosi apparat ostalo

Spavanje: spava dobro  nesanica

uzimanje terapije za spavanje(koja): NE DA

Pusenje: DA (koliko): NE ALkohol: DA(koliko)

Formular praéenja :

datum pregleda —

visina

tezina

opseqg trbuha

temperatura

tlak

puls

Obavljeni pregledi tijekom godisSnje

kontrole

hematolog

vadena krv za lab.

PCR HCV/HBV

provjera primjene faktora

Fizijatar

fizioterapeut

stomatolog

ortoped

hepatolog

Uzv zglobova
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Dodatni pregledi na koje je bolesnik naruéen:

Kroni¢na terapija koju bolesnik uzima:

Opaske medicinske sestre

Potpis medicinske sestre | datum
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Prilog 2
Upitnik o procijeni boli kod oboljelih od hemdfilije
Centar za hemofiliju, KBC Zagreb

Datum:

Pred vama se nalazi uputnik o procijeni boli kod oboljelih od hemofilije. Molim vas da
precizno odgovarate na pitanja koja sup red vama, kako bi lije¢niku olak3ali odabir

adekvatne terapije za bol koju imate.

Ime | prezime:

Mijesto stanovanja:

Koliko imate godina:

Od koju vrstu | tezinu hemofilije imate:

Imate li inhibitore:

Pltanja:

1. Kaoiji je razlog vaSeg dolaska u Centar za hemofiliju?(zaokruZzi)
o Akutno krvarenje
o Jednogodi$nja kontrola
o Kontrola prethodnog krvarenja ili operacije
o Drugo
2. Kaoji je nacin lijeCenja vase hemofilije trenutacno?
o Profilaksa
o Primjena faktora samo kada krvarim
o Primjena faktora samo prije teZih fiziCkih napora ili operacijskih zahvata
o Neznam
3. Sto ginite kada krvarite?(mogu ée je zaokruziti | vise odgovora)
o Primjenite factor ¢im se pojave subjektivni simptomi krvarenja (“aura”)
o Cekate da vidite hoce li do¢i do pogorsanja
o Cekate | tek kad dode do oticanja zgloba primjenite factor zgru$avanja
o Odmah zovete Centar za hemofiliju
o Zovete centar tek kad oticanje ne prestaje unato€ primjenjenom faktoru
o Uzimate lijekove za bolove

o Odmarate, stavite led, povisite zglob | stavite elasti¢ni zavoj
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O

O

Ne poduzimate nista

Drugo

4. Imate li problema s hodanjem?

o Nemam problema s hodanjem
o Imam odredenih problema s hodanjem
o Imam velikih problema
5. Briga o sebi
o Nemam problema s pranjem | odjevanjem
o Imam odredenih problema s pranjem | odjevanjem (ne mogu uéi u kadu, ne
mogu obuti ¢arapu, hlage, majicu)
o Imam velikih problema s pranjem | odjevanjem (potrebna mi je pomo¢ druge

osobe, potpuno ovisan o tudoj pomoci)

6. Uobicajene aktivnosti (odlazak u Skolu, posao, du¢an, hobi)

O

@)

@)

Nemam problema s uobicajenim aktivhostima

Imam odredenih problema s aktivnostima (kojih)

Imam velikih problema s aktivnostima (kojih)

7. Bol |l nelagoda:

@)

@)

©)

Ne osje¢am bol | nelagodu
Osje¢am bol | nelagodu

Osje¢am jaku bol

8. Osjecate li sada bol?

O

O

DA odgovorite na pitanje 9A

Ne

9A. Osjecate bol, recite zasto?(bol mozete imati | u drugim organima,
navedite kojim ako imate)

o Akutno krvarenje u zglobove, gdje

o Kroni¢na bol u zglobovima, kojim

o Druga akutna bol,gdje

o Druga kroni¢na bol, gdje

9. Koristite li druge metode za ublazavanije boli osim lijekova (ako da koliko Cesto)?

O

O

O

Led/hladni oblog
Udlage

Stake
Akupunktura

Bilje (koje?)

