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Streszczenie

Hemofilia to schorzenie charakteryzujace sie uporczywy-
mi, przedtuzajgcymi sie i trudnymi do zahamowania krwawie-
niami. Moga one pojawiac sie samoistnie badZ pourazowo,
m.in. po zabiegach chirurgicznych. Podtozem choroby jest nie-
dobdr jednego z czynnikow krzepniecia: czynnika VIII (typ A)
lub IX (typ B). Chorzy na hemofilie wymagaja uzupetnienia nie-
doboru brakujacego czynnika krzepniecia w réznych sytuacjach
klinicznych, m.in. w okresie okotooperacyjnym. Stuzy temu
podawanie koncentratu odpowiedniego czynnika od dnia zabie-
gu chirurgicznego az do zagojenia rany. Rola pielegniarki pra-
cujacej na oddziale chirurgicznym jest niezwykle wazna:
obejmuje ona nie tylko kompleksowa opieke nad pacjentem
w dobie zabiegu chirurgicznego, ale réwniez cista wsp6tpra-
ce z chirurgiem i oérodkiem leczenia hemofilii w zakresie
podawania zleconych przez hematologa dawek koncentratu
czynnika krzepniecia oraz monitorowania parametréw labora-
toryjnych w okresie okotozabiegowym.

Stowa kluczowe: hemofilia, skaza krwotoczna, zabieg ope-
racyjny, opieka pielegniarska.

Hemofilia

Hemofilia to osoczowa skaza krwotoczna. Choroba
ta jest uwarunkowana genetycznie, dziedziczona w spo-
séb sprzezony z ptcig. Charakteryzuje sie niedoborem
czynnika krzepniecia VIII (hemofilia A) lub IX (hemofilia B)
[1, 2]. Biorac pod uwage czestos¢ wystepowania skaz
krwotocznych, hemofilia zajmuje drugie miejsce po cho-
robie von Willebranda [3, 4]. Hemofilie A wykrywa sie
u 1 na 5000, a hemofilie B u 1 na 30 000 noworodkéw
ptci meskiej [5].

W rzadkich przypadkach hemofilia moze pojawic sie
u osoby, u ktérej nigdy wczesniej nie rozpoznano zabu-
rzef krzepliwosci krwi, jak rowniez nie stwierdzono

Summary

Hemophilia is characterized by persistent, prolonged ble-
eds, difficult to manage. Hemorrhages occur either spontane-
ously or following trauma or surgery. Hemophilia is caused by
deficiency of one of the clotting factors: factor VIII (hemophi-
lia A) or factor IX (hemophilia B). Clotting factor replacement
is needed in various clinical situations, also in the perioperati-
ve setting. Clotting factor concentrates should be administe-
red from the day of surgery until wound healing is complete.
The role of a nurse in the surgery ward is very important and
includes not only comprehensive care of the patient at the day
of surgery, but also close cooperation with the surgeon and
hemophilia treatment center regarding administration of appro-
priate doses of factor VIl concentrate and monitoring of labo-
ratory parameters in the perioperative period.

Key words: hemophilia, bleeding disorder, surgery, nursing
care.

rodzinnego wystepowania choroby. Jest to tzw. hemofi-
lia nabyta [6]. Moze wystgpi¢ w okresie poporodowym
(wowczas niekiedy ustepuje samoistnie), w przebiegu
pewnych choréb (gtéwnie nowotwordw i choréb z auto-
agresji, np. reumatoidalnego zapalenia stawéw czy tocz-
nia uktadowego) lub bez uchwytnej przyczyny. Istota
hemofilii nabytej jest wystepowanie autoprzeciwciat skie-
rowanych przeciw czynnikowi VIII krzepniecia, ktére neu-
tralizuja jego aktywnosc (2, 4].

