Zapobieganie wylewom dostawowym

Poradnik dla rodzicow

Tlumaczenie Bogdan Gajewski,
konsultacja medyczna lek. med. Zdzistaw Grzelak i lek. med. Joanna Zdziarska

Poradnik omawia zagadnienia zwiazane z leczeniem profilaktycznym chorych na
hemofilie

(Omawiane zagadnienia dotyczg rowniez dzieci i nastolatkow chorych na cigezkg postac choroby
von Willebranda)

Leczenie profilaktyczne polega na podawaniu koncentratow czynnikéw krzepniecia zanim
dojdzie do krwawien. W przypadku dzieci i nastolatkéw oznacza to podawanie
brakujacych czynnikéw krzepniecia (VI lub 1X) tak, aby nie dopusci¢ do krwawien. Jest to
inny rodzaj terapii niz stosowane na ogot leczenie na zadanie, ktére polega na podawaniu
koncentratow dopiero wtedy, gdy dojdzie do krwawienia.

Celem leczenia profilaktycznego u dzieci i nastolatkdw, chorych na ciezka posta¢ hemofilii
jest podniesienie poziomu czynnika VIII lub 1X z okoto 1% do przynajmniej 3-4%.

W efekcie oznacza to, ze dziecko, ktére zostato objete leczeniem profilaktycznym, ma
raczej umiarkowany niz ciezki przebieg krwawien i rzadziej dochodzi u niego krwawien
samoistnych lub pojawiajacych sie w nastepstwie drobnych urazéw.

U dzieci, u ktérych nigdy nie doszto do wylewu dostawowego lub zdarzyto sie ich
jedynie kilka, raczej nie wystepuja uszkodzenia stawdw. Jezeli jednak doszto juz do
takich uszkodzen, leczenie profilaktyczne nie przywraoci petnej funkcjonalnosci stawow
ani nie odwradci rozwijajacej sie od wielu lat choroby zwyrodnieniowej.

Aby stale utrzymywac poziom czynnika VIII lub IX stale na wysokosci nie mniejszej niz
3-4% leczenie profilaktyczne wymaga podawania czynnika krzepniecia, co drugi dzien
lub trzy razy w tygodniu. W przypadku niedoboru czynnika IX brakujacy czynnik podaje
sie dwa razy w tygodniu.

Obecnie leczenie profilaktyczne jest stosowane az do osiemnastego roku zycia.

Nie ma przestanek, ktore wskazuja, ze dalsze stosowanie leczenia profilaktycznego
przynosi pacjentowi korzysé. Zagadnienie to moze stanowic¢ temat dalszych rozwazan ze
specjalista hematologiem.

Historia leczenia profilaktycznego

Chociaz jest to relatywnie nowy sposéb leczenia w Australii to trzeba przyznadé, ze préby
prowadzenia leczenia profilaktycznego maja okoto 40 lat. Juz w 1968 roku w pracy
opublikowanej w USA wskazano, ze leczenie profilaktyczne jest skuteczne w
przeciwdziataniu i pomniejszaniu zmian stawowych. W 1992 roku w pracach lekarzy ze



Zapobi eganie wylewom dostawowym

Szwecji podkreslano, ze rozpoczete wczesnie leczenie profilaktyczne, zapobiega
uszkodzeniu i degeneracji stawow.

Zalety

Terapia na zadanie jest skuteczng metoda leczenia krwawien. Szczegolnie, gdy czynnik
krzepniegcia jest podawany bezzwlocznie po rozpoczeciu krwawienia.

Z ta metoda zwiazany jest jeden problem. Od powstania pierwszego wylewu podczas
procesu rekonwalescencji tatwo o nastepny wylew do tego samego stawu. Czasem
prowadzi to do stale nawracajacych wylewow, ktére nigdy nie sa wiasciwie zaleczone.
Badania prowadzone przez szereg lat wykazaty, ze chorzy na hemofilie maja wiele
niewielkich wylewéw dostawowych. Chociaz leczenie domowe okazato sie bardzo
skuteczne, nie zapobiega catkiem zmianom stawowym. Rozwaj artropatii hemofilowej
moze prowadzi¢ do uszkodzenia stawoOw i niepetnosprawnosci.