Alcohol (u kojoj koli€ini?)
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o Marihuana (u kojem obliku?)

o Fizikalna terapija (Koliko ¢esto?)

o Joga

o Homeopatija

o Odmor

o Drugo (navedite)

10. Jeste li u protekla 4 tjedna osjetili bilo kakvu vrstu boli (npr. Glavobolju, uhobolju, bol u
zglobovima...)
o DA (gdje)
o NE

Ako ste osjetili bol koliko je trajala u danima ili satima

Ocijenite bol tako da na skali bola zaokruzite jaCinu boli koju ste osijetili, (O oznaCava

‘ - — — ‘ ‘
V ¢
6 7 8 -] 10

o 1 2 3 a 5

stanje bez boli dok 10 ozna€ava neizdrzivu bol

11.Uzimate li analgetike?

o DA (koji, koliko <cCesto | kada ste wuzeli zadnji put)

o NE

12.Koliko €esto upotrebljavate bilo kakvu vrstu lijekova za bol?
o Nikad
o Svakidan
o lxtjedno
o 2-3xtjedno
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o 4-5x tjedno

o 1-2x mjeseCno

o 1-4 puta godisnje
o 5-11 puta godisSnje

13.Koje lijekove protiv bola primjenjujete?

14.Je li vam lijekove protiv bolova preporucio lijecnik? DA NE
15.Kao ste odlucili uzimati lijekove protiv bolova?

o Preporuka lokalne ljekarne

o Preporuka Clana obitelji

o Preporuka prijatelja

o Preporuka s televizije ili reklame

o To su lijekovi koji su bili dostupni u ljekarni

o Prepisali sume kod prethodnog napada boli

o Drugo

16.Jesu li vam lijekovi protiv bolova dovoljni za ublazavanje boli?
o DA

o NE Koristim | druga sredstva(koja?)

17.Jesu li metode koje koristite dovoljne za ublazavanje boli?
o DA
o NE
18. Smatrate li da prilikom posjeta Centru za hemofiliju dobivate dovoljno savjeta o
tome kako se nositi s bolom?
o Nikad ne osje¢am bol
o DA
o NE
19.S kim razgovarate o noSenju s boli (ni sa kim, obitelj, prijatelji, stru¢na

osoba...)?

20.Imate li jo$ neku bolest osim hemofilije?
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Prilog 3
Upitnik o kvaliteti zivota i zdravlju bolesnika s hemofilijom
Centar za hemofiliju

Ovim upitnikom pokuSava se doznati vase misljenje o vlastitom zdravlju. Ti ¢e
podaci pokazati kako se osjecCate i koliko dobro ste u stanju obavljati svoje

svakodnevne aktivnosti.

I. Na sljedeca pitanje odgovorite na nacin da zaokruzite najblizi odgovor koji opisuje

vasSe stanje.

1. Biste li rekli za svoje zdravlje da je:
Odli¢no vrlo dobro dobro zadovoljavajuce loSe
2. U usporedbi s proslom godinom kako biste ocijenili vase zdravlje

Puno bolje Malo bolje Isto Malo loSije puno loSije

Il. Sljedeca pitanja se odnose na aktivnosti kojima se mozda bavite. Je li vas vase

zdravlje trenutacno ograni€ava u obavljanju tih aktivnosti? Ako da u kojoj mjeri?

1. Je li vas trenutno vaSe zdravlje ograniCava u obavljanju tjelesnih napornih
aktivnosti kao Sto su tr€anje, podizanje teskih predmeta, sudjelovanje u
napornim sportovima? Ako da u kojoj mjeri?

Da puno Da malo Ne nimalo

2. Je li vas trenutno vaSe zdravlje ograniCava u obavljanju tjelesnih umjereno
napornih aktivnosti kao $to pomicanje stola, usisavanja, voznja biciklom, laksi
sportovi?

Da puno Da malo Ne nimalo
3. Je li vas trenutno vaSe zdravlje ograniCava u obavljanju tjelesnih laksSih

aktivnosti kao $to noSenje i podizanja torbe s namirnicama?

Da puno Da malo Ne nimalo
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4. Je li vas trenutno vaSe zdravlje ograniCava pri uspinjanju nekoliko katova
stepenicama?

Da puno Da malo Ne nimalo

5. Je li vas trenutno vaSe zdravlje ograniCava pri uspinjanju jedan Kkat
stepenicama?

Da puno Da malo Ne nimalo

6. Je li vas trenutno vaSe zdravlje ograniCava pri saginjanju, kleCanju ili
pregibanju?

Da puno Da malo Ne nimalo

7. Je li vas trenutno vaSe zdravlje ograni€ava pri hodanju duzem od 1 kilometra?

Da puno Da malo Ne nimalo

8. Je li vas trenutno vasSe zdravlje ograniCava pri hodanju nekoliko stotina
metara?

Da puno Da malo Ne nimalo

9. Je li vas trenutno vasSe zdravlje ograni¢ava pri hodanju do 100 metara?

Da puno Da malo Ne nimalo

10.Je li vas trenutno vaSe zdravlje ograni¢ava pri kupanju i oblacenju?