Obraz kliniczny wrodzonej hemofilii A i B jest taki
sam. Gtowny objaw hemofilii to wystepowanie samoist-
nych badz pourazowych wylewéw krwawych [5-10].
W hemofilii nabytej obserwuje sie zazwyczaj krwiaki pod-
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skorne lub krwawienia sluzéwkowe, natomiast w hemo-
filii wrodzonej — krwawienia do miesni (uda, podudzia,
konczyny gornej, tutowia) oraz do duzych stawow (zwy-
kle kolanowych, tokciowych i skokowych) (ryc. 1.) [5, 6,
8]. Krwawienie do miesénia biodrowo-ledzwiowego bywa
trudne do rozpoznania i moze imitowac ostre zapalenie
wyrostka robaczkowego [5]. Do wyzej wymienionych
krwawieh dochodza niekiedy krwawienia do tylnej Scia-
ny gardta i dna jamy ustnej, z drog moczowych (krwio-
mocz), z drog rodnych u kobiet (miesigczki krwotoczne),
krwawienia srédczaszkowe (bedace najczestsza przy-
czyng zgondw chorych na hemofilie), krwawienia do ptuc
i jamy optucnowej (wystepujace najrzadziej) oraz
krwawienia z przewodu pokarmowego (zewnetrzne
i wewnetrzne) [5, 8]. Krwawienia z gornego odcinka prze-
wodu pokarmowego (zewnetrzne) maja zwykle zwiazek
z choroba wrzodowa Zotadka lub dwunastnicy, zapale-
niem krwotocznym btony sluzowej zotgdka badz zyla-
kami przetyku. Krwawienia wewnetrzne to krwiaki sr6d-
scienne bedace niekiedy przyczyna ostrego bélu brzucha
[5]. Do objawéw chorobowych hemofilii zalicza sie tez
nadmierne krwawienia z miejsca rany pooperacyjnej (tzw.
krwawienia wtérne po zabiegach operacyjnych), jak réw-
niez przedtuzajace sie krwawienia po urazach i upadkach
[2]. Krwawienia wtérne po operacjach bywaja bardzo obfi-
te, moga pojawic sie po uptywie kilku godzin lub dni od
zabiegu, a nieleczone prowadzi¢ do wykrwawienia
pacjenta i zgonu [2, 4]. Krwawienia z przewodu pokar-
mowego oraz krwawienia z miejsca rany pooperacyjnej
naleza do powiktah powaznych, zagrazajacych zdrowiu
i zyciu chorego na hemofilie, dlatego wymagaja leczenia
na oddziatach chirurgicznych. Warto tez dodag, ze przy-
czyna krwiakéw bywaja réwniez iniekcje domiesniowe
oraz zaktadane bez odpowiedniego zabezpieczenia
hematologicznego sondy i cewniki, czyli procedury cze-
sto wykonywane podczas pobytu pacjenta w szpitalu [9].

Wyr6znia sie trzy stopnie ciezkosci hemofilii — postaé
tagodna, umiarkowang i ciezka (tab. 1.). Poszczegédlne
postacie hemofilii r6znig sie miedzy soba aktywnoscia
czynnika krzepniecia w osoczu oraz obrazem klinicznym.

Tabela 1. Stopnie ciezkosci hemofilii

miesnie barku

staw tokciowy

miesnie przedramienia

miesnie biodrowo-ledzwiowe

miesnie uda

staw kolanowy

miesnie tydki

staw skokowy

=

Ryc. 1. Miejsca wylewéw krwawych

Czestosc i przebieg krwawieh wystepujacych w hemofi-
lii zaleza od stopnia ciezkosci choroby, jednak nie zawsze
stezenie czynnika krzepniecia we krwi chorego koreluje
z nasileniem objawow [2, 4, 5]. Krwawienia charaktery-
zuja sie tym, ze sg obfite i uporczywe, zajmuja duza
powierzchnie ciata (wieksza niz wybroczyny krwawe),
pojawiaja sie samoistnie lub ze znacznym opdznieniem
po urazie, moga uciska¢ na nerwy lub naczynia krwio-
nosne badz przybieraé posta¢ duzych krwiakéw
wewnetrznych. W miejscu krwawienia do stawu lub
miesnia poczatkowo pojawiaja sie uczucie mrowienia,

Postac Aktywnos¢ Objawy kliniczne Czas kaolinowo-
hemofilii czynnika VIII -kefalinowy
(% normy)
tagodna 5-50 krwiaki po wigkszych urazach prawidtowy
nadmierne krwawienia po zabiegach chirurgicznych, ekstrakcjach zebéw lub przedtuzony
umiarkowana 1-5 krwiaki nawet po niewielkich urazach przedtuzony
nadmierne krwawienia po zabiegach chirurgicznych, ekstrakcjach zebéw
krwawienia do stawow (rzadko)
ciezka <1 krwawienia samoistne
czeste krwawienia do stawéw, artropatia hemofilowa przedtuzony

nadmierne krwawienia po urazach, zabiegach chirurgicznych,

ekstrakcjach zebow




Pielegniarstwo Chirurgiczne i Angiologiczne 1/2010

Ryc. 2. Podawanie koncentratu czynnikéw krzepniecia

ciepta, rozpierania wewnatrz ciata, bél, a takze obrzek
i sztywnos¢ tej okolicy [7, 9]. Krwawienia bardzo czesto
pojawiaja sie nagle, po dtuzszej przerwie lub przy zmia-
nie pogody (szczegblnie przy jej pogorszeniu, co niekiedy
wigze sie z mniejsza odpornoscia naczyn krwionosnych
w wyniku np. niedoboru witaminy C lub infekcji) [9].

