Rola profilaktyki

W tym rozdziale znajdziesz odpowiedzi
na nastepujace pytania:

B Co to jest profilaktyka?
B Jakie istniejg rodzaje profilaktyki?
B Dlaczego profilaktyka jest potrzebna

w hemofilii?

Kiedy nalezy rozpoczg¢ profilaktyke?
Na czym polega rola rodziny w leczeniu profilaktycznym?

Jakie sg korzysci z profilaktyki?

Jakie problemy mogg sie pojawi¢ przy dtugim leczeniu

profilaktycznym czynnikiem krzepnigcia?

Kiedy nalezy zakonczy¢ profilaktyke?
B Czym rdzni sig leczenie profilaktyczne w hemofilii A
od profilaktyki w hemofilii B?
B Jakie badania prowadzono nad profilaktyka w hemofilii?

B Jaka przysztos¢ ma profilaktyczne leczenie czynnikiem?
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W jakim kraju w latach
60. po raz pierwszy
zastosowano
dtugoterminowe
profilaktyczne
leczenie czynnikiem
krzepnigcia u
chtopcéw chorych

na cigzka postac
hemofilii?
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tego rozdziatu.)
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B Co to jest profilaktyka?

Profilaktyka to zapobieganie krwawieniom poprzez regularne
podawanie czynnika krzepniecia, w celu niedopuszczenia do wylewow
lub ograniczenia czestotliwosci ich wystepowania. Najwazniejszag
zaleta tego rodzaju leczenia jest wlasnie to, ze koncentrat czynnika
podaje sie zanim nastgpi krwawienie, aby nie dopusci¢ do rozlegltych
wylewéw.

B Jakie istniejg rodzaje profilaktyki?
Istnieje kilka rodzajéw profilaktyki:

® kréotkoterminowa,

® dlugoterminowa,

® pierwotna,

® wtérna.
Profilaktyka krétkoterminowa
Profilaktyka krétkoterminowa to leczenie polegajace na podawaniu
czynnika krzepniecia przez kilka dni lub kilka tygodni. Profilaktyka
taka moze na przyktad zapobiegaé krwawieniu podczas zabiegu
chirurgicznego i po nim. Moze ona tez oznaczaé podawanie czynnika
z powodu czestych krwawien do tego samego stawu,

doprowadzajgcych do przewlektego stanu zapalnego (np. obrzeku)
i/ lub utraty zakresu ruchomosci.
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Profilaktyka dlugoterminowa

Polega na regularnym podawaniu koncentratu czynnika krzepniecia
przez dtugi okres — co najmniej przez rok lub dluzej. Mozna jg
rozpoczaé w bardzo mlodym wieku i kontynuowac przez caty okres
dziecifistwa. Pozwala to maksymalnie ograniczy¢ krwawienia

do stawéw, dzieki czemu sg one w jak najlepszym stanie.

Profilaktyka pierwotna

Oznacza rozpoczecie regularnego podawania czynnika krzepniecia
przed wystapieniem jakiegokolwiek uszkodzenia stawu
spowodowanego nawracajacymi krwawieniami (czyli we wczesnym
dziecinstwie).

Profilaktyka wt6rna

Polega na podawaniu czynnika w sytuacji, gdy juz doszto

do uszkodzen stawu lub stawéw. Takie uszkodzenia najczesciej
powstaja na skutek nawracajgcych krwawien w pierwszych kilku lub
kilkunastu latach zycia. Podczas profilaktyki wtérnej czasem
pojawiajg sie krwawienia do tych stawéw, zwykle tuz przed podaniem
kolejnej dawki czynnika

- kiedy jego poziom we krwi
jest najnizszy, tzw.
krwawienia przelomowe
(ang. breakthrough bleeding).
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MIT:

KREW DZIECKA
UCZESTNICZACEGO
W LECZENIU
PROFILAKTYCZNYM
KRZEPNIE
PRAWIDEOWO.

| FAKT: |

Zazwyczaj
profilaktyka
powoduje wzrost
poziomu czynnika VIII
lub IX we krwi
dziecka do zaledwie
20-30% normy tuz
po podaniu czynnika.
Poziom ten spada do
ok. 1% normy tuz
przed nastepnym
podaniem.
Profilaktyka nie jest
gwarancjg
catkowitego braku
krwawien

i uszkodzen stawow.
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dla
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B Dlaczego profilaktyka jest potrzebna w hemofilii?