Najwieksza zaleta, ktora wiaze sie z leczeniem profilaktycznym to zapobieganie
dlugofalowym zmianom stawowym, ktore moga pojawi¢ sie podczas prowadzenia
terapii na zadanie.

Nalezy nadmienié, ze u dzieci i nastolatkéw, ktére otrzymuja leczenie profilaktyczne
pojawia sie w okresie dziecinistwa i dorastania na ogét tylko kilka wylewdw. Dzieci te
wiec spedzaja mniej czasu w szpitalach i rzadziej opuszczaja zajecia w szkole. Moga
nawet uczestniczy¢ w niektorych sportach i zabawach rowiesnikdw, ktére wczesniej byty
dla nich niedostepne.

Psychologiczne aspekty leczenia profilaktycznego sa w tym wypadku réwnie znaczace co
fizyczne. Dzieci i nastolatki korzystajace z leczenia profilaktycznego sa wychowywane
mniej restrykcyjnie, co wiaze sie z mniejsza tendencja do krwawien.. W mniejszym
stopniu obawiaja sie powstania nieoczekiwanych krwawien.

Inne zalety sa zwiazane z zyciem rodziny dziecka i nastolatka chorego na hemofilie.
Rodzice w przypadku leczenia profilaktycznego poswiecaja mniej czasu na
rekonwalescencje dziecka podczas i po wystapieniu krwawienia. W mniejszym tez
stopniu obawiaja sie urazu u dziecka.

Mozliwe wady

Leczenie profilaktyczne wymaga wielokrotnego podawania czynnika krzepniegcia.
Chorzy stosujacy leczenie domowe moga by¢ nieco zmeczeni wielokrotnym podawaniem
czynnika krzepniecia.

Inna mozliwa wada jest wieksza mozliwosé infekcji zwiazanej z przyjmowaniem
czynnika krzepniecia. Nalezy podkresli¢ wysoki stopien bezpieczenstwa obecnie
stosowanych preparatow (testy, procedury inaktywacji wiruséw), ale w przypadku
preparatow krwiopochodnych (w odréznieniu od tych otrzymywanych metodami
inzynierii genetycznej) trudno wykluczy¢ pojawienie sie nowego patogenu.

Dostepne leki otrzymywane metodami inzynierii genetycznej (rekombinowane) sa wolne
od patogendw chorobotwaorczych. Inng zaletg takich lekow jest wysoki stopieri czystosci i
bardzo rzadkie reakcje alergiczne. Dodatkowo nalezy nadmienié, ze ich objetos¢ jest
mniejsza niz preparatow otrzymywanych z krwi.

Wielokrotne zastrzyki moga okazacé sie trudnym przedsiewzieciem szczegdlnie u matych
dzieci. Ta uciazliwosé moze by¢ wyeliminowana po zatozeniu portu wprowadzonego
bezposrednio do duzej zyty lub naczynia. Decyzje o zalozeniu portu podejmuje lekarz
hematolog po przedyskutowaniu z Tobg powyzszego rozwiazania.
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Port

Port-a-cath lub krétko port jest rodzajem cewnika, ktory zostalty wprowadzony do zyty.
Jest on fatwo dostepny podczas leczenia dozylnego. Na ogét porty sa wykonane z dwu
czesci "niewielkiego pojemnika”, do ktorego bedzie wprowadzana igta i cewnika, ktory
prowadzi do jednej z duzych zyt. Zazwyczaj do zyty podobojczykowej. Port jest ukryty
pod skéra klatki piersiowej, w okolicy zeber. Jedyne miejsce, ktére jest widoczne, to
miejsce do wykonywania zastrzykow. Port jest zaktadany w szpitalu, w znieczuleniu
ogélnym i zazwyczaj wymaga to kilkudniowego pobytu w szpitalu.