U wiekszosci chorych na hemofilie na skutek powta-
rzajacych sie krwawien dochodzi do wielu powiktan. Naj-
czestszym powiktaniem jest artropatia hemofilowa [4, 8,
10]. Terminem tym okresla sie zmiany wystepujace
w obrebie jednego lub wielu stawoéw, bedace skutkiem
uporczywych, nawracajacych wylewow krwawych, ktére
prowadza do przerostu btony maziowej, zwyrodnienia
stawu, znieksztatcenia jego obryséw, zanikéw miesnio-
wych, niekiedy skrécenia kofczyny, a w koncu do nie-
odwracalnego kalectwa. Artropatia hemofilowa wiaze sie
z przewlektym bélem, uposledzeniem funkcji stawow,
utrudnieniem w wykonywaniu codziennych czynnosci,
czesto niemoznoscia podjecia pracy zawodowej. Jest przy-
czyna licznych nieobecnosci w szkole lub w pracy. Cho-
rzy na hemofilie niekiedy juz w mtodym wieku wyma-
gaja zabiegbw ortopedycznych, w tym protezowania
stawow [5, 7].

Hemofilia, jak juz powyzej wspomniano, jest choroba
genetyczng, wiec bardzo pomocny w jej rozpoznaniu jest
wywiad rodzinny [1, 2, 5]. Z uwagi na sposéb dziedzicze-
nia tej choroby (sprzezona z ptcig) wywiad dotyczy rodzi-
ny ze strony matki chorego. Nalezy jednak pamieta¢
o tym, ze w ok. 30% nowych rozpoznaf hemofilii wywiad
rodzinny jest ujemny, co oznacza, ze doszto do nowej (tzw.
spontanicznej) mutacji w obrebie genu odpowiedniego
czynnika krzepniecia (zwykle u samego pacjenta lub jego
matki) [2]. Hemofilie rozpoznaje sie na podstawie wyni-
kéw badan krwi: przedtuzonego czasu kaolinowo-kefali-
nowego (APTT) oraz obnizonej aktywnosci czynnika VI
lub IX. W obu typach hemofilii liczba ptytek krwi i czas
protrombinowy (PT) sa prawidtowe [8]. Bardzo wazne
w rozpoznaniu choroby, a zwtaszcza jej nosicielstwa, sa
badania genetyczne, trudno dostepne z uwagi na ich
wysoki koszt i skomplikowang metodologie.

Leczenie hemofilii

Hemofilie mozna leczy¢ tylko objawowo [2, 4, 7]. Uzu-
petniany czynnik krzepniecia zapobiega krwawieniom lub
hamuje aktywne krwawienie. Leczenie profilaktyczne sto-
suje sie przed planowanym wysitkiem fizycznym, w okre-
sie okotooperacyjnym, przed ekstrakcja zeba lub tez regu-
larnie, od najwczesniejszych lat zycia (w ciezkiej hemofilii,
w ktorej ryzyko wystgpienia krwawien samoistnych jest
duze) [5]. Ogromnym postepem, jaki dokonat sie w lecze-
niu hemofilii, jest mozliwos¢ leczenia domowego. Poda-
wanie koncentratu czynnika w domu daje chorym na
hemofilie samodzielnos¢ i niezaleznosé. Umozliwia row-
niez wczesne podanie leku, zanim dojdzie do rozwinie-
cia sie petnych objawéw krwawienia lub groznych dla
zdrowia i zycia powiktan. W wiekszosci przypadkéw
pacjenci samodzielnie podaja sobie koncentraty czynni-
kow krzepniecia lub robig to cztonkowie ich rodzin (po
odpowiednim przeszkoleniu w osrodku leczenia hemo-
filii) (ryc. 2.) [2, 4, 5, 7].