Profilaktyczne podawanie czynnika stosuje sie, aby zapobiegaé
krwawieniom i uszkodzeniom stawéw u dzieci chorych na hemofilie.
Czeste krwawienia do stawéw (zwlaszcza skokowych, kolanowych

i tokciowych) sg powszechne u chlopcéw z ciezkg postacig hemofilii,
ale wystepuja rzadziej u oséb cierpiacych na umiarkowang i tagodng
postaé choroby. Profilaktyczne podawanie koncentratu czynnika
krzepniecia w ciezkiej postaci hemofilii zwieksza poziom czynnika do
takiego, jaki wystepuje u oséb z tagodng i umiarkowang postaciag
choroby.

Po raz pierwszy zalety profilaktyki przedstawita grupa lekarzy

ze Szwecji, ktorzy w latach 60. rozpoczeli program dlugoterminowego,
profilaktycznego leczenia czynnikiem krzepniecia chtopcéw chorych
na ciezka posta¢ hemofilii. Wyniki ich badan, zaprezentowane we
wczesnych latach 90. (po 25 latach obserwacji), wywarly tak ogromne
wrazenie, ze obecnie profilaktyke uwaza sie za standard w leczeniu
ciezkiej postaci hemofilii.

Najwazniejszym celem leczenia jest ochrona stawéw tak,

by mogly one normalnie funkcjonowaé. Profilaktyka pomaga dzieciom
z hemofilig prowadzi¢ aktywne zycie, regularnie chodzi¢ do szkoty

i zy¢ pelnig zycia.

B Kiedy nalezy rozpoczg¢ profilaktyke?

To kluczowe pytanie. Niektérzy lekarze uwazaja, ze profilaktyke
pierwotng nalezy rozpoczaé tuz po wystgpieniu pierwszego
krwawienia, najlepiej przed 2. rokiem zycia. Inni za$ zwracajg uwage,
ze schemat krwawien do stawéw rézni si¢ w zaleznos$ci od chorego

i zalecaja czekanie z rozpoczeciem leczenia profilaktycznego,

az wystapig dwa krwawienia do tego samego stawu w krétkim
odstepie czasu. Wszystkie osoby, ktére zajmujg sie leczeniem hemofilii,
zgodnie twierdzg, ze wazne jest rozpoczecie profilaktyki
dtugoterminowej przed wystapieniem nawracajgcych krwawien.
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B Na czym polega rola rodziny w leczeniu
profilaktycznym?

Rodzina odgrywa kluczowg role w powodzeniu leczenia
profilaktycznego. Pierwszym sukcesem jest podjecie decyzji

o rozpoczeciu profilaktyki. Zesp6t zajmujacy sie opieka nad osobami
chorymi na hemofilie wyjasni Ci r6zne podej$cia stosowane

przy wprowadzaniu profilaktyki. To Ty mozesz zdecydowad,

co bedzie najlepsze dla dziecka.

Twoim gléwnym zadaniem w trakcie leczenia
profilaktycznego dziecka, do momentu, az bedzie
ono wystarczajaco duze, aby podejmowacd
samodzielne decyzje odno$nie sposobu leczenia,
jest czuwanie, aby rozpoczeta profilaktyka byta
prowadzona w sposéb wlasciwy.

Nalezy zatem:

® Skrupulatnie prowadzi¢ dzienniczek krwawien oraz infuzji
czynnika;

® Regularnie zglaszaé sie do osrodka leczenia hemofilii na badania
kontrolne. Lekarz dziecka oraz pielegniarka bedg wraz z Tobg
analizowad plan leczenia profilaktycznego, w tym ilo$¢ i rodzaj
czynnika, ktéry nalezy podawad, jak réwniez czestotliwo§é
i moment podawania (najlepiej, gdy czynnik podaje sie rano);

® Nauczy¢ sie podawaé czynnik. Pielegniarka dziecka pokaze Ci
krok po kroku, jak to robié;

® Dobrze zrozumieé zasady leczenia profilaktycznego, aby czué si¢
pewnie, podajac czynnik i prowadzac leczenie w domu.