Da puno Da malo Ne nimalo

lll. Koliko ste Cesto u protekla 4 tjedna u svom radu i drugim aktivnostima imali neki
od sljedecih problema zbog bilo kakvih emocionalnih problema(npr. osjec¢aj depresije
ili tieskobe)?

1. Koliko ste Cesto u protekla 4 tjedna skratili vrijeme provedeno u radu ili nekoj
aktivnosti zbog emocionalnih problema (tjeskobe ili depresije)?
Stalno Skoro uvijek Povremeno Rijetko Nikada
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2. Koliko ste Cesto u protekla 4 tjiedna obavili manje nego $to ste planirali zbog
emocionalnih problema?
Stalno Skoro uvijek Povremeno Rijetko Nikada

3. Koliko ste Cesto u protekla 4 tjedna Obavili neku aktivnost manje pazljivo
nego uobi¢ajeno zbog emocionalnih problema (tjeskobe ili depresije)?

Stalno Skoro uvijek Povremeno Rijetko Nikada

4. U kojoj mjeri u zadnje 4 tjedna su VaSe fizicko zdravlje ili emocionalni
problemi utjecali na vaSe uobiCajene drustvene aktivnosti u obitelji, s
prijateljima, susjedima ili drugim ljudima?

Uopce ne Neznatno  Umjereno Prilicno Krajnje

5. Kakve ste tjelesne bolove imali protekla 4 tjedna?

Nikakve Vrlo blage Blage Umjerene Teske Vrlo teSke

6. U kojoj su vas mijeri ti bolovi ometali u protekla 4 tiedna u vaSem uobicajenom
radu?

Uopce ne Neznatno  Umjereno Prilicno Krajnje

IV. Sljedecéa pitanja govore o tome kako se osjeéate i kako su vam prosla protekla 4
tiedna. Za svako pitanje trebate odabrati po jedan odgovor koji ¢e najblize odrediti

kako ste se osjecali.

1. Koliko ste se vremena u protekla 4 tjedna osjecali puni Zivota?
Stalno Skoro uvijek Povremeno Rijetko Nikada
2. Koliko ste se vremena u protekla 4 tjedna osjecali bojazljivo?
Stalno Skoro uvijek Povremeno Rijetko Nikada
3. Koliko ste se vremena u protekla 4 tjedna osjecali tako potiSteni da vas nista
nije moglo razvedriti?
Stalno Skoro uvijek Povremeno Rijetko Nikada

4. Koliko ste se vremena u zadnja 4 tjedna osjecali spokojnim i mirnim?

Stalno Skoro uvijek Povremeno Rijetko Nikada
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5. Kaoliko ste vremena u zadnja 4 tjedna bili puni energije?

Stalno Skoro uvijek Povremeno Rijetko Nikada

6. Koliko ste se vremena u zadnja 4 tjedna osjecali obeshrabreno i deprimirano?

Stalno Skoro uvijek Povremeno Rijetko Nikada

7. Koliko ste se vremena u zadnja 4 tjedna osjecali iscrpljenim?

Stalno Skoro uvijek Povremeno Rijetko Nikada

8. Koliko ste vremena u zadnja 4 tjedna bili sretni?

Stalno Skoro uvijek Povremeno Rijetko Nikada

9. Koliko ste vremena u zadnja 4 tjedna bili umorni?

Stalno Skoro uvijek Povremeno Rijetko Nikada

10.Koliko su vas vremena u protekla 4 tjedna vaSe psihiCko zdravlje i

emocionalni problemi ometali u drustvenim aktivnostima (npr. Posjet
prijateljima)?
Stalno Skoro uvijek Povremeno Rijetko Nikada
Koliko je u vasem sluc€aju tocna ili netocna svaka od sljedecih tvrdnji?
1. Cini mi se da se razbolim jace nego drugi ljudi.
Potpuno to¢no Uglavnom tono  Ne znam Uglavhom neto¢no Potpuno
Netocno
2. Zdrav sam kako i bilo tko drugi koga poznajem.
Potpuno to¢no  Uglavnom to¢no Ne znam Uglavnhom neto¢no Potpuno
neto¢no
3. Ocekujem da ¢e mi se zdravlje pogorsati.
Potpuno to¢no  Uglavnom to¢no Ne znam Uglavhom neto¢no  Potpuno

neto¢no

4. Zdravlje mi je odli¢no.

Potpuno to¢no Uglavnom tono Ne znam  Uglavnom neto¢no Potpuno neto€no
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