Leki stosowane w hemofilii to osoczowe i rekombi-
nowane koncentraty czynnikéw krzepniecia VIII i IX,
desmopresyna (pochodna wazopresyny) oraz antyfibry-
nolityki (np. kwas traneksamowy — Exacyl) i miejscowe
srodki hemostatyczne [4, 8]. Stosowane w Polsce kon-
centraty czynnikéw krzepniecia wytwarzane sg z ludz-
kiego osocza. Od 1986 r. preparaty te sa poddawane pro-
cedurom inaktywacji wiruso6w — stosowane wczesniej
koncentraty czynnikéw, jak réwniez osocze oraz krio-
precypitat, byty Zrodtem zakazen patogenami przeno-
szonymi droga krwi, w tym wirusem zapalenia watroby
typu B (hepatitis B virus — HBV), typu C (hepatitis C virus
— HCQV) czy ludzkim wirusem nabytego zespotu uposle-
dzenia odpornosci (human immunodeficiency virus —
HIV) [5, 11]. Wiekszos¢ dorostych chorych na hemofilie
w Polsce jest nosicielami HCV, niektérzy rowniez HBV [4,
5, 11]. Rekombinowane czynniki krzepniecia s3 wytwa-
rzane przy uzyciu metod inzynierii genetycznej, dlatego
ich bezpieczefstwo pod wzgledem przenoszenia znanych
i nieznanych patogenéw zakaznych jest nieporéwny-
walnie wieksze. Niestety, w Polsce czynniki rekombino-
wane nie s3 jeszcze dostepne dla chorych na hemofilie
[2, 5, 11]. Warto zaznaczy¢, ze opublikowane w 2008 r.
Polskie zalecenia postepowania we wrodzonych skazach
krwotocznych na tle niedoboru czynnikéw krzepniecia [5,
12] sugeruja stosowanie rekombinowanych koncentra-
tow czynnikéw krzepniecia szczeg6lnie u dzieci oraz
pacjentéw niezakazonych wirusami HCV, HBV i HIV [5].

Koncentraty czynnikéw krzepniecia podaje sie
w iniekcji dozylnej. Chorzy na hemofilie A otrzymuja pre-
paraty czynnika krzepniecia VIII (np. Immunate, Octana-
te, Fanhdi), natomiast chorzy na hemofilie B koncentra-
ty czynnika krzepniecia IX (np. Immunine, Octanine).
Dawkowanie koncentratu czynnika krzepniecia zalezy od
rodzaju i wielkosci krwawienia, a takze od masy ciata
chorego [5]. W przypadku krwawienia do stawu lub do
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miesni wystarcza zazwyczaj podanie jednej lub dwoch
dawek leku.

Profilaktyczne podawanie koncentratu czynnika VIII
w dawce 25-40 j.m./kg m.c. 3 razy w tygodniu lub co dru-
gi dzien (czynnika IX w dawce 25-50 j.m./kg m.c. 2-3 razy
w tygodniu) chroni chorych na ciezka hemofilie przed
rozwojem artropatii hemofilowej [5]. Niestety, w Polsce
ze wzgledu na wysokie koszty leczenia nie stosuje sie
statej profilaktyki u dorostych chorych na hemofilie.
W sierpniu 2008 r. zostata natomiast wprowadzona pro-
filaktyka u dzieci chorych na hemofilie, trwajaca do ukon-
czenia przez nie 18. roku zycia. Opublikowane przez spe-
cjalistow z 19 krajow Europy (w tym réwniez z Polski)
w 2008 r. Europejskie zasady opieki nad chorym na hemo-
filie zaktadaja zapewnienie grupie chorych na hemofi-
lie m.in. lepszego dostepu do leczenia profilaktycznego
oraz mozliwosci korzystania z bezpiecznych i skutecz-
nych koncentratéw czynnikéw krzepniecia na optymal-
nym poziomie zaopatrzenia [13].

Desmopresyna (DDAVP) jest lekiem stosowanym
w tagodnej postaci hemofilii A [4, 8]. Powoduje ona
ok. 2-5-krotny wzrost aktywnosci czynnika VIII od war-
tosci wyjsciowe]j poprzez jego uwolnienie z rezerw tkan-
kowych; rezerwy te wyczerpuja sie jednak w ciggu
57 dni od rozpoczecia leczenia [8]. Desmopresyne poda-
je sie w dawce 0,3 pg/kg m.c., rozcienczong w 30-100 ml
0,9-procentowego NaCl, we wlewie dozylnym trwajacym
co najmniej 30 min. Dawke powtarza sie zwykle co
12-24 godz. [5]. Desmopresyna wystepuje réwniez
w postaci donosowej, np. pod nazwa Stimate lub Octim,
preparaty te nie sg jednak dostepne w Polsce [2, 5]. Sto-
sujac DDAVP, nalezy pamietac¢ o tym, ze u niektérych
pacjentéw, zwtaszcza w starszym wieku, moze ona powo-
dowac¢ hiponatremie, wzrost cisSnienia tetniczego
i zaostrzenie choroby niedokrwiennej serca [5].

Stosowane w hemofilii leki antyfibrynolityczne stuza
przede wszystkim do stabilizacji skrzepu i wykazuja sku-
tecznosé gtéwnie przy krwawieniach z przewodu pokar-
mowego, z drég rodnych, jamy ustnej czy nosa [8]. Sa
rowniez stosowane jako leczenie uzupetniajace w okre-
sie okotooperacyjnym. Najczesciej stosowanym prepa-
ratem jest Exacyl, podawany dozylnie lub doustnie.
W przypadku procedur inwazyjnych bardzo wazng funk-
cje wspomagajaca petnia miejscowe srodki hemostatycz-
ne (np. trombina, kleje fibrynowe, Spongostan itp.) [5].