Wiele rodzin odkrywa, ze leczenie domowe wplywa na poprawe
jakos$ci ich zycia i zmniejsza liczbe wizyt w szpitalu.
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Jeszcze jedna, ostatnia, ale bardzo wazna kwestia: leczenie
profilaktyczne to wysilek zespotowy. Do zespotu nalezycie: Twoje
dziecko i Ty, lekarz i pielegniarka z osrodka leczenia hemofilii.

Kazdy cztonek zespotu ma przypisang wazng role, ktéra polega

na dopilnowaniu, aby plan leczenia profilaktycznego byt owocny.
Zespot leczenia hemofilii ma bardzo duze do$wiadczenie w pracy

z rodzinami rozpoczynajacymi profilaktyke. Czlonkowie zespotu beda
z Tobg wspétpracowaé w celu wyboru podejscia, ktére bedzie
najlepsze dla Twojego dziecka.

Pamictaj, aby $mialo zadawaé pytania i by¢ zawsze przygotowanym
na czerpanie wiedzy od personelu osrodka leczenia hemofilii
i od innych rodzin, ktérych dzieci sg leczone profilaktycznie.

e —

lekarz
(hematolog, pediatra)

fizjoterapeuta
pracownik
socjalny

pielegniarka

~=—_.________._—--"’f/
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B Jak nalezy ocenia¢ korzysci profilaktyki?

Dobranie najlepszego dla danego pacjenta schematu profilaktyki jest
trudne, dlatego trzeba regularnie analizowaé leczenie. Taka analiza
powinna obejmowad:

® Przeglad dzienniczka leczenia w celu oceny czestos$ci i rodzaju
krwawien;

® Badania i testy oceniajgce stan zdrowia stawéw, np. zdjecia rtg,
ktére wykazujg zmiany w obrebie koSci, badania usg pozwalajace
wykryé zmiany w tkankach migkkich (np. obrzek btony maziowej)
oraz rezonans magnetyczny (badanie MR) pozwalajgce
na wykrycie zmian w chrzastce, kosSciach i tkankach stawu;

® Regularne i szczeg6towe badania kontrolne przeprowadzane
przez fizjoterapeute z oSrodka leczenia hemofilii. Fizjoterapeuta
ocenia funkcje stawow, ich ruchomos$é oraz cechy wezesnej
lub zaawansowanej choroby stawéw;

® Regularng ocene tego, czy pacjent potrafi samodzielnie
wykonywa¢ codzienne czynno$ci (dbanie o siebie, higiena,

ubierane sie, jedzenie, poruszanie sie);

® Okreslanie na podstawie wskaznikéw oceny jakosci zycia, jaki
wplyw ma hemofilia na ogélne zadowolenie z zycia danej osoby.
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B Jakie problemy pojawiaja sie przy dtugim
profilaktycznym leczeniu czynnikiem?

Gléwnym problemem sg trudnosci ze znalezieniem zyt (dostepu
zylnego) u bardzo malych dzieci.

Dostep do zyly to czesto prawdziwy problem, gdy profilaktyke
rozpoczyna sie w bardzo mtodym wieku, a dziecko jest ,pulchne”

i trudno zlokalizowaé zyte, do ktérej mozna wstrzyknaé
koncentrat czynnika. U takich dzieci moze by¢ konieczne
zalozenie specjalnego urzadzenia do centralnego dostepu
dozylnego (na ogét tzw. portu), aby utatwic¢ pobieranie
krwi i podawanie czynnika. Wymaga to przeprowadzenia
niewielkiego zabiegu chirurgicznego.

Rodzice zostang przeszkoleni, jak uzywacé portu w domu.
Mozliwe powiktania zwigzane z tym urzadzeniem to
zakazenia i powstawanie zakrzepéw w zytach oraz
dookota koncéwki cewnika. Z tego powodu port zaktada sie tylko
wtedy, gdy wktucia do zyt koficzyn gérnych sg niemozliwe. Lekarz
zajmujacy sie leczeniem hemofilii i pielegniarka mogg oméwié z Tobg
kwestie przydatnos$ci portu w przypadku Twojego dziecka.