Wsrod hematologéw zdania sg podzielone czy stosowanie portow ma wiecej wad czy
zalet.

Zalety

Porty zapewniaja niektopotliwe leczenie profilaktyczne nawet u matych dzieci.

Od chwili kiedy port zostat zatozony nie trzeba trudzi¢ sie z podawaniem czynnika do
matych zyl. Zamiast tego po zdezynfekowaniu zewnetrznej powierzchni skory
wprowadza sie igte do zaszytego pod skora niewielkiego pojemnika. Umozliwia to
wprowadzenie czynnika bezposrednio do krwioobiegu. Podczas zabiegu dziecko
odczuwa niewielki nacisk na klatke piersiowa. Rodzice sa poinstruowani jak korzystac¢ z
portu w warunkach domowych. Oznacza to na 0got sporadyczne wizyty w szpitalu i
przyczynia sie do znacznie wigekszego komfortu zycia. Porty u matych dzieci sa
wykorzystywane przez kilka lat do chwili, kiedy zyly rozwina sie na tyle, ze mozna
rozpoczac regularne zastrzyki.

Wady

Czasem po umieszczeniu portu pojawia sie infekcja. Takie infekcje sa raczej powazne i
wymagaja leczenia szpitalnego. Z uwagi na mozliwos¢ infekcji nalezy dbac o czystosc¢
podczas podawania koncentratéw krzepniecia. W oérodku leczenia chorych na hemofilie
rodzice zostang pouczeni jak unika¢ infekcji. Przekazane informacje ucza jak rozpoznaé
pierwsze objawy infekcji. Jest to najczesciej wysoka temperatura i zaczerwienienie w
okolicy portu.

Jak przekonaé dziecko do leczenia

Podawanie czynnika nie moze by¢ pretekstem do karania czy oddziatywania na
zachowanie dziecka. Sugerowanie, ze zastrzyk zwiazany z leczeniem jest kara, moze
spowodowad, ze dziecko bedzie unikac leczenia i mu sie przeciwstawiaé. Dla dzieci z
hemofiliag leczenie powinno sta¢ sie czescia ich zycia.

Dlatego lepiej powiedzie¢: "jesli bedziesz wdawat sie w boéjki, bedziesz miat wylewy" albo
"jesli pojawi sie wylew trzeba bedzie podac¢ czynnik." Tak nalezy mowié, zamiast: "jesli
zaraz nie przestaniesz bic¢ sie z kolegami, zrobie ci zastrzyk". Podejscie, ktore wskazuje, ze
jest to cos zwyczajnego (tak jak to tylko mozliwe), jest kluczem do tego, zeby stato sie to
czescig codziennej aktywnosci.

Wiele os6b kupuje niezbyt kosztowne zabawki, takie jak np. mate samochodziki, aby
odwréci¢ uwage dziecka. Czasem zabawa stuzy ztagodzeniu niepokoju dziecka podczas
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wykonywania zastrzyku: "Czy mozesz sie nie kreci¢ i ciekawe jak dtugo to wytrzymasz ?"
Po wykonaniu zastrzyku najlepsza forma relaksu jest wspdlne spedzanie czasu np.
czytanie ksigzeczki, czy wspdlna gra w ulubiona gre.

Kiedy rozpoczaé leczenie profilaktyczne?

Tu zdania specjalistow sa podzielone. Niektoérzy hematolodzy uwazaja, ze trzeba
rozpoczac je jak najwczesniej, tak zeby nie dopusci¢ do najmniejszych zmian stawowych.
Inni uwazaja, ze trzeba z tym zaczekac¢ do chwili kiedy dziecko zaczyna wykazywac
pewna tendencje do krwawieni. Argumentuja to w taki sposoéb, ze tylko w przypadku
niektdrych dzieci pojawia sie powazny przebieg choroby.