Powiktania leczenia

Groznym powiktaniem leczenia substytucyjnego jest
powstanie tzw. inhibitora czynnika VIII lub IX — przeciw-
ciata, ktére neutralizuje dziatanie podawanego koncen-
tratu czynnika [4, 8, 10, 12]. Pojawia sie ono u 15-30%
chorych na hemofilie A i 1,5-3% chorych na hemofilie B,
przy czym w czesci przypadkoéw jest nieistotne klinicz-
nie lub samoistnie ustepuje [2, 8, 12]. Powstanie inhibi-

tora mozna podejrzewac w sytuacji braku lub stabej reak-
cji na podawany czynnik (krwawienie utrzymuje sie pomi-
mo leczenia) albo zbyt niskiej aktywnosci czynnika VIl
lub IX we krwi po podaniu okreélonej dawki koncentra-
tu czynnika krzepniecia. Przed kazdym zabiegiem chi-
rurgicznym u chorego na hemofilie nalezy wykonac bada-
nie na obecnos¢ inhibitora czynnika VII/IX we krwi.
Krwawienia u chorych na hemofilie powiktana inhibito-
rem leczy sie (w zaleznosci od miana inhibitora wyraza-
nego w tzw. jednostkach Bethesda) koncentratem
czynnika VIII/IX w zwiekszonych dawkach lub tzw. pre-
paratami omijajgcymi inhibitor: koncentratem aktywo-
wanych czynnikdéw zespotu protrombiny (aPCC) lub
rekombinowanym aktywnym czynnikiem VII (rVIla) [2, 4,
12]. U znacznej czesci chorych udaje sie rowniez usunaé
inhibitor, czyli uzyskac¢ stan tolerancji immunologicznej
wobec czynnika VIII lub IX, poprzez codzienne podawa-
nie przez wiele tygodni lub miesiecy duzych dawek kon-
centratu czynnika VIII lub 1X [2, 12].

Profilaktyka krwawieh w okresie
okotooperacyjnym

Hemofilia, nawet jej postac ciezka, nie jest przeciw-
wskazaniem do zabiegéw chirurgicznych. Operacje
powinny by¢ jednak wykonywane wytacznie w osrod-
kach dysponujacych mozliwoscia laboratoryjnego moni-
torowania leczenia (oznaczenia aktywnosci czynnikdw
krzepniecia oraz miana inhibitora) przez co najmniej
6 dni w tygodniu [4, 5]. Chory musi zostaé przygotowa-
ny do zabiegu przez hematologa, ktoéry wydaje odpo-
wiednie zalecenia dotyczace dawkowania lekéw i moni-
torowania parametréw laboratoryjnych w okresie
okotozabiegowym. Kluczowe znaczenie dla bezpieczen-
stwa pacjenta ma wiec Scista wspétpraca chirurga i pie-
legniarki z hematologiem z osrodka leczenia hemofilii [5].

Profilaktyka i leczenie krwawiehn w okresie okotoope-
racyjnym polega na wykonywaniu regularnych wstrzyk-
nie¢ koncentratéw czynnikoéw krzepniecia od dnia zabie-
gu az do zagojenia sie rany (niekiedy dtuzej). Przy braku
powiktah hematologicznych i chirurgicznych, jezeli pacjent
jest w dobrym stanie klinicznym, moze zosta¢ wypisany
ze szpitala réwnie szybko jak pacjent nieobcigzony hemo-
filig i kontynuowa¢ przyjmowanie koncentratu czynnika
krzepniecia w warunkach domowych [5].

Substytucji czynnikéw krzepniecia wymagaja pacjen-
ci ze wszystkimi typami hemofilii, a niekiedy réwniez
kobiety — nosicielki hemofilii (moga one mie¢ podobne
objawy jak chorzy na hemofilie ze wzgledu na to, ze
poziom czynnika krzepniecia bywa u nich obnizony)
[2, 4, 12]. Dawka koncentratu czynnika krzepniecia zale-
zy od wielkosci krwawienia i masy ciata pacjenta. Daw-
kowanie zmienia sie tez w kolejnych dobach po zabiegu
chirurgicznym (tab. 2.). Koncentrat czynnika krzepniecia
podaje sie w postaci dozylnych boluséw, zwykle co 8, 12
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Tabela 2. Terapia substytucyjna w okresie okotooperacyjnym

Wskazanie Wymagana aktywnos¢ Dawka koncentratu Czas leczenia
czynnika VIII/1X (% normy) (j-m./kg m.c)) (dni)
Hemofilia A
Operacje chirurgiczne:
przed operacja 80-100 40-50
po operacji 60-80 30-40 1-3
40-60 20-30 4-6
30-50 15-25 7-14
Hemofilia B
Operacje chirurgiczne:
przed operacja 60-80 60-80
po operacji 40-60 40-60 1-3
30-50 30-50 4-6
20-40 20-40 7-14

lub 24 godz. W niektérych sytuacjach hematolog moze
rozwazy¢ podawanie koncentratu czynnika krzepniecia
w ciggtym wlewie [5].