& Aby uzyskaé wigcej informacji, zobacz rozdzial 7: Leczenie domowe.

B Kiedy nalezy zakonczy¢ profilaktyke?

W Szwecji profilaktyke zwykle kontynuuje sie przez cale zycie.

W innych krajach doros$li sami decyduja, czy chca ja kontynuowad.
W Polsce leczenie profilaktyczne wprowadzono w 2008 roku.
Leczenie powinno by¢ prowadzone regularnie. Nalezy przestrzegad
terminéw kolejnych wstrzyknie¢ zgodnych ze schematem leczenia.
Po przerwaniu profilaktyki bardzo wazne jest szybkie i intensywne
leczenie wszystkich krwawien do stawéw przy pomocy koncentratu
czynnika tak, aby utrzymac korzysci wczesnej profilaktyki
zapewnionej w dziecinstwie.
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B Czym rozni sie leczenie profilaktyczne w hemofilii A
od profilaktyki w hemofilii B?

Réznice dotycza dawek czynnika (sg one wicksze w hemofilii B) oraz
czestotliwos$ci podan. W hemofilii A czynnik nalezy podawaé czesciej,
poniewaz okres péttrwania czynnika VIII (czas, po ktérym polowa
aktywnosci wstrzyknietego czynnika znika) wynosi ok. 10-12 godzin,
za$ okres pottrwania czynnika IX to ok. 20-24 godziny.

B Jakie badania prowadzono nad profilaktykga w hemofilii?

Rozpoczete w 1997 r. badanie o nazwie Canadian Dose Escalation
Primary Prophylaxis Study dostarczylo bardzo waznych informacji
dotyczacych profilaktyki u bardzo matych chtopcéw chorych na ciezkg
postaé¢ hemofilii A.

® W badaniu profilaktyke rozpoczynano od podawania czynnika
VIII raz w tygodniu.

® W przypadku wystgpienia krwawienia do stawu lub mie$nia
czestotliwo$é podan zwiekszano do dwéch tygodniowo.

® Jesli krwawienia do stawéw lub mie$ni powtarzaty sie, czynnik
VIII podawano co drugi dzien.

Takie stopniowe zwiekszanie intensywnosci
leczenia uwzglednia indywidualng czesto$é
krwawien danego dziecka, i dlatego taki schemat
uwaza sie za doskonaly spos6b rozpoczynania
profilaktyki. Dzieki niemu mozna w wielu
przypadkach unikng¢ zaktadania portu

oraz zwigzanych z nim powiktan (zakazen

i powstawania zakrzepéw krwi). Niestety schemat
ten dopuszcza wystapienie co najmniej kilku
krwawien do stawéw, co moze niekorzystnie ' 3
odbi¢ sie na ich stanie w przysztosci. '
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B Jaka przysztos¢ ma profilaktyka?

Jest bardzo prawdopodobne, ze profilaktyka pozostanie standardem
opieki nad dzie¢mi chorymi na ciezka postaé¢ hemofilii A i B

przez kilka najblizszych dziesiecioleci. Ostatecznym celem jest leczenie
hemofilii przy uzyciu terapii genowej, ale nie jest ono jeszcze
wystarczajgco zaawansowane, aby mozna je byto stosowaé

u pacjentéw. Jednak zaprezentowane w grudniu 2011 roku badania
Brytyjczykéw nad terapig genowa u chorych na hemofiliec B

daly bardzo obiecujace wyniki.

Ogromnym krokiem naprzéd w leczeniu hemofilii A jest stworzenie
nowych preparatéw czynnika VIII, ktére dziatajg dtuzej niz
koncentraty dostepne obecnie. Pierwsze préby kliniczne takich
preparatéw o przedtuzonym okresie péttrwania sg obecnie w toku.
Jesli zakoncza sie pomyslnie, bedzie mozna podawaé czynnik rzadziej.
Trwaja tez prace nad opracowaniem rekombinowanego czynnika IX

o przedluzonej aktywnos$ci. & Aby uzyskacé wigcej informaciji na temat
profilaktyki, zobacz rozdzial 16: Przyszlosé opieki nad osobami

z hemofilia.
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