Twoj hematolog przedyskutuje z Toba swoéj punkt widzenia i zaproponuje najlepszy
spos6b postepowania uwzgledniajac wiek dziecka, w ktérym nalezy rozpoczaé leczenie
profilaktyczne.

Inne zagadnienia

Dla wielu matych dzieci chorych na ciezka posta¢ hemofilii objetych leczeniem
profilaktycznym kilka wylewow nie powinno by¢ przyczyna niepetnosprawnosci.
Wiele oséb uwaza, ze te kilka pierwszych wylewow jest potrzebne, aby dziecko
potrafito zrozumiec¢ czym jest hemofilia i nauczy¢ je dlaczego leczenie jest
potrzebne. Wymaganie podawania czynnika trzy razy w tygodniu moze by¢
trudne do zaakceptowania przez dziecko. Nikt nie wie, jaki obraz leczenia
profilaktycznego ma dziecko, ktére nie doznato krwawien i zostato jedynie
ostrzezone o mozliwej jego niepetnosprawnosci w wyniku wylewdw. W badaniach
dobrze udokumentowano natomiast to, ze artropatia powoduje znaczny bol i
utrate wiary w siebie.

Poniewaz dziecko otrzymuje znacznie wiecej koncentratdw czynnikéw
krzepniecia, niektorzy uwazaja, ze wptywa to na powstawanie inhibitoréw
(przeciwcial skierowanych przeciw czynnikowi krzepniecia). Jak dotad nie ma
powoddw, zeby podzielaé taki poglad.

Pomimo leczenia profilaktycznego wiele sportow, ktére stanowia duzy wysitek dla
ciata (szczegOlnie sporty kontaktowe) powinno by¢ wyeliminowanych. Zgtos sie
do hematologa z osrodka opieki chorych na hemofilie, aby uzyskac precyzyjne
informacje, jakie sporty sa dopuszczalne.

Kilka wybranych przyktadow:

MGj 10 letni syn Nicholas rozpoczat leczenie profilaktyczne w wieku 5 lat. Byto to w
bardzo ztym roku i po ktopotach jakie pojawity sie w przedszkolu. Spedzit wéwczas w
wyniku wylewdéw wiele czasu w szpitalu.

Nie miat nigdy zalozonego portu, a czynnik krzepniecia byt podawany bezposrednio do

zyly.

Od rozpoczecia profilaktyki miat zaledwie kilka wylewow. Prawda jest, ze radzit sobie z
podawaniem czynnika lepiej niz my wszyscy wokot niego. Oczywiscie miat okres ptaczu
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i niepokoju, ale teraz przystosowat sie bardzo dobrze do regularnego leczenia.

Sama podaje czynnik Nicholasowi. Chociaz mam przygotowanie zawodowe, to jednak
co$ zupetnie innego kiedy podaje sie czynnik wiasnemu dziecku. Kiedy pierwszy raz
podawatam czynnik i nie trafitam do zyly Nicholas powiedziat:

"Mamo w porzadku, trzeba jeszcze raz".

Trudno bylo zdoby¢ jego zaufanie.

To takie ztozone uczucie, kiedy robi sie cos, zeby pomo6c wlasnemu dziecku wiedzac, ze
mozna spowodowac bal, jesli sie nie przeprowadzi tego witasciwie.

Wypracowalismy sposob postepowania, ktéry pomaga Nicholasowi cierpliwie znosié¢
dyskomfort zastrzykow. Kupilismy ksigzeczke do wklejania naklejek. Nicholas wkleja
naklejki tylko wtedy, kiedy nie ptacze. Mam tez starsze dziecko Sare. Sara nam pomaga.
To nasz wspdlny wysitek. M6j maz nauczyt sie podawacé Nicholasowi zastrzyki, ale nie
idzie mu to tak dobrze.

Chociaz nawet teraz Nicholas czasem narzeka méwiac "czemu ja" to jednak leczenie
profilaktyczne zmienito cate nasz zycie. JesteSmy bardziej niezalezni. Po raz pierwszy w
tym roku wyruszylismy daleko na wakacje, oczywiscie zabierajac ze soba niezbedny
zapas czynnika.