Pielegniarka pracujaca na oddziale chirurgicznym pet-
ni niezwykle wazna funkcje w profilaktyce krwawien
u chorych na hemofilie poddawanych zabiegom inwa-
zyjnym. Opieka pielegniarska dotyczy wielu aspektow.
Obejmuje ona w szczegblnosci zamodwienie i sprowa-
dzenie odpowiedniej (zleconej przez lekarza) ilosci kon-
centratu czynnika krzepniecia, podawanie lekéw, pieleg-
nacje rany pooperacyjnej, wykonywanie iniekcji itp.
Bardzo istotne jest Sciste przestrzeganie zalecefh hema-
tologa dotyczacych dawkowania koncentratu czynnika
krzepniecia i wykonywania badan laboratoryjnych (zwy-
kle APTT oraz aktywnosci czynnika VIII lub IX —w celu
upewnienia sie, czy zostat osiggniety wymagany poziom
aktywnosci danego czynnika). Lekarz modyfikuje dawki
leku w zaleznosci od uzyskiwanych wynikéw badan
(aktywnosci czynnika krzepniecia we krwi), dlatego kon-
centrat czynnika musi by¢ podawany zgodnie z zalece-
niami (o okreslonej godzinie), a krew pobierana w $cisle
okreslonym momencie (zwykle tuz przed kolejna dawka
leku oraz np. 15 lub 30 min po podaniu leku). W przy-
padku zaburzenia tego schematu (podania leku lub
pobrania krwi o innej godzinie) nalezy niezwtocznie poin-
formowac o tym lekarza, poniewaz wyliczona przez nie-
go dawka koncentratu czynnika moze okazac sie zbyt
mata lub zbyt duza, co moze doprowadzi¢ do krwawie-
nia lub powiktanh zakrzepowych [5].

Podajac leki chorym na hemofilie, pielegniarka powin-
na pamietac o zakazie stosowania preparatéw zawiera-
jacych kwas acetylosalicylowy (aspiryne) oraz jego
pochodnych: indometacyny, fenylobutazonu (Butapira-
zolu) i innych niesteroidowych lekéw przeciwzapalnych
(NLPZ). Substancje te hamuja agregacje ptytek krwi
i moga wywotywacé krwawienia u osoby obcigzonej ska-
z3 krwotoczng. Szczegblng uwage nalezy zwrdci¢ na nale-
zacy do wspomnianej grupy NLPZ ketoprofen (Ketonal),
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bardzo czesto podawany jako srodek przeciwbolowy
w okresie pooperacyjnym. W dokumentacji pielegniar-
skiej chorego na hemofilie powinna znalez¢ sie adnota-
Cja, ze podawanie tego rodzaju lekow jest przeciwwska-
zane, chyba ze zostanie wyraznie zalecone przez lekarza
z osrodka leczenia hemofilii. Pielegniarka opiekujaca sie
chorymi na hemofilie powinna réwniez wiedzie¢, ze
u chorych na skazy krwotoczne nalezy unika¢ wykony-
wania iniekcji domiesniowych, preferujac droge doust-
na lub dozylng (ze wzgledu na ryzyko powstania krwia-
ka w obrebie miesnia) [5, 14].

Kolejnym elementem profilaktyki krwawien jest pra-
widtowa pielegnacja okolicy rany pooperacyjnej. Odpo-
wiednie postepowanie polega na zastosowaniu oktadu
chtodzacego lub opatrunku uciskowego zaraz po przy-
wiezieniu pacjenta z sali operacyjnej na oddziat. Zaleca
sie stosowanie opatrunkéw z takich materiatow, jak gab-
ka zelatynowa, odwodniona i regenerowana utleniona
celuloza, drobnowtdknikowy kolagen, klej fibrynowy,
trombina czy zele ptytkowe [5, 15].

Nastepnym etapem pielegnacji miejsca operowanego
jest obserwacja opatrunku, a jesli pacjent ma zatozony
dren — obserwacja ilosci i rodzaju drenowanego ptynu.
W przypadku przemakania opatrunku badz drenazu nad-
miernej ilosci krwi nalezy niezwtocznie powiadomic¢ leka-
rza —zwykle istnieje wtedy koniecznos¢ zwiekszenia daw-
ki koncentratu czynnika krzepniecia oraz zastosowania
dodatkowych lekéw (np. lekdw antyfibrynolitycznych sto-
sowanych doustnie, dozylnie lub miejscowo) [5].