Leczenie profilaktyczne wptyneto korzystnie na zycie Sary. Wszystko stato sie znacznie
prostsze. Nie btagamy Nicholasa o zastrzyk. Przypominamy o mozliwych
konsekwencjach jakie mu groza, jesli go nie przyjmie. Pouczylismy go, zeby nie myslat, ze
jesli przyjmuje leczenie profilaktyczne to moze wyprawiac absolutnie wszystko.

Kolejny przyktad

Mam 17 lat i od 5 lat jestem w programie leczenia profilaktycznego. Nie mam zadnych
krwawien i to jest wiasciwie tak jakbym nie miat hemofilii. Od bardzo dawna
samodzielnie podaje sobie czynnik krzepniecia. Podawanie czynnika nie jest wielka
sprawg, ale nudzi mnie przygotowanie czynnika, chociaz zajmuje to za kazdym razem
tylko 20 minut.

Zostalem zakazony wirusem zoéttaczki typu C. Dbam wiec o to, zeby igta i strzykawka
trafiaty do pojemnika tak, aby nie narazi¢ nikogo na zakazenie.

Czasem zapominam o podawaniu czynnika, czasem mi sie nie chce.

Niektorzy méwia, ze profilaktyke nalezy zakornczy¢ w wieku 18 lat. W moim przypadku
nie zakonczy sie z chwila ukonczenia 18 lat.

Miatem inhibitor czynnika krzepniecia i dlatego powinienem regularnie przyjmowac
czynnik, aby inhibitor nie pojawit sie ponownie.

Od kiedy zaczalem regularnie przyjmowac czynnik witasciwie zapomniatem o hemofilii.
Kiedys zdarzato sie wiele wylewow.

Jestem ostrozny, biore pod uwage ryzyko i nie wyprawiam wszystkiego na co mam
ochote. Czasem trudno wyjasni¢ nowym znajomym, ze mam hemofilie. Szczegdlnie teraz,
kiedy wiasciwie nie mam krwawien.

Dbam o wtasciwe leczenie. Mam r6zne problemy, ale hemofilia do nich nie nalezy.
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| jeszcze jeden przyklad

Kiedy Robert miat 20 miesiecy odktadalismy operacje zalozenia portu. Wydawato sie, ze
jest jeszcze zbyt maty. Poniewaz ma poziom czynnika okoto 2% czekalismy czy pojawia
sie objawy charakterystyczne dla ciezkiej postaci hemofilii. Kiedy pojawito sie wiele
wylewdw zrozumielismy, ze nadszedt czas na zatozenie portu.

Najpierw uméwilismy sie na spotkanie z hematologiem i pielegniarka. Wizyta u
pielegniarki okazala sie rowniez bardzo pomocna. Spotkalismy sie tez z dzieckiem, ktore
miato zatozony port. Prawda jest taka, ze oczekiwanie na port byto gorsze niz samo jego
zalozenie.

Podawanie profilaktyczne czynnika zmienito cate nasze zycie. Kiedy Robert bawi sie
samodzielnie nie martwie sie. Wiem, ze czynnik podany profilaktycznie zapobiega
kiopotom.

Opracowano na podstawie materiatow:
Haemophilia Foundation Australia
www.haemophilia.org.au
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Od: Heather Lauder

Do: Bogdan Gajewski

Wystano: 26 wrzesnia 2006 01:36
Temat: Re: Booklet about Prophylaxis

Hello Bogdan,

You are keeping busy!

As before, we give permission for you to publish “Preventing a Joint Bleed — a parents’
guide to the prophylactic treatment of haemophilia” provided that Haemophilia
Foundation Australia, and our website address, are acknowledged and that the
publication is distributed freely to Polish Hemophilia Society members. We are agreeable
for the Polish translation to be put on the Polish Hemophilia Society’s website.

It would be appreciated if you could forward us a copy of the completed publication in
due course.

Best wishes.
Heather