Do procedur chirurgicznych wykonywanych u cho-
rych na hemofilie nalezy m.in. zaktadanie cewnikéw cen-
tralnych do duzych naczyh zylnych, czyli tzw. portow
naczyniowych. Zaktadane sg one prawie wytacznie
matym dzieciom chorym na ciezka posta¢ hemofilii
w celu umozliwienia czestego podawania koncentratu
czynnika, jezeli dostep do zyt obwodowych jest utrud-
niony [14]. Porty sg implantowane pod skére klatki pier-
siowej pacjenta w doswiadczonych osrodkach leczenia
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hemofilii przez chirurga w asyscie pielegniarki, pod ci-
stym nadzorem hematologa. Podajac koncentrat czynni-
ka krzepniecia lub inne leki do portu, pielegniarka powin-
na zachowa¢ wzmozong ostroznos¢ i stosowal
rygorystyczne zasady aseptyki, aby nie doprowadzi¢ do
jego zakazenia. Naktuwanie portu jest dozwolone jedy-
nie za pomoca specjalnych igiet, ktére dzieki swojej kon-
strukcji nie uszkadzaja silikonowej membrany. W celu
unikniecia powiktah (w tym zakrzepicy) nalezy odpo-
wiednio czesto przeptukiwac port (solg fizjologiczng lub
heparyna — scisle wg zalecen osrodka, w ktérym zatozo-
no port) [16].

Prawidtowa technika wykonania iniekcji

W opiece nad pacjentem chorym na hemofilie szcze-
gblne wazna jest prawidtowa technika wykonania iniek-
cji dozylnych. Pomytki w tym zakresie moga prowadzi¢
do wylewéw krwawych do tkanek miekkich i miesni oraz
powiktah infekcyjnych.

Zapobieganie wylewom krwawym rozpoczyna sie juz
podczas kwalifikacji pacjenta do zabiegu chirurgicznego.
Nalezy woéwczas pamietac o tym, aby wszystkie koniecz-
ne szczepionki podawac podskérnie zamiast domiesnio-
wo, a przy przygotowaniu zestawu do iniekcji dobiera¢
mozliwe najciensze igly (czynnik krzepniecia najczesciej
podaje sie przez tzw. motylek) [5, 9]. Bardzo istotny jest
tez wybdr odpowiedniego miejsca wktucia. Z uwagi na
komfort pacjenta warto unika¢ naktuwania zyt i zakta-
dania wenflonéw w okolicy stawu dotknietego obecnie
lub w ostatnich dniach krwawieniem. Zalecanymi miej-
scami do iniekcji na kohczynie gérnej sg okolice przed-
ramienia lub grzbietowa powierzchnia dtoni. Ponadto,
nie powinno sie naktuwac zyt szyjnych ani udowych, gdyz
u chorych na hemofilie moze to spowodowac rozlegty
krwiak. Przy pobieraniu krwi do badan diagnostycznych
nalezy pamietac, aby poluzni¢ staze zaraz po wykonaniu
wktucia, gdyz zbyt dtugo i mocno zacisnieta moze spo-
wodowaé wylew do miesnia ramienia lub przedramie-
nia. Wazne jest rowniez to, aby po usunieciu igty miej-
sce uktucia ucisna¢ jatowym gazikiem przez 5 min,
a opatrunek usunaé nie wczesniej niz po 1-2 godz. [9].

Zasady podawania i przechowywania
koncentratéw czynnikéw krzepniecia

Pielegniarka powinna zna¢ zasady podawania i prze-
chowywania koncentratéw czynnikéw krzepniecia oraz
umiet te wiedze przekazywaé pacjentom chorym na
hemofilie i ich rodzinom. Odpowiednia edukacja pacjen-
téw ma fundamentalne znaczenie dla skutecznosci lecze-
nia, poniewaz chorzy zazwyczaj samodzielnie podaja
sobie czynnik w warunkach domowych. Edukowanie
pacjentéw nalezy najczesciej nie do pielegniarek pracu-

jacych na oddziatach chirurgicznych, lecz do pielegnia-
rek z osrodkow leczenia hemofilii.

Koncentraty czynnikéw krzepniecia nalezy transpor-
towac i przechowywac w temperaturze zaleconej przez
producenta (zwykle 2—-8°C). Przed podaniem choremu
ogrzewa sie je do temperatury pokojowej badz wyjmu-
je z lodéwki na godzine przed podaniem. Nalezy pamie-
tac¢ o tym, ze lekéw tych nie mozna rozpuszczaé¢ w roz-
tworze soli fizjologicznej, tylko w rozpuszczalniku
dotaczonym do opakowania z lekiem — wodzie do
wstrzyknieé (agua pro injectione). Rozpuszczony czynnik
krzepniecia nalezy nabra¢ do strzykawki za pomoca igty
z filtrem (dotaczonej do opakowania) i podawac powoli,
z maksymalna predkoscig 2-3 ml/min [14, 17].

Dziatania niepozadane po podaniu koncentratu czyn-
nika krzepniecia wystepuja bardzo rzadko i nie r6znia sie
od obserwowanych w przypadku innych preparatéw oso-
czopochodnych. Mozliwe objawy to: pokrzywka, rumief
skérny, swiad, dusznosé, bol i zawroty gtowy, b6l w klat-
ce piersiowej, goraczka, wzmozona potliwos¢ oraz zabu-
rzenia rytmu serca [9, 15, 17].

Problemy pielegnacyjne

Opiekujac sie pacjentem chorym na hemofilie
w dobie zabiegu chirurgicznego, nalezy zwroéci¢ uwage
na to, ze choroba podstawowa dodatkowo zwieksza ryzy-
ko wystapienia krwawienia w wyniku ingerencji, jaka jest
operacja, oraz zwigzanych z nig powiktan. Ponadto, nale-
zy pamigtaé, ze w tej grupie pacjentow czesto pojawia-
ja sie trudnosci z uzyskaniem dostepu do zyty z powodu
koniecznosci wykonywania licznych iniekcji od naj-
wczesniejszych lat zycia. Odpowiednie leczenie substy-
tucyjne, monitorowanie poziomu aktywnosci czynnika
krzepniecia, przestrzeganie zasad prawidtowego wyko-
nywania iniekcji oraz podawania i przechowywania czyn-
nika krzepniecia maja zapobiec krwawieniom i ich powi-
ktaniom [5].

P6znym powiktaniem artropatii hemofilowej moze
byé wystapienie przykurczy i deformacji stawow, co
w znacznym stopniu utrudnia pielegnacje pacjenta
i pogarsza jego komfort w okresie unieruchomienia po
operacji [5, 9].

Nalezy pamieta¢ rowniez o tym, ze u chorych na
hemofilie obowiagzuje profilaktyka Zzylnej choroby
zatorowo-zakrzepowej (zwykle bandazowanie konczyn
dolnych lub podawanie heparyny drobnoczasteczkowej),
jednak rodzaj i dawki lekéw sg ustalane w Scistym poro-
zumieniu z hematologiem z osrodka leczenia hemofilii
i moga réznic sie od schematéw postepowania u pacjen-
téw bez zaburzen krzepniecia. Pacjenta nalezy rowniez
mobilizowa¢ do éwiczenia konczyn dolnych w t6zku oraz
mozliwie wczesnego uruchomienia [5, 15].

U pacjentéw z tagodna hemofilia otrzymujacych
DDAVP moze dojs¢ do retencji wody w organizmie i hipo-
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natremii. Profilaktyka zaburzer wodno-elektrolitowych
polega na ograniczeniu podazy ptynéw. Ich wczesnemu
wykryciu stuzy prowadzenie bilansu ptynéw i oznacza-
nie poziomu elektrolitow we krwi. W razie wystgpienia
powiktan nalezy odstapi¢ od podawania DDAVP i zasto-
sowac koncentrat czynnika VIII [5].

Oprécz wyzej wymienionych elementéw opieki nad
pacjentem chorym na hemofilie w okresie okotoopera-
cyjnym nalezy uwzgledni¢ réwniez inne, bardziej ogélne
problemy, ktére staja sie udziatem kazdego chorego po
zabiegu. Najczesciej pojawiajacym sie jest bol miejsca
rany pooperacyjnej. Naturalny niepokéj spowodowany
zabiegiem i jego powiktaniami moze zosta¢ spotegowa-
ny przez obawe chorego przed krwotokiem [15].

Niewatpliwie pacjent chory na hemofilie wymaga
szczegblnej uwagi pielegniarki. Opieka nad pacjentem
sprawowana jest nie tylko podczas pobytu chorego
w szpitalu, ale rowniez w domu, gdyz leczenie substytu-
cyjne po zabiegu chirurgicznym jest dtugotrwate i zwy-
kle nie konczy sie w dniu wypisania pacjenta ze szpita-
la [5]. Dlatego w karcie informacyjnej z hospitalizacji
powinna znalez¢ sie szczegdtowa informacja o dalszym
dawkowaniu koncentratu czynnika krzepniecia, a chory
powinien wiedzie¢ o mozliwosci powrotu do szpitala
w razie wystapienia jakichkolwiek niepokojacych dole-
gliwosci (np. przedtuzajacego sie krwawienia).
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